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Resumo: Introducdo: O céncer pediatrico € a segunda causa de morte entre criancas de 0 a 14 anos.
Epidemiol ogicamente, 5-10% de casos de cancer em criancas surgem no contexto da sindrome de
predisposicdo ao cancer, e, em aproximadamente 1% destes, caracteriza-se a Sindrome de Li-
Fraumeni (SLF). Objetivo: revisdo bibliogréafica descritiva, com abordagem qualitativa, acerca do
cancer pedidtrico e a sindrome de Li-Fraumeni. Metodologia: realizado um levantamento da
literatura sobre neoplasias pediétricas e SLF, por meio de buscas nas bases de dados SciEL O,
Google Scholar, Lilacs e PubMed. Foram selecionados, ao todo, oito artigos na lingua inglesa e
portuguesa, publicados no periodo compreendido entre os anos de 2015 e 2021. Discusséo: a SLF
€ uma sindrome de predisposicdo ao cancer hereditario, de carater autossdbmico dominante,
associada a mutagdes germinativas no gene TP53 (gene supressor tumoral). E caracterizada pelo
inicio precoce de tumores primarios, incluindo: neurofibromatose tipo 1, esclerose tuberosa,
sindrome do crescimento excessivo, leucemia, carcinoma adrenocortical, osteossarcomas,
meduloblastoma, rabdomiossarcoma anaplésica, leucemia linfobldstica aguda, carcinoma
colorretal. A idade e a investigagdo do primeiro cancer influenciam no risco da segunda
neoplasia, sendo risco mais ato nos portadores do primeiro tumor aos primeiros 20 anos de vida.
Cerca de 60% dos pacientes com LFS, que apresentam tumores pediatricos, desenvolverdo uma
segunda neoplasia aos trinta anos seguintes do primeiro reconhecimento. Diagnostica-se a
sindrome guando o paciente apresenta sarcoma ha infancia ou idade adulta jovem (IAJ) (8804,45
anos), familiar de primeiro grau apresenta tumor maligno na 1AJ (8804,45 anos) ou parente de
primeiro/segundo graus com qualquer neoplasia maligna na 1AJ (8804,45 anos) ou sarcoma em
qualquer idade. Conclusdo: embora a SLF sga considerada uma patologia rara, reconhecer
critérios e condutas para identificar pacientes de risco para a sindrome é imprescindivel para
mangjar adequadamente enfermos com canceres hereditarios e seus familiares. A abordagem
multiprofissional e interdisciplinar deve ser realizada. Pediatras, oncologistas pediétricos em
regides prevalentes de tumores malignos hereditarios tem funcdo central no encaminhamento
concordante dos pacientes para avaliagdo do risco de cancer genético e posterior tratamento.
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