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Trabalhos Cientificos

Relato De Caso: Carcinoma Adrenocortical Produtor De Andrégenos Em Hospital Pediatrico
Quaternario.

Introducdo: O carcinoma adrenocortical produtor de andrégenos é raro, agressivo e o tratamento
de alta morbimortalidade. A incidéncia estimada € de 0,2-0,3 casos novos por milhdo a cada ano
em menores de 20 anos de idade. No sudeste do Brasil, no entanto, aincidéncia é 10 a 15 vezes
maior devido a presenca da mutacdo do gene fundador TP53.0bjetivos. Paciente do sexo
feminino com queixa de dor abdominal em flanco esquerdo aos 10 anos e 7 meses. Realizou
ecografia de abdome com nédulo em rim esquerdo, mas ndo prosseguiu a investigacdo etioldgica
devido amelhora clinica. Apds 2 meses do inicio do quadro, a dor abdominal recidivou associada
a hipertensdo arterial sistémica e aceleracdo do estadiamento puberal (M4P4). Natomografia de
abdome, identificou-se lesdo expansiva na adrenal esgquerda, medindo 9,1x7,6x6,7cm e
linfonodos paradrticos proeminentes, de até 9mm. Nos exames pré-operatérios, as dosagens
séricas de sulfato de dehidroepiandrosterona (DHEAYS), testosterona e androstenediona eram
elevadas. O hormonio adrenocorticotroéfico, cortisol 8 horas, acido vanilmandéico, catecolaminas
séricas, metanefrinas urinérias, renina e aldosterona eram normais. Foi aventada a hipétese de
carcinoma adrenocortical produtor de andrégenos e a resseccéo foi realizada aos 11 anos.
Anatomopatol 6gico: peso 358g. | munohistoquimica sugestiva de carcinoma adrenocortical (K167
90%, A103 positivo fraco eirregular, NSE positivo irregular, CD65 positivo, sinaptofisina
positivo, inibina alfa positivo). No pos-operatorio, os niveis de DHEAS, testosterona e
androstenediona normalizaram. Fez 8 ciclos de quimioterapia, protocolo COG ARAR0332,
durante 7 meses ap0s a cirurgia e tratamento adjuvante com mitotano apds 3 meses do inicio da
guimioterapia (dose inicial de 1,5g/m?/dia até dose de 2,9g/m?/dia) durante 9 meses, com
mitotanemia maximade 7,1mg/L. Apos o tratamento, evoluiu com hipocortisolismo e

hi potireoidismo sendo indicada reposi¢do hormonal. Posteriormente, realizou teste genético que
confirmou a sindrome de Li-Fraumeni associada a variante R337H no gene TP53.Metodol ogia:
Resultados. Conclusdo: Pacientes pediétricos com sinais clinicos de acel eracdo puberal iso ou
heterossexual devem ser investigados sendo o carcinoma adrenocortical produtor de andrégenos
uma possibilidade clinica. A resseccdo tumoral € o tratamento curativo. Pacientes com marcador
Ki-67 fortemente positivo (escore maior ou igual a 20%), podem se beneficiar de terapia
adjuvante com quimioterapia a base de cisplatina e mitotano, sendo que esse Ultimo demonstrou
resultados melhores na populagdo pediétrica quando administrado por um minimo de 6 meses e
nivel sérico de mitotanemia superior a 14 mg/L. Neste relato de caso, o tratamento com mitotano
foi descontinuado devido a baixa tolerabilidade e aos ef eitos adversos apresentados pela paciente.
Outros estudos também relataram a dificuldade em concluir o tratamento devido a alta toxicidade
associada a essa terapia combinada.
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