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Resumo: No sul e sudeste o tumor adrenocortical (TAC) em criangas € 15 vezes mais frequente que em
outras regides do Brasil e do mundo e, na grande maioria dos casos, associado a mutagcdo
germinativa e hereditaria do gene supressor de tumor TP53, localizada no éxon 10 do braco curto
do cromossoma 17, denominada R337H do gene TP 53. Objetivos. chamar a atencdo para o
diagnostico precoce dos TACs na infancia, sua correlacdo com a sindrome familiar de cancer e
relatar a experiéncia do Centro Infantil Boldrini(CIB). Pacientes e Métodos: 105 pacientes foram
analisados quanto ao diagnostico e sobrevida. Um coorte de 61 pacientes de 60 familias, foi
acompanhada, em ambulatorio especifico, durante 12 anos e avaliada quanto ao estado de saude,
presenca da mutacdo nos familiares e historia familiar de cancer. Resultados. o CIB recebe cerca
de 6 casos novos por ano, procedentes da regido de Campinas, com alta prevaléncia da mutacéo,
e sul do estado de Minas Gerais.Presenca da mutacéo foi identificada em 90,7 %; sobrevida
global de 76,5%. 70% dos pacientes foram diagnosticados em estadios precoces, porém aqueles
com grandes tumores, ruptura a cirurgia e metéstases apresentaram alta mortalidade. A exposicéo
aos horménios da adrenal na infancia teve efeito no crescimento e na estatura final e a exposicéo
prolongada ao mitotane resultou em insuficiéncia adrenal cronica entre os jovens. Houve maior
risco de desenvolvimento de cancer, principal mente entre os parentes de 1° grau. Ca de mama, de
laringe, SNC e trato gastrointestinal foram os tumores mais frequentes. Conclusdes: devido a alta
prevaléncia da mutacéo nessa regido, elevada incidéncia de TCAs e a predisposi¢éo familiar ao
cancer, alertamos para a importancia da identificacdo da mutacdo, dos sinais e sintomas
sugestivos de TCA, encaminhamento aos centros de referéncia e a vigilancia de seus familiares.
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