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Introducdo: O cancer é a segunda causa de morte no mundo, apds doencas cardiovasculares. Cerca de 6 milhGes
de pessoas morrem por cancer ao ano. O cancer na crianca e no adolescente é uma das principais causas de
morte em menores de 14 anos, perdendo apenas para acidentes. O Instituto Nacional de Cancer estima que 9386
casos de cancer serdo diagnosticados em 2012. Estima-se que cerca de 5 a 10% desses tumores sado hereditarios.
Os tumores pediatricos fazem parte do espectro da Sindrome de Li-Fraumeni (SLF) e Li-Fraumeni Like (LFL), que
predispdoem a multiplos tumores, incluindo sarcoma, cancer de mama, leucemia, carcinoma adrenocortical, tumor
do sistema nervoso central (SNC), e tumor de células germinativas. Objetivo: Descrever a prevaléncia de historia
familiar (HF) compativel com SLF e suas variantes (LFL: critérios de Birch, Eeles, Chompret) em pacientes
pediatricos com tumores do espectro da sindrome em amostra controle no Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(HCPA). Metodologia: Pacientes com cancer foram recrutados do ambulatério do Servigo de Oncologia Pediatrica,
HCPA, e os controles sem cancer, pareados por sexo e idade, de ambulatérios de pediatria na mesma instituicado.
A HF de céancer foi obtida do responsavel através de desenho do heredograma, sendo os diagndsticos de cancer
confirmados com documentagdo técnica. Resultados: Foram incluidas 292 criangas afetadas por céancer. Destas,
uma proporcdo significativa tinha histéria familiar (HF) de céncer, incluindo familiares de 1° e 2° graus com
qualquer tipo de cancer (51%), familiares de 1° e 2° graus com cancer de mama (11,5%) e, o mais
surpreendente, 72 probandos tinham HF consistente com o fenétipo de LFL (25,3%). Esses fendtipos também
foram verificados em 65 criancas sem céncer, e foram menos frequentes (35%, 6,1% e 1,5%, respectivamente)
(p<0,001). Conclusdes: Uma parcela significativa dos pacientes com tumores pediatricos do espectro da SLF
apresenta indicacdo clinica para pesquisa de mutagdes em TP53, definida por critérios da HF. A identificagdo de
individuos e familias com predisposicao hereditaria ao cancer tem significativo efeito sobre a morbi-mortalidade
destas doencas.
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