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CARCINOMA DO CORTEX ADRENAL NA INFANCIA

Adrenal cortical carcinoma in infancy

Carlos Alberto Longui®*

carcinoma do cértex adrenal (CCA) na infincia é uma doenga grave de progndstico reservado caso o diagnéstico nao seja

feito precocemente. O tratamento cirtirgico com retirada completa do tumor ¢ a principal ferramenta de cura. O pedia-

tra exerce papel relevante na identificagio precoce do CCA ao reconhecer os principais sinais e sintomas de producio
excessiva de andrdgenos e glicocorticoides.

No Brasil, especialmente nas regioes Sul e Sudeste, a prevaléncia elevada de mutagio do gene P53 faz com que a frequéncia
de CCA seja 15 vezes maior.! Portanto, o pediatra deve estar alerta ao aparecimento precoce (meninas <8 anos; meninos <9 anos) de
sinais, tais como aceleracio do crescimento, avango da idade dssea, suor e odor axilar, aumento da oleosidade da pele, aparecimento
de acne e ativagdo das caracteristicas sexuais secunddrias, como pelos pubianos, escurecimento da pele genital e aumento do corpo
cavernoso do pénis ou clitéris. A¢do glicocorticoide excessiva (sindrome de Cushing) também pode estar presente.

Sinais androgénicos precoces sdo frequentes em outras condi¢des menos graves, que correspondem aos principais diagnésticos
diferenciais do CCA. A adrenarca precoce idiopdtica (ativagio precoce da producio de andrégenos adrenais) ¢ a condigao benigna
mais frequente, especialmente em pacientes prematuros, pequenos para a idade gestacional ou frutos de fertilizacao in vitro. A hiper-
plasia adrenal congénita é outra condigio relativamente frequente.

Diante de suspeita clinica de CCA, é mandatério que o pediatra proceda a investigacdo por imagem das adrenais. A tomografia
computadorizada é o exame com melhor taxa de deteccio, melhor custo-beneficio e menor indice de falsos-positivos e negativos.
A ultrassonografia adrenal requer profissional experiente e possivel resultado falso-negativo em tumores pequenos.

A avaliagio da produgio basal de esteroides adrenais é essencial para descartar um incidentaloma nio funcionante, mesmo na
presenca de imagem adrenal positiva. Quantificar o sulfato de dehidroepiandrosterona (DHEAS), 17-hidroxiprogesterona (17OHP),
11-desoxicortisol (composto S), androstenediona (A4), testosterona e cortisol. Outro passo fundamental ¢ a demonstracio de que
a produgio adrenal de esteroides seja autdnoma, por meio da realizacio de teste de supressao com dexametasona. Em nosso servigo
utilizamos o teste de supressio com 3,75 mg/m?* de dexametasona, dividido em 4 doses didrias (6/12/18/24h), por 5 dias consecu-
tivos. A coleta final é realizada as 8h da manhi (2 horas apés a tltima dose do teste).

Sdo sinais de maior risco para CCA a precocidade dos sinais androgénicos, a evolugio rdpida, a associacio de virilizagao e
Cushing, a presenca de casos familiais de tumor adrenal, a associagio com outros tumores.

A diferenciagio entre carcinoma e adenoma do cdrtex adrenal ¢ dificil na prdtica clinica. Diversos estudos apontam caracterfs-
ticas clinicas, anatomopatoldgicas e moleculares com o intuito de propor marcadores de malignidade evolutiva.>?

O estudo reportado nesta edicio da Revista Paulista de Pediatria por Monteiro et al.* apresenta a experiéncia de um grupo de
oncologia pedidtrica atuante em hospital-escola do Estado de Minas Gerais. Dados demograficos, hormonais e imuno-histoquimi-
cos, dados de imagem e evolugio clinica sio apresentados e discutidos em relagio ao reportado previamente na literatura. O estudo
ressalta a importincia da elevada suspeicao para CCA por parte do pediatra, bem como a necessidade de encaminhamento feito
com agilidade para um centro com equipe especializada. Essas medidas sao cruciais para o rdpido diagnéstico e redu¢io no inter-

valo entre a detec¢do e a realizagio da cirurgia.
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