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INTRODUCAO

A Sindrome de Turcot (1) € uma sindrome de predisposicao ao cancer hereditario e
caracteriza-se clinicamente pela associacao de tumor de sistema nervoso central
(meduloblastoma (2) ou glioblastoma multiforme) e polipose adenomatosa familiar
(FAP)(3). A maioria dos acometidos apresenta uma mutacao germinativa do gene APC, no
cromossomo 5g21(4). A FAP € uma condicao hereditaria em que praticamente 100% dos
portadores desenvolve cancer de célon, estomago e duodeno se nao forem submetidos a
colectomia profilatica. Em criancas pequenas ha um risco aumentado de desenvolver
hepatoblastoma e, em adolescentes e adultos, o risco de desenvolver carcinomas
duodenais, de tireoide, tumores desmoides e tumores cerebrais (5).

OBIJETIVO

Descrever 3 casos de pacientes com Sindrome de Turcot.

METODOLOGIA

Revisao de prontuarios de pacientes matriculados no servico de pediatria do Instituto
Nacional do Cancer, entre 2000 e 2016.

RESULTADOS

No periodo de 1997-2015 foram diagnosticados 126 casos de meduloblastoma em
pacientes de 0-18 anos. Destes, trés (2,5%) pacientes apresentaram a Sindrome de Turcot.

Paciente n2 1 diagnosticada em 2000, com meduloblastoma, tratada com cirurgia,
radioterapia e quimioterapia. Aos 16 anos diaghosticada com polipose intestinal e
submetida a colectomia. Hipertrofia de epitélio pigmentar da retina na fundoscopia.
Historia familiar: pai falecido com cancer gastrico. Realiza colonoscopias anuais. Esta em
controle dotumor cerebralha 13 anos.
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Paciente n? 2 diagnosticado com meduloblastoma em 2001, aos 10 anos, tratado com
cirurgia, radioterapia e quimioterapia. Colonoscopia mostrando adenomas tubulares e
polipos. Historia familiar: pai, avo paterno e 4 tios paternos com polipose que evoluiram
para adenocarcinoma de coldon. Prima de primeiro grau tratada neste hospital,
diagnosticada com hepatoblastoma e tumor desmodide, além da polipose intestinal,
submetida a colectomia total. Atualmente no 142ano de controle.
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Paciente n2 3 diagnosticada em 2015 com meduloblastoma, operado e tratado com
radioterapia. Atualmente em quimioterapia. Apresenta FAP, sendo acompanhada
anualmente com colonoscopia e biopsias. Historia familiar: mae e tia materna com
adenocarcinoma de colon.

Os pacientes estao em acompanhamento regular nos ambulatorios de Seguimento a
Longo Prazo, Oftalmologia e Aconselhamento Genético. Até o momento, nenhum destes
pacientes desenvolveu cancer de colon.

Conclusao: Devido a forte associacao entre Sindrome de Turcot e cancer de colon, é
necessaria a identificacao desta sindrome nos pacientes com meduloblastoma, para que
seja feito acompanhamento rigoroso com colonoscopias e bidpsias de lesdes suspeitas. O
rastreamento familiar étambém de fundamental importancia para medidas preventivas.
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