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Câncer pediátrico é a principal causa de morte não traumática na infância e na adolescência. Embora o câncer de córtex adrenal não possua uma incidência alta, no sul e sudeste do Brasil, sua incidência é quinze vezes superior decorrente da elevada frequência da mutação germinativa R337H no gene TP53, nessa região. Nos últimos anos, estudos genéticos fizeram cada vez mais parte da prática clínica e suas colaborações mais presentes nos cuidados em saúde. Alguns indícios da presença de mutações no gene TP53 e do tumor de córtex adrenal (TCA) podem ser detectados em consultas com profissionais de saúde, em especial, do profissional enfermeiro na atenção básica a especializada. Este estudo pretende apresentar sinais e sintomas de alerta ao profissional de saúde para os casos de TCA pediátrico com a presença da mutação R337H e contribuir no empoderamento do profissional no atendimento desses pacientes e suas famílias. Trata-se de uma revisão integrativa de literatura. Foi realizada uma busca no banco de dados da US National Library of Medicine (PubMed), no período de junho a julho de 2017, utilizando o descritor R337H e selecionado artigos que respeitavam os critérios de inclusão: publicações originais disponíveis na integra online, nos idiomas inglês ou português ou espanhol, dos últimos dez anos e apresentando a temática sinais e sintomas do TCA em crianças e adolescentes com a mutação R337H. Foram encontrados 71 publicações e somente 6 preencheram os critérios de inclusão. Dentre os tipos de tumores relacionados com a Síndrome Li Fraumeni, caracterizada por mutações no gene TP53, o TCA tem sua ocorrência aumentada nos portadores da mutação R337H. Essa mutação altera a capacidade da proteína P53 em se ligar formando tetrâmeros e, consequentemente, executar sua função biológica, contribuindo para a ocorrência de câncer. A herança dessa mutação é autossômica dominante e em alguns casos de pacientes com TCA foi observado perda de heterozigose. O principal indício em relação ao histórico de câncer é a ocorrência de outros tipos na família, o que deve ser observado atentamente pelo profissional de saúde. Os sintomas mais comuns são a virilização das genitálias, aumento de peso e tamanho para a idade, podendo ocorrer síndrome de Cushing. Foi observado que recém nascidos triados para a mutação e acompanhados por profissionais especialistas tiveram o diagnóstico de TCA precoce com tumores menores e com menor peso, comparado com o grupo não triado, sugerindo a importância do atendimento aos portadores da mutação e apresentação dos sinais e sintomas de alterações hormonais da glândula adrenal que devem ser atentados. A observação de sinais e sintomas de síndromes genéticas em crianças por profissionais de saúde pode auxiliar o diagnóstico precoce e um tratamento mais efetivo.   
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