\rticula
paraa
prevengao




dentificar portadores de alteragdes genéticas que
predispdem ao cancer hereditario e propor condu-
tas de prevencao é o objetivo principal da Rede Na-
cional de Cancer Familial (RNCF), coordenada pelo
Instituto Nacional de Cancer José Alencar Gomes da
Silva (INCA). A RNCF é composta por instituicoes de
pesquisa e assisténcia de Belém, Brasilia, Floriané-
polis, Porto Alegre, Ribeirdo Preto, Rio de Janeiro,
Salvador, Sao Luis, Sao Paulo e Vitéria, especializa-
das na deteccao de alteragcbes moleculares asso-
ciadas as sindromes neoplasicas hereditarias e no
aconselhamento genético.

Estima-se que entre 5% a 10% dos casos de
cancer estéo relacionados a predisposigao heredita-
ria. Partindo destes valores, podemos estimar, como
exemplo, que dos 52.680 novos casos de cancer de
mama e dos 30.140 de cancer colorretal estimados
pelo INCA para 2012, entre 2.600-5.200 e 1.500-
3.000, respectivamente, podem estar relacionados a
predisposicao hereditéria.

As novas metodologias de diagnéstico mole-
cular sao importantes para identificar portadores de
mutacoes entre individuos sadios em situacdo de
risco, que pertencem a familias com histéria de va-
rios casos de cancer. Dentro do escopo da Rede,
sdo acompanhados parentes de pacientes de can-
cer ja identificados com histéria familiar e/ou pre-
senca de alteragcbes genéticas associadas a varias
sindromes: Cancer de Mama e Ovério Hereditarios
(HBOC), Cancer Colorretal Hereditario Nao Polipo-
so (HNPCC), Polipose Adenomatosa Familiar (FAP),
Retinoblastoma (RB), de Cancer de Mama e Color-
retal Hereditarios (HBCC), de Li-Fraumeni (LF), Do-
enca de von Hippel-Lindau (VHL), Neoplasia Endo-
crina Multipla do tipo-2 (MEN2), Melanoma Familial
(FAMMM) e Anemia de Fanconi.

“Portadoras de HBOC, que carregam muta-
coes nos genes BRCA1 ou BRCA2, tendem a de-
senvolver tumores mamarios com maior frequéncia |
e muitas vezes antes da menopausa, dentro de
uma faixa etaria nao prioritaria para mamografias
de rastreamento. Mulheres com parentes proximas
(avo, mae, tia, irma, prima) com mutacdes nesses
genes, se beneficiariam do aconselhamento gené-



tico, sendo possivel a detecgao precoce de cancer
e, em alguns casos, acdes profilaticas. Nesses ca-
sos, essas acdes devem ser discutidas com as pa-
cientes e seus familiares”, esclarece o coordenador
da RNCF, Hector Seuanez Abreu, chefe da Divisao
de Genética do INCA.

A identificacdo de uma alteracdo molecular
constitutiva (ou seja, herdada e presente em todas
as células do organismo) associada ao cancer é
resultado de cuidadosa investigacdo, em que indi-
viduos ou familias com histérico sugestivo de uma
sindrome de cancer hereditario passam por uma
consulta médica. Apdés a construcao do heredo-
grama, grafico semelhante a uma arvore genea-
I6gica da familia, as pessoas recebem aconselha-
mento especializado sobre predisposicao e riscos.
Para simplificar o processo, a RNCF publicou um
manual operacional gratuito (disponivel em http://
www1.inca.gov.br/inca/Arquivos/publicacoes/
Cancer_Familial_fim.pdf), para profissionais de
salde, visando informar a sintomatologia das sin-
dromes de cancer hereditario, assim como do per-
fil molecular de cada sindrome e recomendacodes
de conduta. “Diante do impacto da descoberta da
predisposigao hereditaria ao desenvolvimento de
alguns tipos de céncer e sobre as possibilidades
de prevencao e deteccgao precoce, a RNCF propoe
a inclusdo no Sistema Unico de Satde (SUS) de
testes para diagndéstico das mutacdes mais preva-
lentes no Brasil”, anuncia Seuanez.

BRASIL CONCENTRA CASUISTICA
LIGADA A SINDROME LI-FRAUMENI

A articulagcdo em rede é estratégica para o
avango do conhecimento cientifico do céancer he-
reditario. No caso da Sindrome de Li-Fraumeni,
associada a ocorréncia de diversos tipos de can-
cer, como sarcomas, tumores do sistema nervoso
central, adrenocorticais e de mama, ocorrem mu-
tagbes no gene TP53, que codifica uma proteina
de controle do ciclo celular. Em trabalhos desen-
volvidos no Hospital A.C. Camargo e no Hospital
de Clinicas de Porto Alegre, ligado a Universida-
de Federal do Rio Grande do Sul, que integram a
RNCF, notou-se uma incidéncia aumentada desta
sindrome entre os brasileiros, se comparada a fre-
guéncia na populacdo de outros paises, devido a
ocorréncia de uma mutacao que se dispersou no
Sul do Brasil ha mais de dois séculos. Essa muta-
cao predispde os portadores a varios tumores ca-
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