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Introdução. As síndromes de Li-Fraumeni (SLF) e Li-Fraumeni-like (LFL) são doenças autossômicas dominantes de predisposição 
ao câncer de mama (CM) e outros tumores causadas por mutações germinativas em TP53. SLF e LFL são síndromes raras, 
responsáveis menos de 1% dos casos hereditários de CM. Objetivo. Determinar a prevalência de diagnósticos clínicos de SLF e 
LFL em uma amostra de famílias em risco para câncer de mama hereditário (CMH). Metodologia. Foi realizada análise 
retrospectiva dos heredogramas de famílias atendidas em programas de avaliação de risco genético para câncer no Hospital Santa 
Rita e Hospital de Clínicas de Porto Alegre entre os anos de 2001 e 2004. Todos heredogramas foram classificados quanto ao 
diagnóstico clínico de SLF/SLFL utilizando os critérios clássicos, critérios de Birch e critérios de Eeles. Resultados. De um total de 
172 famílias avaliadas no período, 48 (27,9%) apresentavam diagnóstico clínico de SLF ou LFL, sendo 4 (8,3%) SLF e 44 (91,7%) 
LFL. Estas últimas foram adicionalmente classificadas em LFL-Birch (5 famílias, 10,4%) e LFL-Eeles (39 famílias, 81,3%). Além de 
critérios para SLF ou LFL, 85 (49,4%) famílias apresentavam história compatível com outra síndrome de CMH, sendo esta HBOC 
(câncer de mama e ovário hereditários) em 41 (23,8%), HBCC (câncer de mama e ovário hereditários) em 26 (15,1%) e HNPCC 
(câncer colorretal não-polipomatoso) em 18 (10,5%) dos casos. Conclusões. Um número significativo de famílias que buscam 
aconselhamento genético para CMH nos serviços avaliados apresenta critérios diagnósticos para SLF/LFL. Este número é muito 
superior ao descrito na literatura internacional, sugerindo ser esta uma causa freqüente de CMH em nosso meio.  
 
 




