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SiINDROME DE PROTEUS: RELATO DE CASO E DISCUSS&0 DA LITERATURA.
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EVANDRO JOSé SIQUEIRA;GUSTAVO MORELLATO; DIEGO PIANA MENDES; KARIN SUMINO; MARCUS
VINiCIUS MARTINS COLLARES; CIRO PAZ PORTINHO; RINALDO DE ANGELI PINTO.

Introdugéo: A Sindrome de Proteus é uma rara condigcdo hamartomatosa envolvendo crescimento atipico e
exagerado dos ossos, pele e cranio, malformagdes vasculares, anormalidades no sistema nervoso central,
complicagbes oftalmoldgicas, otorrinolaringoldgicas e dentarias, além de outros sintomas, sendo de
apresentacao precoce e evolugdo progressiva. Acomete mais o sexo masculino e a etiologia € desconhecida.
Complicagdes sao relatadas, como ébito precoce, embolia pulmonar, doenga cistica do pulmao e neoplasias. Os
critérios diagnosticos com seus respectivos escores sao: hemi-hipertrofia e/ou macrodactilia (5); hiperplasia
cerebriforme palmar e/ou plantar (4); lipomas ou tumores subcuténeos (4); nevo epidérmico verrucoso
(3); macrocefalia ou exostose craniana (2,5); outras anormalidades (1). Um escore de 13 ou mais é necessario
para estabelecer o diagnodstico. Objetivo: Relatar um caso de Sindrome de Proteus. Material e Métodos: Relato
de Caso e Revisdo da literatura. Resultados: Relato do Caso. Os autores descrevem o caso de um paciente de
seis meses com Sindrome de Proteus. O paciente apresentava hemi-hipetrofia craniofacial a esquerda. O estudo
tomografico dos ossos da face constatou aumento das partes moles subcutédneas na hemiface, além da
hipertrofia do macico facial esquerdo. Apds avaliagdo da equipe de genética médica, as possiveis hipoteses
diagnosticas eram: sindrome de Proteus, lipomatose congénita e neurofibromatose plexiforme. Nao havia
indicagdo cirurgica no momento, apenas acompanhamento do crescimento. Recebeu alta hospitalar com controle
do quadro convulsivo e posterior acompanhamento ambulatorial da genética, cirurgia plastica cranio-maxilo-
facial, neuropediatria e pediatria. Conclusdo: O diagnéstico precoce é necessario para uma adequada
abordagem interdisciplinar, entretanto a maioria dos casos sao subdiagnosticados.





