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Introducéo: Descrita em 1983 por Wiedemann e colaboradores, uma sindrome rara, € denominada
de Proteus, devido a sua variada forma de apresentacdo e evolucdo fenctipica (do deus grego
Proteus = o polimorfo, aguele que mudava de forma para fugir da captura). Classificada como uma
hamartomatose congénita que afeta os folhetos embrionérios (ectoderma e mesoderma) e, tem por
consequiéncia, 0 crescimento excessivo e assimétrico dos tecidos. Caracteriza-se por anomalias do
cranio (assimetria e/lou macrocefalia), hemihipertrofia, gigantismo parcia das méos e/ou dos pés,
tumores subcuténeos (lipomas, hemangiomas, linfemangiomas), nevos epidérmicos, espessamento
dapele e outras alteracOes viscerais.

M etodologia: Estudo retrospectivo de prontuario médico.

Resultados: F.A. S, 11 anos, sexo masculino, estudante, natural e procedente da cidade de Cuiaba —
MT. Na histéria gestacional da mée houve pré-eclampsia. O parto foi cesariano sem intercorréncias.
As condi¢cbes de nascimento foram boas, porém apresentava perimetro cefdlico aumentado
(percentil maior de 90), assimetria de face, manchas hipercrémicas ndo descamativas em membros
inferiores, abdome e pescogo (delimitadas em dimidio direito); Ortolani positivo a esquerda.
Caridtipo normal (46,XY). Aos 4 anos foi diagnosticados & colonoscopia botées hemorroidérios,
hiperplasia linféide em ileo terminal. Aos 6 anos de idade foi realizada Tomografia
Computadorizada de crénio que evidenciou cisto da aracndide na regido baso-tempora anterior a
esguerda; alteracBes volumétricas em hemisfério cerebral e cerebelar a esquerda compativel com
hemimeningocefalia. Na primeira consulta em nosso servico o pai queixava-se do aparecimento de
massa em progressao no dorso do filho Ao exame fisico: assimetria de face, tumoracéo em dorso
mal definida; macrodactilia (2° e 3° pododéactilos) e lesbes de pele hipercrbmicas em regido
inguinal, cervical e assimetria de membros. O estudo radiol 6gico evidenciou macrodactilia bilateral
Conclusdes. A Sindrome de Proteus apresenta um fendtipo diversificado, sendo modificado no
decorrer do tempo, sobretudo durante ainfancia. A etiologia da sindrome permanece obscura até o
momento. Devido a raridade desta Sindrome ainda ndo existe condutas clinico-cirdrgicas mais
fundamentadas. Os relatos de casos cada vez mais descritos e observados poderdo nos dar umanova
direcdo para conduta e, conseqiientemente, um melhor progndstico aos nossos pacientes.



