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RESUMO

A Sindrome de Proteus € uma rara doenca congénita causada pela mutacdo no gene ATK1, que
surge espontaneamente durante o desenvolvimento fetal, ndo hereditario. A Sindrome de
Proteus foi reconhecida pela primeira vez em 1979 por Cohen e Hayden como uma sindrome
hamartomatosa (do grego, significa erro e crescimento tumoral). Posteriormente, em 1983,
Wiedeman prop6s 0 nome Sindrome de Proteus (que deriva da mitologia do deus grego marinho
Poseidon, o qual possuia capacidade de assumir aparéncias monstruosas). Esta sindrome
provoca o crescimento excessivo de 0ssos, pele e outros tecidos corporais 0 que caracteriza
malformacdes no corpo, crescimento excessivo e multifocal dos tecidos, gigantismo parcial,
tumores subcuténeos parciais de membros, nevos pigmentados, macrocefalia e visceromegalias
e em contrapartida, o desenvolvimento mental é normal. Geralmente, os recém-nascidos com a
sindrome ndo apresentam sintomas da doenca, sendo que 0s primeiros sinais comegam a surgir
por volta dos 6 a 18 meses de idade. Este estudo objetiva realizar uma atualizacdo bibliogréafica,
referente as principais caracteristicas clinicas presentes na sindrome de Proteus. Este trabalho
trata-se de uma revisao de literatura realizada com base em trabalhos cientificos que abordem
0 tema em questdo. A pesquisa foi feita utilizando as bases de dados eletrénicos pelo Google
Académico e pela Biblioteca eletrénica Scientific Eletronic Library Online (SciELO). Vérias
complicagdes clinicas estdo associadas a sindrome de Proteus, porém a real incidéncia destas
complicacdes é dificil de estimar, uma vez que na literatura encontramos, em sua grande
maioria, relatos de casos. Além de que em todo o mundo ha& apenas 200 casos relatos,
dificultando assim o estudo sobre a sindrome. Desse modo, hd uma grande necessidade da
elaboracdo de mais pesquisas e trabalhos cientificos que abordem e esclarecam o0s aspectos
clinicos pertinentes as manifestacdes sintomatoldgicas da sindrome de Proteus. Conclui-se que,
mesmo nao existindo cura nem tratamento devido para esta sindrome genética, as pessoas tém
acompanhamento clinico como a embolizacdo das malformac@es vasculares, cirurgias plasticas
reconstrutoras, amputacdo de membros em casos criticos e acompanhamentos com psicologo.
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