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INTRODUGAO

A sindrome de Proteus foi inicialmente descrita em dois pacientes por Cohen e
Hayden em 1979, caracterizada por uma sindrome de crescimento anormal de diversos
tecidos2, tendo sido considerada Neurofibromatose tipo | nessa instancia3. Foi assim de-
nominada em referéncia ao deus grego Proteus e suas diversas formas?, sendo nomeada
por Wiedemann em 1983 para denotar sua variabilidade na apresentagéo clinica’-.

A incidéncia é estimada em menos de 1 para 1 milhdo de nascimentos, com uma
razao homem/mulher de 1,9/1. Tendo sido identificado o gene AKT1 como responsavel em
2011, confirmando a natureza genética da sindrome*.

Para o diagndstico sdo necessarios 3 critérios gerais (mandatorios) e os critérios
especificos conforme a tabela 14. O fenoétipo facial é presente em apenas alguns dos casos,
sendo estes associados com déficits cognitivos?.

TABLE 1. Diagnostic Criteria for Proteus Syndrome

For Diagnosis: General Criteria (Mandatory) + Specific Criteria (Category Signs)
Mosaic distribution of lesions Either one from A or
Progressive course Two from B or
Sporadic occurrence Three from C
Category signs Manifestations Relative frequency®
A 1. Connective tissue nevus C
B 1. Epidermal nevus C

2. Disproportionate overgrowth (one or more)
Limbs
Arms/legs C
Hands/feet/digits C
Skull
Hyperostoses C
External auditory meatus
Hyperostosis u
Vertebrae
Megaspondylodysplasia c
Viscera
Spleen/thymus
3. Specific tumors before end of second decade (either one)
Bilateral ovarian cystadenomas
Parotid monomorphic adenoma
C. 1. Dysregulated adipose tissue (either one)
Lipomas
Regional absence of fat
2. Vascular malformations (one or more)
Capillary malformation
Venous malformation
Lymphatic malformation
3. Facial phenotype
Dolichocephaly
Long face
Minor downslanting of palpebral fissures and/or minor ptosis
Low nasal bridge
Wide or anteverted nares
Open mouth at rest
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*C, common; U, uncommon.

Tabela 1 - Critérios diagnosticos da sindrome de Proteus, tabela extraida do artigo original de Biesecker’

Os lipomas podem aumentar de tamanho e novos lipomas podem surgir. A exérese
dos mesmos é dificil, uma vez que eles ndo sdo bem delimitados e ndo sdo encapsulados?.

METODOS

Este trabalho € um relato de caso de um paciente de 14 anos, portador da sindrome
de Proteus, em que houve crescimento progressivo de uma lesdo no dorso de grandes
proporcdes e a sequéncia de eventos que sucederam o procedimento de exérese da lesio.

Para revisao bibliografica foram utilizados artigos das bases de dados Pubmed e
Scielo.



RESULTADO - RELATO DE CASO

W.S.S., masculino, 14 anos, com diagndstico prévio de sindrome de Proteus, déficit
cognitivo e minima responsividade a estimulos externos, além disso é portador de estenose
de traqueia. O paciente apresenta os 3 critérios obrigatorios e os 3 critérios da classe C. A
equipe da Cirurgia Plastica do Complexo Hospitalar do Mandaqui (CHM) foi acionada para
avaliacao de paciente em pds-operatério recente de exérese de lipoma no dorso, pesando
2kg e medindo 25,9 x 24,5 x 16 cm, realizada por outra equipe, em que houve deiscéncia
completa da sutura (figura 1).

Figura I- Deiscéncia do ferimento operatorio

Foi realizada uma tentativa de aplicacéo de curativo de pressao negativa no local e
também oxigenioterapia hiperbarica, ndo sendo possivel a realizagdo de nenhum dos dois
procedimentos devido a constante agitagao psicomotora do paciente. Apos discussao com
a equipe e também por nao dispormos de especialista em microcirurgia optou-se pela rea-
lizagao de retalho fasciocutaneo do dorso (figura 2).



Figura 2 - Transoperatorio, apos o fechamento do defeito com retalho de rotagdo

Procedeu-se entdo com a confecgéo de retalho fasciocutaneo de rotagao randémico
para o fechamento da lesdo, no 2° pés operatério o mesmo apresentou sinais de congestao
venosa (figura 3 A) e no 4° pds operatério haviam sinais de sofrimento cutdneo em sua
porgao cranial (figura 3 B). Apos delimitacdo da area de necrose e debridamento cirargico
houve necessidade de enxertia de pele parcial com excelente resultado (figura 4). Apos X
dias o paciente obteve alta hospitalar e segue em acompanhamento ambulatorial.
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Figura 3- 2° pos operatorio evidenciando congestdo venosa (4) 4° pos operatorio evidenciando sofrimento do retalho



Figura 4 - 5° més de pos operatorio apos enxertia de pele parcial

DISCUSSAO E CONCLUSAO

Os retalhos fasciocutédneos possuem suprimento sanguineo adicional relacionado a
fascia muscular® e devido a abundancia de vasos perfurantes no dorso, essa regido anato-
mica oferece multiplas op¢des para retalhos randémicos e livres, sendo esses retalhos con-
siderados seguros e podem cobrir diversos tipos de defeitos®’. Produzem resultados esté-
ticos agradaveis e ndo causam disturbios funcionais’.

Os retalhos de rotagao fornecem flexibilidade no planejamento e na orientacéo do
arco de rotacao e isso pode fornecer orientagdo que promove melhor drenagem linfatica e
também minimiza dano vascular e nervoso®.

Na literatura podem se encontrar referéncias com indices de necrose parcial e total
de retalhos fasciocutaneos na ordem de 13%?°.

Optamos por um retalho de rotagao fasciocutédneo da regidao dorsal por fornecer me-
Ihor vascularizagao. Atribuimos a ocorréncia de necrose parcial do retalho devido a conges-
tdo venosa ocorrida no pds operatorio, a espessura reduzida do tecido celular subcutaneo
no dorso do paciente e a reduzida variabilidade de posicdes em que o paciente pode ser
mantido devido a sua condigao respiratoria.

Apesar da complicagdo descrita previamente no pds operatorio, uma vez realizada
a enxertia de pele parcial no local onde houve sofrimento e posterior necrose, houve cica-
trizacao plena do ferimento operatério e o paciente segue em acompanhamento ambulato-
rial para revisdes periddicas do procedimento realizado e para vigilancia quanto ao surgi-
mento de novas lesoes.
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