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Sexualidade De Um Adolescente Com Sindrome De Proteus
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Introduc&o: Sindrome de Proteus, reconhecida em 1979,como hamartomase e caracterizada por
Wiederman(1983)por grande variacbes morfolégicas em sua apresentacdo,evolucdo.Causa
desconhecida,sem associacdo dom tipo de heranca ou alteragbes cromossOmicas, sugere
resultante de mosaicismo por mutagdo somatica Hemi-hipertrofia,anomalias cranianas/faciais séo
comuns,macrodactilia,crescimento acelerado em 98% e retardo mental pode-se associar as
anomalias cranianas, escoliose/cifoescoliose estdo presentes em 50%, assim como, polidactilia
todos observados neste caso. Relato:FAS,13anos,masculino,natural de Cuiabd, nega
consanguinidade,apresenta assimetria de face, méacula angiomatosa(mancha em vinho do Porto),
luxagdo congénita de quadril, com exoftalmia e macrocefalia (>95);térax assimétrico;hipertrofia
de tecido mamario a esquerda;hipertrofia de MIE;sindactilia 2° e 3° dedos dos pés e mécula
angiomatosa,presenca de botdes hemorroidarios em borda ana e hiperplasia linféide em ileo
terminal.Cariotipo(46XY);radiografia de ossos longos (normal);USG:discreto espessamento do
rim esquerdo.USG de térax aumento focal da camada subcuténeo da regido dorsal e toracica
anterior direitaRM:Cisto da aracndide da regido basotemporal anterior a esquerda, com
ateracbes volumétricas do  hemisfério cerébra a esguerda compativel com
hemimegal oencefalia.Com diagnéstico, no servico de Genética Médica do HGU de Sindrome de
Proteus,é acompanhado no ambulatério de adolescentes do HUJM , com deficiéncia intelectual,
escoliose,macrodactilia,ginecomastialipoma em dorso direito, dificuldade de relacionamento
socia, sendo vitima de maus tratos e com atividade sexual iniciada com animais. Pais sendo
orientados para as dStuagbes da sexualidade nesta fase do desenvolvimento.
Comentarios. Acompanhamento deve ser multidisciplinar com suporte
clinico/psicologico.Reconhecer que sdo sexuamente ativos com direitos a salde
reprodutiva; Trabalhando: a imagem corporal;a importancia da beleza interior; a estabelecer
relagbes de afeto, simpatia e estimulando comportamento adequado nas relacdes inter- pessoas
com o adolescentes e familiares.
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