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Mutacion en el gen AKTI las primeras semanas del desarrollo
embrionario, codifica la proteina quinasa AKTI, que regula el
crecimiento, la proliferacion celular y la apoptosis.

El sindrome proteus es un trastorno
hamartomatroso que se manifiesta
como un crecimiento asimétrico de

distintos tejidos corporales.
Es una mutacion “activadora’, que provocara que haya una

proteina AKT1 demasiado activada causando aumento de

H ISTOR IA ——— 3] la proliferacién celular y un proceso apoptético tardio.
El nombre se origina del mitico dios = '. = =] i
griego Proteus, que wusaba sus | 4 EPIDEMIOLOGIA
cambios de forma 2EE huir de | 7 e Desde su primera descripcién hasta la actualidad se han
aquellos que le perseguian para usar |: i descrito cerca de 150 casos de PS.

sus habilidades proféticas. == Se estima que la prevalencia es menor de 1/1.000.000
o - recién nacidos vivos.

MANIFESTACIONES CLINICAS )

+ Hemihipertrofia corporal
o Parcial
o Completa
¢ Gigantismo parcial de manos y pies
¢ Tumores de partes blandas
o Lipomas
o Hamartomas
o Hemangiomas cavernosos
o Linfangiohemangiomas
o Linfohemangiomas
o Lipohemangiomas
o Hamartomas hemolinfoangiomatosos
Alteraciones oseas 2%’ 8 ]
Crecimiento acelerado e oo’
Lesiones cutaneas N\ — PROTEUS SYNDROME
o Nevos epidérmicos. -
o Nevos pigmentarios
o Manchas café con leche y/o acromicas
Otras lesiones cutaneas

DIAGN 6ST|C° Caracteristicas Generales:
. Distribuci.én del rr:nolsaico TRATAM'ENTO
Se puede identificar una « Ocurrencia esporadica

o . « Curso progresivo s e T :
mutacion en el gen AKT1 en mas s Especializado y multidisciplinar dependiendo

del 90% de las personas. . L. )
— = la presentacién clinica del paciente
Caracteristicas es pemficas:
Tratamiento 6seo: procedimientos para
detener sobrecrecimiento, como epifiastasis,
epifisiodesis y en casos extremos Ila
amputacion

« Nevus del tejido conjuntivo cerebriforme

« Parches de piel
« Crecimiento excesivo asimétrico y desproporcionado Fisioterapia
« Tumores especificos antes de tener 20 afios de edad

Crecimiento de gordura o distribucién anormal de la grasa
Malformaciones vasculares

Caracteristicas faciales Q
amsie PRIMER LUGAR




