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1) INTRODUÇÃO:A Síndrome de Proteus foi descrita inicialmente em 1979 por Cohen e Hayden. Trata-se de 
uma rara desordem hamartomatosa que cursa com graus fenotípicos variados, tendo como achados clínicos o 
comprometimento de múltiplos tecidos . De início geralmente no período neonatal precoce, com evolução 
progressiva.O diagnóstico é essencialmente clínico e o tratamento e prognóstico dependerão dos achados 
associados. 2) OBJETIVO:O objetivo dos autores é relatar o caso de um lactente admitido no HCPA 
apresentando alterações dismórficas sugestivas de Síndrome de Proteus; porém associado a quadro de 
epilepsia de início precoce e hemimegalencefalia, achados pouco usuais na síndrome 3) RELATO DO CASO: 
K.R.P, 5 meses, feminino. História de crises convulsivas do tipo espasmos infantis. Apresentava fáscies 
sindrômica, com assimetria facial significativa, sendo a hemiface esquerda maior que a direita. hemangioma e 
nevo hipercrômico cefálico, associado a hipotonia axial e atraso nos marcos de desenvolvimento. EEG com 
padrão de surto-supressão e RNM com hemimegalencefalia esquerda e aumento do tecido adiposo na hemiface 
homolateral 4) DISCUSSÃO / CONCLUSÃO: A associação de hemimegalencefalia e síndromes neurocutâneas 
ja tem sido descritos por alguns autores.A Síndrome de Proteus pode cursar com manifestações clínicas 
variadas. Portanto a investigação deve ser rigorosa atentando para alterações pouco habituais como 
Hemimegalecefalia e epilepsia de início precoce observados neste caso, as quais podem coexistir com as 
caracteristicas ja bem estabelecidas na Síndrome 
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DOENÇA DE STILL DO ADULTO COMO CAUSA DE SEPSE GRAVE 

RAFAEL MENDONçA DA SILVA CHAKR;RENATO SELIGMAN; FERNANDO LOPES NOGUEIRA; JOSé 
MIGUEL DA SILVA DORA 

Relato de Caso               Mulher branca de 49 anos interna no HCPA por febre e indisposição de 3 semanas de 
evolução. Além de febre com calafrios, referia náusea e vômitos, mialgia generalizada, artrite de 
metatarsofalangianas e interfalangianas proximais bilateralmente, rash evanescente de face e tronco e dor de 
garganta. Ao exame físico, lesões maculopapulares em face, tronco, membros superiores e coxas, sem 
nenhuma outra alteração. Era portadora de Diabetes Mellitus, sendo tratada com sulfoniluréia. Negava viagens 
recentes e situações de risco para Tuberculose, Hepatites Virais e Doenças Sexualmente Transmissíveis. No 
hemograma, elevação da série branca, devido a formas jovens, e bicitopenia leve. Além disso, elevação discreta 
de transaminases e enzimas musculares, com extenso painel de sorologias e marcadores de doenças auto-
imunes negativo. Na ecografia abdominal, esplenomegalia e esteatose hepática. Apesar de extensa investigação 
da infecção, não houve foco ou agente definitivos. Como evoluiu com Choque Séptico e Disfunção de Múltiplos 
Órgãos e Sistemas, foi levada à UTI, onde recebeu suporte hemodinâmico, amplo esquema antimicrobiano e 
corticoterapia de ataque. Após expressiva melhora, refez o quadro já descrito, concomitante à redução da dose 
de glicocorticóide, o que, associado à inconclusiva investigação infecciosa, fortaleceu a hipótese de Síndrome de 
Resposta Inflamatória Sistêmica secundária a um processo auto-imune. Assim, foi manejada com doses 
imunossupressoras do glicocorticóide, apresentando remissão clínica mantida. Doença de Still do Adulto pode se 
apresentar como causa de  

  

AVALIAçãO DE EVENTOS ADVERSOS GRAVES EM PROGRAMA DE MONITORAMENTO 

MARIA RITA FARINA;ANA PAULA BOER, JULIANA SCHREINER, MáRCIA RAYMUNDO, JOSé ROBERTO 
GOLDIM 

De acordo com as Boas Práticas Clínicas (GCP/ICH), Evento Adverso Grave é caracterizado como qualquer 
ocorrência médica com participantes de projetos de pesquisa que resulte em óbito, represente risco de vida, 
resulte em hospitalização/incapacidade persistente, ou anomalia congênita. Em setembro de 2001, o 
GPPG/HCPA iniciou um programa de Monitoramento de Eventos adevrsos Graves com o objetivo de promover 
um acompanhamento sistemático destas reações visando proteger os participantes das pesquisas. O 
monitoramento envolve três fases: a notificação ao CEP pelo pesquisador, a avaliação o evento juntamente com 
o posicionamento do pesquisador e a posterior emissão de parecer ao investigador principal e o envio à CONEP. 
O posicionamento do pesquisador fornece informações utilizadas na análise do evento, que envolve o relato com 
a descrição detalhada da reação, sua conseqüência e a opinião do investigador sobre a relação de causalidade 
do mesmo. Esta é estabelecida através do algoritmo de Naranjo, uma escala de probabilidade que permite 
revelar a possível relação ou não com o produto farmacêutico em estudo. A partir da análise do parecer do 
investigador e da leitura do relato do evento, podemos avaliar e comparar as informações que constam no 
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