




















(nevus flameus).



(nevus flameus).



(nevus flameus).





.

Rocha RCC, Estrella MPS, Amaral DM, Barbosa AM, Abreu MAMM. Proteus syndrome. 
An Bras Dermatol. 2017;92(5):717-20. doi:10.1590/abd1806-4841.20174496. 



.

Rocha RCC, Estrella MPS, Amaral DM, Barbosa AM, Abreu MAMM. Proteus syndrome. 
An Bras Dermatol. 2017;92(5):717-20. doi:10.1590/abd1806-4841.20174496. 









Nevus flameo

Adaptado de: Segatto MM, Schmitt EU, Hagemann LN, Silva RC, Cattani CAS. Facomatose pigmentovascular tipo IIa - Relato de caso. An Bras Dermatol. 2013;88(6 Supl 1):S85-8.
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ETIOPATOGENIA

• Geralmente não hereditária: esporádica

• Genes:
• PIK3CA
• GNAQ 
• GNA11
• KRAS







SEGUIMENTO MULTIDISCIPLINAR

• Múltiplas especialidades:

• Dermatologia 

• Oftalmologia 

• Genética Clínica 

• Angiologia/Cirurgia Vascular 

• Ortopedia 

• Neurologia 

Objetivos:
• Detectar complicações precocemente 
• Controlar crescimento segmentar 
• Prevenir tromboses 
• Monitorar glaucoma 
• Rastrear melanoma de coroide



SEGUIMENTO OFTALMOLÓGICO

• Fatores de risco para melanoma de coroide:

• Nevo de Ota 

• Melanocitose ocular difusa 

• Facomatose pigmentovascular

• A transformação maligna é rara, porém significativamente superior à população geral

• Diagnóstico precoce melhora o prognóstico visual e sistêmico



MOTIVOS DA APRESENTAÇÃO 

• Demonstrar a rara associação entre a síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber e a facomatose 
pigmentovascular

• Evidenciar a importância do reconhecimento dessas síndromes para diagnóstico precoce para 
realização de seguimento multidisciplinar adequado
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