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Introducdo: PHACE é um acrénimo para uma sindrome caracterizada por malformacées de fossa
posterior, hemangiomas faciais, anomalias anatémicas das artérias cerebrais, anomalias cardiacas
e oculares. Se associada a alteracfes de esterno é denominada PHACES.1 Descrigdo do caso:
Paciente do sexo feminino, 1 més, admitida em enfermaria de neuropediatria para investigacao.
Apresentava diagnostico pré-natal de sindrome de Dandy-Walker. Com uma semana de vida
iniciou com hemangiomas em face. Os pais tem histéria de consanguinidade. Ao exame,
hemangioma retroauricular direito (2,0cm), em face (peri-orbitério, nasal, labial e pré-auricular) e
em mucosa (palato duro e lingua). No internamento, realizado TC de crénio e ressonancia
magnética demonstrando sinais de Dandy-Walker. A angioressonancia venosa de encéfalo era
norma. O eletrocardiograma, ecocardiograma e a avaliagdo oftalmolégica ndo demonstraram
alteragoes. A radiografia de esterno era normal, bem como a ultrossonografia de abdome. Os
exames laboratoriais encontravam-se sem alteracdes. Iniciado propranolol por via oral, com boa
resposta. Discussdo: A sindrome de PHACE é rara (1/100.000) e afeta mais comumente 0 sexo
feminino. E uma heranca ligada ao x dominante. A expressio € variavel.1 Os pacientes podem
ser estratificados em dois grupos: sindrome PHACE e possivel PHACE. A definicdo de PHACE
requer a presenca de hemangioma segmentar caracteristico ou hemangioma de face 5cm
associado a 1 critério maior ou 2 menores. Possivel PHACE requer a presenca de hemangioma
facial ou em couro cabeludo 5cm associado a 1 critério menor.2 O seguimento € multidisciplinar
buscando estabilizar as manifestagdes neuroldgicas, cardiacas e o tratamento de hemangiomas.
Este pode ser feito de forma clinica ou cirargico.1 O caso clinico descreve um paciente com
malformagdes de fossa posterior associado a hemangioma do segmento facial, completando os
critérios diagnosticos para sindrome PHACE. Conclusdo: O progndstico da sindrome depende da
gravidade das malformagdes associadas. O diagnostico precoce reduz 0 nimero e a gravidade de
complicagoes.
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