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INTRODUCAO Sindrome PHACES (SP) é caracterizada por malformacdes da fossa cerebral
posterior, hemangioma segmentar, malformacdes arteriais cerebrais, anomalias oculares, defeitos
cardiacos e de grandes vasos. H& predilecdo pelo sexo feminino, afetando 2,3 dos pacientes com
hemangiomas e 20 dos pacientes com hemangioma segmentar facial (HSF). Parece haver
correlagdo entre extensdo dos hemangiomas e gravidade das complicagdes. Lesdes bilaterais ou
nos ramos do trigémeo apresentam maior associagdo com acometimento cerebral. Por muito
tempo o corticoide oral e os anti-neoplasicos foram considerados terapia de escolha para
hemangiomas, entretanto, atualmente o propranolol mostrou resposta expressiva na reducéo
dessas lesfes. Ele impede o crescimento tumoral pela diminuicdo da expressdo do fator de
crescimento vascular do endotélio e do fator de crescimento basico de fibroblastos,
desencadeando apoptose das células endoteliais. DESCRICAO DO CASO Paciente, sexo
feminino, diagnosticada desde o nascimento com SP, com HSF com extensdo para 0 sistema
nervoso central, malformacdes da fossa cerebral posterior e glaucoma congénito. Iniciou uso de
propranolol no primeiro més de vida, com resposta favoravel e regressdo significativa da lesdo
em poucas semanas, reduzindo drasticamente seu risco de morte na ocasido, jA que O
acometimento cerebral pelo hemangioma era extenso. Atualmente estd com sete anos e ainda
recebe propranolol, com estabilizagdo do quadro. DISCUSSAO A possibilidade de SP deve ser
considerada em criancas com HSF. Esses pacientes devem ser examinados a procura de
alteracbes oculares, cardiacas e neurolégicas. O propranolol € um agente terapéutico para
hemangiomas que exigem tratamento sistémico, podendo ser a opcdo de escolha para
hemangiomas associados a SP. Seus efeitos colaterais mais comuns sdo bradicardia e
hipoglicemia, devendo o paciente ser triado com eletrocardiograma e ecocardiograma antes do
tratamento. CONCLUSAO No caso de SP relatado, o tratamento continuo com propranolol
mostrou-se efetivo na reducdo do hemangioma e no aumento da expectativa de vida da paciente.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/2-dermaped-si mpsi o-internaci onal -de-dermatol ogi a/0035-uso-de-propranol ol -na-sindrome-phaces-rel ato-de. pdf



