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Resumo: Introducdo: A Sindrome de PHACE é assim chamada por ser um acrénimo da linguainglesa, que
representa: anormalidades da fossa posterior, hemangioma, lesbes arteriais, anormalidade
cardiacas (ou coarctagcdo de aorta), e alteracOes oculares. Existe prevaléncia do sexo feminino
(9:1). Neste trabalho, relataremos um caso de Sindrome de PHACE contemplando todas as
anormalidades. Relato de caso: A crianca, V.A.M.S, com diagndstico intra-Utero de ma formacéo
cerebral, apresentou ao nascimento, hemangioma em face, sugerindo o diagnostico de sindrome
Sturge-Weber. Apos investigagcdo complementar, considerou-se sindrome de PHACE, pois aém
do glaucoma, foi encontrado sopro sistdlico panfocal,e maformacdo de Dandy. Foi internada
diversas vezes, sendo a primeira aos 23 dias de vida, por inapeténcia e edema palpebral, a
segunda, 3 meses apds, por hipertensdo intracraniana, realizando-se drenagem ventriculo-
peritoneal. As demais internages foram por complicagdes respiratorias e tratamento. Discussao
de caso: Relatada pela primeira vez em 1996, a sindrome de PHACE é caracterizada pela
presenca de hemangioma facial extenso, associado a defeitos neuroldgicos, vasculares e
oftalmoldgicos. O hemangioma € um grande marcador da sindrome, e a anormalidade cerebral
mai s frequente que acompanha o quadro é a malformacédo de Dandy Walker. Clinicamente pode
ser evidenciado atraso do desenvolvimento neuropsicomotor. E possivel diagndstico pré-natal
por ultrassonografia e a clinica pode ser percebida ao nascimento ou primeira infancia. No caso,
observamos acometimento de todos os sistemas majoritarios que englobam a sindrome de
PHACE, e vai a0 encontro da prevaléncia do sexo feminino, que corresponde 88% dos casos
relatados. Conclusdo: A sindrome de PHACE é uma patologia rara e pouco explorada, cuja causa
permanece incerta. Esta sindrome permanece subdiagnosticada devido ao escasso nimero de
casos relatados. O caso descrito torna-se peculiar pela presenca de todos os critérios descritos
nesta sindrome.
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