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Introducdo: A sindrome PHACES apresenta rara preval éncia(1/1000000), sendo mais frequente
no género feminino(8:1). E caracterizada por anomalias de fossa posterior, hemangioma,
anomalias arteriais, cardiacas, oculares e esternais. Descricdo do caso: RNT, masculino,
apresentou desconforto respiratorio precoce necessitando intubacdo. Ao exame apresentava
abaulamento da regido esternal a inspiragdo, aparentando auséncia da porcdo proximal do
esterno, hemangioma em ombro com progressao para face, tronco e membro superior esgquerdo,
caracterizando formagdo hemangiomatosa gigante. Exames de imagem mostraram hipoplasia dos
nervos opticos, displasia do lobo tempora esquerdo e malrotacdo do hipocampo, displasia dos
hemisférios e vérmis cerebelar, agenesia das artérias carétida interna direita e vertebral esquerda,
sinais de fistula arteriovenosa na torcula. Displasia ndo Ebstein da valva trictspide e agenesia do
terco superior de esterno. Na fundoscopia rarefagdo do epitélio pigmentar e disco éptico paido.
Realizada angiotomografia de torax com formagdes nodulares vascularizadas cervicotorécicas
com insinuacbes mediastinais. Caridtipo 46XY. Foi realizado o diagnéstico de sindrome
PHACES e ap6s abordagem multidisciplinar foi iniciado tratamento com propranolol. Discussdo:
O hemangioma infantil pode estar ligado a outras malformacdes de 6rgéos. Em 1996, a sindrome
PHACE foi descrita como associagéo de hemangioma grande e segmentar, na face, cabeca ou
pescoco, malformacdes da fossa posterior, anomalias arteriais do cérebro, cardiacas e oculares.
Aproximadamente 300 casos de sindrome PHACES foram relatados. De acordo com as diretrizes
de 2016, o diagnostico requer a presenca de hemangioma da face ou couro cabeludo5cm de
didmetro e um critério principal. Pacientes com hemangioma segmentar de pescoco, tronco e
extremidade superior proximal, gue possuam outros dois critérios maiores, devem ser
considerados. Conclusdo: O conhecimento das caracteristicas e critérios diagnésticos da
sindrome PHACES é crucial para orientar um rastreio sistemético e intervencdo precoce com
reducdo da reducéo da morbidade dos pacientes.
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