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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome de PHACE é um acrénimo das caracteristicas dessa doenca rara:
malformagdes cerebrais da fossa posterior, hemangiomas, anomalias arteriais, coarctagdo da
aorta, defeitos cardiacos e anormalidades oculares. A finalidade do conhecimento da Sindrome &
fornecer tratamentos adequados e especificos para as morbidades encontradas. RELATO DE
CASO: Peciente feminina, 13 anos, com obesidade, epilepsia, histéria de dificuldade de
aprendizagem com atraso no desenvolvimento, hipoacusia e reducdo de acuidade visua a
esquerda. Traz RNM de car6tidas mostrando dilatacdo aneurismética, ndo rota, da artéria carétida
interna e porcéo Al da artéria cerebral anterior. Apresentava proptose a esgquerda, acantose em
regido cervical e axilar, Tanner M5P5, sensorio preservado, sopro rude holossistélico cervica a
esquerda, com impulsdo na linha média acima do esterno, oroscopia com macroglossia, sem
outras alteracOes. Demais exames mostravam: ecocardiograma com fracdo de ejecdo de 66 e
presenca de diverticulo de Kommerell. Angiotomografia de térax evidenciando malformacéo do
esterno evidenciando separacéo do manubrio e corpo e auséncia de processo xifoide, granuloma
residual calcificado subpleural, ectasia focal do arco médio e trgjeto de subclavia direita com
reducéo de calibre. Arteriografia cerebral mostrando displasias das artérias da base do cranio com
irregularidade  ectépica do sifdo carotideo esquerdo. Descartado  hipotireoidismo,
hipopituitarismo e diabetes insipidus. DISCUSSAO: A Sindrome de PHACE pode apresentar
hemangiomas, anomalias vasculares, cardiacas, oculares, endocrinolégicas, distarbios no
desenvolvimento. Para diagndstico, levam-se em conta critérios maiores e menores. hemangioma
superior a 5 cm de didmetro na cabega e couro cabeludo e um critério maior ou dois critérios
menores. Se ndo houver hemangioma e apresentar mais dois critérios principais torna o
diagndstico possivel, este Gltimo compativel com o relato de caso. CONCLUSAO: A suspeita
clinica da Sindrome de PHA CE associada aos exames complementares de imagem e laboratoriais
permite o diagndstico sindrbmico e terapéutica precoce, garantindo uma melhor qualidade de
vida e possibilidade de aconselhamento genético.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/39-congresso-brasil eiro-de-pedi atria/0923-sindrome-de-phace-um-rel ato-de-caso. pdf



