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Resumo: Os hemangiomas infantis (HI) extensos ou segmentares de face, couro cabeludo e cervical podem
estar associado a ateragdes em outros 6rgaos, como na sindrome PHACES, sigla que vem do
inglés e se refere a malformagdes da fossa posterior do cérebro, hemangioma extensos,
anormalidades arteriais, cardiacas, oculares e esternais. Descri¢do do caso: Recém nascida (RN),
feminino, nascida de 39 semanas de parto vaginal, sem intercorréncias na gestacéo. Avaliada com
2 dias de vida, apresentando manchas vinhosas, telangiectasias e atrofia de hemiface esquerda
desde o nascimento. Aos 20 dias de vida, evoluiu com crescimento de tumor vinhoso e ulceragéo
em regido de labio superior. Fechado o diagndstico de HI e levantado suspeita para sindrome
PHACE. Paciente foi internada por desconforto respiratorio devido ao crescimento do tumor em
vias aéreas e cervical. Apo6s descartar alteracfes cardiacas, foi iniciado propranolol 0,5mg/kg/dia,
clareando o tumor em 1 semana de uso do medicamento e regressdo da ulceracdo apos 4
semanas, aumentando a dosagem para 1mg/kg/dia. Ap6s 60 dias do inicio do tratamento foi
aumentada dosagem de propranolol para 2mg/kg/dia. Aos 6 meses de vida paciente apresenta
mancha eritematosa leve e telangectasias em hemiface esquerda, com melhora da atrofia de face e
cicatriz em |&bio superior devido a ulceragdo. Avaliacdo oftalmol dgica normal e sem defeitos em
esterno. Angioressonancia cerebral e de face feita com sedacdo, realizada aos 6 meses de vida da
lactente mostrou hipoplasia de artéria car6tida comum direita, agenesia de carétida interna
direita, tortuosidade do segmento cervical da artéria carétida interna esquerda, presenca de artéria
estapediana persistente, plexo vascular tortuoso da artéria carétida interna esguerda e artéria
comunicante, duplicidade da artéria cerebral média esquerda e hipoplasia de seios transverso e
sigmdide a direita. Com essas ateracdes na angio-RM e a presenca de hemangioma extenso em
face foi fechado diagnostico de sindrome PHACES.Discussdo: O receio prévio quanto a
utilizacdo de propranolol na sindrome PHACES estava baseado em que os beta-bloqueadores néo
seletivos diminuem o débito cardiaco e a perfusdo cerebral, podendo culminar em acidente
vascular cerebral. Porém, como as dosagens utilizadas sdo baixas, as alteracbes hemodinamicas
observadas sdo assintomaticas. Descartar coartacbes do arco adrtico com exame fisico
cardiol6gico e o ecocardiograma antes do inicio do tratamento com propranolol, garantem maior
seguranca para o lactente. Deve ser priorizada a utilizacdo da menor dose eficaz possivel, bem
como a dose inicia ser dividida 3 vezes ao dia, evitando grandes variacOes pressoricas.
Conclusdo: O propranolol apresenta perfil de seguranca excelente e ata tolerabilidade e deve ser
encorgjado o seu uso na sindrome PHACES para tratamento do hemangioma. A intervencdo
precoce, antes dos 3 meses de idade, influencia diretamente em melhores resultados estéticos e
funcionais.
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