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Resumo: Os hemangiomas infantis (HI) sdo os tumores benignos mais frequentes na populacdo pediatrica.t
Na grande maioria dos casos, a anormalidade vascular se apresenta de maneira isolada. Porém,
quando tais apresentacdes sdo extensas, acometendo grande parte da face, regido cervical, couro
cabeludo, é recomendada a avaliagdo com exames complementares para deteccdo da Sindrome
PHACE.2M.S, sexo feminino, 19 dias de vida, pré-termo de 31 semanas, foi encaminhada ao
ambulatorio de dermatologia pediatrica para avaliagdo de mancha vinhosa em face, couro
cabeludo e regido cervical, identificada logo ap6s o nascimento. Ao exame fisico apresentava
mancha vinhosa em regido de face, couro cabeludo e regi&o cervical, com bordos bem definidos,
ndo palpaveis. O restante do exame fisico ndo demonstrava outras ateracBes. Realizado
ultrassonografia transfontanelar, que demonstrou hipoplasia de hemisfério cerebelar a esquerda e
vermis cerebelar, compativel com variante Dandy Walker. O ecocardiograma e
eletrocardiograma apresentaram resultados normais. Diante do quadro clinico, optou-se por
iniciar tratamento com propranolol sistémico em dose baixa e readlizado aumento gradual. No
primeiro retorno, apds trinta dias do inicio da medicacdo, houve reducdo significativa do
hemangioma. A paciente segue em acompanhamento com a equipe de Dermatologia e
Neurologia para seguimento do tratamento.A sindrome PHACE € observada em 2% a 3% dos
casos de HI. As meninas sdo mais afetadas, em uma proporcéo 9:1.2 A sindrome é definida pela
presenca de HI segmentar maior que 5 cm na face, couro cabeludo ou regido cervical, associada a
um critério maior ou dois critérios menores. Os critérios maiores e menores foram determinados
com base no envolvimento vascular e estrutural do cérebro, sistema cardiovascular, ocular e linha
meédia. 3 O propranolol € o medicamento preferido para o tratamento do hemangioma.4 Porém,
deve ser utilizado cautelosamente nos pacientes com sindrome PHACE associado a presenca de
doenca arterial, devido ao risco de acidente vascular cerebral.?> A sindrome PHACE é uma
condicdo complexa, que envolve malformacdes vasculares e estruturais que requerem avaliacao
cuidadosa e acompanhamento multidisciplinar. O tratamento com propranolol € uma op¢ao
eficaz, mas deve ser realizado com cautela devido aos riscos associados, especiamente em
pacientes com alteracOes vasculares. O acompanhamento continuo é fundamental para garantir a
seguranca e a eficécia do tratamento, ajustando-o conforme a evolucdo clinica de cada paciente.
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