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El hemangioma cutaneo constituye uno de los tumores benignos mas frecuentes de la infancia. Puede estar aso-
ciado a otras anormalidades que ocurren con mas frecuencia en el sistema nervioso central. El sindrome de PHACE
representa la expresion clinica de defectos vasculares y neurolégicos cuyo principal marcador es el hemangioma
facial gigante.El presente articulo describe la presencia de un hemangioma facial gigante en asociacién con el quiste

de Dandy Walker en una lactante de 2 meses de edad.
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PHACE syndrome. A case presentation.

Abstract

Cutaneous hemangiomas are the most common benign tumor of childhood, they may be associated with
other abnormalities, the central nervous system being the first implicated. PHACE'S syndrome represents the
clinical expression of vascular and neurologic defects;the common feature in all cases is a large facial hemangioma.
We report the presence of large facial hemangioma associated with Dandy Walter cyst in a two-month old child.

Key words: large facial hemangioma, PHACE syndrome, Dandy Walker cyst.

Introduccion

El hemangioma cutdneo constituye el tumor benigno
mas frecuente de la infancia; se encuentraen 10 % de los
ninos menores de un afno y se localiza hasta en 60% en
cabezay cuello. Puede estar asociado con otras anorma-
lidades, que ocurren con mas frecuencia en el sistema
nervioso central'. El sindrome de PHACE representa la ex-
presion clinica de defectos vasculares y neuroldgicos, es
un acréonimo correspondiente a: malformaciones de fosa
posterior,hemangioma facial gigante, defectos arteriales,
cardiacosy coartacion adrtica, alteraciones oculares y del
desarrollo ventral que incluye hendidura esternal o del
rafe supraumbilical?.

Caso clinico

Se trata de lactante femenina de 2 meses, natural y pro-
cedente de Valencia, producto de embarazo a término no
complicadoy parto eutécico. A las 2 semanas de nacida apa-
recieron placas edematosas rojas con telangiectasias en su
superficie, localizadas en drea centro facial, que se extendian
al drea periocular izquierda limitando la apertura ocular.

Posteriormente a las 8 semanas comenzo a ulcerarse la
punta de la nariz con necrosis de la columnela, motivo por el
cual acude a la consulta de dermatologia. Al examen fisico
se evidencio: buenas condiciones generales y desarrollo
psicomotor acorde con la edad.

Se solicitaron exdmenes paraclinicos que incluyeron:

1. Ultrasonido transfontanela, que identificd

un quiste de fosa posterior.

2. TAC de craneo: quiste de Dandy Walker.

La evaluacién oftalmoldgica y cardiolégica determind
un estrabismo convergente del ojo izquierdo y sistema
cardiovascular sin anormalidades. Los exdmenes de labo-
ratorio: anemia normocitica hipocrémica. Se inicié trata-
miento con prednisona via oral a dosis de 4 mg/kg/diay
antibioticoterapia sistémica, con los que se observd una
involucién progresiva del hemangioma y mejoria clinica
de la ulceracion nasal.La terapia con corticoesteroides se
mantuvo por 5 meses con reduccion del hemangioma en
70% sin complicaciones sistémicas.
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Fig. 1. Hemangioma Facial Gigante.

Fig. 3. Tratamiento con prednisona.

Dermatologia Venezolana.Vol.42,Ne 2,2004. 35



Articulo

Discusion

El sindrome de PHACE es un sindrome neurocutéaneo des-
crito en 1996 por Frieden, Reese y Cohen, caracterizado por
la presencia de un hemangioma facial extenso asociado a
defectos del desarrollo vascular y neurolégico. El espectro
clinico es variable y puede estar presente algunas o todas
las malformaciones®. 70% de los afectados tiene una sola
manifestacién extracutdnea y 88% de los infantes corres-
ponden al sexo femenino.

En 1978 Pascual Castroviejo y col*, ya habfan descrito la
presencia de hemangiomas faciales con malformaciones
intracraneales vasculares y no vasculares. Metry y col’, con-
sideran el hemangioma como marcador del sindrome de
PHACE, éste se expresa como una placa eritematovioldcea,
que compromete el lado izquierdo con mayor frecuencia
que el lado derecho y menos frecuente que se presente en
forma bilateral.

La anormalidad estructural cerebral més frecuente es
la malformacién de Dandy Walker (defecto intracraneal
congénito previo a la sexta o séptima semana del desa-
rrollo embrionario) que incluye agenesia del vermis del
cerebelo, dilatacion quistica del cuarto ventriculo con des-
plazamiento de la tienda del cerebelo, resultando en au-
mento de la fosa posterior.Las manifestaciones clinicas y
secuelas publicadas son las convulsiones, retardo mental
y del desarrollo.

Es posible el diagndstico prenatal mediante ultrasonido,
sin embargo es diagnosticado al nacimiento o durante la
nifiez temprana. Diferentes autores han comunicado esta
asociacion, sugiriendo en nifos con hemangiomas faciales
realizar pruebas de neuroimagen®’.

Las terapias utilizadas en hemangiomas gigantes para
reducir su tamafo y el compromiso de érganos subya-
centes incluyen los corticoesteroides sistémicos en las
fases tempranas de crecimiento del hemangioma a una
dosis de 3 a 5 mg/Kg/peso, el interferon alfa que inhibe la
angiogénesis, crioterapia y ldser entre otros®*'°.
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