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Hemangioma facial como clave diagnéstica de PHACES
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A. Escalona Lozano, A. Nuio Gonzalez*, M. Gutiérrez Pascual y F.J. Vicente Martin

Servicio de Dermatologia, Hospital Universitario Rey Juan Carlos, Madrid, Espafia

Disponible en Internet el 2 de noviembre de 2015

Presentamos el caso de un varon de 3 meses de edad, con
una lesion vascular en la zona de la rama mandibular del
nervio trigémino izquierdo (V3 izquierda), de aparicion a
los 15 dias de vida con posterior crecimiento (fig. 1). Rea-
lizamos el diagnostico de hemangioma facial lineal, por lo

Figura1 Paciente de 3 meses de edad con hemangioma facial
a lo largo del dermatomo correspondiente a la tercera rama del
nervio trigémino del lado izquierdo.
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que habia que descartar una asociacion PHACES, acrénimo
de malformaciones de la fosa posterior (P), hemangioma
segmentario cervicofacial (H), malformaciones arteriales
cervicocraneales (A), defectos cardiacos o de los grandes
vasos (C), anomalias oculares (E) y defectos esternales
o de la linea media supraumbilical (S)'. Solicitamos una
angioresonancia en la que se observaban una serie de alte-
raciones: hipoplasia de arco adrtico con anomalia en la
salida de troncos supraaorticos, hipoplasia/aplasia de arte-
ria carétida interna izquierda y alteraciones en el poligono
de Willis (figs. 2 y 3). Con todos estos datos confirmamos

Figura 2 Imagen de la angioresonancia cervical en la que
se observa la hipoplasia/aplasia de arteria carétida interna
izquierda, con una compensacion de la vertebral izquierda.
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Figura3 Imagen de la angioresonancia en la que se observa el
poligono de Willis competente con arteria comunicante anterior
seudoaneurismatica que da origen a arterias cerebrales anterio-
res y arteria cerebral media izquierda levemente hipoplasicas.

el diagnodstico de PHACES. Actualmente, el paciente se
encuentra en seguimiento por los servicios de dermatologia,
neurologia, oftalmologia y cardiologia, y no ha presentado
complicaciones.

El hemangioma infantil es el tumor mas frecuente de la
infancia. En 1978, Pascual-Castroviejo describi6 el heman-
gioma facial extenso asociado a anomalias cerebrales, pero
fue en 1996 cuando Frieden et al. definieron el acrénimo
PHACES, que es el que se usa hoy en dia', y debe conside-
rarse en todos los pacientes con hemangiomas segmentarios
extensos situados en los dermatomos pertenecientes
a las ramas V1, V2 o V3 del nervio trigémino, y descartar
todas las posibles alteraciones asociadas’.

El tratamiento de eleccion de los hemangiomas es el pro-
pranolol oral, pero en estos pacientes hay que considerar
el balance riesgo-beneficio por la posible hipotension y el
riesgo de accidente cerebrovascular?.
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