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Introducion

**El hemangioma infantil (HI) es el
tumor benigno mas frecuente en la
poblacion pediatrica.

** Incidencia del 5% al 10%.

*Generalmente no se presentan con
afectacion sistémica.

En casos de HI extensivo vy

segmentario, especialmente en

cara, cuero cabelludo y region
cervical, se recomienda un estudio
clinico y de imagen para detectar
los cambios que se describen en el
sindrome PHACE.




Introducion

**La caracteristica mas notable del
sindrome PHACE es el HI.

**Las anormalidades en el cerebro, las
arterias aortica, toracica y cervical.

*¢*Potencial considerable de morbilidad.
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Definicion
**Primera descripcion de sindrome

PHACE, fue reportada en 1978 por
Pascual-Castro-viejo.

* malformaciones de la fosa posterior

e hemangioma

*En 1996, Frieden et al, cred el
acronimo PHACE.

e anomalias arteriales

**En 2009, los criterios de diagndstico
para el sindrome PHACE se
establecieron 8 vy luego fueron
revisados en 2016 por Garzon et al.

e coartacion de la aorta / defectos cardiacos
e anomalias oculares

e malformacion esternal




Prevalencia

**Se observa en 2% a 3% de los casos
de HI.

**Se considera uno de los trastornos
vasculares neurocutaneos mas
frecuentes en la infancia.

**Cuando el HIl se desarrolla en la cara

y es segmentario o grande, |Ia \

probabilidad de que se asocie con el I |

sindrome PHACE es del 20% al 31%.
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Patogénesis

La patogénesis del sindrome PHACE es desconocida.

Semana 3y 12 Antes o
de gestacion durante la

vasculogénesis

No hay

Embriogénesis ~ SINDROME <: evidencia de
defectuosa PHACE ) anormalidades

| genéticas




Criterios diagnosticos

En 2009, un grupo de diversas especialidades, establecieron criterios para el
diagnostico del sindrome phace, en 2 categorias:

CATEGORIA 1: Sindrome PHACE. CATEGORIA 2: Posible sindrome

Definido por la presencia de Hi PHACE.

segmentario mayor de 5 cm en la cara, Definido por la presencia de Hl y 1
cuero cabelludo o region cervical, criterio menor.

asociado con 1 criterio mayor o 2

criterios menores.




Cuarr 1: Diagnostic criteria for PHACES syndrome

System Major criteria Minor criteria
Brain Anomalies of larger Persistence of em-
(vascular) brain vessels bryonic arteries
Arterial dysplasia, Proatlantal in-
stenosis or occlusion  tersegmental artery
Absence or hypo- Primitive hypo-
plasia glossal artery
Aberrant origin or Primitive ophthal-
course mic artery
Persistence of trigem-
inal artery
Saccular aneurysms
Brain Posterior fossa Extra-axial lesion
(structural) anomaly compatible with
intracranial he-
mangioma
Dandy-Walker
Unilateral/bilateral
hypoplasia/dyspla-
sia of the cerebellum

Cardiovascular

Midline

Aortic arch anomaly

Coarctation of the
aorta

Aneurysm

Aberrant origin of
subclavian artery
with or without
vascular ring

Posterior segment
anomalies

Persistence of fetal
vascularization

Vascular anomalies
of the retina

Optic disc anomalies,
morning glory-type

Optic nerve hypo-
plasia

Coloboma

Peripapillary staphy-
loma

Sternal deformities
Sternal cleft
Supraumbilical raphe

Sternal defects

Defect of the ven-
tricular septum

Right-sided aortic
arch (double aortic
arch)

Anterior segment
changes
Sclerocornea

Cataracts

Coloboma

Microphthalmia

Hypopituitarism
Ectopic thyroid




Compromiso cutaneo

Al nacer, el HI puede estar ausente o
presente, como una lesidén precursora
(area palida o ligeramente eritematosa
o telangiectasica).

**Casi todos los HI ya son visibles al
final del primer mes de vida.

+*3 fases:

* Proliferacion (> crecimiento en los
primeros 5 meses de vida).

* Estabilizacion.
* Involucion espontanea (dura anos).




Compromiso cutaneo

+***Los HI asociados con el sindrome PHACE,
tienden a ser grandes (> 5 cm) o
segmentarios.

**Pueden presentarse como
telangiectasias, lesiones solitarias, placas
confluentes, pequenas papulas y tumores
con una implicaciéon mas profunda.

*90% de los HI, se encuentran en el
segmento cefalico.

**lLa cara es el sitio mas comunmente
afectado.



Compromiso cutaneo

**Haggstrom, et al: relacion entre la
ubicacion facial y la  afectacion
extracutanea de un Hl.

**Dividi6 la cara en 4 segmegtos
relacionados con las prominencias del
desarrollo facial.

*Los HI frontotemporal y frontonasal,
mayor riesgo de afectacion ocular y del
SNC.

**Los HI mandibular, mayor riesgo de
defectos en Ila linea media vy
cardiovasculares.




Compromiso vascular y estructural del
cerebro

CHART 2: Risk stratification for cerebrovascular accidents

according to brain magnetic resonance angiography findings

*Los cambios cerebrovasculares, Risk Cerebrovascular changes
aumentan el riesgo de un accidente High Severe narrowing or stenosis by >75% or
cerebrovascular (ACV). lack of visualization of a main vessel (in-

ternal carotid, middle/anterior/ posterior
cerebral, basilar, and vertebral artery), with

NS
«*ES raro. no evidence of collateral circulation

“*Su incidencia aumenta, cuando | Standard INEZOWING OF stenais by <7aiv 63 ek of
, . visualization of a main vessel with collater-
ademas de los cambios en el SNC, hay ) el
malformaciones cardiacas (coartacion Narrowing or stenosis by <75% of a main
vessel.
de la aorta).

Hypoplasia, dysplasia, aberrant origin and
course of main vessels. Aberrant subclavi-
an artery. Persistence of embryonic arteries.

Source: Adapted from Metry D et al, 2013.%



Compromiso vascular y estructural del
cerebro

Segun los hallazgos de la ARM cerebral, el riesgo de ACV:

BAJO INTERMEDIO ALTO

-Cambios detectados con -Disgenesia no estendtica. -Estrechamiento  u  oclusién
frecuencia en la poblacién, con -Estrechamiento u oclusion de las significativa de los vasos que
un minimo o ningun caso clinico. arterias del poligono de Willis o estan en el poligono de Willis o
cerca, sin efectos sobre Ila cerca.
hemodinamica. -Hallazgos en el parénquima
cerebral que sugieren isquemia
cronica y silenciosa.

-Pacientes con estenosis
cerebrovascular y coartacion de
la aorta.



Compromiso vascular y estructural del
cerebro

**Los cambios estructurales ocurren en
30% a 80% de los pacientes.

**Cuando las lesiones son unilaterales,
los cambios vasculares y el HI cutaneo
tienden a estar del mismo lado.

**En la mayoria de los casos, las
lesiones cerebrales no progresan.

*Pero se debe prestar atencion al
retraso del desarrollo
neuropsicomotor,  convulsiones vy
dolores de cabeza.

Ficumn 7
Brain MRI
showing
Iy P‘tpl.l\m
of the right
cerebellum




Compromiso cardiaco

*Lla prevalencia de enfermedades
cardiacas congénitas es del 41% al 67%.

**Coartacion de aorta, 19-30% de estos
Casos.

s*Aproximadamente el 50% de los
pacientes, tienen un origen aberrante de
la arteria subclavia, con o sin anillo

vascular.

**Los cambios mas frecuentes en el arco T ——
aortico Surgen en las porciones Figura 4. Radiografia A-P de torax.
transversales y descendentes. Evidencia de cardiomegalia, hiperflujo

activo pulmonar bilateral con infiltrado
basal derecho



Otros compromisos

*Dolores de cabeza y cambios
endocrinos, auditivos y dentales.

**Se han descrito anormalidades
endocrinas, como disfuncion tiroidea,
hipopituitarismo con deficiencia de la
hormona del crecimiento e
insuficiencia suprarrenal.
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Diagndstico

*Examen fisico: evaluacién de
anormalidades de I|a linea media
ocular 'y esternal, evaluaciones
neuroldgicas y cardiacas.

\/

w*Siempre se debe realizar un
ecocardiograma.

N/

»*Si hay algun hallazgo anormal, se
indica una RM cardiaca y ARM para
examinar mejor el corazon y |la
anatomia braquiocefalica.
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Diagndstico

*La RM contrastada y la ARM, del
cerebro, el cuello y el arco aortico se
deben realizar en todos los casos
sospechosos de sindrome PHACE.

**No hay consenso sobre la frecuencia
con la que se deben realizar las
imagenes.

Ficune 6: MRA showing stenosis and tortuous 1, vight internal
carotid artery and 2, right posterior cerebral artery



Tratamiento

**El propanolol es el medicamento
preferido para el HlI cuando se indica el
tratamiento sistémico.

**En el sindrome PHACE, considerar
cuidadosamente debido al riesgo de flujo
reducido y accidentes cerebrovasculares.
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**Especialmente cuando hay anomalias
arteriales del SNC, como estrechamiento o
falta de visualizacion de las principales W
arterias cerebrales o cervicales, asociadas D CAENTD ESENCIAL
con problemas cardiacos y anomalias del
arco aortico.
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Tratamiento

**El medicamento puede iniciarse en el
ambito ambulatorio.

**Limitando la hospitalizacion a ninos
menores de 8 semanas que tienen
comorbilidades cardiovasculares vy
respiratorias.

**La dosis 6ptima se logra lentamente
para minimizar los cambios repentinos
en la presion arterial.



Tratamiento

**Dosis inicial: 0.5 a 1 mg/kg/dia en la
primera semana, aumentando
progresivamente a 2 a 3 mg/kg/dia, 2
o 3 veces al dia.

“*El propranolol debe suspenderse si
las infecciones de las vias aéreas
superiores  se  desarrollan  con
broncoespasmo y en situaciones de
ingesta reducida de alimentos.
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