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RESUMEN

El hemangioma cutaneo constituye uno de los tumores benignos mas frecuentes en
la infancia, puede estar asociado a otras anormalidades que ocurren con mas
frecuencia en el Sistema Nervioso Central; el Sindrome PHACE representa la
expresion clinica de defectos vasculares y neurolégicos cuyo principal marcador es
el hemangioma facial gigante, de forma general el acronimo PHACE engloba a los
siguientes hallazgos: malformaciones de la fosa posterior, hemangiomas, anomalias
arteriales, coartacion aodrtica, defectos cardiacos, anomalias oculares, esternales y
supraumbilicales. Se presenta el caso de una nifia de 2 meses con hemangioma
facial gigante asociado a alteraciones oculares; asi como a defectos arteriales y
cardiacos, coartacion adrtica, comunicacion interventricular estenosis pulmonar,
fistulas arteriovenosas multiples y hemangioma hepéatico. Tras el tratamiento con
corticoesteroides sistémicos se logra la involucion del tumor permitiendo la apertura
palpebral, actualmente continla con él y la evolucion es satisfactoria. Tras el
diagnostico de un hemangioma facial gigante, hemifacial habria que tener en
cuenta la posibilidad de hallarse en el contexto de un Sindrome PHACE,
recomendandose pruebas cerebrales de imagen y un examen cardiolégico
cuidadoso. Por ultimo, la evaluacion oftalmolégica es necesaria para excluir las
posibles anomalias asociadas.
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INTRODUCCION

El hemangioma cutaneo constituye el tumor benigno mas frecuente en la infancia.
Se encuentra en 10 % de los nifios menores de un afio y se localiza hasta en 60 %
en cabeza y cuello. Puede estar asociado con otras anormalidades, que ocurren con
mas frecuencia en el Sistema Nervioso Central (SNC)(1,2).El Sindrome PHACE
representa la expresion clinica de defectos vasculares y neuroldgicos, es un
acronimo correspondiente a: malformaciones de la fosa posterior, hemangioma
facial gigante, defectos arteriales, cardiacos y coartacién de la aorta, alteraciones
oculares y del desarrollo ventral que incluye hendidura esternal o del rafe
supraumbilical.

CASO CLINICO

Paciente femenina, mestiza, de 2 meses de edad, procedencia rural, con
antecedentes de haber nacido con 38.5 semanas de gestaciéon, por parto
institucional, distécico, cesarea por polihidramnios severo. Esta misma patologia fue
la causa de un embarazo de riesgo.

Al nacer la nifia presenta una depresion neonatal que motiva reanimacién
cardiopulmonar. Por esta causa, asi como por una sepsis connatal, se prolonga la
estadia en la institucion hospitalaria por 10 dias, durante este periodo se
diagnostica la  comunicaciéon interventricular, no otras alteraciones.
Posteriormente a los 15 dias de nacida, ingresa en nuestro hospital Pediatrico, por
una Piodermitis, que afectaba fundamentalmente el area de cabeza y la cara,
siendo mas agudas las lesiones en la mejilla y region parieto temporal derecha,
durante todo este tiempo ain no se han presentado las lesiones clasicas del
hemangioma, es con posterioridad a este ingreso (1 1/2m) en que comienza a
notarse en el parpado superior derecho, pequefias telangectasias y comienza a
cambiar de color toda la hemicara derecha, con el ojo de ese mismo lado y se
desarrolla por completo el hemangioma facial ( Figs. No.1 y No.2).

Figura No.1



Figura 2

Esta nueva lesién es la que motiva el ingreso en la sala de cirugia y a partir de ahi
es que se comienza el estudio de la paciente.

Antecedentes Familiares: Nada a sefialar.

Antecedentes Prenatales: Embarazo de riesgo por polihidramnios.
Antecedentes Natales: Depresion Neonatal, Sepsis Connatal.
Antecedentes Postnatales: Piodermitis.

Examen Fisico :

A nivel de la hemicara derecha presenta hemangioma de gran tamafo, con
coloraciéon rojo violaceo, en su superficie pueden verse pequefas telangectasias,
labio inferior hemangioma plano, en el paladar duro se constata otro hemangioma
plano a nivel de la linea media, ojo derecho con gran proptosis, exoftalmo,
hemangioma circunscrito a parpado superior, que inicialmente impedia la apertura
ocular, después del tratamiento se produce esta sin dificultad.

e Aparato cardiovascular, se constata soplo sistélico 111/VI, en Ell, pulsos
femorales disminuidos.

e Aparato digestivo, presencia de hepatomegalia de méas o menos 2 cm .

¢ Valoracién Ponderal: EN 3-10 percentil, CC > 97 percentil, Edad Talla< 3er.
percentil, Edad Peso < 3er. percentil.

Examenes Complementarios :

e Hb: 8-9 ¢/l



Hto: 0.29/I

Coagulograma dentro de limites normales.

Lamina periférica: Mantiene hipocromia, anisocitosis y macrocitosis,
punteado basdfilo, plaquetas adecuadas

Reticulocitos: 16 x103

Test de Coombs: negativo

Transminasa glutamico piravico (TGP): 31 Und

Transminasa glutamico oxacética (TGO)56 Und

Creatinina: 28 mmol/I

Acido urico: 212 mmol/I

Glicemia: 3.10 mmol/I

Proteinas totales: 61 g/I

TSH: 2,68 ui/l

Bilirrubina: (T-1.7), (D-0.4), (1-1.3 mg/%o)

Gasometria: mantiene PO2 alrededor de 49

Ecografia abdominal: Rifiones y bazo de tamafio y estructura normal,
imagen hiperecogenica de 29 x 33 Mm, en proyeccion del 16bulo derecho del
higado, sugestiva de hemangioma. Dicha imagen ha ido aumentando de
volumen en las ecografias evolutivas.

Ecocardiograma Doppler: (CIV) perimembranoso de aproximadamente 8
Mm , valvula pulmonar con un gradiente de presién de 44 mmhg, coartacién
adrtica con un gradiente de presidn de 55 mmhg, hipertrofia ventricular.

T o

S

Valoracion oftalmolégica: Fondo de ojo, papilas grandes de bordes bien
definidos, con excavacion de 0.4 Mm . y poco desarrollo de los vasos de la
periferia en ojo derecho, hemangioma que afecta el parpado superior,
fisurado hacia angulo externo del ojo.

Ecografia transfontanelar doppler: Sin alteraciones aparentes hasta el
momento en las estructuras craneales, se observan multiples vasos de
neoformacion asi como abundantes fistulas arteriovenosas.

Concluidos todos lo estudios; s6lo queda pendiente la Resonancia Magnética , que
debe hacerse después de los 3 meses, se comienza a tratar a la paciente por
hacerse el diagnéstico de un Sindrome de PHACE, con prednisona a dosis de 3
mg/kg./dia y captopril por las lesiones cardiovasculares encontradas; durante el
tiempo del tratamiento ya se comienza a notar una involucién de las lesiones
hemangiomatosas faciales, asi como una regresion en la hipertrofia ventricular.



DISCUSION

El Sindrome PHACE es un sindrome neurocutaneo descrito en 1996 por Frieden,
Reese y Cohen, (1-3)caracterizado por la presencia de un hemangioma facial
extenso asociado a defectos del desarrollo vascular y neurolégico (1-5). El espectro
clinico es variable y pueden estar presentes algunas o todas las malformaciones 70
% de los afectados tienen una sola manifestaciéon extracutanea y 88 % de los
infantes corresponden al sexo femenino. (2)

En 1978 Pascual Castroviejo y colaboradores (1-3), ya habian descrito la presencia
de hemangiomas faciales con malformaciones intracraneales vasculares y no
vasculares, Metry y colaboradores consideran el hemangioma como marcador del
Sindrome PHACE. (4,5)

En 1982 Mulliken y Globawcki propusieron una clasificacion bioldgica de las
manchas vasculares al nacimiento que fue ampliamente aceptada (5).Esta fue
modificada en 1996 por la Sociedad Internacional para el Estudio de las Anomalias
Vasculares. (5-7)

Se diferencian dos grandes grupos, los tumores vasculares y las malformaciones
vasculares. (5-8)

Hemangiomas: Los hemangiomas proliferativos o hemangiomas infantiles comunes
son con diferencia los tumores vasculares mas frecuentes, son neoplasias benignas,
no presentes al nacimiento, compuestas de epitelio vascular en proliferacion que
crecen con rapidez durante etapas tempranas de la lactancia, se estabilizan y
posteriormente sufren un proceso de involucion.
Malformacion Vascular: Es un hamartoma, compuesto de células endoteliales
maduras que no proliferan ni involucionan. Es una anomalia estructural, compuesta
de vasos displasticos que esta presente, aunque pueda no manifestarse, al
nacimiento. La malformacion vascular muestra un crecimiento proporcionado con el
nifio.

El hallazgo comun a todos los casos en que se sospeche este sindrome, es la
presencia de un hemangioma facial de gran tamafo, que tiene caracter
segmentario y distribucién difusa, en placa, que con frecuencia implica a mas de un
dermatoma facial.

El diagndstico de Sindrome PHACE debera tenerse en cuenta ante cualquier lactante
que presente un hemangioma facial grande y segmentario.
Por razones que se desconoce, 9 de cada 10 individuos afectos son nifias, lo que
supone una proporcion bastante mayor que la descrita para los hemangiomas
convencionales, de 3/1 a 5/1; lo que sugiere un posible defecto ligado al
cromosoma X (4,8).

La patogenia del Sindrome PHACE, no se conoce, aunque sus manifestaciones
apuntan a un defecto del desarrollo que ocurriria de forma temprana durante la
gestacion (antes de las 10 semanas), lo que explicaria la coexistencia de anomalias
de la piel, del corazén y SNC (8-12). Se han identificado 4 segmentos:

S1: frontotemporal

S2: maxilar: mejilla regiéon media y lateral, respeta regiéon preauricular, surco
nasolabial y filtro.

S3: mandibular: region preauricular, mandibula, parotida.

S4: frontonasal: porcién media del cuero cabelludo, porcién media de la frente,
puente, puntay alas de la nariz, columela y filtro.



Estos patrones no corresponden ni con los dermatomas, ni con las lineas de
Blaschko, concuerdan mejor con las prominencias embriolégicas faciales,
particularmente, los segmentos S2 y S3 recuerdan la prominencia maxilar y
mandibular. Se piensa que los hemangiomas segmentarios emergen de defectos del
desarrollo neuroectodérmico. (12-6)

En la actualidad se supone que este sindrome, puede ser tan frecuente como el
Sturge-Weber (16,17). Si el angioma es de localizacién frontonasal el mayor riesgo
es que presente anomalias estructurales cerebrales y anomalias cerebrovasculares.
Si asienta en el segmento mandibular el riesgo cerebral es bajo, siendo los defectos
cardiacos y de via aérea, los de mayor riesgo. (17-9)

Por lo que antecede, es necesaria una valoracion completa de los hemangiomas
infantiles con aspecto de placa que ocupan gran extension de la cara, se aconseja
la practica de una RM craneal a los 3 meses de edad y la posibilidad de practicar
una Real Media (RM) toracica para descartar anomalias del arco aodrtico.
Las malformaciones cerebrales son las anomalias ocultas mas frecuentes del
sindrome PHACE y ocurre en un 50 a 80 % de los casos. La mayoria de éstas son
malformaciones de Dandy-Walker, que se caracterizan por la ausencia o hipoplasia
del vermis cerebeloso y la dilatacion quistica del cuarto ventriculo, que suele dar
lugar a una hidrocefalia. Se han descrito muchas otras lesiones del SNC, entre ellas
agenesia del cuerpo calloso, atrofia cerebelosa y quistes aracnoideos. (20-4)
Las malformaciones arteriales cervicocraneales constituyen la segunda
manifestacion mas frecuente del sindrome, y se observan aproximadamente en un
tercio de los casos. Se han documentado persistencias de arterias embrionarias,
agenesia de arterias principales, asi como aneurismas y ramificaciones anémalas de
la carétida interna. (20-2)

Los nifios afectos padecen habitualmente retraso mental o deterioro neuroldgico
progresivo y tienen un riesgo aumentado de padecer infartos cerebrales, que se
pueden manifestar de forma aguda, como convulsiones o0 hemiparesia.
Otras malformaciones congénitas se asocian con menos frecuencia al Sindrome
PHACE, las anomalias cardiacas descritas incluyen la coartacion de la aorta (la mas
comun), defectos del tabique interventricular, conducto arterioso persistente,
atresia adrtica y tricuspidea y cor triatriatum o auricula accesoria. (20-23,25)
La anomalias oculares se encuentran en una cuarta parte de los nifios afectos e
incluyen vascularizacion retiniana aumentada, microoftalmia, cataratas congénitas,
hipoplasia del nervio O6ptico, exoftalmos, hemangiomas coroideos, estrabismo,
colobomas y glaucoma (12,13,23-25). El hemangioma periorbitario su aspecto
clinico es similar a los que asientan en otras localizaciones, pero hay que recordar
que los hemangiomas profundos orbitarios pueden presentarse, exclusivamente,
como protopsis unilateral. El riesgo estriba en la posibilidad de que el hemangioma
produzca una oclusién parcial o completa de la hendidura palpebral, la cual de
producirse en estos primeros dias de la vida, es devastadora para la vision futura.
Si el hemangioma asienta en el parpado superior hay mayor riesgo de secuelas. La
ambliopia o vision reducida del ojo afecto por deprivacion visual puede afectar
segun las series hasta el 43-60 % de los nifios, aunque es posible que este
porcentaje sobreestime la realidad, debido a la seleccion de los pacientes
(12,13,26). Puede producirse astigmatismo debido a la presion que ejerce el
crecimiento tumoral sobre el globo ocular, haciendo que la curvatura de la cornea
sea irregular. (13) Para prevenir la potencial perdida de visién, todo nifio con un
hemangioma periorbitario que obstruya el eje visual, debe ser referido al
oftalmdlogo.

Los defectos del desarrollo ventral se manifiestan con méas frecuencia con una
hendidura esternal o un rafe supraumbilical. La hendidura esternal varia en grado
desde una pequefia muesca o invaginacion, sin pérdida subyacente de partes
blandas o hueso, hasta la completa separacion de los dos procesos esternales. (25-



7)

El rafe supraumbilical, recuerda clinicamente a una cicatriz de laparotomia media
antigua y se extiende varios centimetros por encima del ombligo. (27)
Se han comunicado casos de hipotiroidismo en pacientes con hemangiomas
hepaticos difusos debido a la degradacion de las hormonas tiroideas por la accién
de la 3 iodothyronina deiodinasa producida por el tumor. (28)
Aunque el Sindrome PHACE es raro, sus secuelas pueden ser graves, y cualquier
nifio considerado de riesgo debe someterse a una exploracion neurolégica completa
y a los estudios de imagen oportunos. La ecografia cefalica puede utilizarse como
prueba de cribado en menores de 6 meses con fontanelas abiertas. No obstante, la
fosa posterior se define mejor con una Resonancia Magnética (RM) y la
vascularizacion cervical y craneal mediante una arteriografia por RM. Para descartar
una coartacion de la aorta y otras alteraciones cardiacas se realizara una
exploraciéon cardiaca detallada y se determinard la presién sanguinea en las cuatro
extremidades. Si se encuentra o se sospecha de cualquier tipo de alteracién ocular,
la consulta a un oftalmélogo también es obligada. Por dltimo, si la localizacion del
hemangioma es en el area de la menton, el nifio debera ser vigilado estrechamente
en busca de signos de distrés respiratorio que revelen la afectacion de la via aérea.
(29)

El diagnéstico diferencial del Sindrome PHACE es facil, por la asociacion del
hemangioma a las lesiones antes descritas, el principal escollo seria en saber si la
lesion principal es realmente un hemangioma, para esto el Eco Doppler Y la RM son
las dos exploraciones mas eficientes para el estudio de los mismos, la
ultrasonografia es Uutil para distinguir los hemangiomas profundos de otras
entidades, al detectar elementos vasculares de flujo elevado, la RM es el estudio de
eleccion para documentar otras anomalias asociadas. Ademas, se dispone,
recientemente, de un marcador considerado especifico de los hemangiomas
infantiles, el Glut-1(Isoforma 1 de la proteina transportadora de la glucosa) que se
expresa, fuertemente, en el endotelio de los vasos de los hemangiomas infantiles
(Glut-1 positivos), pero que esta ausente en otras lesiones vasculares, como las
malformaciones vasculares, granulomas piégenos, hemangioendoteliomas,etc. (27-
30)

En caso de duda, la positividad o negatividad del marcador Glut-1, nos confirmara o
descartara el diagndstico clinico del hemangioma.

Las terapias utilizadas en hemangiomas para reducir su tamarfio y el compromiso de
o6rganos subyacentes incluyen los corticoesteroides sistémicos en las fases
tempranas del crecimiento del hemangioma, a una dosis de 3-5 mg/kg/dia, el
interfer6n alfa que inhibe la angiogenesis, crioterapia y laser entre otros. (31-4)
La involucién completa se estima a un ritmo de 10 % por afio. Para los 5 afios,
aproximadamente, han involucionado el 50 % y el 90 % a los 9 afios. Pero el
término involucién no es sinébnimo de resolucion total con piel normal, hasta un 50
% de los casos pueden dejar lesiones residuales menores como telangiectasias, piel
atrofica o de coloracion amarillenta o cambios mas significativos como piel
redundante o cicatriz, especialmente si se produjo ulceracion. (35,36)
Consideramos que no todos los angiomas faciales deben hacernos sospechar este
sindrome, sino sélo aquellos hemangiomas grandes que afectan a un sélo lado de la
cara en los que una valoracién neurolégica y monitorizacion del perimetro cefalico
estaria indicada. Cuando dichas lesiones engloban a mas de un dermatoma, el
empleo de estudios de imagen es recomendable, siendo la RM la mas sensible para
la deteccion de anomalias en la fosa posterior, en estas condiciones y ante la
presencia de este cuadro polimarformativo la valoracion -cardiolégica y
oftalmoldgica es necesaria para la delimitacion de las anomalias.
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SUMMARY

Though pain in Pediatrics is a frequent motive of consultation, pain in children has been
scarcely valued and studied. Many factors had contributed to this, like myths and wrong
beliefs on infantile pain, fear of secondary effects of the analgesic treatment, difficulties
to evaluate the pain in children in preverbal age, and, above all, because of the lack of
scientific knowledge, to which is added the absence of pharmacologic studies, given the
scarcity of clinical assays in this age. Taking into the account all these premises, we
carried out a descriptive, diagnostic, qualitative, transversal study in the Provincial



Pediatric Hospital “Eliseo Noel Caamafio”, of Matanzas, from October 2006 to January
2008, to determine the level of knowledge the doctors working in this institution have
on “Pain in Pediatrics”. It showed that knowledge physicians have on pain is not the
better and more complete. We established the theoretical motivations to be a starting
point in improving the role of the physicians in the pain management.
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