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RESUMEN

Se hace un repaso de la historia descriptiva del sindrome neurocutdneo conocido como
sindrome de Pascual-Castroviejo tipo II o PHACE. Se realiza un repaso cronoldgico de los
pasos seguidos en la descripcién de hechos clinicos — neurolégicos, de imagen, cutaneos,
histolégicos, terapeuticos y evolutivos — conocidos hasta la fecha y se llama la atencién
sobre el camino andado en el conocimiento de este sindrome, mucho maés en el terrero
dermatolégico y de cirugia plastica que en el neurolégico y de las otras facetas médicas,
pese a ser un sindrome de descripcién neuroldgica — neurorradioldgica.

© 2010 Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

Pascual-Castroviejo type II syndrome (PCII-S) vs. PHACE syndrome

ABSTRACT

It is made an overview of the descriptive history of the neurocutaneous syndrome which is
known as Pascual-Castroviejo type II syndrome or PHACE. It is made a chronologic review
of the steps followed in the description of the clinical features — neurological, image,
cutaneous histology, therapeutic and evolutive - that are known to date and pays attention
on the studies performed to know this syndrome, which have been larger in the
dermatologic aspect than in the neurological and other pathologic facets despite this
syndrome was first described as a neurologic-neuroradiologic disease.

© 2010 Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Introduccion y definicién del sindrome

Las alteraciones vasculares cutdneas son conocidas desde los
tiempos mas remotos de la medicina. Su primera asociacién
con alteraciones clinicas, anatémicas y radiolégicas con
afectacién del sistema nervioso central (SNC) estan asociadas
a uno de los primeros trastornos neurocutdneos (entonces
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denominados facomatosis) conocidos. Era el sindrome de
Sturge-Weber (SS-W), denominado asi por 2 de los primeros
autores que describieron parcelarmente el cuadro (hubo otros
que hicieron descripciones antes y algunos mas que aporta-
ron hallazgos por el mismo tiempo que Sturge (1879)' y que
Weber (1922)%. La anormalidad vascular cutdnea descrita
siempre como nevus flammeus y que corresponde a un
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angioma capilar, puede localizarse en cualquier zona de la
cara y también de otras partes del cuerpo, solo va asociada a
lesiones cerebrales y es considerada que corresponde al SS-W
cuando afecta —en mayor o menor extensién— a territorio
facial inervado por la primera rama sensitiva del nervio
trigémino (V nervio craneal). Tanto las lesiones cutaneas
como las cerebrales y las oculares (cuando existen) tienen
caracter progresivo.

En 1978, Pascual-Castroviejo, que ya tenia una amplia
experiencia con pacientes de SS-W?*, describié6 un sindrome
en 7 nifias (por ello pens6 en un principio que tal vez el
trastorno afectara solo a las mujeres) que se caracterizaba por®:

a) Alteraciones vasculares cuténeas (catalogadas por él como
angiomas capilares debido a que entonces solo se recono-
cian angiomas capilares y cavernosos (fig. 1).

b) Malformaciones cerebelosas, principalmente hipoplasia
de un hemisferio con o sin asociacién con sindrome de
Dandy-Walker (SD-W) (fig. 2).

c) Ausencia de una o de varias arterias principales del
cerebro (carétidas o vertebrales) a veces asociada a
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Figura 1 - Hemangioma facial en fase de crecimiento
extendiéndose por territorio de la 2. rama trigeminal
derecha. Malformacién vascular con resalte muy tenue de la
hiperhemia en regién facial izquierda.

Figura 2 - TC en proyeccién axial. Malformacién de Dandy-
Walker con hipoplasia de hemisferio cerebeloso izquierdo.

persistencia de alguna arteria embrionaria, principalmente
la trigeminal (fig. 3).

d) Malformacién cardiovascular congénita (cardiopatia con-
génita y/o coartacién adrtica) (fig. 4).

En 1985, Pascual-Castroviejo® realizaba un estudio embrio-
légico de las malformaciones vasculares encontradas en sus
pacientes y comparaba el periodo embrionario en el que se
llevaban a cabo las alteraciones con las anormalidades
cerebelosas y cardiovasculares (malformaciones congénitas
del corazén y del arco adrtico), observando, ademas, que
todas las alteraciones vasculares (intra y extracraneales) y
cerebelosas eran mas frecuentes y graves cuando el derma-
toma facial por el que se extendia la anomalia vascular
cutdnea correspondia a la primera rama sensitiva del
trigémino. A la vista de los hallazgos que habia ido
encontrando en los sucesivos estudios de imagen, recomen-
daba exploracién completa de todas las arterias cerebrales
desde su origen en el cayado adrtico.

En 1982, Mulliken y Glowacki* diferenciaban 2 grandes
grupos de anomalias vasculares cutdneas basandose en las
caracteristicas endoteliales: a) hemangiomas (tumores vascu-
lares benignos) y b) malformaciones vasculares. Aunque esta
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