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El sindrome de Pai es una displasia frontonasal rara, que se caracteriza por la asociacién de hendidura media del
labio superior (HML), pdlipos en la linea media de la cara y de la mucosa nasal y lipoma de cuerpo calloso. También
puede existir hipertelorismo y anomalias oculares, pero generalmente sin alteracién del desarrollo neuropsicoldgico.

CASO CLiNlCO Epidemiologia < 1/1000000. Subestimada. Descritos 67 casos.

Mujer de 33 afios, primigesta de 34 Clinica Fenotipo variable, desde dismorfia facial leve hasta
semanas, sin antecedentes personales importante  displasia  frontonasal.  Puede  aparecer
de interés y con una gestacién hipertelorismo, fisuras palpebrales, nariz bifida, labio
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tercer trimestre se visualiza una o dificultades de la ingesta de alimentos sélidos en la infancia
imagen hiperecogénica de 19x7mm y temprana.

alargada en linea media cerebral. Se

completc') la exploracic')n con ecograﬁa Etiologia Desconocida. Se ha descrito una transmision de padre a hijo

. . e s pero no recurrencia entre hermanos
transvaginal identificandose el cuerpo

calloso y encima a lo largo de todo su

. X L. Diagnéstico Signos clinicos. Pdlipo nasal congénito junto a uno o mas de
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los siguientes:

descrita que sugeria por su densidad ) HML con o sin fisura alveolar
un lipoma de cuerpo calloso. Se solicité - Lipoma pericalloso
RMN, pero los resultados no fueron - Pélipo congénito en el proceso alveolar medio
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concluyentes por mala tolerancia
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, L - , Tratamiento anejo quirdrgico generalmente en varias etapas. Hay que
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presencia de un Sindrome de Pai que La reparacién cosmética y funcional es posible con buen
finalmente se confirmé al nacimiento prondstico en general.

del recién nacido.

Recién nacido con pélipo nasal y labio !Eco abdo.mmal: C’or.te tr.ansvers.aI. cerebral lcon Eco vagmél: Corte.saglte?l cerebral con cu.erpo
leporino imagen hiperecogénica bien delimitada en linea calloso y lipoma discurriendo sobre el mismo.
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