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El sindrome se caracteriza por ictericia colestasica por hipoplasia de los conductillos bilia-
res intrahepaticos, anormalidades faciales, anormalidades oculares (embriotoxon poste-
rior), anormalidades cardiovasculares (estenosis pulmonar y tetralogia de Fallot), defectos
de los arcos vertebrales y anormalidades renales (nefropatia tubulo intersticial).

FOTO 4: Defectos de los arcaos verte-

brales yfalla de fusion de arcos verte- FOTO 3:_Evidente ictericia
brales anteriores (vériebras en alas de colestasica.
manposa).

FOTO 1: Podemos cbservar la distension abdomi- FOTO 2: Hipoplasia mandibular, ojos hundidos
nal que provoca la hepatoesplenomegalia, como y ampliamente separados, frente ancha y una
respuesta de la hipoplasia de los conductillos bi- narizlarga y delgada.

liares. Ademas se observa una importante circula~
cion colateral.
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