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RESUMEN:

INTRODUCCION: Se trata de un caso de Sindrome de Potter nacido
en el Hospital Materno Infantil” Kilamba Kiaxi” en Luanda, en una madre
de 18 anos de edad y primigravida, que en ecografia prenatal se muestra
oligohidramnios materno.

OBJETIVO: Conocer las caracteristicas de este malformaci6n congénita, ya
que es unaenfermedad caracterizada por el hecho de que defecto primario en
el Gtero es la insuficiencia renal o, del desarrollo de otro tipo de enfermedad
que provoca su deterioro, ausencia o cambio del rifdn estructural provoca
una disminucion en el liquido amniotico durante el embarazo, agenesia
renal bilateral o hipoplasia es una enfermedad asintomatica, por lo general
descubierto durante la ecografia.

RESULTADO: Se obtuvo un recién nacido 3000 gramos con fenotipo de
Sindrome de Potter. el nifio nace deprimido con test de Apgar de 1 ponto al
minuto y luego de reanimar alcanza s6lo 3 puntos al quinto minuto, se realiza
ultrasonido abdominal con (disgenesia o displasia renal), y la radiografia
de torax con hipoplasia pulmonar; a pesar de las continuas medidas de
reanimacién muere a las 6 horas después del nacimiento.

CONCLUSION: se recomienda realizar estudios ultrasénicos en los dos
primeros trimestres de la gestacion para prevenir casos como esto.
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Hospital Geral de Luanda
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SINDROME DE POTTER:

Relato de caso e revisao da literatura

RESUMO:

INTRODUCAO: Um caso de Sindrome de Potter nasceu no Hospital
Materno Infantil Kilamba Kiaxi em Luanda, producto de uma mae de 18 anos,
primigravida com oligohydramnio materno mostrado.

OBJECTIVO: Conhecer as caracteristicas deste malformagao congénita,
uma vez que é uma doenca caracterizada pelo facto com defeito primario
no Utero é insuficiéncia renal com desenvolvimento de outra doenca que
causa deterioracao, auséncia ou alteracao do rim estrutural provoca uma
diminuicao no fluido amnidtico durante a gravidez (agenesia renal bilateral
ou hipoplasia) é uma doenca assintomatica, geralmente descobertos durante
a ultra-sons.

RESULTADO: Ele obteve um recém-nascido de 3000 gramas de peso Potter
fendtipo da sindrome gramas. A crianca nasce com deprimido Apgar teste de 1
minuto e reviver realizacao apenas 3 pontos, ultra-som abdominal (dysgenesis
ou displasia renal) foi realizado; e radiografia de térax hipoplasia pulmonar;
apesar das medidas continuas quando as medidas de ressuscitagao morre
apés 6 horas do nascimento.

CONCLUSOES: Recomenda-se realizar estudos ultrasonicos nos dois
primeiros triméstres da gestacao para prevenir casos como este.

PALAVRAS-CHAVE:
sindrome, agenesia renal e hipoplasia, oligohydramnios, Potter

INTRODUCCION mejillas, , puente nasal amplio, orejas de implantacion
baja con hipoplasia de cartilaginosa pegadas al craneo,
menton pequefo; otras anomalias encontradas en el

sexo femenino son ausencia del Gtero, la vagina, en el

El sindrome de Potter fue descrita por primera vez por
Woles Kringel (1671), y siendo delineado como Sindrome

de Potter en el ano 1946."

El Sindrome y fenotipo Potter es un complejo de
hallazgos asociada con la insuficiencia renal, hipoplasia
renal, pulmones hipoplasicos y oligohidramnios severo
La agenesia renal bilateral es incompatible con la vida
extrauterina, se presenta con una frecuencia segin
Potter de 1 x 4,800 nacimientos con predominio del
sexo masculino, la fascie de Potter se compone de
hipertelorismo con epicanto prolongado hasta las
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sexo masculino ano imperforado, espina bifida, rigidez
en las articulaciones, pie boto e incurvacion de las
piernas. %234

La secuencia de Potter esta compuesta de una tétrada:
Facies de Potter, defectos posicionales de los miembros,
hipoplasia pulmona bilateral, agenesia o disgenesia
renal uni o bilateral debido a un déficit de desarrollo
fetal secundario al oligohidramnios severo. *3¢4
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PRESENTACION DEL CASO

Se presenta un caso de de un recién nacido del sexo
masculino, producto de una madre primigesta de 18 afos
de edad, sin antecedentes familiares de presentar dicha
anomalia congénita, con atencion pretanatal deficiente
(3 controles prenatales); que a las 35 semanas se realiza
ultrasonido prenatal donde se observa oligopamnios
severoymasasrenales fetales que no sevisualizan, ya con
feto viable se interna la gestante en el Hospital Materno
Infantil Kilamba Kiaxi de Luanda; y a las 39,2 semanas
presenta prédromos de partos con bradicardia fetal se
realiza induccion del mismo conociendo la sospecha de
anomalia renal y se obtiene un recién nacido producto
de parto vaginal, en presentacion cefalico de 3,000
gramos de peso, deprimido (con cianosis generalizada,
bradicardia menor de 60 latidos por minutos, llanto
ausente y atonico), test de Apgar de 1 punto al minuto es
reanimadoy se lograsolo 3 puntos al 5* minuto, con fascie
de Potter (hipertelorismo con orejas y con el cartilago
hipoplasico unido al craneo, hipoplasia mandibular como
se muestra en la Figura 1y 2.

Se realiza radiografia de térax donde se observa
hipoplasia pulmonar y ecografia abdominal com
(disgenesia o displasia renal bilateral), corroborando el
diagnostico de Sindrome de Potter, se realizan cuidados
intensivos al recién nacido, pero mantiene la cianosis
generalizada, bradicardia extrema, se reanima y seis
horas después fallece.

Figura 1: Implantacion baja de las orejas

En este caso presentado con el antecedente materno
de oligohidramnio, los datos clinicos observados en
el recién nacido (caracteristicas fisicas), la ecografia
abdominaly laradiografia de térax se llego al diagnostico
de un Sindrome de Potter.

DISCUSION

El sindrome de Potter presenta sospecha cuando se
realizan ecografias prenatales en los tres trimestres de la
gravidez en este caso con atencién prenatal deficiente sin
un seguimiento adecuado el diagnostico no fue posible
realizarlo antes de las 35 semanas pues la gestante no
acudié a ningln servicio hospitalario pues de tener un
diagnostico mas precoz se hubiera citado la pareja para
proponer interrupcion de la gravidez conociento de que
se trataba de una malformacion congénita incompatible
con la vida.

El sindrome de Pottery el fenotipo de Potter se refieren
a un conjunto de caracteristicas asociadas con la falta de
fallo de fluido amniético y el rifidn en un nino que va a
nacer.34es

El sindrome de Potter, el principal problema es la
insuficiencia renal. Normalmente, los rifones producir
el liquido amnibtico tal como la orina, no se desarrollan
correctamente como el bebé esta creciendo en el
tero.'s?

Figura 2: Mandibula pequena e hipertelorismo

ABRIL2017 | Rev. Cient Clin.Sagrada Esperanca-n? 6



CASO CLIiNICO
Sindrome de Potter:
Presentacion de un caso y revision de la literatura

MONTOYA R., ANDRESON L., GARGIARFIGARCIA L:
VERONAR., REINOA. e LEONS.

El fenotipo Potter se refiere a un rasgo caracteristico
que ocurre en un recién nacido, cuando no hay liquido
amnidtico. La falta de liquido amnidtico se denomina
oligohidramnios. Sin este liquido, el bebé no esta
amortiguado de las paredes del Utero. la presion de
la pared uterina lleva a una apariencia facial inusual,
incluyendo ojos muy distantes entre si. 3

El fenotipo de Potter también puede conducir a los
miembros anormales o producir contracturas anormales
a nivel de las articulaciones sobre todo en los miembros
inferiores. El oligohidramnios también interrumpe el
desarrollo de los pulmones, de modo que no funcionam
adecuadamente en el momento del nacimento.*® La
disgenesia o displasia renal es un desarrollo anormal del
parénquima renal, con la formacion de quistes y dano
renal irreversible como consecuencia de diferenciacion
anormal de tejido metanéfrico.

Cuatro tipos de disgenesia renal se describen: 6”8

- Autosomica recesiva renal poliquistica (nifo) o de
tipo |. Potter

- Displasia renal multiquistica o tipo Il Potter.

- Autosomica dominante del rindn poliquistico
(adulto) o de tipo Ill Potter.

- Quistica displasia renal tipo IV Potter.

A displasia renal multiquistica Potter Il es la causa mas
frecuente de masa abdominal neonatal. El impacto en
su cooperacion bilateral es de 1: 10.000 nacidos vivos,
mientras incidencia general no es necesario ya que
muchos de los casos no puede ser unilaterales detectado.
Afecta a hombres en una proporcion de 2: 1. La etiologia
sin embargo, no ha sido identificado, se cree que podria
ser causado por una mutacion de un gen o defecto
cromosomico que daria lugar a dos tipos diferentes de
cambios:

a) obstruccion del tracto urinario inicial o de tipo 1A
Potter.

b) Cambiar el desarrollo de la formacion de blastema
mesonéfrico de nefronas o tipo II1B Potter.
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Potter Il A, obstruccion del tracto urinario se produce
antes de las 8 a 10 semanas, lo que lleva a la atresia
pelvis renal y el uréter tercio proximal, ya que todavia
hay algunas nefronas funcionales en obstruccion, que se
llenan con la formacion de multiples quistes fornix orina,
que luego se dilata, dando la apariencia del sindrome.®

En el tipo IIB Potter rifiones rudimentarios vistos
con algin pequefo volumen de quistes y pueden estar
unilaterales, bilaterales o de destino.

Las caracteristicas de diagndstico de ultrasonido
aparece como una masa paravertebral, corresponde
a macroscopicas multiples quistes de tamafno variable
como un racimo de uvas.

Cuando la condicion se acompana de anhidramnios y
oligohidramnios bilaterales o graves hipoplasia pulmonar
secundaria severa. Si el liquido puede ser unilateral o
polihidramnios normales incluso se encuentran.

El  diagnostico  diferencial  debe  considerar
principalmente con la hidronefrosis fetal. Potter Il se ha
asociado con sindromes como Meckel, Dandy - Walker,
Saldino - Noonan, Apert, junio y Zellweger, por lo que los
defectos cromosémicos que pueden ser o trisomias, y
delecciones cromosémicas del 15, (g22) (Q24)

El riesgo de recurrencia es de 3 a 5 %, la condicion
unilateral es favorable, pero con el riesgo subsecuente
pronostico de hipertension; el compromiso bilateral es
fatal; no existe tratamiento para esta enfermedad.

CONCLUSION

Se concluye este caso como un Sindrome de Potter
por el antecedente materno de oligohidramnio y la
no visualizacion de las masas renales en el feto, luego
del nacimiento las caracteristicas externas, asi como
el estudio ecografico y radiografia de torax al recién
nacido, este caso podia ver sido prevenible o evitable
con un diagnostico precoz y oportuno a la gravida en
la deteccion precoz de la ausencia de liquido amniotico
fetal, se recomienda realizar estudios ultrasénicos en los
dos primeros trimestres de la gestacion.
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