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Hospital General “Dr. Juan Bruno Zayas”

Sindrome de Potter

Dra. Tania Margarita Poulot Duradez, ' Dra. Erlys Mengana Lépez, 2 Dr. Emilio Galano Stivens, ® Téc.
Saydi Silvera Delfin,* Dra. Rosa Maria Sierra Fonseca °

La doctora Potter, al estudiar 12 000 autopsias en el Hospital Lying-Inn de Chicago, encontré 50
fetos y lactantes sin uréteres y rifiones bilaterales. Cuando publicé sus primeros 20 casos en 1946,
sefalé que todos mostraban una caracteristica especial y decidi6 denominarlo como sindrome de
Potter; conjunto de hallazgos asociados a insuficiencia renal en el feto y a la ausencia de liquido
amnidtico.

Esta afeccion confiere una apariencia tipica al recién nacido, determinada por la disminucién del
mencionado liquido (oligoamnios), lo cual impide la amortiguacion del feto contra las paredes del
utero, de modo tal que en esta condicidn, la presiéon uterina ocasiona una apariencia facial tipica
(fascie de Potter), que se reconoce por:

¢ Ojos ampliamente separados, con pliegues epicantos; puente nasal amplio, implantacion baja de
las orejas y menton pequefio (figura 1).

Debido al limitado espacio intrauterino, extremidades anormales, en posicién anormal o
contracturadas.

Detencién del desarrollo de los pulmones (hipoplasicos), de forma que no funcionan
adecuadamente al nacimiento. "2

En el sindrome de Potter, el defecto primario es la insuficiencia renal prenatal, ya sea por
incapacidad de los rifiones para desarrollarse (agenesia renal bilateral) o por otro tipo de enfermedad
que provoca su insuficiencia. En condiciones normales, los riflones producen el liquido amnidtico
(como también la orina) y la ausencia de este constituye la causa de la apariencia tipica del sindrome.
Pueden ayudar a confirmar el diagnoéstico los siguientes sintomas, signos y resultados de examenes
complementarios:

Sintomas

o Fascie de Potter ( descrita anteriormente )
¢ Ausencia de gasto urinario

¢ Deficiencia respiratoria

Signos

¢ Pulmones rigidos durante el proceso de reanimacion, que requieren de alta presidn para ventilarse.
¢ Oligoamnios

e Anomalias urogenitales

Examenes complementarios

o Ultrasonografia fetal (para la madre antes del parto): Puede mostrar la falta de liquido amnidtico, asi
como la de rifiones en el feto o con graves anomalias.

¢ Radiografias de abdomen y pulmones ( del recién nacido )

e Gasometria arterial.

Debido a que esta afeccidon es solo vista por neonatélogos, ginecdélogos y patdlogos, nos
propusimos dar a conocer este interesante caso.
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Caso clinico

Paciente de 35 afios de edad, con 2 gestaciones, un parto y ningun aborto, a quien se diagnostico
un grave oligoamnios mediante ultrasonografia y feto con las caracteristicas de un sindrome de
Potter. La “captacién médica” de la gravida se produjo a las 9 semanas de su embarazo.

Los resultados de ambos examenes ultrasonograficos fueron:

- En el primero: feto Unico cefalico, diametro biparietal de 56 mm, longitud femoral de 42 mm, liquido
amniodtico normal, placenta anterior, raquis sin alteraciones y rifiones aun no visibles.

- En el segundo: feto tnico cefélico, diametro biparietal de 73 mm, longitud femoral de 51 mm, liquido
amniodtico normal, placenta anterior, raquis sin alteraciones y rifiones visibles.

La atencién prenatal hasta las 38 semanas no revel6 alteraciones en cuanto al desarrollo de la
gestacion, hasta que se indicd una ecografia, cuyas imagenes mostraron evidente oligoamnios;
ambos rifiones aumentados de tamafo (figura 1), muy ecogénicos y con mala delimitacion
corticomedular, hipoplasia pulmonar, placenta anterior, diametro biparietal de 100 mm vy
circunferencia cefailca de 370 mm. No se observaba estémago ni vejiga.

Se analiz6 el caso con los integrantes del equipo de obstetras y se decidié inducir el parto, lo cual
se ejecutd sin dificultad alguna hasta extraer un feto muerto con las siguientes caracteristicas
anatomicas y morfologicas:

Fascie de Potter tipo | (figura 1)

Pie varo equino (figura 1)

Hipoplasia pulmonar bilateral. Peso pulmonar: 20 g cada uno

Rifiones poliquisticos gigantes (28 x 11 x 7 cm el rindn derecho y 27 x12 x 8 cm el izquierdo),
quistes de los tubos colectores distales y rudimentos de los glomérulos (figuras 2 -4 )

e Ausencia de vejiga y uréteres ciegos

Figura 1. Oilgoamnios y rifiones aumentados de tamafio

Figura 2. Fascie de Potter y pie varo equino
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Figura 4. Quistes de los tubos colectores distales

Comentarios

En este sindrome, la pelvis renal, los calices, las papilas y el tejido conjuntivo son normales, lo cual
indica que la funcion renal intrauterina precoz es adecuada y que la morbosidad no actua al comienzo
de la gestacion.

La anomalia primaria se produce en los tubulos colectores, que se alteran en algun momento
durante la segunda mitad de la gravidez y originan una dilatacion sacular o C|I|ndr|ca de estos.
También puede haber elongaciones de los conductos biliares y fibrosis perlportal

La enfermedad como tal se presenta en 1 de cada 14 000 nacidos vivos, pero en nuestro hospital
fue el primer caso encontrado desde 1996 hasta el 2004 en 30 957 nifios que nacieron durante esos
anos, para 0,003 % del total. Segun la edad del paciente y el momento de su presentacmn clinica, la
afeccion ha sido clasificada en 4 grupos: perlnatal neonatal infantil y juvenil.

Constituye un proceso autosémico recesivo. 2 Existen otras variedades del sindrome de Potter,
entre ellas:

e Eltipo Il o multiquistosis renal: Enfermedad parenquimatosa renal frecuente en el recién nacido y
la segunda causa de masa abdominal neonatal. Es esporadica y su recurrencia familiar resulta
rara (3-5 %). ’

e Eltipo lll o poliquistosis juvenil o del adulto

e Eltipo IV: Rifién displasico, consecutivo a obstruccion del érgano.

Al excluir los variados tipos de la enfermedad, para el dlagnostlco diferencial debe tomarse en
cuenta la hidronefrosis provocada por una obstruccién organica, que habitualmente se reflejaria a
través de:

- Parénquima renal visible
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Quistes no esféricos y radiados desde la pelvis renal

Uréteres dilatados (cuando la obstruccion se encuentra en la union vesicouretral o por debajo de
ella)

Visualizacién de quistes comunicantes con la pelvis renal

El sindrome de Potter es una enfermedad mortal, pues la agenesia renal bilateral y los pulmones

hipoplasicos son incompatibles con la vida.
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