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Farkli Anomalilerin Eslik Ettigi

Potter Sendromlu Bir Yenidogan
Olgusu

A Newborn with Potter Syndrome Associated with Different Anomalies: A
Case Report
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Ozet
Potter sendromu, iki tarafli bobrek yoklugu, oligohidramniyoz,
akciger hipoplazisi, ekstremite anomalileri ve tipik yiiz
goriiniimii ile karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Potter
sendromundaki  anomaliler  oligohidroamniyoz  nedeniyle
olugmaktadir. Gliniimiizde bu sendromu Onleme veya tedavi
miimkiin degildir ve hastalar yasamin ilk saatlerinde solunum
yetmezligine bagli olarak Olmektedir. Bu yayinda, Potter
sendromunun klasik bulgularina ek olarak, ozefagus atrezisi,
anal atrezi ve tek umblikal arter bulunan bir erkek yenidogan
olgusu tanimladik ve nadir goriilmesi nedeniyle yaymlama
gereksinimi duyduk.

Potter

Anahtar kelimeler: Ozefagus atrezisi, sendromu,

pulmoner hipoplazi, renal agenezi

Abstract

Potter syndrome is a rare congenital anomaly which consists of
bilateral renal agenesis, pulmonary hypoplasia, severe
oligohydramnios, characteristic facial features and skeletal
abnormalities. Oligohydramnios is the cause of the various
deformities present in Potter’s Syndrome. Currently, there is no
way to prevent or treat this syndrome and patients die owing to
respiratory insufficiency in the first hours of life. In this review,
in addition to the classical findings of this syndrome, we
described a male newborn with oesophageal atresia, anal atresia
and a single umbilical artery. Here in,we reported this article
because of rarity.
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Giris

Ilk kez 1946 yilinda bir patalog olan Edith
Potter tarafindan tanimlanmistir (1). Pulmoner
hipoplazi, karakteristik yliz goériinimii ve iskelet
sistemi anomalilerinin eglik ettigi iriner sistem
anomalileri ile karakterize bir sendromdur. Dogum
sonrast ilk saatlerde pulmoner hipoplaziye bagl
siddetli solunum yetmezligi nedeniyle genelde
olim gergeklesir. Sikligr 1/3000 olup erkeklerde 2
kat daha fazla goriilmektedir (2). Potter sendromu
aynt  zamanda  gestasyonel  haftanin  orta
donemlerinde uzun siire amniyon sivisinin kagagina
bagl olarak renal patolojisi olmayan bebeklerde de
goriilebilmektedir  (3). Oli  dogduklar1 veya
dogumdan hemen sonra oldiikleri icin literatiirde az
rastlanan Potter sendromunun sanilandan daha sik
olduguna inanilmaktadir. Klinik, goriintiileme
yontemleri ve pozitif aile dykiisii tan1 koydurucudur
(4).

Biz birgok konjenital anomaliye sahip bu vakay1

sunarak  gebelikte diizenli takibin = Onemini
vurgulamak, aynmi zamanda etkili bir genetik
danigmanlik hizmeti verilmesinin ~ benzer
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hastaliklarin &nlenmesinde bir ¢dziim olduguna
dikkat cekmek istedik.

Olgu

Aralarinda akrabalik bulunmayan 29 yasindaki
saglikli anne ile 40 yasindaki babanin 2.
gebeliginden 35. gebelik  haftasinda sezaryen
seksiyo ile 1800 gr erkek bebek olarak dogurtulan,
dogum sonrasi spontan solunumunun olmamasi ve
deprese goriinimde olmasit nedeniyle entiibe
edilerek intratrakeal surfaktan uygulanan olgu
sevki sonrasi klinigimize yatirildi. Annenin
antenatal  donemdeki  takiplerinde  obstetrik
ultrasonografik incelemede anhidroamniyoz ve
pulmoner hipoplazi saptanan, sag bdbregi ve
mesanesi izlenemeyen, sol bobrekte multipl kistler
goriilen olgunun servise kabiiliinde genel
goriiniimii kotii, siyanoze ve hipotonikti, mangon ile
kan basinci okunamiyordu, kalp tepe atimi 120/dk,
atesi 36.4 °C, viicut agirhg 1800 g (3-10 p), boyu
42 cm (3 p), bag gevresi 32 c¢cm (10-50 p) idi.
Hastanin boynu kisa ve burun kokii basikti, medial
epikantus, hipertelorizm, diisiik yerlesimli kulaklar
ve mikrognati gibi karakteristik Potter yliz
gOriinlimii mevcuttu. Spontan solunumu olmamasi
nedeniyle entiibe olan olgunun kardiyovaskiiler
sistem muayenesinde kalp dinlemekle normaldi,
belirgin bir lflirim duyulmuyordu, kapiller dolum
zamani uzamis olup periferik dolasimi bozuktu.
Hipoaktifti ve yenidogan refleksleri alinamiyordu.
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Skrotumda bilateral testisleri ele gelmeyen ve
gbbeginde tek umblikal arter bulunan hastada anal
atrezi mevcuttu (Resim 1 ve 2) . Sol ayaginda
clubfoot deformitesi vardi.  Entiibe halde servise
kabul edilen ve mekanik ventilatdrde izleme alinan
olgunun %100 oraninda oksijen verilmesine
ragmen oksijen (O,) saturasyon seviyesinin %50-60
civarinda seyrettigi goriildii.

Resim 1. Tek umblikal arter

Resim 2. Anal atrezi

Tetkiklerinde hemogram ve biyokimya yasina
gore normal olup kan gazi incelemesinde metabolik
ve respiratuvar asidoz mevcuttu. PAAC grafisinde
her iki akcigerde havalanmanm iyi olmadig:
goriildl, sagda pnomotoraks saptandi (Resim 3).
Toraks tiipii takilarak kapali su alt1 drenaj sistemine
baglandi.  Ekokardiyografi ~ve  transfontanel
ultrasonografik incelemesi normal olarak bulundu,
batin ultrasonografik incelemesinde sag bobrek ve
mesane gorillemedi, sol bdbrek multikistik
displastik yapida saptandi. Nazogastrik sondanin
ilerletilememesi nedeniyle g¢ekilen baryumlu grafi
sonrast proksimal Ozefagus atrezisi tespit edildi
(Resim 3).

Mevcut klinik ve laboratuvar bulgulariyla
Potter sendromu tanist konulan ve yenidogan yogun
bakim initesinde izlenen hastanin siyanoz Ve
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asidozunda diizelme gozlenmedi. Izleminin 7.
saatinde yapilan tiim miidahalelere yanit vermeyen
olgu  kardiyopulmoner yetersizlik nedeniyle
kaybedildi. Hastanin ailesine eksitus sonrasi otopsi
yapilmasi i¢in Oneride bulunuldu, fakat aile kabul
etmedigi i¢in yapilamadi.

Resim 3. Baryumlu grafi

Tartisma

Potter sendromu, antenatal bobrek yetmezligine
bagli olarak pulmoner hipoplaziye neden olan
tipik yliz goriiniimii ile karakterize, intrauterin
donemde veya dogumdan sonraki ilk saatlerde
Oliimle sonug¢lanan bir sendromdur. Bdébreklerin
embriyolojik gelisimi 5-7. gestasyonel haftada
baslamakta olup 15. gestasyonel haftada idrar
iretimine gegilir (5). 16. gestasyonel haftadan sonra
amniyon sivisinin miktart esas olarak fetal idrar
iretimine baglidir. Bilateral renal agenezi veya
iriner sistemdeki tikanikliga bagl olarak fetal idrar
iretiminin azamasiyla oligohidroamniyoz gelisir.
Fetal idrar, hava yollarmin ekspansiyonuna
yardime1 olarak ve bir aminoasit olan prolin
vasitastyla akciger gelisimini, hidrodinamik
etkisiyle alveol gelisimini saglar. Bebek alveol ve
akcigerler gelismeden dogarsa, dogumdan hemen
sonra pulmoner hipoplaziye bagli olarak siddetli
solunum distresi ve 6liim gergeklesir (3).

Nefrogenez sirasinda multipl genler,
transkripsiyon faktorleri ve biiylime faktorleri
ireter tomurcugu ile metanefrik mezenkim
arasindaki etkilesimi kontrol eder. LIM1 ve PAX2
transkripsyon faktorleri {reter tomurcugunun
gelistigi mezonefrik kanalin olusumunda gereklidir.
LIM1 eksikligi bilateral renal ageneziye neden
olmaktadir. Sporadik veya otozomal resesif olarak
kalitilabilir (4,7).

Pulmoner hipoplazinin siddeti
oligohidroamniyozun akciger gelisiminin hangi
sathasinda gelistigine, oligohidroamniyozun
derecesi ve siiresine baglidir. Renal yetmezlik
Potter sendromundaki temel patolojidir (6). Curry
ve ark (8) 80 vakalik Potter sendromu serisinde
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anormal renal bulgular1  degerlendirdiginde
bilateral renal agenezi oranini %21, kistik displazi
oranin1 %47 ve obstriiktif iiropati oranini %25
olarak bulmustur. Hastamizda literatiirle uyumlu
olarak sol bobrek ve mesane agenetik, sag bobrek
multikistik displastikti. Direk grafide pulmoner
hipoplaziyi  destekleyen her iki akciger
havalanmasinda azalma vardi

Potter sendromunda Potter yiizii denilen
hipertelorizm, mongoloid palpabral fissiirler,
epikantal katlantilar, basik burun kokii, gaga burun,
posterior yerlesimli diisiik kulaklar ve retrognatinin
eslik ettigi karakteristik yiiz goriiniimii vardir (2,4).
Olgumuzda Potter yiizii ile uyumlu goriiniim
mevcuttu.

Bu olgularin  %30’unda konjenital kalp
hastaliklari, %20’sinde &zefagus atrezisi, kolon
agenezisi, aniis ve duodenum anomalileri, Meckel
divertikiilii,, pankreas ve dalak kistleri gibi
gastrointestinal sistem anomalileri ve %15’inde
iskelet sistemi anomalileri goriilebilmektedir, %60
oraninda intrauterin  gelisme geriligi  ortaya
¢ikabilmektedir (4). Chittmittrapap ve ark (9)
Ozefagus atrezisi olan 253 wvakayr taradiginda 2
vakada (%0,8) Potter sendromu tespit etmistir. Tek
umblikal arter umblikal kordun en sik gelisim
anomalisidir. Bu anomalinin varliginda boslugu
olan i¢ organlarda ve gastrointestinal kanalda atrezi
insidansi, {irogenital sistemde anomali siklig1
artmistir  (5). Bu nedenle tek umblikal arteri
bulunan bebekler irogenital ve gastrointestinal
malformasyonlar acisindan daha fazla
aragtirilmalidir.  Intrauterin gelisme geriligi olan
sunulan vakada proksimal 6zefagus atrezisi, anal
atrezi ve tek umblikal arter mevcuttu. Kardiyak
incelemede anomaliye rastlanmayan hastanin
iskelet sistemi  muayenesinde bilateral pes
ekinovarus deformitesi vardi.

Bu bebekler hipoplastik akcigerler nedeniyle
solunum kaslar1 tarafindan olusturulan negatif
intratorasik basinci tolere edemezler. Alveollerde
gelisen riiptiirler pulmoner interstisyum,
mediastinum ve pulmoner bogluklara hava kagisina
neden olur, bu durum pndmotoraks,
pndmomediastinum ve pulmoner interstisyel
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amfizem ile sonuglanir. Ventilasyon ve resiisitasyon
hava kacgag1 sendromu riskini arttirir (10). Leonidas
ve ark (10) Potter sendromu tanisi koyduklari 7
vakanin 6’sinda, Khatami (4) ise 15 vakalik
Potter sendromu serisinde 10 hastada hava kagagi
sendromu  saptamistir. Hastamizda akciger
grafisinde sagda pnomotoraks ile uyumlu goriiniim
mevcuttu.

Sonug olarak Ozefagus atrezisi, anal atrezi ve
tek umblikal arter anomalilerinin eslik ettigi Potter
sendromu vakasim1 nadir bir birliktelik olmast
nedeni ile sunarak, gebelikte diizenli takibin
onemini vurgulamak, ayni zamanda etkili bir
genetik danigmanlik hizmeti verilmesinin benzer
hastaliklarin  6nlenmesinde bir ¢6ziim olduguna
dikkat ¢ekmek istedik.

Hasta Onam: Hasta onami 25.01.2015 tarihinde
almmuistir.
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