Syndrom Potterové

Syndrom Potterové patfi mezi vrozené vyvojové vady oznacujici se jako sekvence. Vznikaji jako ndsledek
patologické kaskady déji na podkladé primarniho patologického zdsahu. Tato posloupnost d&ji byva ve vétsiné
pripadd ve stejném poradi (sekvenci). Primarni poskozeni je v tomto pripadé ve vyluc¢ovani modi ledvinami v
prébéhu intrauterinniho vyvoje plodu.

Sekvence Potteroveé
Prvni pripad popsala v literature patologi¢ka Edith Potter roku 1946 ve staté lllinois.
Klinicky obraz

Tvorba moci ledvinami plodu je podstatna pro udrzovani optimalniho mnozstvi plodové vody. Plod béhem
téhotenstvi polyka plodovou vodu, kterd je nasledné vylu¢ovana ledvinami. V pripadé patologické funkce ledvin,
neni plodovéa voda v déloze dopliiovana. Dlsledkem je oligo- nebo anhydramnion, tedy nedostatek nebo témér
Uplnd absence plodové vody. Posloupnost déjd, které nasleduji, se oznacuje jako sekvence Potterové:

= Plod je stla¢en mezi sténami délohy. Tim je omezena jeho pohyblivost a dochazi k deformaci dolnich koncetin
- pedes equinovares (konska noha) a v nékterych pripadech az k flzi dolnich koncetin - sirenomélie
(syndrom morské panny)[1] (https://en.wikipedia.org/wiki/Sirenomelia).

= Tvar ma rysy, které vznikly otlacenim o stény délohy (facies Potteri) - zobakovity nos, nizko posazené a
ploché usi, ustupujici brada, epikantus, hypertelorizmus.

= Méné casté abnormality - dysplazie patere - hemivertebrae, sakralna agenéze, vrozené vyvojové vady
srdce, katarakta, prolaps ¢ocky.

= Plodova voda je potrebnd pro spravny vyvoj respiracnich pohybl prostfednictvim hydrodynamického tlaku.
Téz dodava prolin, ktery je kritickou aminokyselinou pro vyvoj plic.

Respiraéni pohyby plodu jsou omezené. Od 2. trimestru jsou potrebné pro dalsi rlst a vyvoj plicniho parenchymu.
Plice mivaji normalni tvar, jsou ale vyrazné zmensené (snizeni poméru hmotnosti plic ke hmotnosti téla).
Snizeni objemu plic zplisobi zmenseni respiracni plochy potrebné pro vyménu krevnich plyng.

V pripadé bilaterdini ageneze ledvin novorozenec umird tésné po narozeni. U déti s jinou primarni poruchou jsou
Sance na preziti vyssi. Trpi vSak chronickou plicni nebo rendlini insuficienci po cely Zivot.

Diagnostika

Ultrazvukovy screening v 16. tydnu gravidity odhali vrozenou vyvojovou vadu ledvin, polycystickou chorobu,
pripadné bilaterdIni agenezi ledvin (u klasického syndromu Potterové), oligohydramnion, hypoplazii plic nebo
hydronefrézu v dlsledku obstrukéni uropatie.

Priciny

AR polycystickd choroba levin;

malformace ledvin (ageneze, hypoplazie);

Prune belly syndrome (trias: kryptorchizmus, abnormality brisni stény, dyspladzie mocopohlavniho systému);

chromozomalni abnormality (mutace genu PKHD1 pro fybrocystin/polyductin - polycystick& choroba ledvin, v

pripadé renalni dyspldzie mutace FGF20 nebo GREB1L);

= obstrukéni uropatie (vrozend hydronefréza, stendza/atrézie ureteru, ageneze, vrozeny veziko-uretero-renalni
reflux vyssiho stupné);

= protrhnuti amniotickych membran, ktery zplsobi tnik plodové vody.

Najcasteji vznika sporadicky.

Frekvence

Sekvence Potterové patii mezi vzacné choroby (rare diseases), jeji prevalence ale neni zndma. Vychéazi z poctu
vyvojovych vad ledvin. Bilateralni rendlni ageneze se vyskytuje u 1 z 5 000 plod0 a predstavuje asi 20% pripadU

sekvence Potterové. Celkové se pocet odhaduje od 1 na 4 000 az 1 na 10 000 pfipadd v disledku vtsiho mnoZstvi
poruch vedoucich ke snizeni mnozstvi plodové vody.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Vrozené vady mocové soustavy


https://www.wikiskripta.eu/w/Vrozen%C3%A9_v%C3%BDvojov%C3%A9_vady
https://www.wikiskripta.eu/w/Prenat%C3%A1ln%C3%AD_obdob%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Plodov%C3%A1_voda
https://en.wikipedia.org/wiki/Sirenomelia
https://www.wikiskripta.eu/w/Polycystick%C3%A1_nemoc_ledvin
https://www.wikiskripta.eu/w/V%C3%BDvoj_mo%C4%8Dopohlavn%C3%ADho_syst%C3%A9mu
https://www.wikiskripta.eu/w/Chromozom%C3%A1ln%C3%AD_abnormality
https://www.wikiskripta.eu/w/Hydronefr%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Plodov%C3%A9_obaly_a_placenta
https://www.wikiskripta.eu/w/Vrozen%C3%A9_vady_mo%C4%8Dov%C3%A9_soustavy

= Vyvoj mocCopohlavniho systému
= Vyvojové vady ledvin

Externi odkazy
= = Potter Sequence (https://www.youtube.com/watch?v=61iITAWGCc8KQ&t)
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