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Syndrom Potterovej

Syndrém Potterovej patri medzi vrodené vyvojové vady oznacujlce sa ako sekvencie. Vznikaju ako nasledok
patologickej kaskady dejov na podklade primarneho patologického zasahu. Tato postupnost dejov byva vo vacsine
pripadov v rovnakom poradi (sekvencii). Primarne poskodenie je v tomto pripade vo vylu¢ovani mocu obli¢ckami v
priebehu intrauterinneho vyvoja plodu.

Prvy pripad popisala v literatlre patologi¢ka Edith Potter roku 1946 v State lllinois.

Klinicky obraz

Tvorba mocu ledvinami plodu je podstatna pre udrziavanie optimalneho mnozstva plodovej vody. Plod pocas
tehotenstva prhita plodovi vodu, ktord je nasledne vylu¢ovana ledvinami. V pripade patologickej funkcie ledvin, nie
je plodové voda v maternici dopifiana. Désledkom je oligo-, alebo anhydromnion, teda nedostatok, alebo takmer
Uplné chybanie plodovej vody. Sled dejov, ktory nasleduje, sa oznacuje ako sekvencia Potterovej:

= Plod je stlaceny medzi stenami maternice. Tym je obmedzend jeho pohyblivost a dochddza k deformacii
dolnych koncatin - pedes equinovares (konska noha).

= Tvdar ma rysy, ktoré vznikli otlaenim o steny maternice (facies Potteri) - zobakovity nos, nizko posadené a
ploché usi, ustupujlca brada, epikantus, hypertelorizmus.

= Menej ¢asté abnormality - dysplazia chrbtice - hemivertebrae, sakrdlna agenéza, vrodené vyvojové vady
srdca, katarakta, prolaps SoSovky.

= Plodova voda je potrebna pre spravny vyvoj respira¢nych pohybov prostrednictvom hydrodynamického
tlaku. Tiez doddva prolin, ktory je kritickou aminokyselinou pre vyvoj pl'uc.

Respirac¢né pohyby plodu si obmedzené. Od 2. trimestru sU potrebné pre dalsi rast a vyvoj pl'dcneho
parenchymu. Pl'Uca mavajli normalny tvar, sU ale vyrazne zmensené (znizenie pomeru hmotnosti pl'tic k hmotnosti
tela). Znizenie objemu pllic spdésobi zmensenie respiracnej plochy potrebnej pre vymenu krvnych plynov.

V pripade bilaterdlnej agenézy obliliek novorodenec umiera tesne po narodeni. U deti s inou primarnou poruchou
sU Sance na prezitie vySSie. Trpia vSak chronickou pl'icnou alebo renalnou insuficienciou po cely Zivot.

Diagnostika
Ultrazvukovy screening v 16. tyzdni gravidity odhali vrodend vyvojovl vadu obli¢ky, polycystickd chorobu, pripadne

bilaterdlnu agenézu obli¢ky (u klasického syndrému Potterovej), oligohydramnion, hypoplaziu plic, alebo
hydronefrézu v désledku obstrukénej uropatie.

Priciny
= AR polycysticka choroba obliciek
= malformacie obliciek (ageneze, hypoplazie)
= Prune belly syndrome (trias: kryptorchizmus, abnormality brusnej steny, dyspldzia molopohlavného systému)
= chromozomadlne abnormality (mutacia génu PKHD1 pre fybrocystin/polyductin - polycystickd choroba obliciek,

v pripade rendlnej dysplazie mutécia FGF20 alebo GREB1L)

= obStrukEéné uropatie (vrodend hydronefréza, stenéza/atrézia ureteru, agenéza, vrodeny veziko-uretero-rendiny
reflux vyssieho stupna)

= pretrhnutie amniotickych membran, ¢o sp6sobi Unik plodovej vody

Najcastejsie vznika sporadicky.
Frekvencia

Sekvencia Potterovej patri medzi zriedkavé choroby (rare diseases), jej prevalencia nie je ale zndma. Vychédza z
poctu vyvojovych vad obliciek. Bilaterdlna rendlna agenéza sa vyskytuje u 1 z 5 000 plodov a predstavuje asi 20%
pripadov sekvencie Potterovej. Celkovo sa pocet odhaduje od 1 na 4 000 az 1 na 10 000 pripadov v dbsledku
viacerych poruch veducich k znizeniu mnozstva plodovej vody.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky
= Vrozené vady mocové soustavy
= Vyvoj mocopohlavniho systému
= Vyvojové vady ledvin

Externi odkazy


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://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
https://www.wikiskripta.eu/w/V%C3%BDvoj_mo%C4%8Dopohlavn%C3%ADho_syst%C3%A9mu
https://www.wikiskripta.eu/w/V%C3%BDvojov%C3%A9_vady_ledvin

» Potter Sequence (https://www.youtube.com/watch?v=61iITAWGc8KQ&t)
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