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POTTER’S SEQUENCE: OTOPSI OLGUSU

Yirmibir yasinda primipar anneye 20. hafta USG’sinde oligohidramnios, makat gelisi,
multiple anomali (kistik bobrek v.b.) bulgulan ile Prenatal Tam Merkezi konsiiltasyonu &neril-
mig, ancak takibe uymayan anneye 35-36. hafta tekrar bagvurdugunda sectio endikasyonu ile
APGAR (0-2) erkek fetus dogurtulmustur. Olgumuz; klinik ve otopsi bulgular ile tipik “Potter’s
Sequence” multiple konjenital anomali olgusudur. Fetal kompresyona bagh vaskiiler yetmezlik ve
pulmoner hipoplaziye bagh asfiktik-hipoksik 6liim gelismistir. Tek lokalize organogenez bozuk-
luguna bagh sekonder etkilerle olusan anomaliler iceren Potter’s Sequence (PS) olgumuzu, pato-
genetik iligski ve konjenital anomaliler terminolojisi yoniinden irdelemeyi amagladik.

POTTER'S SEQUENCE: AUTOPSY FINDINGS

A twenty-one year-old primipara patient was diagnosed as having oligohydramnios, breech
presentation, and signs of multiple anomalies (cystic kidney, etc.) through ultrasonography
and was referred to the Prenatal Diagnosis Centre. However, the patient did not apply for
counselling and sought advice at 35th-36th weeks’ gestation with indications of abortion of a
male fetus (APGAR 0-2). On the basis of clinical and autopsy findings, we considered the
case having Potter’s sequence with multiple congenital anomalies, in which vascular in-
sufficiency due to fetal compression and asphyxic-hypoxic death due to pulmonary hypo-
plasia developed. We present the case with regard to pathogenetic relations and considera-

tion of congenital anomalies.

Konjenital anomaliler, dogumda gortilen ge-
netik orjinli veya genetik olmayan ozellikler
gosterebilen sekil bozukluklaridir. Yeni dogan-
larin %3’ tinde kozmetik veya fonksiyonel ma-
jor malformasyon goriiliir. Infant mortalitesin-
de 6nemli yer tutar. Baz1 dogumsal anomaliler
diistikle sonlanirken daha az ciddi anomaliler
intrauterin yasami uzatarak 6lii ya da canh
doguma neden olabilir.

Malformasyon; gelisim evresinde ortaya ¢1-
kan intrensek bozukluklar ile meydana gelir
(anensefali, konjenital kalp hastalif: gibi) ve tek
sistemi tutar. Deformasyon; daha geg fetal ya-
samda (35-38 haftalar aras1) goriiliir, mekanik
faktorlerle meydana gelir. Maternal nedenlerle
(kiigiik uterus, leiomyom) ve fetal nedenlerle
(anormal presentasyon, oligohidramnios, mul-
tiple fetus) goriilebilmekte olup Potter’s
sequence (PS) de goriilen comak ayak buna bir
Ornektir. Ayrica bir organ veya viicut bolge-
sinde sekonder bozulmalar goriilebilir. Kalitsal
olmayan vaskiiler yetersizlik gibi i¢ ve dig fak-
torlerle gelisirler (amniotik band) (4).

Multiple konjenital anomaliler; tek lokalize
organogenez bozukluguna bagh sekonder etki-
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lerle eklenen diger anomalilerin goriildiigii tab-
lodur. Ardisik (seri) anomaliler "sequence” ola-
rak adlandirilir. Ornegin: PS’de tetigi ceken ge-
netik veya nongenetik oligohidramniosdur (4-
6,8). Sendrom, patogenetik iliskili bir¢ok defekt
igerir. Orijin tek ve lokalize baslatic1 anomali ile
agiklanamaz, siklikla etyolojik ajan viral enfek-
siyon gibi veya spesifik kromozom bozuklugu
es zamanh bir¢ok dokuyu etkilemektedir. Et-
yoloji biliniyorsa hastalik terimi tercih edilir
(nérofibromatozis) (4).

PS’de oligohidramnios’a neden olan faktor-
ler; amnion riiptiirtine bagh kronik amniotik
mayii kagagi, maternal hipertansiyon veya
toksemiye bagh uteroplasental yetmezlik veya
amniotik s1ivi ana elemani olan fetal idrar yap:-
mun1 azaltan renal agenezidir (4-6,8).

Azalmis amnion mayii; iligkisiz maternal fe-
tal ve plasental bozukluklara yol agar. Bunlar
amnion nodozum, pulmoner hipoplazi ve fetal
kompresyona bagh klasik PS fenotipidir.

Otopside iiriner sistem bozukluklar1 (agir re-
nal displazi, renal agenezis) goriiliir. Akciger-
ler hipoplaziktir. Bobreklerin histolojisinde; tek
siral kiibik hiicrelerle doseli kistler, primitif tu-
buller ¢evresinde konsantrik fibromuskuler do-
ku varhg, gevsek stromada dagimik kartilagi-
noz metaplazi adalan ile sklerotik seyrek pri-
mitif glomeriiller goriliir (2). Akcigerlerde asi-
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ner yapilar miadmna gore kugiik iken vaskiiler
ve alveoler elemanlar gebelik yasina uygun
goriiniimdedir (5). Plasentada amniotik ytizey-
de ¢ok sayida sari-gri 1-2 mm ¢apinda amnion
nodosum olusumlar1 goriilebilir. Bunlar eozi-
nofilik amorf madde iginde nekrotik skuamoz
hiicreler, lanugo kil ve lipid icerir (1,5,8).

OLGU

21 yasinda primipar anne, 20. gebelik hafta-
sinda ilk kez doktora bagvurmus. Ultrasonog-
rafisinde amnion mayii azalmig, bobrekler kis-
tik gortiniimde saptanmig, bunun tizerine renal
anomali ve oligohidramnios 6n tanilar ile pre-
natal tan1 merkezi konsiiltasyonu 6nerilmistir.
Ancak takibe uymayan anne 35-36. gebelik haf-
tasinda tekrar basvurdugunda, makat gelisi
saptanmus ve sectio endikasyonu konarak 5 da-
kika APGAR"1 (0-2) multiple anomalili erkek
fetus dogurtulmustur. Ancak restisitasyona
ragmen yasatilamamugtir. Otopsisinde: Oturma
uzunlugu 32 cm, 2400 gr agirhiginda, 3 cm
uzunlugunda gobek kordunu bulunan erkek
fetus gortildii. Dig goriintimiinde fasial dismor-

Sekil 1. Potter’s Sequence: Fasial dismorfizm; yassilas-
mus diisiik kulak, geriye gekilmis alt cene
(otopsi dig goriiniimii).
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Sekil 2. Multikistik displastik bobregin makroskopik
gorunimii.

fizm (tipik Potter yiizii+yassilagms diisiik ku-
laklar, genis yayik gozler, kalin burun semeri
ve geriye cakilmis alt gene) (Sekil 1), gevsek
deri igeren kalin kiirek seklinde eller, yaylan-
mis yumru ayaklh gortiniim (talipes equino-
varus) mevcuttu. I¢ organlarda akcigerler hi-
poplazik (kombine 21.5 gr) bobreklerde en bii-
yugi 0.5 cm capinda kistik alanlar (1ler gr,
4.5x3x2 cm olgiilerinde) vardi (Sekil 2). Serozal
yuzeylerde petesial kanamalar gorildii. Pla-
senta gonderilmemisti.

Mikroskopik incelemede: bobreklerde im-
matir tubuler ve glomeriiler yapilar, kartilagi-
n6z mataplazi adaciklari, tek sira kiibik epitelle
doseli cok sayida kistler, primitif tubuller ¢ev-
resinde konsantrik fibromuskuler doku izlendi
(Sekil 3, 4). Akcigerlerde alveoler faz, hiperemi,
asiner yapilarda azalma saptanda.

Bu bulgularla olgumuz; 35-36 haftalik matii-
rasyon ile uyumlu tipik potter yiizii, bilateral
polikistik displastik bobrek ve pulmoner hipo-
plazi gosteren PS olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA

Potter’s sequence; klinik patolojik gortiniim
ve ozellikleri ile ¢ok iyi tanimlanmug bir olgu-
dur. Gebelikte oligohidramnios bulunur. Ilk
kez 1946’da E. L. Potter tarafindan tanimlanan
karakteristik yliz goriiniimii vardir (3,7). Basik
burun, geriye itilmis cene, i¢ kantustan gegen
alin ve yanaga kadar uzanan deri kivrimi gos-
terir, kulak kepgeleri basilmus sekilde ve
asagida yerlesmistir. Extremite defektleri: Ge-
nis eller, bacaklarda konveks kivrilma, i¢ rotas-
yon talipes ve pes equinovarus gibi anormal
pozisyon sapmalar: gseklindedir. Deri ¢ogu ol-
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Sekil 3. Multikistik displastik bobregin mikroskopik
gorinimii (H-Ex200).

Sekil 4. Potter bébregin multiple kistler, primitif
tubuller ve gevrede konsantrik fibromiiskiiler
doku (H-Ex200).

guda fazlaymis gibi yogun dehidratasyona
benzer goriilmektedir. PS'nin en agir sekli olan
bilateral renal agenezili bebeklerde, 34 hafta-
dan Onceki olgularda gelisme geriligi de sapta-
nabilmektedir (1-8). Akciger bir¢ok olguda hi-
poplaziktir. Bu da bobreklerin fonksiyon bo-
zuklugundan once oliime neden olmaktadir
(ventilasyona ragmen %95 olgu ilk 24 saat igin-
de oliir) (5-7). Olgumuzda literatiirde tanimla-
nan nonrenal bulgular tipik olup, akciger agir-
lig1/viicut agirhg: orani yalasik 0.01 ve miadina
gore ise normal agirhgmmin %601 kadar bu-
lundu.

PS olgularinda renal hipoplazi, masif poli-
kistik degisiklikler, renal agenezi seklinde bob-
rek anomalileri goriilmektedir (6,7). Literatiir-
de her 10.000 dogumda 1.3 oranda kistik bob-
rek hastalignt malformasyonu bildirilmektedir
(4). Olgumuzda histopatolojik olarak saptanan
multikistik displastik bobrek tanimi degisik
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isimlerle (kistik hipoplazi, multikistik displazi,
multilokiiler kist, multikistik hastalik) yayin-
lanmugtir (2). Literatiirde bebeklerin 3/4'11 er-
kek cinsiyeti gostermektedir (7).

Ayinia tanida; infantil ve erigkin polikistik
boébrekten kistler arasinda normal parankim
yoklugu ile, multilokiiler kistik bobrekten dif-
fliz tutulum ile, basit kistlerden ise matur renal
parankim yoklugu ile ayrilir.

PS”nin patogenizinde etyoloji heterojen
olup renal displazi, renal agenezi, polikistik
bobrek malformasyonlar1/amniotik siv1 kaga-
g1, uteroplasental yetmezlik gibi genetik non-
genetik oligohidramnios gelisimi gibi faktor-
lere baghdir. Burada uniform patogenez oligo-
hidramnios’dur. Fenotipte; amnion nodosum
pulmoner hipoplazi ve fetal kompresyone bagl
yiiz, el ayak bozukluklar: ile makat gelisi go-
riillmektedir. Oliim pulmoner hipoplaziye bagh
respiratuar yetmezlik sonucu gelismektedir
(4,5). Thomas ve Smith PS olgularim oligohid-
ramnioz tetrad olarak da adlandirmaktadir.
Potter'in nonrenal bulgularimin oligohidram-
nios’a bagh fetal baskiya sekonder gelistigini
ileri stirmektedir. Oligohidramnios tetrad; ytiz
ve kulak anomalileri, ekstremite pozisyon de-
fektleri, pulmoner hipoplazi, fetal gelisme ge-
riligi seklinde tanimlanmustir (6). Farelerde de-
neysel olarak olusturulan oligohidramnios
benzer yiiz ve ekstremite anomalilerine neden
olmugtur (6,7). Renal agenezli infantlarin hep-
sinde oligohidramnios goriilmeyebilir. Bunlar
PS’nin nonrenal bulgularini gostermez. Ayrica
normal iriner sistemli infantlarda uzamug
amniotik sivi kacagina sekonder oligohid-
ramnios saptanmig olup PS'nin nonrenal bul-
gular izlenmistir. Boyle olgularda "Oligohid-
ramnios tetrad1" tamimi tercih edilmektedir.
Potter ise oligohidramnios'un bulgularin bir
kismuni agiklayabilecegini diigtinmekte, kiz be-
beklerde uterus yoklugu ve diger ek malfor-
masyonlar ile sendromun erkek cocuklarda
daha sik goriilmesinin oligohidramnios ile di-
rekt agiklanamayacagin vurgulamstir (3,6,7).

Olgumuzda plasenta gonderilmediginden
amnion nodosum varlig1 sorgulanamamusgtir.

Genetiknongenetik bilateral polikistik dis-
plastik bobrek+oligohidramnios sonucu fetal
kompresyona bagh pulmoner hipoplazi ve vas-
kiiler yetmezlik ile asfiktik hipopsik 6liim gelis-
mistir. Renal anomalinin varlig1 nedeni ile ol-
gumuzu "Oligohidramnios tetrad" terimi yeri-
ne "Potter’s Squence” olarak degerlendirdik.
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