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OzZET

HIPERTROFIK KARDIOMYOPATININ ESLIK ETTIGI BIR POTTER SENDROMU OLGUSUNUN ANTENATAL TANISI
Potter sendromu bilateral renal agenesis, agir oligohydramnios, pulmoner hipoplazi ve tipik yluz gériinimu ile karakterize
nadir goriilen bir hastaliktir. 35. gebelik haftasinda ultrasonografi ile tani konan ve klasik bulgulari yaninda antenatal M-
Mode fetal ekokardiografide hipertrofik kardiomyopati saptanan bir Potter sendromu olgusu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Potter sendromu, Pulmoner hipoplazi, Hipertrofik kardiomyopati.

SUMMARY

ANTENATAL DIAGNOSIS OF POTTER'S SYNDROME WITH HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY

Potter's syndrome is a rare genetic disorder which consist of agenesis of fetal kidneys associated with severe oligohy-
dramnios, pulmoner hypoplasia and characteristic facial features. A case of Potter's syndrome which was diagnosed an-
tenataly by ultrasound at the thirty fifth week of gestation was presented. However, this case consist of hypertrophic car-

diomyopathy detected by M-Mode echocardiography together with classic signs.
Key Words: Potter's syndrome, Pulmoner hypoplasia, Hypertrophic cardiomyopathy.

len, iki bobregin yoklugu, pulmoner hipoplazi,

agir oligohydramnios, tipik yiliz goriinimii,
farkli el ve ayak pozisyonlar ile tanimlanan 6liimciil
konjenital bir anomalidir (1-3).

Bobreklerin yoklugu intrauterin hayatta tolere edi-
lebilir. Ancak dogumdan sonraki yasam sinirlidir (3).
Potter sendromunun embriyolojik hayatin 4-6. hafta-
sinda baslayan gelisimsel bir anomali oldugu kabule
dilmektedir. Yine bu sendromun monogenik veya
poligenik olarak kalitsal oldugu ve bazi olgularda
otozomal resesif, bazilarinda otozomal dominant ge-
¢is gosterdigi, diger gebeliklerde de % 2-20 arasinda
rekiirrens riski oldugu belirtilmektedir (2).

Giinliimiizde bu olgular antenatal donemde ultra-
sonografi ile taninirlar. Ultrasonografide oligohidram-
nios, fetal bobreklerin ve mesanenin goriilememesi,
fetal akciger hipoplazisinin varligi ile tam1 konulur
(4). Klinigimizde 35. gebelik haftasinda tan1 koydugu-
muz ve hipertrofik kardiomyopatinin de eslik ettigi
bir Potter sendromu olgusu sunuldu.

Potter sendromu yaklagik % 0.03 oraninda gorii-
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S.N. 26 yasinda multigravid gebe. 35 haftalik gebe-
lik ve oligohydramnios tanistyla poliklinigimize gonde-
rilmisti. Diizenli gebelik kontrollerini tam olarak yaptir-
mayan olgunun Oykiisiinden; 1 yil 6nce 39 haftalik
2200 gr erkek bebek dogurdugu ve bu bebegin 1.5 saat
sonra oldiigii 6grenildi. Bu bebekte herhangi bir ano-
mali olup olmadig bilinmiyordu. Otopsi yapilmamuisti.

Poliklinigimizde yapilan gebelik muayenesinde;
fundus pubis uzunlugunun 37 cm oldugu ve gebelikle
ilgili anormal bulgularin olmadigi saptandi. Toshiba
Sonolayer SSH140 A ultrasonografi cihaz1 ile yapilan
incelemede biparietal cap (BPD) 89.5 cm (36 haf-ta+5
giin), femur uzunlugu (FL) 62.1 mm (31 haf-tat+4giin),
abdominal ¢evre (AC) 252.6 mm (28 haf-ta+6 giin) ile
uyumlu idi.Apikal dort odacik kardiak kesitte belirgin
pulmoner hipoplazi gozlendi (Resim 1). Toraks 6n
arka ¢ap1 66.2 mm, transvers ¢api 52.1 mm idi.
Toraks cevresi 194 mm ol¢iildii (Resim 2). bu
Olclimler% 2.5 persentilin altinda idi (5). Kalbin
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Resim 1. Sajjital kesitte pulmoner hipoplazisiningériiniimii.

hemen hemen tiim toraks kavitesini doldurdugu sap-
tand1.Aorta, pulmoner arterler normal goriiniimde idi.
M-Mode ekokardiografi ile dort odacik kardiak kesit-
te atrioventrikiiler valvler diizeyinde yapilan dl¢lim-
lerde kalb kasmin hipertrofik oldugu saptandi. Sol
ventrikiiler duvar kalinligi1 10.8 mm, interventrikiiler
septum kalinlig1 7.9 mm, sag ventrikiil duvar kalinligi
9.7 mm o6l¢iildii. Bu dl¢iimler % 95 persentilin {izerin-
de idi (6) (Resim 3, 4).

Amniotik siv1 6l¢limii yapilacak cep saptanamadi.
Fetusun intraabdominal incelemesinde bobrekler go-
riilemedi. Sirrenallerin normalden biiyiik oldugu
saptandi (Resim 5). Fetal mesane gozlenemedi. Bu
bulgularla fetusta bilateral renal agenesis olabilecegi
diisiiniilerek gebeye intramiiskiiler 40 mg furocemid
yapildi. 4 saat siire ile ve 30 dakika aralarla 8 kez ult-
rason yapilarak mesane kontrol edildi, ancak sapta-
namadi. Bu bulgular ile hipertrofik kardiomyopati ve
Potter sendromu tanisi antenatal olarak konuldu. Aile
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Resim 2. Apikal dort odacik kardiak kesitte kalp ve toraks cevresi.
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Resim 3. M-Mode ekokardiografide ventrikiiler duvarlar ve
interventrikiiler septum kalinligr.

ile gorisildi. Ailenin istegi dogrultusunda poliklinik
takibine alman gebeye 38. haftada oksitosin indiiksi-
yonu uygulanarak, vajinal yoldan 2300 gr agirliginda
Apgar Skoru 2 olan erkek bebek dogurtuldu. Amnios
mayi az miktarda ve mekonyumlu idi. Kordon boyna
4 kez dolanmisti. Bebegin gogiis kafesi basik, ¢enesi
kiiciik, kulak kepgeleri diisiiktii. Sag kulak memesin-
de konjenital anomali vardi. Ust ekstremiteler viicuda
oranla uzun, alt ekstremitelerde sagda pes ekinova-
rus, solda pek ekinovalgus hali vardi (Resim 6, 7).
Bebek postpartum 2. saatte 6ldii. Otopside bilateral
renal agenezis, pulmoner hipoplazi, hipertrofik kardi-
omyopati bulgulari rapor edildi.

TARTISMA

Yiiksek rezoliisyonlu real time ultrasonografi ile
antenatal donemde fetustaki yapisal ve fonksiyonel
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Resim 4. M-Mode ekokardiografide sol ve sag ventrikiil genisligi.
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Resim 5. Siirrenal glandin gériiniimii.

bircok anomali belirlenebilmektedir. Bundan dolay1
dogumdan sonra yasamasi miimkiin olmayan fetuslar
erken saptanarak gebelikler sonlandirilmaktadir (2,3)-
Potter sendromunda erken dogum gelisme geriligi
goriilebildigi gibi % 40-60 oraninda makat prezantas-
yonu rapor edilmistir, bu da yiiksek sezaryenoranina
yol agmaktadir (1). Antenatal tan1 bu olgulara uygula-
nacak yersiz sezaryen operasyonuna engel olacaktir.
Olgumuzda Potter sendromu 35 haftalik gebelikte ta-
nindi. Erken tanimn olmamasi, ailenin zamaninda bas-
vurmamasindan kaynaklanmaktadir.

Fetal iiriner sistemin ultrasonda izlemesinde bob-
reklerin ve mesanenin goriintiilenmesi ve amnios mayi
miktarinin belirlenmesi 6nemli kriterlerdir (1). 20.
gebelik haftasindan sonra normal amnios sivi miktari
ve saglam bobrekler, liriner sistemin saglikli oldugu-
nun kriterleridir (4). Bobreklerin net goriilememesi
halinde mesane aranmalidir. Fetus mesanesi normalde
ultrasonla kolaylikla goriilebilir. Mesane kapasite-
sindeki degisiklikler iiriner sistemin fonksiyonel du-
rumunu gosterir.

Fetal idrar tiretimi sabit hizdadir. Bu 30. haftada
yaklasik 10 ml/saat, 40. haftada yaklasik 27 ml/saattir.
Annenin furocemid kullanimu ile fetusun idrar miktari
artar. Biitiin icerigi heniiz bosalmis bir mesane ile bu-
lunmayan veya fonksiyon gérmeyen bir mesaneyi ayir-
detmek i¢in 2 saat ara ile yeniden inceleme yapmak
gerekir. Clinkii mesane 1-2 saatte dolmaktadir (1).

Olgumuzda da ultrason ile oligohidramnios tespit
ettikten sonra bobrek lojlar incelendi, fakat bobrek-
ler izlenemedi. Daha sonra mesane arandi ve goriile-
medi. Gebeye furocemid uygulanmasini takiben ince-
lemelerde de mesaneye ait goriintii elde edilemedi.
Boylece fetusta bilateral renal agenesis tanisi konul-
du. Ayrica pulmoner hipoplazi yaninda kalp kasinin
M-Mode ekokardiografi ile ol¢iimlerinde, hipertrofik
oldugu saptandi. Bu otopsi ile teyid edildi. Yaptigi-
miz arastirmalarda Potter sendromu ile birlikte hipert-

Resim 7. Olgunun tipik yiiz ve kulak gériiniimii

rofik kardiomyopatinin bulundugunu rapor eden lite-
ratiire rastlayamadik.

Olgumuzda bu sendrom e¢ taninmugtir. Erken sap-
tanan olgularda gebelik sonlandirilabilecegi gibi pul-
moner hipoplazinin amnioinflizyon ile engellenerek
postpartum dializ, ardindan bebegin yeterli 6mrii ol-
dugunda renal transplantasyonun denenebilecegi bil-
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dirilmektedir (7). Rutin ultrason incelemelerinde bob-
rek ve mesanenin goriintiilenmesi, bu sendromun di-
sinda diger genitoliriner sistem anomalilerinin saptan-
masinda da onemlidir. Oligohidramnios bulunan ol-
gularda bu 6nem daha da artmaktadir.
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