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Resumo

A Sindrome de Potter ¢ uma condi¢do rara e complexa, caracterizada por anomalias renais
fetais que resultam em oligoidramnio severo, caracteristicas faciais tipicas e hipoplasia
pulmonar. Esta revisdo literdria sintetiza o conhecimento atual sobre a sindrome,
abordando sua fisiopatologia, manifesta¢des clinicas, diagnostico e manejo. A agenesia
renal bilateral ¢ a causa mais comum, embora outras malformag¢des do trato urinario
também possam desencadear a sequéncia de Potter. O diagnostico pré-natal,
principalmente por ultrassonografia, ¢ crucial para o planejamento do cuidado neonatal e
aconselhamento parental. As manifestacdes clinicas incluem a "facies de Potter",
deformidades dos membros e, primordialmente, hipoplasia pulmonar, que ¢ a principal
causa de mortalidade. O progndstico geralmente ¢ reservado, especialmente em casos de
agenesia renal bilateral. O manejo requer uma abordagem multidisciplinar, envolvendo
obstetras e neonatologistas.Questdes ¢Eticas significativas surgem no contexto do
diagnostico pré-natal e manejo de casos com progndstico desfavoravel. Pesquisas futuras
devem focar no desenvolvimento de intervengdes terapéuticas inovadoras e na
investigacdo de resultados a longo prazo em casos raros de sobrevivéncia. Esta revisao
destaca a importancia do conhecimento dessa condi¢do complexa, tendo em vista o
desafio de médicos obstetras e neonatologistas perante a mesma.
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Abstract

Potter's Syndrome is a rare and complex condition characterized by fetal renal anomalies
that result in severe oligohydramnios, typical facial features, and pulmonary hypoplasia.
This literature review synthesizes the current knowledge about the syndrome, addressing
its pathophysiology, clinical manifestations, diagnosis, and management. Bilateral renal
agenesis is the most common cause, although other malformations of the urinary tract can
also trigger the Potter sequence. Prenatal diagnosis, mainly by ultrasound, is crucial for
perinatal care planning and parental counseling. Clinical manifestations include the
"Potter facies," limb deformities, and, critically, pulmonary hypoplasia, which is the main
cause of mortality. The prognosis is generally reserved, especially in cases of bilateral
renal agenesis. Management requires a multidisciplinary approach, involving
obstetricians and neonatologists. Significant ethical issues arise in the context of prenatal
diagnosis and management of cases with an unfavorable prognosis. Future research
should focus on the development of innovative therapeutic interventions and the
investigation of long-term outcomes in rare cases of survival. This review highlights the
importance of ongoing collaboration between researchers and clinicians to advance the
understanding and management of this challenging condition.
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Introduciao

A Sindrome de Potter, descrita pela primeira vez em 1946 pela Dra. Edith Potter,
¢ uma condi¢do rara e complexa caracterizada por uma sequéncia de eventos resultantes
de anomalias renais fetais. Esta condicdo leva a manifestagdes clinicas como
oligoidramnio severo, caracteristicas faciais tipicas e, principalmente,hipoplasia
pulmonar.

Possui uma incidéncia estimada entre 1 em cada 2.000 a 5.000 nascimentos, a
sindrome afeta predominantemente o sexo masculino. A etiologia mais comum ¢ a
agenesia renal bilateral, embora outras malformag¢des do trato urindrio também possam
desencadear a sequéncia.

O impacto da Sindrome de Potter se estende além do periodo neonatal, exigindo
diagnosticos pré-natal avancados,manejo perinatal cauteloso e consideragdes éticas
importantes. Compreender profundamente essa condi¢do ¢ essencial para aprimorar o
cuidado clinico e promover avangos na pesquisa sobre desenvolvimento fetal e cuidado
neonatal.

Esta revisdao busca sintetizar o conhecimento atual sobre a Sindrome de Potter,
abordando sua fisiopatologia, manifestagdes clinicas, métodos diagnosticos e opgdes
terapéuticas, com base em estudos recentes e relatos de caso.

Metodologia

Foi realizada uma revisdo da literatura utilizando as bases de dados PubMed,
SciELO e Google académico. Os termos de busca incluiram "Sindrome de Potter",
"sequéncia de Potter" e "oligoidramnio". Foram selecionados artigos publicados entre
1970 e 2024, em portugués e inglés. Foram incluidos relatos de caso, revisdes e estudos
originais que abordaram especificamente a maneira de apresentagdo da sindrome,
excluindo aqueles artigos que ndo apresentavam uma descri¢do clara de metodologia e
resultados, além daqueles que ndo apresentaram fontes confiaveis de publicacdo.Apos a
leitura das publicagdes, foram selecionados 9 artigos relevantes para esta revisao.

Resultados

A Sindrome de Potter ¢ uma condicdo complexa cuja fisiopatologia estd
intrinsecamente ligada ao desenvolvimento renal fetal e & producdo de liquido amniético.
A etiologia primdria mais comum ¢ a agenesia renal bilateral, embora outras
malformagdes renais como rim policistico, displasia renal e obstru¢do do trato urinario
também possam desencadear a sequéncia de eventos caracteristicos desta sindrome
(Shastry et al., 2012). O mecanismo central envolve a falha na produgdo de urina fetal,
que ¢ crucial para a manuten¢do do volume de liquido amnidtico, especialmente durante
o segundo e terceiro trimestres de gestagao.

A auséncia ou diminui¢do severa do liquido amnidtico (oligoidrimnio ou
anidramnio) resulta em uma série de consequéncias para o desenvolvimento fetal.
Primeiramente, ocorre a compressdo fetal contra as paredes uterinas, o que leva as
caracteristicas faciais tipicas conhecidas como "facies de Potter". Estas incluem olhos
amplamente separados com pregas epicanticas proeminentes, nariz achatado e largo,
orelhas de implantagdo baixa e queixo recuado (Kostov et al., 2020). Além disso, a
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compressao fetal também ¢ responséavel por deformidades dos membros, como pé torto
congénito e posicionamento anormal das extremidades.

Um aspecto crucial da fisiopatologia ¢ o desenvolvimento pulmonar
comprometido. A expansdo normal dos pulmdes fetais depende da presenca adequada de
liquido amniodtico. Na auséncia deste, os pulmdes tornam-se hipoplasicos, com
desenvolvimento inadequado do parénquima e das vias aéreas. Histologicamente,
observa-se que os pulmdes apresentam desenvolvimento parenquimatoso insuficiente, e
em muitos casos, o trato respiratorio e os alvéolos sdo revestidos por epitélio cuboide, em
vez do epitélio pavimentoso (Bhandari et al., 2023). Essa ¢ a principal causa de morte em
recém-nascidos com Sindrome de Potter, levando a insuficiéncia respiratoria grave logo
apOs 0 nascimento.

As manifestagdes clinicas da sindrome sdo variadas e podem ser observadas tanto
no periodo pré-natal quanto no pds-natal imediato. Durante a gestacdo, o oligoidramnio
severo ¢ geralmente o primeiro sinal detectavel, frequentemente identificado em exames
de ultrassonografia de rotina. A auséncia de visualiza¢do da bexiga fetal e dos rins em
exames de imagem subsequentes ¢ altamente sugestiva do diagnostico (Huber et al.,
2019).

Ao nascimento, além das caracteristicas faciais ja mencionadas, os recém-
nascidos com Sindrome de Potter frequentemente apresentam outras anomalias. Estas
podem incluir hipoplasia da genitdlia externa, criptorquidismo em meninos e
malformagdes esqueléticas, como hemivertebrae e agenesia sacral (Fitch & Lachance,
1972). A pele pode aparecer seca e enrugada devido a falta de protecdo do liquido
amniotico durante a gestacao.

A manifestagdo clinica mais grave e imediata ¢ a insuficiéncia respiratoria. Os
recém-nascidos afetados geralmente apresentam sinais de dificuldade respiratoria logo
apos o nascimento, incluindo taquipneia, retragdes intercostais e cianose. A ausculta
pulmonar revela murmurio vesicular diminuido ou ausente, e a radiografia de toérax
tipicamente mostra campos pulmonares hipertransparentes com cupulas diafragmaticas
elevadas, indicativos de hipoplasia pulmonar (Jain et al., 2006).

Além das manifestagdes respiratorias, a auséncia de fungdo renal leva a distlrbios
eletroliticos e acido-base severos. Hipernatremia, hipercalemia e acidose metabdlica sao
comuns e requerem manejo imediato. Em casos raros onde hé algum grau de funcao renal
residual, pode-se observar oligliria ou antria.

E importante notar que a gravidade das manifestagdes clinicas pode variar
dependendo da causa subjacente e do grau de comprometimento renal. Casos de agenesia
renal unilateral ou displasia renal menos severa podem apresentar um fenotipo mais
brando, embora ainda associado a complicagdes significativas (Thomas et al., 2017.

Discussao

A Sindrome de Potter representa um desafio significativo na medicina neonatal,
evidenciando a complexa interagdo do desenvolvimento fetal.O diagndstico precoce,
preferencialmente pré-natal, ¢ essencial para o manejo adequado e aconselhamento
parental.

A ultrassonografia surge como ferramenta fundamental no diagndstico,
permitindo a deteccdo de oligoidramnio e anomalias renais fetais (Huber et al., 2019). No
entanto, a variabilidade na apresentacdo clinica, observada por Kostov et al. (2020),
sugere um espectro mais amplo de fenotipos, demandando uma abordagem diagndstica
mais especifica.
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A hipoplasia pulmonar permanece o aspecto mais critico da sindrome. Os achados
histopatologicos descritos por Bhandari ef al. (2023) ressaltam a necessidade de avangos
em terapias de suporte respiratorio neonatal. O prognéstico geralmente reservado,
especialmente em casos de agenesia renal bilateral, levanta questdes éticas significativas
no aconselhamento pré-natal (Thomas et al., 2017).

A identificacdo de genes especificos associados a sindrome (Jacquinet et al.,
2020) abre novas possibilidades para pesquisa e potenciais intervengdes terapéuticas
futuras.A abordagem multidisciplinar no manejo da Sindrome de Potter ¢ essencial,
envolvendo obstetras, neonatologistas, enfermeiros, fisioterapeutas, técnicos de
enfermagem e psicologos,especializados em neonatologia. Esta colaboracdo ¢
fundamental tanto para o manejo clinico quanto para o suporte psicossocial as familias
afetadas.

Conclusao

A revisao da literatura sobre a Sindrome de Potter revela uma condigdo rara ¢
complexa, com implicagdes significativas para a medicina obstétrica e neonatal. O
diagnostico pré-natal, principalmente por ultrassonografia, ¢ crucial para o manejo
adequado e aconselhamento parental. A variabilidade na apresentagdo clinica torna a
abordagem diagnostica dificil e obscura. O manejo requer uma abordagem
multidisciplinar, envolvendo diversas areas da saude. Questdes éticas significativas
emergem no contexto do diagndstico pré-natal e manejo de casos com prognostico
limitado. Apesar dos avangos, o prognostico permanece reservado na maioria dos casos,
especialmente naqueles com agenesia renal bilateral. Pesquisas futuras devem focar no
desenvolvimento de intervencdes terapéuticas inovadoras, na investigagdo de resultados
a longo prazo em sobreviventes raros e nas implicagdes éticas e psicossociais do
diagnoéstico e manejo. Em suma, enquanto a Sindrome de Potter continua sendo um
desafio significativo, os avancos na compreensdo de sua fisiopatologia, diagnostico
precoce e potenciais intervengdes oferecem perspectivas para melhorias no cuidado
futuro da crianga e da familia.
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