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INTRODUCCION

Las anomalfas congénitas del aparato urinario son
muy frecucntes en el recién nacido. Ellas represen
tan alrededor del 35 al 40% de todas las malforma-
cioncs humanas (1); micntras que alrededor del 10%
de todos los individuos muestran una o varias ano-
malfas del aparato urinario potencialmente significa-
tivas.

La Agenesia renal puede ser uni o bilateral, espo-
rddica o hereditaria y ocurrir como una entidad aislada
0 asociada con otras alteracioncs no relacionadas. La
Agenesia renal bilateral (Sindrome de Potter) se pro-
duce en aproximadamente 1 de cada 4,000 nacimicn-
t0s (2),6 1en2,500(3),60.12 a0.3 por cada 1000 (4).
Desde que Potter describi6 por primera vez el sindrome
en 1946, algo mds de 200 casos han sido reportados en
la literatura (5).

La Agenesia bilateral es incompatible conlaviday
algunas series reportan hasta 38% de pérdidas prena-
tales. Habitualmente son natimuertos o nifios que
vivenmenos de 4 horas. Las méximas supervivicncias
llegan a 48 horas, aunque algunos autores han repor-
tado casos excepcionales de 2 semanas de vida (3.)

REPORTE DEL CASO

El caso fue el hijo de una mujer de 31 afios, grévi-
da 6, para 3-2-0-3, natural de Iquitos, quicn descono-
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cfa la fecha exacta de su tltima regla, refiriendo
aproximadamente 8 meses de gestacién: clinica-
mente, por altura uterina se le calculé 18 semanas.
La paciente no habia tenido CPN y acudié6 el 01/10/92
a la Emergencia del HML por contracciones uteri
nas, scnsacién febril y secrecién clara verdosa via
vaginal desde hacfa 3 dfas. Al examen se encuentra
PA 120/70 mmHg FC 110 x", T. 37.8 °C y al tacto
vaginal: no trabajo de parto y secrecién mucosa es-
pesa. Se produce el parto 01/10/92 a las 03:40 ho-
ras, siendo un RNV mujer de 1810 grs., talla 44
cms, presentacién de vértice, (Apgar 1 al minuto, 3 a
los 5"y 4 alos 15'. Sus diagnésticos al nacimien-
to fueron: Recién nacida pretérmino de 34 semanas
por examen fisico, adecuada a la edad gestacional,
bajo peso, asfixia severa y sindrome de distress respi-
ratorio leve. Finalmente fallece el 01/10/92 a las 5
horas.

El alumbramiento, se produjo a los 10 minutos
del nacimiento. La placenta se informé como
completa con Desprendimiento Prematuro de
aprox. un 30%, desconociéndosc datos sobre li-
quido amnid6tico.

La paciente negaba todo antecedente personal o
familiar social, médico o quirtrgico positivos; pero en
cuanto a su historia obstétrica, sc obtuvo los siguientes
datos:

G1 1981 var6n 3700 gr. parto eutécico en H. Iqui-
tos vivo y apar. sano.

G2 1982 mujer-desconoce peso-pretérmino (7m)
parto domicilario-natimuerto.

G3 1985 var6n 1800 gr. pretermino (6 meses) par-
to domiciliario natimuerto
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G4 1988 mujer 3600 gr. eutécico, Clinica, vivo y
apar. sano.

G5 1990 varén 3700 gr. eutdcico, Clinica, vivo y
apar. sano.

G6  Actual. Niega enfermedades intercurrentes, com-
plicaciones, ingestién de drogas o medicamen-
tos, no CPN.

Entre los datos del protocolo de necrépsia encon-
tramos: Talla 41 cm., Perfmetro Cefdlico 30 cm.,
Perfmetro Tor4cico 27.5 cm., Perimetro abdominal
26.5 cm., Facies de Potter, pliegue simiano en ambas
manos, pie izquierdo valgo y derecho varo, pulmoncs
hipoplésicos y hemorrdgicos, agenesia renal bilateral,
malformacién del aparato genital y moderada
hepatoesplenomegalia congestiva.

El estudio de la placenta informa: placenta ovalada
de 18x15x2 cm., con muesca en uno de sus bordes. La
cara fetal azulada con vasos delgados y formaciones
micronodulares en toda su superficie de color rosa
pdlido. La cara materna presenta cotiledones amplios
y prominentes, parcialmente fusionados. EIl cordén
umbilical de 31 cm., de largo, blanco nacarado, pre-
senta 3 vasos al corte. El diagndstico final fue placenta
de tercer trimestre con 4rcas de infarto y calcificacion,
vellositis crénica amnios nodoso. El cordén umbilical
sin alteraciones significativas.

COMENTARIO

Los hallazgos patolégicos fundamentales o "pri-
marios" del Sindrome de Potter son 1a ausencia bilate-
ral de rifiones uréteres y arterias renales, con una
vejiga hipoplésica con los orificios ureterales cerra-
dos. Ocasionalmente pueden estar presentes remancn-
tes ureterales, pero también son considerados como
agenesia renal.

El 75% de los afectados son varones (2), aunque
scgun otros autores la relacién varén: mujer es de 2:1
(6). El caso reportado fue mujer. En nifias el sindrome
de Potter se asocia a agenesia uterina y vaginal proximal
con génadas normales, mientras que en los nifios los
conductos defercntes y la vesicula seminal estdn au-
sentes (4).

El aspecto externo de los nifios con agenesia renal
es caracterfstico y estarfa relacionado a la ausencia de

funcién renal y consiguiente oligohidramnios, mdés
que ser parte especifica del sindrome; ya que se en-
cuentra similar apariencia en nifios con otras severas
displasias renales (4) o en oligohidramnios de otro
origen (7). A lainversa, en los excepcionales casos
descritos en los cuales la agenesia renal no se asocia a
severo oligohidramnios (3), tales alteraciones no se
describen en los infantes. Reproducimos a continua-
cién un esquema que explica los hallazgos patolégicos
"secundarios" en el. Sindrome de Potter (facies Potter,
hipoplasia pulmonar, defectos en las extremidades,
crecimiento deficiente):

Pérdida crénica de
liquido amnidtico

Defectos en el
flujo de orina

4

OLIGOHIDRAMNIOé/
e\

Crecimiento Hipoplasia
deficientes '\? ,’/‘ pulmonar
Comprensién
g &% il
Facies Potter Defectos en las

extremidades

Ademds de los hallazgos patoldgicos que hemos
denominado "primarios" y "secundarios”, existen al-
gunas otras malformaciones asociadas, descritas en
nifios con sindromes de Potter, no constantes -en todos
los casos-. Estos defcctos involucran ano, genitales
externos, corazén, raquis y fetos sircnomélicos.

En cuanto a las malformaciones "primarias”, se
comprenden al revisar la embriologfa del aparato
urogenital (9), trataremos algo mds al respecto mds
adelante, al analizar la etiologia del sindrome de Potter.

Respecto alas malformaciones "secundarias” (3, 5,
6, 7, 10), 1a apariencia externa luce como si tuvieran
una excesiva cantidad de piel o estuvieran
deshidratados, los brazos parecen inusualmente lar-
gos, con excesiva cantidad de piel y grasa subcuténea.
El anormal doblamiento de las piernas y rotacién
interna del pie, son también resultado del
oligohidramnios.

La m4s constante caracteristica facial, es un promi-
nente pliegue epicanto en forma de "V", diferente al
observado en el sindrome de Down que acaba en las
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comisuras, éste se eleva sobre el pdrpado superior y

por debajo, acaba en las mejillas. La nariz es aplasta-

da, con forma de gancho o "pico de loro". La depre-
sién bajo el labio inferior es marcada, sefialdndola
algunos como micrognatia. Las orejas casi sicmpre
son anormales, aunque la distorsién no es uniforme:
generalmente son de insercién baja, fliccidos y pre-
sionados contra la cabeza, el 16bulo es estirado hacia
adelante dando una menor posicién vertical al pabe-
116n, mientras que el antihélix y el antitrago son exce-
sivamente prominentes; el trago algunas veces estd
ausente. La cara, en lincas generales parcce la de un
"viejo".

En casi todos los nifios con sindrome de Potter se
encuentra hipoplasia pulmonar, la cual sucle ser la
causadirccta de lamuerte, ya que la uremia -resultante
de la agenesia renal- s6lo se ha reportado en los raros
casos que sobrevivieron mds de 2 semanas (3). el caso
aquf presentado falleci6 a la 1H 20' de vida, con los
cldsicos signos de disnea y cianosis.

La hipoplasia pulmonar se aprecia mejor al obser-
var que cl peso de los pulmones es menor que 1a mitad
de lo normal para el peso corporal de estos nifios. Los
cambios en los pulmones pueden ser de 2 tipos: en uno
la anormalidad es como la que a menudo se encuentra
en los nifios con severo craneoraquisquisis y consiste
en la reduccién en el niimero de vias aéreas distales en
el pulmon, asf hay menos alveolos en relacion con los
bronquios que los normales; la otra variedad consiste
en la insuficiente maduracién del tejido pulmonar
primitivo. Los sacos alveolares normalmente presen-
tes amitad del embarazo se vascularizan y originan los
alveolos en la dltima mitad. Asf en la agencsia renal
habrfa reduccién en el nimero de alveolos e insufi-
ciente vascularizacién que llevaria a la falla en la
formacién de los conductos alveolarcs y alveolos.

La controversia persiste en cuanto a si ¢s que la
compresion del térax fetal por la pared uterina, debido
ala ausencia de liquido amnidtico, limita espacio para
el crecimiento y es responsable de la hipoplasia pul-
monar (como ocurre con las malformaciones ¢n extre-
midades); o si es que la hipoplasia resulta de una
inhibicién de la actividad rcspiratoria debida a 1a poca
cantidad de liquido amniético.

En cuanto a las malformaciones "asociadas", men-
cionaremos en primer lugar las alteraciones en el

intestino posterior, en relacién probablemente a su
vecindad con el rifién en desarrollo -aquf anormal-. Se
describe ausencia de colon sigmoides y recto, ano
imperforado con y sin recto presente, no rotacién
intestinal, ffstula traqueoesofégica, y atresia duodenal.

Las gldndulas adrenales aparecen como estructuras
discoides aplanadas contra la pared abdominal poste-
rior, desde que no hay rifiones para ejercer presién
hacia arriba y darles su forma.

La hidrocefalia generalmente asociada con espina
bifida, se describe junto con otras malformaciones del
raquis, més frecuentemente en nifios con Potter y
sircnomélicos.

La otra malformaci6n descrita es la cardfaca. Prin-
cipalmente resultado de 1a anormal divisién del tronco
arterioso. También se describen estenosis adrtica, o
pulmonar, transposicioén de los grandes vasos y persis-
tencia del ductus arterioso.

El caso aqui reportado presentaba ademds de la
agenesia renal bilateral y malformacién del aparato
genital, la caracteristica facies poteriana, hipoplasia
pulmonar y malformaciones en miembros inferiores;
aparentemente podemos suponer que existié
oligohidramnios, aunque no existe informacién al res-
pecto.

El 60% de los casos que se describen en la literatu-
ra (3) tienen promedios de gestacién menores a las 38
semanas, como lo confirman las 34 semanag por exa-
men fisico de nuestra paciente; y los pesos de los
productos raramente sobrepasan los 2,500 gr. casi
todos son pcquefios para la edad gestacional, como
habitualmente ocurre con los nifios con severas mal-
formaciones. La presentacién generalmente es de
nalgas, lo cual puede serexplicado porla prematuridad
y el oligohidramnios. Aunque este caso pesé 1810 gr,
la presentacién fue de vértice.

El peso de 1a placenta en relacién al peso del nifio,
se describe generalmente bajo, aunque nunca menor
de 1:10 (limite inferior normal). La estructura histol6-
gica de la placenta no se informa habitualmente como
anormal, aunque usualmente se describen multiples
pequefios nédulos compuestos de masas de células
epitcliales en la cara fetal. ("Amnios nodoso") Esta
condicién fue descrita inicialmente por Landing en la
agencsia renal: pero puede estar presente en asociacién
con oligohidramnios de cualquier causa.
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La discusién sobre la patogénesis de la agenesia
renal bilateral debe partir del estudio del desarrollo
embriol6gico de ellos. Los rifiones proviencn de dos
origenes: el conducto mesenéfrico, el cual origina a su
vez a la yema o brote urcteral; y el blastema
metanéfrico. La yema urcteral forma el uréter, pelvis
renal y por multiples ramificaciones subsiguientes los
cdlices y tibulos colectores. Esto a su vez induce al
blastema metanefrico a proliferar y desarrollarse en
c€lulas nefrogénicas (que forman glomérulos, TCP,
TCD y asa de Henle), y en estroma (9). Es f4cil ahora
comprender que severos disturbios en el desarrollo o
agenesia completa del conducto mesonéfrico y el brote
ureteral ocasionardn la Agenesia renal. Desde que los
conductos deferentes y la vesfcula seminal, son deri-
vados del conducto mesonéfrico se pucden observar
las anormalidades en ellos. Igualmente, como la for-
macién del conducto paramesonéfrico, (conducto de
Miiller) depende del normal desarrollo del conducto
mesonéfrico se¢ aprecian anormalidades dtcrinas y
vaginales asociadas. Asf se describen tteros dobles,
vaginas que acaban en fondos de saco ciegos con
ausencia de su porcién inferior, ausencia o rudimento
dentero y/o vagina; sin embargo las trompas y ovarios
siempre se encuentran presentes y normales.

La causa de la agenesia renal es desconocida. Se-
gin algunos autores, parece probable debido a la gran
variacién en las malformaciones asociadas, que todo
resulte de la accion de un agente externo que ¢jerce su
accién en un momento critico del desarrollo embrio-
nario (3). Aunque se observan ocasionalmente defectos
cromosOémicos en pacientes con agenesia renal y muil-
tiples malformaciones, los estudios cromosémicos en
la mayorfa de los casos son normales (10); pero dada
alguna semcjanza con la trisomia 18, algunos han
sugerido la posibilidad que el sindrome de Potter sea
una forma extrema de esta trisomfa. Varios des6rde-

nes de genes particulares son asociados a agenesia
renal, por ¢jemplo la displasia bronquio-oto-renal, es
un desorden autosémico dominante que pucde rela-
cionarse a agenesia uni o bilateral o displasia renal. La
agenesia renal se asocia también a muiltiples sindro-
mes de etiologia desconocida como por ejemplo el
sindrome de Vater (anormalidades vertebrales, fistula
traqueocsoldgica y alteraciones renales) la cual puede
ocurrir esporddicamente o ser resultado de una herencia
de patrén autosémico dominante segun estudios de
pedegree familiares (4).

Finalmente, los informes m4s recientes, catalogan
al sindrome de Potter como un defecto autosémico
dominate con baja penetrancia y de expresion variable
(11).

Actualmente son recomendables los estudios
ultrasonograificos y pielografias, en los familiares de
pacientcs con agenesia renal. La agenesia renal bilate-
»al tienc un alto riesgo de recurrencia, por lo cual el
éiagnéslico prenatal debe ser considcrado (12).

El ultrasonido es el mejor método disponible para
el diagndstico prenatal de anomalias renales congéni-
tas (4, 13, 14). Usando este método puede identiflicar-
se oligohidramnios severos tan tempranamente como
alas 16 scmanas de gestacion. la falta de visualizacién
de la vejiga fctal en un determinado perfodo de tiempo
puede indicar una inadecuada formacién de orina,
mientras que la deteccién de una vejiga distendida
indica una obstruccién uretral distal. Los rifioncs
pueden visualizarse ya a las 18-20 semanas de gesta-
¢ién, y al menos 2 casos rcportados de agenesia renal
bilateral, han podido scr diagnosticados antes de das
20 semanas de gestacion.

Algunos investigadores han sugerido el uso de
piclograffa fetal para confirmar el diagndstico de agene-
siarcnal, pero la tasa de visualizacién exitosa en gestacio-
nes normales de los rifiones , es ain desconocida.
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