
47

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2021; 66:(1)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2021; 66:(1)

АктуальностьпроблемыПоттер-синдромаобуслов-
лена существующей терминологической путани-

цейвопределенииПоттер-синдромаиПоттер-после-
довательности.

Поттер-синдром (Potter syndrome, Q60.6) – врож-
денная патология развития плода, проявляющаяся
совокупностьюхарактерныхвнешнихпризнаков,кото-
рые формируются вследствие маловодия и внутриут-
робногосдавленияплодаматкой[1,2].Поттер-синдром

диагностируют в неонатальном периоде. Внешними
признаками POTTER-синдрома являются: P (pulmo-
naryhypoplasia)гипоплазиялегких,O(oligohydramnios)
маловодие,T(twistedface)деформациилица,T(twisted
skin) дряблая складчатая (морщинистая, «старческая»)
кожа, E (extremity defects) деформации конечностей,
R(renalfailure)почечнаянедостаточность[1,3].

АкронимPOTTERповторяетфамилиюпатолого-
анатома E.L. Potter, которая в 1946г. описала харак-
терный внешний вид мертворожденных и умер-
ших новорожденных; причиной формирования
патологии служило маловодие при двусторонней
агенезии почек [1]. В зарубежной и отечествен-
ной литературе используется следующая термино-
логия: Potter syndrome (Поттер-синдром, лицевая
почечная дисплазия, синдром Поттер с агенезией
почек), Potter sequence (Поттер-последователь-
ность),оligohydramniossequence(последовательность
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Впервые  в  1946 г.  E.L.  Potter  (1901–1993)  описала  характерный  внешний  вид  у  мертворожденных  и  умерших  новоро-
жденных с двусторонней агенезией почек. Дальнейшие наблюдения позволили выделить Поттер-синдром (Potter syndrome, 
Q60.6)  –  совокупность  характерных  внешних  признаков,  которые  формируются  вследствие  крайней  степени  маловодия 
и внутриутробного сдавления плода маткой. Классический Поттер-синдром диагностируют при отсутствии функции обеих 
почек у плода (например, при двусторонней агенезии), что приводит к летальному исходу. Широкое клиническое применение 
получил  термин  «Поттер-последовательность»  (Potter  sequence),  или  «последовательность  маловодия»  (oligohydramnios 
sequence), причины которой разнообразны. Для обозначения маловодия, развившегося в результате снижения или отсут-
ствия функции почек плода, используют термин «почечное (ренальное) маловодие» (renal oligohydramnios, ROH). В представ-
ленном обзоре показано, что при кистозах почек у плода с формированием кист в паренхиме обеих почек (аутосомно-рецес-
сивный поликистоз почек, аутосомно-доминантный поликистоз почек, гломерулокистозная болезнь почек, ассоциированная 
с мутациями гена HNF1ß/TCF2, колобомо-ренальный синдром, или renal-coloboma синдром, кистозная гипоплазия почек, 
кистозная дисплазия почек при мутациях гена CEP55) существует риск развития ренального маловодия и рождения ребенка 
с Поттер-последовательностью.

Ключевые слова: новорожденные, Поттер-фенотип, Поттер-последовательность, ренальное маловодие, кистозы почек. 
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For the first time in 1946 E.L. Potter (1901–1993) described the characteristic appearance of stillborns and deceased newborns 
with bilateral renal agenesis. Due to the further observations Potter distinguished the syndrome (Q60.6) – a set of characteristic 
external signs that are formed due to the extreme degree of oligohydramnios and intrauterine compression of the fetus. Classical 
Potter syndrome is diagnosed by the disfunction of both kidneys in the fetus (for example, bilateral agenesis), which leads to death. 
The term «Potter sequence» or oligohydramnios sequence with diverse causes has received the wide clinical use. The term «renal oli-
gohydramnios» (ROH) is used to describe oligohydramnios resulting from a decrease or absence of fetal kidney function. The authors 
state that renal oligohydramnios and Potter sequence often develop in the fetus with cystic kidney disease with the formation of cysts 
in the parenchyma of both kidneys (autosomal recessive polycystic kidney disease, autosomal dominant polycystic kidney disease, 
glomerulocystic kidney disease associated with HNF1ß/TCF2 gene mutations, renal-coloboma syndrome, cystic renal hypoplasia, 
cystic renal dysplasia with mutations of the CEP55 gene).

Key words: newborns, Potter phenotype, Potter sequence, renal oligohydramnios, cystic kidney disease.

For citation: Andreeva E.F., Savenkova N.D. Renal oligohydramnios and Potter sequence with cystic kidney disease. Ros Vestn Perinatol i Pedi-
atr 2021; 66:(1): 66:(1): 47–51 (in Russ). DOI: 10.21508/1027–4065–2021–66–1–47–51



48

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2021; 66:(1)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2021; 66:(1)

 ОБЗОРЫ  ЛИТЕРАТУРЫ

маловодия), renal oligohydramnios (ренальное мало-
водие, почечное маловодие), Potter oligohydramnios
(Поттер-маловодие),Potterface(лицоПоттер).

Классический Поттер-синдром диагностируют
при наличии характерных внешних признаков, раз-
вившихся в результате крайней степени маловодия
из-заотсутствияфункцииобеихпочекуплода(напри-
мер, при двусторонней агенезии), что приводит
клетальномуисходу[4–6].СхемапатогенезаПоттер-
синдромапридвустороннейагенезиипочеквключает:
отсутствиезачатковмюллеровыхивольфовыхпрото-
ков;маловодие,гипоплазиюилиотсутствиемочевого
пузыря; замедление роста плода; избыток, сухость,
складчатость кожи; деформацию конечностей, носа,
ушей,лица;гипоплазиюлегких[7].

Маловодие занимает центральное место в пато-
генезе Поттер-синдрома и всегда сопровождается
резким уменьшением количества околоплодных
вод. Выделяют почечные и внепочечные причины
маловодия (разрыв плодных оболочек, хронические
потери из-за подтекания околоплодных вод, обез-
воживание матери, подострый дистресс плода, пла-
центарная недостаточность, переношенность плода,
прием лекарственных препаратов, например индо-
метацина,ингибиторовангиотензинпревращающего
фермента) [2, 7–11]. Ввиду разнообразия причин,
приводящих к формированию Поттер-фенотипа,
при едином патогенезе, связанном с маловодием,
широкое клиническое применение в зарубежной
литературе получили термины «Potter sequence»,
или «оligohydramnios sequence», которые отра-
жают каскад первичных и вторичных событий, раз-
вивающихся на фоне внутриутробной компрессии
плода [7]. Эти термины не заменяет основной диаг-
ноз (причину), а определяют тяжесть состояния
новорожденного[2,4,5,9,10,12,13].Поттер-после-
довательность описана при трисомиях хромосом 7,
8,9,12,13,18,21,дупликациихромосомы20,деле-
ции4р(синдромВольфа–Хиршхорна)и5р(синдром
«кошачьего крика»), мозаичной моносомии хромо-
сомы16, тетрасомии или частичной трисомии хро-
мосомы 22 (синдром «кошачьего глаза»), трисомии
XYY (синдром Якобса), моносомии хромосомы Х
(синдромШерешевского–ТернераилиУльриха–Тер-
нера),колобомо-ренальномсиндроме,илиrenal-col-
oboma-синдроме[12,14,15].

На ранних сроках гестации амниотическая жид-
кость секретируется амнионом, во второй половине
беременности объем околоплодных вод зависит
от состояния функции почек плода [8]. Маловодие,
развившееся в результате снижения или отсутствия
функции почек плода (двусторонние кистозы почек,
двусторонние дисплазии и гипоплазии почек,
обструктивные нефропатии и уропатии) обозначают
термином «почечное (ренальное) маловодие» / renal
oligohydramnios (ROH) [4, 5]. По данным OMIM,
причинами ренального маловодия с формированием

Поттер-последовательностиявляютсягиподисплазия/
аплазия почек, включающая двустороннюю почеч-
ную аплазию, одностороннюю почечную агенезию
сконтралатеральнойдисплазиейпочкииобструктив-
ной уропатией (OMIM 191830), аутосомно-рецессив-
ный дисгенез почечных канальцев (OMIM 267430),
бранхиооторенальный (Fraser) синдром (OMIM
113650), поликистоз почек 4 с поликистозом печени
или без него (OMIM 263200), Holzgreve-синдром
(OMIM 236110), акроренальный нижнечелюстной
синдром (OMIM 236110), инфантильный нефроноф-
тиз(OMIM602088),поликистозпочек1споликисто-
зомпечениилибезнего(OMIM173900),почечно-пе-
ченочно-панкреатическаядисплазия(OMIM615415),
тимико-почечно-анально-легочнаядисплазия(OMIM
274265), гидранэнцефалия с аплазией (дисплазией)
почек(OMIM236500),дисплазияпочекпримутации
гена CEP55 (OMIM 610000) [14]. После подтверж-
дения ренального маловодия 2/3 родителей решают
сохранитьбеременность.Решениеопрерываниибере-
менностизависитотеесроканамоментдиагностики
почечногомаловодияиналичиясопутствующихэкс-
траренальных проявлений в большей степени, чем
от результатов амниоцентеза и лабораторных тестов
(уровень фетальных мочевых и сывороточных элек-
тролитов, β

2
-микроглобулина, цистатина С), играю-

щих большую роль при определении постнатального
прогноза маловодия [16]. Важным критерием прог-
ноза Поттер-последовательности служит гестацион-
ныйсрокплоданамоментформированияренального
маловодия. Развитие маловодия на поздних сроках
гестации (28–32-я неделя) повышает выживаемость
послерождения[5,9,16–18].

Клинические проявления Поттер-фенотипа

Гипоплазиялегкихразвиваетсявторичноиз-засдав-
ления грудной клетки при маловодии и определяет
прогноз Поттер-последовательности. При ренальном
маловодии30–60%летальныхисходоввпериодново-
рожденностиивгрудномвозрастесвязаносгипопла-
зиейлегкихплодаиразвитиемдыхательнойнедостаточ-
ности после рождения [6, 10, 16, 17, 19–22]. Описаны
масса правого и левого легкого в зависимости от воз-
раста и пола плода, приведены критерии диагностики
гипоплазии легких. В норме масса легких по отноше-
ниюкмассетеларебенкасоставляетнеменее1,2%[23].
По данным E.L. Potter, при двусторонней агенезии
почек все дети имеют гипоплазию легких [1]. В 58%
случаев гипоплазия легких диагностируется при син-
дроме сливообразного живота (Q79.4, prune belly syn-
drome/синдромEagle–Barrett)[24].Гипоплазиялегких
при Поттер-последовательности характеризуется сни-
жением бронхиол-альвеолярного радиального счета,
альвеолярные перегородки утолщены или разрушены,
выстланыстолбчатымиэпителиоцитами[6].

Деформации лица, или «лицо Поттер» (Potter
face), встречаются у 82% детей с двусторонней аге-
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незией почек. Формирование Potter face связано
с маловодием и относится к специфичным внеш-
ним признакам, его выявление E.L. Potter считала
достаточным для диагностики двусторонней аге-
незии почек, другие авторы объясняют эти изме-
нения общим нарушением морфогенеза, встреча-
ются описания лица Поттер при кистозах почек
[1,2,8].Характерныасимметриялицасвыступающим
лбом и запавшей переносицей; нижняя микрогения
и микрогнатия, ретрогнатия; уши мягкие большие,
аномальной формы с большой мочкой, недораз-
витыми завитками и козелком, низко посаженные,
прижатые к голове; имеются уплощение и расшире-
ние корня носа; гипертелоризм, двусторонний эпи-
кант,узкиеглазныещели,бороздаподнижнимвеком;
«старческое»выражениелица[6,8,20,21].

Кожа дряблая, морщинистая, складчатая
(какприобезвоживании),солбанавнутреннийкрай
глаза переходит кожная складка, продолжающаяся
на щеку, характерна глубокая складка и впадина
поднижнейгубой[1,11].

Деформации конечностей включают лопато-
образные руки с крупными кистями и короткими
пальцами;из-зафиксированногоположениявматке
в связи с маловодием ноги согнуты, стопы подвер-
нутывнутрь(косолапость),эквино-варусныедефор-
мации нижних конечностей; диагностируют вывих
бедра,артрогрипоз;характернысиндактилииисим-
подии (сращение), другие пороки развития стоп;
сиреномелия – symelia apus: «аномалия русалки»,
илиполноесращениекостей,мягкихтканейнижних
конечностей, наличие одной или двух рудиментар-
ных стоп, отсутствие стоп; symelia unipus: сращение
мягких тканей в одну нижнюю конечность в отсут-
ствие сращения бедренных, большеберцовых, мало-
берцовых костей; symelia dipus: две нижние конеч-
ностиснеправильнымвращением(«плавники»)[6,8,
11,25,26].Подвижностьпрималоводииограничена,
плодчащеимеетягодичноепредлежание.

Острое повреждение почек в неонатальном
периоде является осложнением Поттер-последова-
тельности,определяющимисход.

В 1964г. E.L. Potter и V. Osathanondh опублико-
вали классификацию почечных кист, основанную
нагистологическойкартине:кистыпочектипаПот-
тер I – расширение собирательных трубок обеих
почек; кисты почек типа Поттер II – ампулы соби-
рательных трубок значительно изменены, что нару-
шает функционирование нефронов; кисты почек
типа Поттер III – кисты собирательных трубок
или любого сегмента нефрона, почти всегда двусто-
роннийпроцесс;кистыпочектипаПоттерIV–име-
ютсясрождения,образуютсяпутемрастяжениятер-
минальнойчастинефрона[6,27].Поликистозпочек
служит абсолютным противопоказанием к чрескож-
ной пункционной биопсии почек. Однако четыре
гистологических типа почечных кист включены

в клинические классификации кистозных наруше-
ний почек K. Zerres (1996), R.M.A. Hamed и соавт.
(1998),ихпринятосчитатьсинонимамиклинических
диагнозов[28–30].Всоответствиисклассификацией
почечных кист (R.M.A. Hamed и соавт., 1998) выде-
ляют инфантильную поликистозную болезнь (ауто-
сомно-рецессивная поликистозная болезнь почек,
ПоттерIтипа),кистознуюдисплазиюпочек(мульти-
кистознаядисплазияпочек,ПоттерIIАтипа–почка
увеличена), Поттер IIB типа (почка уменьшена),
взрослый тип поликистозной болезни (аутосомно-
доминантная поликистозная болезнь почек, Поттер
IIIтипа),кистознуюболезньсвнутриутробноймоче-
точниковойобструкцией(ПоттерIVтипа)[28].

Развитие ренального маловодия и формирова-
ние Поттер-последовательности при кистозах почек
у плода (аутосомно-рецессивная поликистозная
болезнь почек, аутосомно-доминантная поликистоз-
ная болезнь почек, гломерулокистозная болезнь
почек, ассоциированная с мутациями гена HNF1ß/
TCF2, renal-coloboma синдроме, кистозная гипопла-
зия почек, кистозная дисплазия почек при мутациях
гена CEP55) свидетельствуют о резком снижении
илиотсутствиифункциипочек,чтослужиткритерием
тяжестиосновногозаболеванияиопределяетпрогноз
выживаемости[2,8,10,13,21,22,31].Приаутосомно-
рецессивной поликистозной болезни почек (OMIM
263200, ORPHA:731) 30–50% новорожденных имеют
проявления Поттер-последовательности в резуль-
тате ренального маловодия, которое диагностируют
на 20–35-й неделе гестации [2, 16]. Продолжитель-
ность жизни младенцев с аутосомно-рецессивной
поликистозной болезнью почек зависит от клиниче-
ской формы заболевания [32]. Выраженная нефро-
мегалия при аутосомно-рецессивной поликистозной
болезни почек и маловодие приводят к вторичной
гипоплазии легких, проявляющейся асфиксией,
спонтанным пневмотораксом, что требует проведе-
нияискусственнойвентиляциилегких[10,13,17,18,
20, 21]. Высокая частота мертворождений, летальных
исходов при рождении, в грудном и раннем возрасте
при тяжелом течении аутосомно-рецессивной поли-
кистозной болезни почек обусловлена дыхательной
недостаточностью и нефункционирующими почками
вструктуреПоттер-последовательности[3,10].

Около 1/3 выживших новорожденных при Пот-
тер-последовательности нуждаются в продолжении
заместительной терапии методом диализа в течение
4–6 нед [3, 5, 16, 18]. Выхаживание новорожден-
ного в отделении интенсивной терапии с IV уров-
нем оказания медицинской помощи повышает
выживаемость при Поттер-последовательности
[9,12,24].Описаныслучаиуспешнойтерапиинедо-
ношенного новорожденного с Поттер-последова-
тельностьюпридисгенезепочечныхканальцев,ассо-
циированныхсмутациямигенаACE (C.5303 + 1G > A 
и C.5303 + 1G > A), недоношенногоноворожденного
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с очень низкой массой тела при рождении, Поттер-
последовательностью при VACTERL-ассоциации
и новорожденного с Поттер-последовательностью
приrenal-colobomaсиндроме[5,9,12].

Заключение

Таким образом, термины «Поттер-последо-
вательность» и «последовательность маловодия»
имеютширокоеклиническоеприменениевмежду-
народной литературе. Описаны разнообразные
(почечные и внепочечные) причины маловодия
и формирования Поттер-последовательности
у плода. Для обозначения маловодия, развивше-
гося в результате снижения или отсутствия функ-
ции почек плода, используют термин «почеч-
ное (ренальное) маловодие». При кистозах почек
с формированием кист в паренхиме обеих почек

уплодасуществуетрискразвитияренальногомало-
водияиформированияПоттер-последовательности.
Выявление Поттер-последовательности у плода
иноворожденногоявляетсяобщеклиническойпро-
блемой и требует системного подхода акушеров,
неонатологов, педиатров-нефрологов. Прогноз
Поттер-последовательности при ренальном мало-
водиизависитотвыраженностигипоплазиилегких,
степенинарушенияфункциипочек,доношенности
изрелостиноворожденного.

Термин «Поттер-синдром» в международной
литературе применяют при наличии характерных
внешнихпризнаков(Поттер-фенотип),развившихся
из-закрайнейстепенималоводияврезультатеотсут-
ствия функции обеих почек у плода, что определяет
высокий риск мертворождения и летального исхода
уноворожденных.
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