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SECUENCIA DE POTTER, REVISIÓN DE UNA ENFERMEDAD  
EN EL OLVIDO

Potter sequence, review of a forsaken disease

Resumen

Introducción: la secuencia de Potter (SP) es un tras-
torno congénito se caracteriza por presentar oligohi-
dramnios, agenesia renal e hipoplasia pulmonar que 
lleva a que los recién nacidos desarrollen dificultad 
respiratoria dentro de la primera hora del nacimiento.
Objetivo: realizar una revisión exhaustiva sobre las 
actualizaciones del tema de Secuencia de Potter y nuevas 
intervenciones
Métodos: se realizó una revisión de artículos en los 
buscadores PubMed, Ebsco, Google Académico, Scielo, 

Abstract

Introduction: Potter's sequence (PS) is a congenital 
disorder characterized by oligohydramnios, renal agen-
esis, and pulmonary hypoplasia that leads to newborns 
developing respiratory distress within the first hour of 
birth.
Objective: to carry out an exhaustive review of the 
updates of the Potter Sequence theme and new inter-
ventions
Methods: a review of articles was carried out in PubMed, 
Ebsco, Google Scholar, Scielo, and Science Direct search 
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Science Direct, entre otras, tanto en español e inglés. De 
la búsqueda fueron consultados 35 artículos.
Conclusión: la SP es una enfermedad que se presenta 
en los fetos como consecuencia de una serie de eventos 
que ocurren por el oligohidramnios. Este se caracteriza 
por la facie de Potter, anomalías en las extremidades 
por compresión, y la hipoplasia pulmonar, siendo esta 
presentación clínica variable en cada paciente y a la cual 
se le añaden otras presentaciones infrecuentes. Si bien 
es cierto que, en la mayoría de los casos el pronóstico 
de esta enfermedad es desfavorable, se han investigado 
y llevado a cabo diversas intervenciones enfocadas en el 
aumento del líquido amniótico y la esperanza de vida de 
quienes padecen esta enfermedad.

Palabras clave: Secuencia de Potter, oligohidramnios, 
agenesia renal, hipoplasia pulmonar, amnioinfusión.

engines, among others, both in Spanish and English. 
From the search, 35 articles were consulted.
Conclusion: PS is a disease that occurs in fetuses as 
a consequence of a series of events that occur due to 
oligohydramnios. This is characterized by the Potter 
facie, anomalies in the extremities due to compression, 
and pulmonary hypoplasia, this clinical presentation 
being variable in each patient and to which other infre-
quent presentations are added. Although it is true that, 
in most cases, the prognosis of this disease is unfavor-
able, various interventions focused on increasing amni-
otic fluid have been investigated and carried out in 
order to increase the life expectancy of those who suffer 
from this disease.

Keywords: Potter sequence, oligohydramnios, renal 
agenesis, lung hipoplasia, amnioinfusion.

Introducción

La secuencia de Potter (SP), descrita por Edith Po-
tter en 1946, es un trastorno congénito que en la 
mayoria de los casos es incompatible con la vida 
debido a la serie de eventos desencadenados por el 
oligohidramnios. La secuencia de Potter tiene un 
patrón de herencia multifactorial que también im-
plica formas autosómicas dominantes y recesivas, 
así como algunos casos esporádicos, con una tasa 
de prevalencia de 1 por cada 2000–5000 nacimien-
tos1. Esta enfermedad se caracteriza por agenesia re-
nal e hipoplasia pulmonar que lleva a que los recién 
nacidos desarrollen dificultad respiratoria dentro 
de la primera hora posterior al nacimiento2. Cabe 
destacar que los términos secuencia o síndrome de 
Potter son utilizados indistintamente para referirse 
a esta patología, pero se prefiere el término secuen-
cia ya que los diferentes factores que producen oli-
gohidramnios en el feto conllevan a las manifesta-
ciones clásicas de esta enfermedad1.

Para comprender el origen de esta patología, hace 
falta explicar el desarrollo renal y las implicaciones 
en el defecto del mismo. El riñón comienza su for-
mación en la 4ta semana del desarrollo, a partir del 

mesodermo intermedio, del cual surgen 3 sistemas 
renales; en orden cráneo-caudal: el pronefros, me-
sonefros y metanefros. El riñón definitivo surge de 
la proliferación del metanefros y de su constante 
interacción con la yema ureteral, una evaginacion 
del conducto mesonefrico. No obstante, sin esta in-
teracción, no se puede dar paso a la formación del 
riñón y a un sistema de filtración funcional o llevar 
a la agenesia renal bilateral3.

El volumen de líquido amniótico depende de la 
producción de orina durante la vida fetal. El feto 
constantemente deglute líquido amniótico, el cual 
se absorbe en el tracto gastrointestinal y pasa a la 
circulación para luego ser excretado como orina, 
aumentando el volumen de líquido amniótico. Así 
mismo, este realiza movimientos respiratorios feta-
les que generan la aspiración de líquido amniótico 
para estimular el desarrollo pulmonar y preparar los 
músculos respiratorios para la vida extrauterina. Sin 
embargo, la disfunción renal a consecuencia de la 
ausencia de ambos riñones en la agenesia renal bi-
lateral no permite la producción de orina, lo que 
lleva a una disminución en el volumen de líquido 
amniótico u oligohidramnios. La disminución en el 
volumen de líquido amniótico lleva a la compresión 
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del feto por las paredes del útero y a un subdesarro-
llo pulmonar, que en caso de no ser corregido, se 
desarrolla la SP. Esta condición es conocida por ser 
incompatible con la vida, y generalmente los fetos 
mueren al poco tiempo del nacimiento2.

Metodología

Esta investigación se basa en una revisión de la lite-
ratura con un periodo de recolección entre febrero 
2023 y marzo 2023. Para esto, se realizó la búsqueda 
exhaustiva de información en diferentes buscadores 
y bases de datos tales como: PubMed, Ebsco, Goo-
gle Académico, Scielo, Science Direct, entre otras. 
A través de estas se obtuvieron cientos de artículos 
en inglés y en español, de los cuales se selecciona-
ron 25 artículos para el desarrollo del marco teórico 
utilizando como estrategia la lectura de título, año 
de publicación y resumen de los artículos pertinen-
tes, como se muestra en el diagrama de flujo de la 
Figura 1. No obstante, los artículos seleccionados 
debían ser casos o revisiones relacionados a la SP, de 
los cuales el 64% de los seleccionados tienen una 
publicación igual o menor a 5 años. No se utilizaron 
otros criterios de inclusión o exclusión.

Factores de riesgo y genética

Los desencadenantes de la SP están directamente 
relacionados con la insuficiencia placentaria y la fa-
lla renal bilateral. Existen publicaciones que descri-
ben casos de embarazos con SP presentando ruptu-
ra de membrana después del segundo trimestre de 
embarazo, consumo de drogas en el primer trimes-
tre y diabetes gestacional. Sin embargo, no existen 
evidencias científicas suficientes que prueben la re-
lación directa de estos con esta enfermedad4, 5.

Aunque la SP en si no es una patologia con bases 
genéticas, existen factores genéticos que sí pueden 
desencadenarla, como es el caso de las mutaciones 
en los genes PKHD1, PKD1 y PKD2 ubicados en 
los cromosomas 6, 4 y 16 respectivamente, invo-
lucrados en la poliquistosis renal6, 7. Mutaciones 
en los genes GFRA1, SPRY1, FGF-20, FGF-9 
que tienen asociación con la agenesia bilateral re-
percuten en la forma clásica de la Secuencia de 
Potter8, 9.

Algunas mutaciones relacionadas con los genes que 
forman el Sistema Renina-Angiotensina-Aldostero-

Figura 1. Diagrama de flujo
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na se han visto implicadas en la caracterización de 
las causas autosómicas recesivas de la poliquistosis 
renal, otra afección del riñón relacionado a la SP.10 
Por otro lado, el uso de los diferentes fármacos en 
el embarazo como son los inhibidores de la enzi-
ma convertidora de angiotensina, bloqueadores del 
receptor de angiotensina y en menor medida los 
bloqueadores directos de la renina pueden originar 
la Secuencia de Potter debido a la disminución de 
la perfusión sanguínea renal del feto11.

Presentación de la enfermedad

La presentación clásica de la SP se caracteriza por 
agenesia renal que es bilateral en la mayoría de los 
casos, así como también puede presentarse por 
enfermedad renal poliquística, tanto dominante 
como recesiva o por uropatía obstructiva. Los ri-
ñones empiezan a producir orina al final del primer 
trimestre, siendo la fuente primaria del líquido am-
niótico (cantidad normal 400-1500 ml). Además, 
la agenesia renal provoca disminución en la canti-
dad de orina, llevando a oligohidramnios (líquido 
amniótico < 400ml) y contribuyendo al desarrollo 
de hipoplasia pulmonar12.

Los pacientes con SP no siempre presentan los mis-
mos signos y síntomas, pero si tienen en común  
la compresión uterina por el oligohidramnios, 
desarrollándose las facies de Potter, caracterizadas 
por: implantación baja de las orejas, nariz ancha 
y plana, pliegues epicánticos, micrognatia, retrog-
natia, además de un conjunto de deformidades en 
las extremidades, tales como, piernas arqueadas 
y pie equinovaro13 (ver Figura 2). En la presenta-
ción de caso llevada a cabo por Loendersloot, se 
realizó una autopsia de unos fetos que presen-
taron las anormalidades anteriormente mencio-
nadas, pero además de la agenesia renal bilateral, 
también se evidenció la ausencia de los uréte-
res y las arterias renales, así como también vejiga  
hipoplásica.

Otras malformaciones asociadas con la secuencia 
de Potter son, la perforación gástrica14, además de 
cloaca persistente y vértebras anormales, teniendo 
esto una asociación con VACTERL (malformacio-
nes vertebrales, atresia anal, anomalías cardiovas-
culares, fístula traqueoesofágica, atresia esofágica, 
malformaciones renales y displasia de las extremi-
dades)15. Cabe destacar que también se han des-
crito casos con presentación de bandas amnióticas 
debido a la rotura del amnios, provocando así que 
partes del feto pasen a la cavidad coriónica, cau-
sando entonces enredo de las partes fetales como 
son los dedos de las manos y los pies y lesiones 

Figura 2. Facies de Potter, ilustración hecha por 
Oliver Díaz
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cutáneas, y así mismo se presenta un oligohidram-
nios transitorio que lleva a la hipoplasia pulmonar 
anteriormente mencionada16.

En cuanto a los hallazgos pulmonares, estos, ade-
más de mostrarse con un aspecto inmaduro, 
también presentaron la formación de membrana 
hialina12. A raíz de la anteriormente mencionada 
hipoplasia pulmonar, las radiografías de tórax pue-
den evidenciar ausencia de ambos tejidos pulmo-
nares, asi como es notorio en el examen físico un 
tórax estrecho15. Asimimo, el deterioro en la fun-
ción pulmonar puede terminar en síndrome de 
dificultad respiratoria con acidosis respiratoria por 
acumulación de CO25.

Dentro de las complicaciones por agenesia renal, se 
encuentran desequilibrios hidroelectrolíticos como 
hiponatremia, hipernatremia, hiperpotasemia, hi-
pocalcemia, e hiperfosfatemia. La displasia tubular 
renal tiene muchos inconvenientes, y en vista de 
que en el riñón se produce la eritropoyetina, se de-
sarrolla anemia a causa de deficiencia de esta, así 
como también deficiencia de vitamina D, ya que es 
aquí donde actúa la 1 alfa hidroxilasa para producir 
su forma activa, y alteración del sistema renina-an-
giotensina5.

Diagnóstico

Dentro de los estudios más utilizados para diagnos-
ticar el SP se encuentran las ecografías obstétricas. 
Debido a su accesibilidad, bajo costo y constante 
uso en los chequeos prenatales este tipo de estu-
dio no invasivo permite identificar el primer signo 
de alarma de esta enfermedad: oligohidramnios, 
este último catalogado como un índice de líquido 
amniótico <5cm17. Entre las características clínicas 
previamente mencionadas, las más importantes que 
se pueden identificar son la hipoplasia pulmonar y 
las malformaciones renales, defectos que desenca-
denan el resto de la secuencia de manifestaciones.

Se ha identificado que la producción renal de lí-
quido amniótico ocurre luego de las 12 semanas 
de edad fetal, por lo tanto, es imposible diagnos-
ticar la SP antes4. Sin embargo, la disminución de 
la producción del líquido amniótico puede ocurrir 
en cualquier etapa subsecuente, principalmente 
entre 13-21 semanas y 34-42 semanas, por esto se 
ha establecido la importancia de que el pronóstico 
del feto depende en quee periodo de su desarrollo 
se instauró el oligohidramnios. Es por esto que se 
ha establecido como punto de corte las 30 semanas 
de desarrollo fetal tomando en cuenta que a ma-
yor edad fetal, mayor desarrollo renal y pulmonar y 
menor tasa de mortalidad18, 19.

Una de las limitantes que tiene la ecografía obsté-
trica como método diagnóstico es la penetración 
que tenga el equipo para poder identificar estas 
anomalías a causa del alto Índice de Masa Corporal 
materno, el déficit de líquido amniótico como ven-
tana acústica o la presencia de tejido cicatricial de-
bido a cirugías abdominales previas, principalmen-
te cesáreas repetidas y liposucción20. Ante esto, una 
buena alternativa diagnóstico-terapéutica puede ser 
la amnioinfusión, pudiendo aumentar los hallazgos 
ecográficos hasta un 26%19, 20.

No obstante, existen otros métodos diagnósticos 
más sofisticados en caso de que se quiera visualizar 
con mayores detalles los cambios anatomopatoló-
gicos de esta serie de eventos. Entre estos, se puede 
mencionar la Resonancia Magnética Nuclear que 
permite visualizar con más detalles las malforma-
ciones renales, quistes, corteza, y agenesias21. Ade-
más del análisis molecular a través de amniocente-
sis para la búsqueda de anomalías cromosómicas o 
mutaciones del gen PKD22.

Tratamiento y pronóstico

La información sobre intervenciones y el impacto que 
estas pueden tener sobre el feto con oligohidramnios 
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a causa de agenesia renal bilateral y el subsecuente 
desarrollo de hipoplasia pulmonar es limitada ya que 
esta condición casi siempre termina con la muerte del 
feto. No obstante, el objetivo principal de las inter-
venciones hacia esta patología es obtener un adecua-
do desarrollo pulmonar y evitar así la hipoplasia23. 
Existe un caso registrado de supervivencia a la SP 
a causa de agenesia renal bilateral, que actualmente 
tiene 9 años de edad gracias a la amnioinfusión du-
rante el embarazo de la madre, diálisis peritoneal al 
momento de nacer y un trasplante renal a la edad de 
2 años24. A pesar de esto, este procedimiento está aso-
ciado a complicaciones obstétricas como separación 
corioamniótica y ruptura prematura de membrana, 
parto prematuro y supervivencia neonatal limitada 
debido a insuficiencia cardiopulmonar, por lo que 
en caso de optar por un infusión la madre debe de 
estar bien informada de la relación riesgo-beneficio 
tanto de su salud como la del feto23.

A pesar de obtener un buen desarrollo pulmonar, 
ninguna terapia fetal para secuencia de Potter ha 
hecho un impacto suficiente en el desarrollo soste-
nido de capacidad en la cavidad abdominal. Este es 
un factor importante ya que el tamaño de la cavi-
dad abdominal al momento del nacimiento en es-
tos fetos influye en la decisión de someter al bebé a 
diálisis peritoneal, para luego evaluar la posibilidad 
de un trasplante renal23.

Actualmente se están diseñando estudios y proto-
colos que buscan mejorar el resultado de un emba-
razo que cursa con oligohidramnios/anhidramnios 
causado por agenesia renal bilateral congénita o 
insuficiencia renal fetal, como es el caso del Ensa-
yo de terapia fetal de anhidramnios renal (RAFT) 
aprobado por la Universidad John Hopkins25. El 
punto de interés en este ensayo es obtener una su-
pervivencia respiratoria neonatal mediante la am-
nioinfusión entre las semanas 18 a 36 y monitoreo 
constante por medio de ultrasonografía. El volu-
men de líquido suministrado se encuentra entre 

los 300-800 mL de líquido isotónico tibio, ya sea 
solución salina o lactato Ringer, siguiendo las pau-
tas de 10-20 mL de dicha solución isotónica por 
semana de embarazo. Luego, se utilizará un catéter 
de diálisis durante ≥ 14 días continuos luego del 
nacimiento. Con esto se busca valorar la determi-
nación de la seguridad tanto materna como fetal 
y la cantidad de infusiones que se pueden realizar 
evitando las complicaciones antes mencionadas. En 
caso de presentarse alguna, registrar la frecuencia 
con la que ocurre. Luego del nacimiento se reali-
zará un seguimiento de 4 años a los neonatos que 
hayan sobrevivido y estos serán registrados en el 
multicéntrico North American Renal Trials and 
Collaborative Studies (NAPRTCS) para recolectar 
información sobre la posibilidad de desarrollar en-
fermedad renal25.

Conclusión

La SP es una patología no muy común que se pre-
senta en los fetos como consecuencia de una serie 
de eventos desencadenados por el oligohidramnios. 
Diferentes anomalías renales y exposición a fárma-
cos durante el embarazo que llevan a insuficiencia 
renal o placentaria son los principales factores de 
riesgo para esta enfermedad. Además, las caracterís-
ticas clínicas se destaca la facie de Potter, anomalías 
en las extremidades por compresión y la hipoplasia 
pulmonar. Esta presentación clínica puede variar 
de paciente a paciente agregandose otras no tan co-
munes.

Los chequeos prenatales incluyendo, una historia 
clínica completa con énfasis en antecedentes, uso 
de medicamentos aunado a las ecografías obstétri-
cas son esenciales para detectar signos de alarma 
en esta población. Los estudios de imágenes como 
Resonancia Magnética Nuclear, son reservados en 
casos donde se quiera obtener mayor información 
sobre las afecciones específicas a los distintos ór-
ganos. A pesar de que el pronóstico en la mayoría 
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de los casos es desfavorable, concluyendo con la 
muerte fetal, diversas intervenciones enfocadas en 
el aumento del líquido amniótico mediante la am-
nioinfusión están siendo puestas en práctica en la 
actualidad para cambiar el curso de esta patología.

El estudio y revisión de la fisiopatología de esta 
enfermedad ha incrementado el número de inter-
venciones terapéuticas que aumentan la esperanza 
de vida de estos pacientes, siendo los principales 
enfoques el correcto desarrollo renal y pulmonar. 
Es de suma importancia exhortar a la comunidad 
científica a seguir estudiando otros factores que 
pongan en riesgo el desarrollo de la enfermedad, 
prevención y futuras intervenciones de la misma.
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