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 الممخّص  
 Bilateral Renal Agenesisبأنيػا الغياب الخلقػ  ننػا   النانػب للتليتػيف  Potter’s dتعرؼ متلازمة بوتر 

وفػ  تلتػا  Multicystic Kidneysأو التشوه الخلق  المؤدي إلى تشتؿ الأتياس التلوية المتعددة ننا يػة النانػب 
 Incompatibleلحياة الحالتيف فإف الوظيفة التلوية معدومة، وبالتال  فإف الوليد المصاب بيذا التشوه غير قابؿ ل

with life / حالػة 444ولحسف الحظ فإف ىذا التشوه الخلقػ  نػادر للغايػة ولػـ يػذتر فػ  الأدب الطبػ  أتنػر مػف /
(Jack W., Mc. Aninch 1992) ،وعلػى مػا يبػدو فإنػو ج يونػد أي عامػؿ مؤىػب لتلػؾ المتلازمػة المر ػية .
إذا ونػد فػ  التصػوير بػالأمواج فػوؽ الصػوتية  Pre-Natal Suspicionويمتف قبؿ الوجدة الشؾ بتلػؾ المتلازمػة 

وتت ػػػمف عػػػادة تلػػؾ المتلازمػػػة نقػػػص تصػػػن   (Oligohydramnios)نػػدرة أو قلػػػة فػػػ  تميػػػة السػػا ؿ الأمنيوسػػػ  
بسػبب علػى الأغلػب نقػػػص فػ  مػػادة البػروجيف والتػ  تلعػب دوراي ىامػاي فػػػ   (Pulmonary Hypoplasia)ر ػوي 

تػؤدي غالبػاي للوفػاة،  Sever Respiratory Distressي وبالنيايػة تحدث  ا قة تنفسػية حػادة تتويػف الغػراء الر ػو 
 ويتوف وزف الوليد ناقصاي وتحدث أي اي تشوىات ونيية وصفية يطلؽ علييا اسـ سحنة بوتر. 
الموسِّػػطة أو توقػػؼ والسػػبب فػػ  تتػػوف تلػػؾ المتلازمػػة التشػػوىية إمػػا فشػػؿ تتػػوف البػػرعـ الحػػالب  مػػف القنػػاة التلويػػة 

تطوره قبؿ أف يصبح بتماس البرعـ التلوي التال . ولربما يت مف ىذا التشوه نموذناي ورانياي ذو صفة مقيورة ذاتية. 
وتما ىو الحاؿ ف  معظـ التشوىات الخلقيػة فإنػو يونػد رنحػاف ذتػري وا ػح مػف حيػث اأصػابة. وأمػا ىػدفنا مػف 

ر سيولة ومحاولة معرفة الأسباب المؤىبة وتيفية الوقاية منيا ومعرفة ىذا البحث فيو محاولة نعؿ التشخيص أتن
علػػى  HGPمػد  اجنعتػػاس اأينػػاب  للتطػػورات الحدينػػة منػػؿ الخارطػة الورانيػػة البشػػرية ومشػػروع المنػػيف البشػػري 

 تلؾ المتلازمة.
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  ABSTRACT    

 

               Potter’s Syndrome is the bilateral congenital renal agenesis or the bilateral 

multicystic kidneys which leads to the absence of renal function, so this malformation 

is incompatible with life, but fortunately it is extremely rare (Till now there are no 

more than 400 cases, Mc, Aninch 1992). Pre- natal diagnosis can be suspected by the 

presence of Oligohydraminose showed by the Ultrasonography. There is also 

pulmonary Hypoplasia due to the deficiency in proline – substance which causes 

sever respiratory distress & finally the death. Embryologically there is failure of 

uretral ridge formation & genitically the malformation can be transmitted as recessive 

autosomal pattern, Our objectives, are to make a more easier pre-natal diagnosis, to 

detecte the predisposant factors, how to achieve the preventions and finally to know 

the positive reflection of the human genetic map & the human genetic project (HGP) 

on this malformative syndrome. 
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ىمقدمة:ى
 Bilateral Renalبأنيػػػػا الغيػػػػاب الخلقػػػػ  ننػػػا   النانػػػب للتليتػػػيف  Potter’s dتعػػػػرؼ متلازمػػػػة بوتػػػػر 

Agenesis  أو التشػػػوه الخلقػػػ  المػػػؤدي إلػػػى تشػػػتؿ الأتيػػػاس التلويػػػة المتعػػػددة ننا يػػػػة النانػػػػبMulticystic 

Kidneys [1,2,3]   التشػػوه  وفػ  تلتػا الحالتيػف فإف الوظيفة التلوية معدومة، وبالتال  فإف الولػػيد المصػاب بيػذا
ولحسػػػف الحػػػظ فػإف ىػػذا التشػػػوه الخلقػػ  نػػػادر للغايػػة ولػػـ  Incompatible with life [4,5]غيػر قابػػؿ للحيػػػاة 

 .[6,7] (Jack W., Mc. Aninch 1992)/ حػػالة 444يػذتر ف  الأدب الطبػ  حتػػى الآف أتنػػر مػػف /
وعلى ما يبػدو فإنػو ج يونػد أي عامػؿ مؤىػب لتلػؾ المتلازمػة المر ػية، ويمتػف قبػؿ الػوجدة الشػػؾ بتلػؾ المتلازمػة 

Pre-Natal Suspicion   إذا وند ف  التصوير بػالأمواج فػوؽ الصػوتية نػدرة أو قلػة فػ  تميػة السػا ؿ الأمنيوسػ
(Oligohydramnios) [8,9] ر ػػػػػػػوي وتت ػػػػػػػمف عػػػػػػػادة تلػػػػػػػؾ المتلازمػػػػػػػة نقػػػػػػػص تصػػػػػػػن  (Pulmonary 

Hypoplasia)  وتشػوىات فػ  الونػو(Facial deformities)  سػحنة بػوترPotter’s Facie [10,11,12] .
% مف الحاجت أو 54ويؤتد التصوير بالأمواج فوؽ الصوتية صحة ذلؾ التشخيص وقػد يتػوف الحالػب غا بػاي فػ  

د و   التشخيص بشػتؿ محػدد وأتيػد فإنػو ج بػد مػف ، وعنBlind Ureteral Ductقد توند قناة حالبية مسدودة 
 استعماؿ أحد الفحوص التالية منتمعة أو متفرقة: 

التصػوير  -Angiography .3التصػوير الوعػا    -Ultra-Sonography .2التصوير بالأمواج فػوؽ الصػوتية  -9
التصػوير الطبقػ   -Isotope study .5الدراسة بالنظػا ر المشػعة  -Renal Venography .4الوريدي التلوي 

. وقػػد تترافػػؽ تلػػؾ المتلازمػػة بتشػػوىات ع ػػوية أخػػر  فػػ : القلػػب، العمػػود الفقػػري، الشػػرج، Ct- Scanالمحػػوري 
 العظاـ الطويلة، اليديف والأع اء التناسلية.

 Embryologic Developmentوتتتػػوف تلػػؾ المتلازمػػػة التشوىيػػػػة الخلقيػػة خػػلاؿ المرحلػػة التطوريػػة الننينيػػة 

إما بسبب فشؿ تتوف البرعـ الحالب  مف القناة التلوية الموسطػة أو بسبػب توقػؼ فػ  تطوره قبؿ أف  [13,14,15]
والنتينػػة النيا يػة ىػػ  غيػاب التليػػة أو تتػػوف  Meta-nephric blastemaيصػبح بتمػػاس البػرعـ التلػػوي التػال : 

ية النانب يطلؽ علييا اسـ متلازمة بوتر. وى  تشتلات تيسية متعددة ف  التلية وعندما تتوف تلؾ التشوىات ننا 
غير قابلة للحياة، أما إذا تانت أحادية النانب في  عادة غيػر عر ػية ومػف تػؿ تشػوىات النيػػاز البػول  العلػػوي 

، Most profond effectفػػإف عػػدـ تتػوف التلػى ننػا   النانػب ىػو التشػوه الأتنػر تػأنيراي وعمقػاي علػى حيػاة الفػرد 
إج أنػػػو لػػػـ يأخػػػذ موقعػػػو وتيانػػو  Wolfstrigelمػػف قبػػؿ  9679مػػف أف ىػػذا التشػػوه عػػرؼ منػػذ سػػنة  وعلػػى الػػرغـ

، وبالنتينػػة فقػػد حػػاوؿ التنيػػر مػػف الباحنيػػف 9994و  9952السريري اأمرا ػ  إج مػف قبػؿ بوتػر، وفػ  الأعػواـ 
 Unifying Etiology (Fitche Andبيػػة واحػػدة فيػـ الأونػػو المختلفػػة لػذلؾ التشػػوه الخلقػػ  وتفسػيرىا بسليػػة سب

Lachance 1972) ولتنو ج يوند توافػؽ فػ  الآراء حػوؿ ذلػؾ وج زاؿ الخػلاؼ مسػتمراي ،Controversy Still 

Exists  [16,17]حوؿ الآلية الحػقيقية لحدوث ىذا التشػوه. 

ىى
ى

ىأهموةىالحالةىوأهدافها:
 تأت  أىمية الحالة مف:

 /حالة.444زمة المر ية نادرة نداي ولـ يذتر منيا حتى الآف أتنر مف /توف تلؾ المتلا -9
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 شمولية المتلازمة لعدة أنيزة مف النسـ. -2
وأخيراي تأت  أىمية البحث مف قصور التدابير العلانية، حيث تحدث الوفاة ف  تػؿ الحػاجت تقريبػاي، وأمػا ىػدفنا مػف  -3

 ىذا البحث فيو:
سػػػيولة وأتنػػػر تبتيػػػراي حأي فػػػ  مرحلػػػة مػػػا قبػػػؿ الػػػوجدة ، وذلػػػؾ بواسػػػطة اجسػػػتعماؿ  محاولػػػة نعػػػؿ التشػػػخيص أتنػػػر -9

 الروتين  المنظـ للأمواج فوؽ الصوتية ف  فترة الحمؿ.
 محاولة معرفة الأسباب المؤىبة وتيفية الوقاية منيا. -2
اصرة وعلى رأسػيا الخارطػة معرفة التطورات الحدينة المنعتسة على تلؾ المتلازمة وذلؾ ف   وء المستندات المع -3

 .Human Genome Project  (HGP)الورانية للنسـ البشري ومشروع المنيف البشري 
 [.98,99وأخيراي تقديـ التوصيات والمقترحات الوقا ية المستقبلية ] -4
 

ىالعونةىوطروقةىالبحث:
/ سنوات، أدخلت المستشػفى فػ  3ومتزونة منذ / House wife/ سنة تعمؿ تربة منزؿ 24السيدة ـ.س عمرىا /

  Generalized abdominal Painبسػبب ألػـ بطنػ  معمػـ  weeks /32/الأسبوع النان  والنلانػيف مػػف حمليػػا 
وتػػتلخص سػػوابقيا الوجديػػة بونػػود حمػػؿ واحػػد تطػػور  Watery Vaginal Dischargeومفػػرزات ميبليػػة ما يػػة 

ذلؾ فػػإف سػػوابقيا الطبيػػة والنراحيػػة والعا ليػػة طبيعيػػة وتانػػت دورتيػػا الشػػيرية وانتيػػى بشػػتؿ طبيعػػ  منػػذ سػػنتيف وتػػ
/ 96وشوىدت لأوؿ مرة ف  الأسبوع / 9998حزيراف 96والتاريخ المتوق  للوجدة ف   9997/ أيلوؿ 9الأخيرة ف  /

ة تشػػوىات مػػف حمليػػا وبػػالفحص السػػريري فػػإف الحمػػؿ متوافػػؽ مػػ  التػػواريخ وال ػػغط الشػػريان  طبيعػػ ، وبػػدوف أيػػ
خلقيػة، وأمػػا تميػة السػػا ؿ حػػوؿ الننػيف فيػػ   ػػ يلة وفػ  الأسػػبوع العشػريف مػػف الحمػػؿ أو ػح التصػػوير بػػالأمواج 

وتوسػ  فػ  العػر   Viable Fetus, breech Presentationفوؽ الصوتية ونود ننيف ح  مػ  منػ ء مقعػدي 
/ 28بالأمواج فوؽ الصػوتية فػ  الأسػبوع /   نـ أعيد التصوير2المعوية وندرة حادة ف  السا ؿ  الأمينوس  حشتؿ 

مف الحمؿ والذي أو ح وبدوف لبث ونود ندرة حادة ف  السا ؿ الأمينوسػ  مػ  تشتؿ تيسػ  تلػوي ننػا   النانػب 
Bilateal Reinal Cystic Structure   ومنانػػػة بوليػػػة فارغػػة 4  وحشػػتؿ 3حشػتؿ  Empty Urinary 

Bladder  التلػػػى عديػػػدة التيسػػػات الخلقيػػػة  . وىنػػػا اقتػػػرح تشػػػخيص 5حشػػػتؿCongenital Poly-Cystic 

Kidney [24 .] 
 وتاف فحص المري ة عند قبوليا ف  المستشفى على الشتؿ الآت :

متناسب مػ   Fundal Heightمـ/ز بقػ ، الصػدر والقلب طبيعياف وارتفاع قعر الرحـ 924/94ال غط الشريانػ  
/ دقػا ؽ وتسػم  أصػوات قلػب الننػيف بشػتؿ طبيعػ  5ات الرحـ تؿ /تاريخ الحمؿ، من ء مقعدي، الشعور بتقلص

/سػـ مػ  ونػود سػا ؿ وا ػح 3ومنتظـ وج توند وذمة ف  الطرفيف السػفلييف عنػد الأـ وعنػؽ الػرحـ متوسػ  حػوال  /
Clear Liquor وأنريػت الفحػوص المخبريػة وتانػت نتا نيػا: زمػرة دمويػة ،O

غ/ؿ، اختبػار 99، خ ػاب الػدـ: +
سػػػلبية، سػػػتر الػػػدـ واختبػػػار النػػػزؼ والتخنػػػر طبيعيػػػة، وأنػػػري التصػػػوير بػػػالأمواج فػػػوؽ  G6PDيػػػرة التمننػػػؿ وخم

-Biالصوتية حيث أو ح ونود حالة حادة مف ندرة السا ؿ الأمينوس  وتاف القطػر بػيف النػدارييف لػرأس الننػيف 

Parietal Diameter 7.9 سـ أي مػا يعػادؿ نلانػوف أسػبوعاي مػف الحمػؿ مػ  رأس طويػؿDolicho Cephalic 

Head  وتشتلات تيسية تلوية ننا ية النانب.6حالشتؿ ،  
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ىالنتائج:
وبعػػد مناقشػػات واستشػػارات طبيػػة مػػف قبػػؿ أخصػػا   بالنراحػػة البوليػػة والأطفػػاؿ والنسػػا ية اعتمػػد تشػػخيص الحالػػة: 

ة القيصػػرية تمتلازمػة بػػوتر مػػ  تػػوف حػظ الوليػػد  ػػ يلاي نػػداي فػػ  العػيش، ومػػف أنػػؿ ذلػػؾ ف ػؿ عػػدـ إنػػراء العمليػػ
سػػـ 34.5تػػو ومحػػيط رأسػػو 9.8وتػػرؾ المري ػػة تلػػد بشػػتؿ طبيعػػ  عػػف طريػػؽ الميبػػؿ حيػػث و ػػعت خػػديناي وزنػػو 

ؿ الخديج إلى وحدة العناية المشددة للأطفاؿ ولـ يوند أي بوؿ ف  منانتو وتوف  بعد /  / ساعات مف وجدتو.6وحوِّ

 

ىالمناقذةىمعىمراجعةىالأدبىالطبي:ى
 : Descriptionوصف المتلازمة  -1

 Aويحػػدث فػػ  ىػػذه المتلازمػػة غيػػاب تػػاـ للتلػػى وأحيانػػاي يمتػػف أف تونػػد تتلػػة صػػغيرة مػػف النسػػيج الميزانشػػيم  

Small Mass Of Mesenchymatic Tissue  والمتييتلػة بشػتؿ  ػعيؼPoorly organized  والحاويػة
 Tinyلوعا يػػػة المسػػػتدقة ويمتػػػف أف تشػػػاىد بعػػػض الشػػػعب ا [15,20] علػػػى بعػػػض العناصػػػر التبيػػػة البد يػػػة

Vascular Branches  ر يسػ   والآتية مف الأبير. ولتنو ج يمتػف تمييػز شػرياف تلػوي(Achly & Mostofi 

  وباأ افة إلى الغياب الوظيف  للتليتيف فإف تلا الحػالبيف يتػوف غا بػاي بشػتؿ تامػؿ أو نز ػ  7حالشتؿ  (1960
ذا تطور المنلث 54ف  أتنر مف  Complete Ureteral Atresiaوشوىػد رتػؽ الحالػب التاـ  % مف الحاجت، وا 

% مػف الحػاجت 54وعنػدما تتػوف المنانػة سػمونودة حفػ   Poorly Formedالمنػان  فإنػو يتشػتؿ بشػتؿ  ػعيؼ 
وذلػػػؾ بسػػػبب غيػػػاب التنبػػػو أو اأنػػػارة بواسػػػطة بػػػوؿ الننػػػيف  Hypoplasticتقريبػػػاي  فإنيػػػا تتػػػوف ناقصػػػة التصػػػن  

Fetal Urine Production [6,8.] 
 :Incidenceالتواتر  -2

أف ىػػذا التشػػوه  Davedson & Rossونػػد تػػػؿ مػػػف  9954وتمػػا قلنػػػا فػػػإف ىػػػذا التشػػوه نػػػادر للغايػػػػة وفػػػ  عػاـ 
[ وتمػا ىػػو الحػػاؿ فػ  4,9,96] Autopsies% فػ  تشريػح ننث المولوديف المتوفيف حديناي 4.28يصادؼ بنسبة 

 Significant maleيػػػػػة فإنػػػػو يونػػػػد رنحػػػػاف ذتػػػػري وا ػػػػح مػػػػف حيػػػػث اأصػػػػابة معظػػػػـ التشوىػػػػػات الخلف

predominance 75 وعلى ما يبػدو فإنػو ج يؤنر على تطور ىذا التشوه ج الحالة المر ػية وج عمػر الأـ وج %
، وحتػى Several Sets Of Silblingsالم اعفات النوعية، وقد لوحظ التشػوه فػ  عػدة منموعػات مػف الأشػقاء 

، ولربمػا يت ػمف ىػذا التشػػوه نموذنػاي ورانيػاي ذو صػفة مقيػورة Mono zygotic twins  التػوا ـ وحيػدة الأمشػاج ف
 .An autosomal recessive inheritance pattern (Dicker & Coll 1984) [11,14] ذاتية 

 
 
 :Embryologyالمنشأ الجنيني  -3

وي التالػػػػ  إلػػػى المػػػتف البرنشػػػيم  التلػػػػوي البالػػػػو ونػػػود وتشػػػعب الوسػػػادة تستلػػػػػزـ عمليػػػػػة التميػػػػز التػػػػاـ للبرعػػػػـ التلػػػػ
ويػتـ ىػذا بشػتؿ طبيعػ  بػيف  Presence & Orderly branching of a ureteral budالحالبية بشتؿ منتظػػـ 

فػػس الأسػػبوع الخػػامس والأسػػبوع السػػاب  مػػف الحمػػؿ. ويعتقػػد بػػأف ىػػذه الأذيػػة التشػػوىية التطوريػػة تحػػدث تقريبػػاي فػػ  ن
الوقت الذي تتطور فيو الوسادة الحالبية وعندما يتوف الحالب غا باي فإنو تتتشؼ بقية تلوية ف  حاجت قليلة فقػط، 
وىذا مػا يػدعـ ونػود العلاقػة التعا ػدية بػيف الحػالتيف أو العمليتػيف وعلػى العتػس فإنػو وفػ  بعػض الحػاجت يتػوف 

ب ، نـ ينتي  بشتؿ مفانئ وحاد، وف  منؿ تلؾ الحاجت الحالب طبيعياي ف  منظره وحتى الوصؿ الحوي   الحال
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فإنو ج يوند برانشيـ تلوي يمتف التعرؼ عليو وقد وند أي اي غيابٌ قندي ف  حاجت قليلة مف تشريح الننث ممػا 
يػػػدؿ أو يونػػػػو نحػػػػو حػػػػدوث ا ػػػطرابات تشػػػوىية خلقيػػػة قبػػػؿ الأسػػػبوع الخػػػامس وفػػػ  تػػػؿ البػػػرعـ البػػػول  التناسػػػل  

علػػػى الػػػرغـ مػػػف أف اجنقسػػػامات التلويػػػػة والتناسػػػلية للبػػػرعـ البػػػول  التناسػػػل  تتو ػػػػ  بشػػػتؿ متعا ػػػد [. و 2,92]
فإنػػو ينػػب  Coloemic Cavityعلػػى الونػػو الظػػاىري للنػػوؼ العػػاـ  Closely Approximatedومتقػػارب 

ت سػػػببية حػػػدوث  فػػػة واسػػػعة مػػػف أنػػػػؿ حػػػػدوث منػػػػؿ ذلػػػؾ التشػػػػوه الخطيػػػر وىتػػػذا يمتػػػف الشػػػؾ بونػػػود عػػػدة  ليػػػا
[5,8,94.] 
 :Associated Anomaliesالتشوهات المرافقة  -4

ولقػد وصػفت المونػودات الأخػر  ف  ىذه المتلازمة بشتؿ موس  ومميز مػف قبػؿ الػدتتور بػوتر، حيػث يتػوف وزف 
غ/، مػ  نػػدرة فػػ  السا ػػؿ الأمنيوسػ  عنػد الػوجدة، ىػذا باأ ػافة 2544غ/ و/9444الوليػد منخف اي متراوحاي بػيف /

لػى تشػوىات فػ  الأطػراؼ حيػث يبػدو   Characterestic Fascial Appearanceإلػى سػحنة الونػػو المميػػػزة  وا 
تبػدأ مػف فػوؽ تػؿ  Prominent Folds of the Skinالوليػد خػديناي ذو مظيػر شػيخ  مػ  ننيػات نلديػة بػارزة 

، وقػػد Cheekوتمتػػد إلػػى الخػػد  Inner Canthusعػػيف وتغػػوص عميقػػاي بشػػتؿ نصػػؼ دا ػػرة فػػوؽ المػػوؽ البػػاطف 
واسػػمة لغيػػاب وظيفػػة التليػػة حتػػى أف بػػوتر نفسػػو اقتػػرح بػػأف غيػػاب ىػػذه اعتبػػرت سػػحنة بػػوتر ىػػذه بأنيػػا العلامػػة ال

  ويوند انخفاض وا ح مػا بػيف الشػفة السػفلى والػذقف 8السحنة يؤتد ونود التلى. ويتوف الأنؼ مسطحاي حالشتؿ 
 وتتو ػػ  الأذنػػاف بشػػتؿ مػػنخفض إلػػى حػػد مػػا، مػػ  انسػػحابيما للأمػػاـ وان ػػغاطيما غالبػػاي مقابػػؿ نيػػة الػػرأس ممػػا

لػػػى  ػػػخامة مفرطػػػة فػػػ  الأذف حالشػػػتؿ يػػػؤ    وأمػػػا القنػػػوات الأذنيػػػة فيػػػ  غيػػػر 8دي إلػػػى عػػػرض غيػػػر اعتيػػػادي وا 
مػ   clubbedوالقػدماف متعنرتػاف  bowedمسحوبة أو متبدلة للأسفؿ وغالبا ما يتوف الطرفاف السفلياف مقوساف 

 completelyصقتاف بشتؿ تامػؿ فرط انعطاؼ عند مفاصؿ الرتبتيف والورؾ وأحيانا يتوف الطرفاف السفلياف ملت

fixed  ويمتػػف أف يتػػوف النلػػد مفػػرط 9  وىػػ  صػػورة الوليػػد نفسػػو الموصػػوؼ فػػ  دراسػػتنا والشػػتؿ ح9حالشػػتؿ  
وواسػػعا أو رخػػوا نػػدا بالنسػػبة للنسػػـ وىػػذا قػػد يعػػود إلػػى التنفػػاؼ الحػػاد أو إلػػى فقػػد  extremely dryالنفافيػػة  

  ولقػد اعتقػد 99,94,6ح claw likeري ػة نسػبيا وبشػتؿ مخلبػ   النسػيج الشػحم  تحػت النلػد وتتػوف الأيػدي ع
بأف ىذه الشذوذات الونيية الوصفية وتلؾ المظاىر ف  الساقيف نانمة عف ندرة السا ؿ الأمنيوسػ  أتنػر ممػا ىػ  

  وبشػتؿ فيزيولػون  طبيعػ  فػإف البػوؿ (thomas and smith 1974تشػوىات ع ػوية فػ  الأع ػاء المختلفػة 
% منػػو فػػ  الأشػػير 94ؿ التليتػػيف ىػػو المصػػدر الر يسػػ  للسػػا ؿ الأمينوسػػ  حيػػث يشػػتؿ أتنػػر مػػف المنػػتج مػػف قبػػ

النلانػػة الأخيػػرة وىتػػذا فػػإف غيػػاب التليتػػيف يػػؤدي إلػػى نقػػص حػػاد وشػػديد فػػ  تميػػة السػػا ؿ الأمينوسػػ  المنتنػػة فػػ  
والصػػدر بشػػتؿ النػػرس  المراحػؿ الأخيػػرة مػػف الحمػػؿ ومػػف المونػػودات الشػػا عة غيػػر التلويػػة نقػػص التصػػن  الر ػػوي

وبشتؿ أساس  فقد أعتقد أف ىذه المونودات نانمة عف  غط ندرات الػرحـ علػى القفػص الصػدري وذلػؾ بسػبب 
حالػػة نػػدرة السػػا ؿ الأمينوسػػ  ولتنػػو شػػؾ فيمػػا بعػػد بصػػحة ىػػذه النظريػػة عنػػدما اتتشػػؼ أي ػػا أنػػو يونػػد فػػ  ىػػذه 

  ولقػػد hislop 1979تونػػة وفػ  العينػات المتشػػتلة حالمتلازمػة  نقػص وا ػػح وميػـ فػ  عػػدد الشػعب اليوا يػة المت
وف  معظػـ الحػاجت تػاف طبيعيػاي، وأي ػاي فقػد شػوىد المبػاؿ سنلت حاجت قليلة مف غياب الع و الذتري م  أنو 

% مػػػف 94% مػػػف الحػػػاجت وعػػػدـ تتونيػػػا فػػػ  43التحتػػػ  وفػػػ  حػػػاجت قليلػػػة سػػػنؿ عػػػدـ نػػػزوؿ الخصػػػيتيف فػػػ  
المتلازمة تحدث بشتؿ غير شا   عند البنات فإنو تحػدث غالبػاي نسػبة عاليػة مػف  الحاجت وعلى الرغـ مف أف ىذه

التشػػوىات البوليػػة التناسػػلية حيػػث تتػػوف المبػػايض ناقصػػة التصػػن  أو غا بػػة والػػرحـ ذو قػػرنيف أو يونػػد فقػػط بشػػتؿ 
يػة مػ  أو بػدوف بقية باقية، وتتو   غدت  التظر بشتؿ غير طبيع  أو تتوناف غا بتاف وتشاىد قيلػة سػحا ية قطن
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وتشػػاىد تشػػوىات أخػػر  وعا يػػة قلبيػػة ومعديػػة معويػػة وبنسػػب قػػد تصػػؿ  Arnold Malformationتشػػوه أرنولػػد 
 [.95,6% ]54حتى 

 :Diagnosisالتشخيص  -5
ينػب أف  Pathognomonicإف ونود سحنة بوتر الوصفية وتذلؾ نػدرة السػا ؿ الأمنيوسػ  ىػ  علامػات واسػمة 

ف ونػػود عقيػػدات تيراتينيػػة صػػغيرة بي ػػاء علػػى سػػطح التػػيس الأمنيوسػػ  يمتػػف تونينػػا نحػػو ذلػػؾ التشػػوه،  ىػػذا وا 
/ سػػاعة الأولػػى ينػػب أف 24بعػػد الػػػ / Anuriaأي ػػاي أف يونينػػا نحػػو ذلػػؾ التشػػخيص، وتػػذلؾ فػػإف ونػػود الػػزراـ 

 قة يونينا نحو حالة عػدـ تتػوف التلػى. وعلػى تػؿ حػاؿ فػإف معظػـ الأطفػاؿ الػذيف يولػدوف أحيػاء يشػتوف مػف  ػا
 [.24,99تنفسية حادة ]

ىػو الوسػيلة  Renal Ultra- Sonographyومػػف المحتمػػؿ أف يتػػوف التصويػػػر التلػػوي بالأمػػواج فػػوؽ الصػوتية 
ذا لػػـ يسػتط  التصػػوير البطنػ  بػػالأمواج فػوؽ الصػػوتية إعطػػاء  الأبسػط لتحديػػد ونػود أو غيػػاب التليتػيف والمنانػػة وا 

فإنو ينري التصوير الوم ػان  التلػوي والػذي يتأتػد  Inconclusiveتشخيصو النتينة أو إذا تاف غير نازـ ف  
ف  الحفرة التلوية. وف  حاؿ عػدـ  Renal Scanفيو ف  حاؿ ونود متلازمة بوتر مف غيػاب أخػذ النظيػر المش  

 Aorto gramتوفر تلؾ الوسػا ؿ التشخيصػية أو فػ  حػاؿ عػدـ نػدو  تشخيصػيا فإنػو يلنػأ إلػػى تصػوير الأبيػر 
  .7عبر قنطرة الشرياف السري والذي يو ح غياب التليتيف وشراينييا حالشتؿ 

وحالياي وطالما أصبح التصويػر بالأمػواج فػوؽ الصوتيػة روتينياي ومألوفاي عنػد الأـ الحامػؿ فإنػو يشخػػص ىػػذا التشػػوه 
2فػػ  الأنلػوث النػان  أو النالػث مػف الحمػؿ 

end
 - 3

rd
 tri- mesters  حيػث تشخػػص نػػدرة السا ػػؿ الأمينوسػ  وج

إذا مػػا تػػـ التأتػػد مػػف  Termination of the pragnancyيعنػػر علػػى نسػػيج تلػػوي ويؤخػػذ قػػرار إنيػػاء الحمػػؿ 
 Rayburn & Lafera 1986[  3,7.]تشخيص عدـ ونود التلى ح

 :Prognosisالإنذار  -6
ومعظـ الأطفاؿ المولوديف أحيػاء ج  Stillbornوف % مف الأطفاؿ المصابيف بيذا التشوه ىـ أطفاؿ مليص44إف 

/ سػاعة الأولػى وذلػؾ بسػبب ال ػا قة التنفسػية الحػادة والمترافقػة مػ  48/ سػاعة الأولػى أو الػػ /24يعيشوف بعد الػ/
 .(Davidson & Ross 1954)/ يوماي 39نقص التصن  الر وي وأطوؿ فترة عاشيا أحد الأطفاؿ ى  /

 

ى
ى
ىوق:ىىالادتنتاجاتىوالتعلى

تؤتد تؿ الدراسات علػى قلػة ونػدرة متلازمػة بػوتر وعلػى اأنػذار السػ ء ليػا حيػث يولػد المولػود ميتػاي أو يمػوت بعػد 
/سػػػاعة، وذلػػػؾ لعػػػدـ قيػػػاـ التليتػػػيف بوظا فيمػػػػا، ويمتػػػف أف نؤتػػػد التشػػػخيص بف ػػػؿ التطبيػػػؽ الروتينػػػػ  24-48/

أشيػػره الأخيػرة، حيػث يو ػح ونػود نػدرة فػ  السػا ؿ والمنظـ للتصوير بالأمواج فوؽ الصوتية للحمؿ وج سيما فػ  
 [.6,9,93الأمنيوس  والذي يفرز ف  معظمو مف التلى ]

ورغـ نيلنا للأسباب المؤىبة لحػدوث ىػذه المتلازمػة التشػوىية فػ  النيػاز البػول  وخارنػو فإنػو ينصػح بعػدـ زواج 
صػػفة ورانيػػة ذاتيػػة مقيػػورة وىػػذا مػػا ينعػػؿ الأقػػارب ولقػػد تحػػدنت بعػػض المنشػػورات الحدينػػة عػػف انتقػػاؿ المتلازمػػة ب

الأمؿ معقوداي على التطورات الحدينة ف  علـ الورانة وعلى رأسيا الخارطة الورانية للنسـ البشري ومشروع المنيف 
 .HGPالبشري الوران  
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