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Hidropesia fetal

Hydrops foetalis

RESUMEN

Objetivo: Revision de casos de hidropesia fetal en
nuestro hospital en el periodo 2000-2008.

Material y métodos: Hemos revisado todos los
casos de hidropesia fetal diagnosticados en nuestro
centro en el periodo 2000-2008, realizando una
revision exhaustiva de cada caso hasta su
resolucion.

Resultados: El 18% se debieron a cardiopatias. Un
25% se asocio a malformaciones fetales y
sindromes. En otro 18% estaba asociado a una
cromosopatia. El 12,5% de los casos fueron de
causa inmunolégica. En un 25% de los casos
revisados no hemos hallado ninguna causa materna
ni fetal causante del cuadro de hidropesia.

Conclusiones: Es una situacion de
descompensacion fetal grave, en que el diagnostico
etiol6gico es esencial para determinar los casos
susceptibles de terapia fetal, establecer el
prondstico y disminuir el riesgo de recurrencia.
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Hidropesia fetal. Hidropesia fetal inmunitaria.
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ABSTRACT

Objectives: Review of the cases of hydrops foetalis
followed up in our hospital from 2000-2008.

Material and methods: We have reviewed all
cases of hydrops foetalis which were diagnosed in
our centre from 2000-2008, with an exhaustive
review of every case until its resolution.

Results: Hydrops foetalis was the result of a heart
disease in 18% of cases; 25% were associated to
foetal malformations and syndromes; another 18%
were associated to aneuploidies, and 12.5% of
cases were due to an immunological cause. No
foetal or maternal cause was found in 25% of
reviewed cases.

Conclusions: Hydrops foetalis is a condition caused
by severe foetal decompensation, in which an
etiologic diagnose is essential to select those cases
for foetal therapy, to determine prognosis and to
reduce the risk of recurrence. Despite the progresses
in therapy, foetal mortality is still very high.

KEY WORDS

Hydrops foetalis. Immune hydrops foetalis. Heart
disease. Aneuploidy.
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INTRODUCCION

La hidropesia fetal se define como la presencia
anormal de liquido seroso en el cuerpo fetal. Para
definirlo como tal es preciso que al menos dos com-
partimentos fetales estén implicados en forma de
edema subcutineo, hidrotérax, derrame pericardico
o ascitis. La presencia de polihidramnios y edema
placentario se asocian frecuentemente (30-70%).

Es un cuadro clinico resultado de varios mecanis-
mos. El mecanismo inmunolégico, debido a la pre-
sencia de anticuerpos circulantes maternos contra
antigenos eritrocitarios fetales, fue descrito por pri-
mera vez por Edith Potter en 1943. Antes de la in-
troduccion de la profilaxis anti-D, en 1968, la hidro-
pesia de causa inmunologica representaba alrededor
del 80% de todos los casos de hidropesia. En la ac-
tualidad, representa un 10% de los casos.

También existen multiples causas no inmunologi-
cas capaces de desarrollar mecanismos de compen-
sacion fetales que producen hidropesia: anomalias
cromosoOmicas, anomalias cardiacas estructurales,
trastornos del ritmo cardiaco, anomalias toracicas,
enfermedades hematologicas, infecciones y altera-
ciones genéticas. En un 15-30% se desconoce la
causa.

La incidencia varia segun las series entre 1/1.500
y 1/4.000 partos. La tasa de mortalidad perinatal, a
pesar de los avances en tratamiento fetal, todavia
sigue siendo elevada (del 50 al 90%)"%

El diagnéstico inicial de hidropesia es siempre
ecografico y sencillo, pero llegar al diagnostico etio-
logico del proceso puede resultar dificil y complejo.

Nuestro objetivo es presentar una revision de los
casos de hidropesia fetal atendidos en nuestro hos-
pital en el periodo 2000-2008. Nuestro centro tiene
un volumen anual de 4.500 partos y 11.300 ecogra-
fias. En el periodo mencionado se han atendido 16
casos de hidropesia fetal.

MATERIAL Y METODOS

Hemos revisado todos los casos de hidropesia
fetal diagnosticados en nuestro centro (Hospital San
Joan de Déu, Esplugues de Llobregat, Barcelona) en
el periodo comprendido entre enero de 2000 y di-
ciembre de 2008, independientemente de la edad de
gestacion en el momento del diagndstico.

Se ha realizado una revision exhaustiva de los
antecedentes patologicos familiares y personales de
cada caso. Se han revisado todas las pruebas reali-
zadas durante la gestacion, previas y posteriores al
diagnéstico de hidropesia. Finalmente, realizamos
un seguimiento hasta la resolucion del caso, revisan-
do la evoluciéon neonatal, asi como el estudio ne-
cropsico en los casos de defuncion.

RESULTADOS

De los 16 casos revisados, 3 (18%) de ellos se
debieron a cardiopatias. Estos 3 casos presentaron
una mortalidad del 100% y tuvieron como etiologia
una cardiopatia estructural:

— Hipoplasia de cavidades derechas en gestacion
gemelar bicorial-biamnidtica. A las 21 semanas, se
observé hidropesia del primer feto con hipertrofia
grave biventricular, auricula dnica y comunicacion
interventricular. A las 23 semanas, se aprecié muerte
intrattero del feto hidrépico. Se realizé una cesdrea
a las 27 semanas prolapso de bolsa amnidtica y sos-
pecha de corioamnionitis. La necropsia nos dio el
diagnostico de hipoplasia de cavidades derechas.

— Anomalia de Ebstein: a las 34 semanas, se apre-
cio hidrotérax, ascitis y cardiomegalia grave con
predominancia de cavidades derechas. Se realiz6
una cesarea electiva, tras toracocentesis fetal. Resul-
ta en defuncion en las primeras 24 h de vida. La
necropsia revelé una anomalia de Ebstein, con mar-
cada insuficiencia tricuspidea y dilatacion aneuris-
mdtica supravalvular focal.

— Estenosis aodrtica severa: a las 27 semanas se
diagnostico ascitis fetal y estenosis adrtica grave/
moderada con dilatacion del ventriculo izquierdo e
insuficiencia mitral secundaria. Cariotipo 46 XX. El
parto fue espontineo a las 33 semanas, con defun-
cion a las pocas horas de vida. La necropsia confir-
mo el diagndstico de estenosis adrtica grave con
estenosis e insuficiencia mitral.

Otros 4 (25%) casos se asociaron a malformacio-
nes fetales y sindromes monogénicos:

— Displasia esquelética, en gestante con antece-

dente de dos abortos tardios y una muerte fetal a las
33 semanas de gestacion con diagndstico de hidro-
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pesia fetal de etiologia desconocida. A las 20 sema-
nas, se diagnostic6 mediante ecografia de ascitis fe-
tal, hidrotérax y edema de calota, con macrocefalia
y acortamiento de las cuatro extremidades. Se reali-
70 una cesarea electiva a las 34 semanas y se pro-
dujo la muerte neonatal a las 48 h de vida. Se
orientd el caso hacia una posible displasia esquelé-
tica de Greenberg (condrodisplasia letal, autosémica
recesiva, asociada a un defecto en la biosintesis del
colesterol?), sin poderse confirmar el diagnéstico en
el estudio metabdlico de enfermedades peroxisoma-
les y del metabolismo del colesterol ni en el estudio
necropsico.

— Enfermedad mitocondrial (fig. 1) no identifica-
da autosOmica recesiva. A las 32 semanas se obser-
vO edema de calota, hidrotérax y ascitis. El estudio
ecocardiogrifico fue normal. El cariotipo, 46 XX.
Resultd en muerte neonatal a las 32 h de vida, des-
pués de una cesdrea electiva previa a la toracocen-
tesis. El estudio necropsico reveld hipertrofia cardia-
ca con vacuolizacion de fibras miocardicas, esteatosis
microvacuolar hepdtica focal, presencia de células
espumosas oil-red-o positivas con material finamen-
te granular PAS positivo en el cortex paramedular
suprarrenal, lo que sugiri6 enfermedad mitocon-
drial.

Los otros dos casos se asociaron a patologia pul-
monar:

— Quilotorax (fig. 2): a las 32 semanas se objetivo

edema de calota, hidrotérax bilateral y ascitis severa.
La ecocardiografia fue normal. Se realizd una cesa-
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Figura 1. Hidropesia fetal
asociada a enfermedad
mitocondrial.

rea electiva a las 33 semanas, previa toracocentesis,
identificandose como quilotérax. Hubo una buena
evolucion neonatal, con tratamiento dietético ade-
cuado®.

— Malformacion adenomatoidea quistica (MAQ)
(fig. 3), en gestacion gemelar bicorial-biamnidtica
espontanea. En la semana 23 se aprecié en uno de
los fetos una tumoracion tordcica izquierda hipere-
cogénica de 40 x 60 mm que desplazaba totalmente
el corazoén, sugestiva de MAQ pulmonar de tipo III,
junto con edema subcutineo, derrame pleural, asci-
tis y polihidramnios. Habia ausencia de anomalias
ecogrificas en el otro feto.

Se realiz6 la confirmaciéon posnatal del diagnosti-
co de MAQ vy se efectud, a los 40 dias de vida, una
lobectomia pulmonar superior izquierda. El sujeto
presentd buena evolucion posterior.

En otros 3 (18%) casos, la hidropesia estaba aso-
ciada a una cromosopatia. Uno de ellos es un caso
de sindrome de Down (trisomia 21) asociada a tetra-
logia de Fallot. A las 16 semanas de gestacion, se
detectd6 mediante ecografia higroma quistico, ascitis
fetal e hidrotérax y sospecha de cardiopatia fetal. El
cariotipo fue trisomia 21. La ecocardiografia demos-
tro tetralogia de Fallot. La gestante decidio la inte-
rrupcion legal del embarazo. El estudio necrépsico
confirmoé el diagndstico.

Otro caso fue un sindrome de Turner (monoso-
mia X), diagnosticado a las 12 semanas, en que la
paciente opt6 por interrupcion legal del embarazo.

El ultimo caso de cromosopatia que hemos teni-
do fue un sindrome Edwards (trisomia 18) diagnos-
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Figura 2. Hidropesia fetal
con polibidramnios severo
asociado a quilotorax.

Figura 3. Hidropesia fetal
asociada a malformacion
adenomatoidea quistica
pulmonar en gestacion
gemelar bicorial-
biamnidtica.

ticado a las 18 semanas, que cursé con muerte fetal
intrattero a las 19 semanas.

El 12,5% de los casos (2 casos) fue de causa in-
munoldgica, con una supervivencia del 50%. Uno de
ellos era una sextigesta de origen magrebi, con an-
tecedentes de un parto eutécico y 4 abortos espon-
tineos posteriores, con grupo sanguineo A, RhD
negativo, prueba de Coombs indirecta positiva
(1/512) y RhD paterno positivo. En control ecografi-
co a las 18 y 19 semanas se observo hidropesia fetal
con polihidramnios leve y velocidad maxima de la
arteria cerebral media patologica (59 cm/s). A las 20
semanas, se evidencié muerte intratdtero.

El otro caso, diagnosticado a las 29 semanas, se
tratdé de una secundigesta con grupo sanguineo 0
RhD negativo y prueba de Coombs indirecta positiva

(1/2.000). El RhD paterno era positivo. Cariotipo 46
XY. Los controles ecograficos fueron correctos hasta
la semana 29, en que presenté hidropesia fetal y
velocidad maxima de la arteria cerebral media pato-
logica (70 cm/s), por lo que se estudio el hemato-
crito fetal (10%). Requiri6 transfusion fetal, con un
hematocrito postransfusion del 37%. A las 30 sema-
nas la paciente present6 sindrome de Hellp grave y
se realizo la extraccion fetal mediante cesarea. El
recién nacido requirié exanguinotransfusion, transfu-
sion y fototerapia, y su evolucion fue buena.

En un 25% de los casos revisados (4 casos) no
hemos hallado ninguna causa materna ni fetal cau-
sante del cuadro de hidropesia. Si bien en 3 de los
4 casos no disponemos del estudio necrépsico por
haberse realizado la evacuacion fetal fuera de nues-
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Etiologias de hidropesia
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Figura 4. Etiologias de la bidropesia.
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tro centro (2 interrupciones legales del embarazo a
las 17 y 20 semanas, y una muerte intraitero a las
34 semanas). En el cuarto caso, a las 12 semanas se
aprecio la presencia de higroma quistico, derrame
pleural y pericardico, ausencia de hueso nasal y
arteria umbilical Unica, con cariotipo 46 XX. Resulta
en muerte intrauterina a las 18 semanas de gesta-
cion. El informe de la necropsia confirmo la hidro-
pesia fetal, ademds de defecto de septum interven-
tricular subadrtico asociado, que dificilmente puede
ser la causa del cuadro clinico observado a las 12
semanas (tabla 1).

DISCUSION

La incidencia de hidropesia fetal en nuestra serie
es de 1 cada 2.500 gestaciones. De los 16 casos de
hidropesia que hemos revisado, el 12,5 % han sido
de causa inmunoldgica y el 87,5% atribuible a otras
causas. Estos resultados se corresponden con los
datos publicados en la literatura cientifica® (fig. 4).

La edad gestacional media al diagnostico de hi-
dropesia globalmente ha sido de 21,6 semanas, y en
el caso de hidropesia de causa inmumolégica de 24
semanas (fig. 5).

La mortalidad global ha sido de 82% (40% intrau-
tero espontanea, 30% neonatal y 30% por interrup-
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Figura 5. Edad gestacional al diagnostico de bidropesia segiin la
etiologia.
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Figura 6. Mortalidad de la hidropesia segiin la etiologia.

cion legal del embarazo), y del 50% en las hidrope-
sias inmunitarias (muerte intradtero) (fig. 6).

En cuanto a la etiologia, encontramos un 18% de
cardiopatias, con una edad gestacional media de
diagnostico de 27 semanas y una mortalidad del
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Resumen de los casos de hidropesia (continuacion)

Tabla 1.

Cariotipo Tratamiento Evolucion Necropsia

Prueba de

Edad gestacional Grupo Serologias

Antecedentes

Edad

Etiologia

Coombs

V/Rb

nguineq,

Sa

al diagnostico

indirecta

Muerte
intrattero a las

Negativo

37 anos Un parto 20 semanas A positivo Negativas

Desconocida

eutocico
Un aborto

34 semanas

espontaneo

Hidropesia

Muerte

0 positivo Negativas Negativo 46 XX

12 semanas

Un aborto

29 anos

Desconocida

fetal
Rinon en

intratdtero
18 semanas

espontaneo

Depresion

herradura
Defecto del

en
tratamiento
Fumadora

septo
interventricular
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subadrtico

Rasgos
faciales
dismorficos

100% (33% intrattero espontdnea, 66% neonatal). En
la literatura cientifica publicada, las anomalias car-
diovasculares (arritmias, anomalias cardiacas estruc-
turales, miocardiopatias y tumores) representan cer-
ca de un 25-35% de las causas. Tanto en las
patologias cardiacas malformativas como en las fun-
cionales, el mecanismo por el que se produce la
hidropesia es el fallo cardiaco congestivo.

El 25% correspondi6 a sindromes monogénicos y
malformaciones, con una edad gestacional media de
diagnostico de 27 semanas, y una mortalidad del
50% (muerte neonatal). Entre estos, encontramos un
caso de displasia esquelética en que inicialmente se
sospechd una displasia esquelética de Greenberg
(condrodisplasia letal, autosomica recesiva, asociada
a un defecto en la biosintesis del colesterol), que
deberia considerarse en el diagnostico diferencial de
todos los casos de hidropesia fetal severa con micro-
melia.

Otro caso fue el de una enfermedad mitocondrial
autosOmica recesiva no identificada. Los casos de
metabolopatias asociadas a hidropesia fetal suponen
el 1-2% de las hidropesias fetales, y si bien en estos
casos el mecanismo de produccion de la hidropesia
no estd claro, se ha relacionado con el edema y la
obstruccion del retorno venoso®.

Otros dos casos de MAQ y de quilotérax pueden
producir una obstrucciéon de la vena cava inferior y
compresion cardiaca, ocasionando hidropesia fetal
por aumento de la presion venosa central.

La hidropesia se presenta en una minoria de
fetos con MAQ (8-10%), generalmente asociada a
grandes formaciones. El tamano de la masa junto
con la presencia o no de hidropesia son factores
determinantes en el pronodstico neonatal. La tasa de
supervivencia en los fetos no hidrésicos se aproxi-
ma al 100%, mientras que ante la presencia de hi-
dropesia es inferior al 10%"®. En este caso, cabe
resaltar la asociacion infrecuente de la hidropesia
fetal a la MAQ vy la buena evolucion clinica del
recién nacido.

El 18% ha correspondido a cromosopatias, con
una edad gestacional media al diagnéstico de 15,3
semanas y una mortalidad del 100% (33% intrattero
espontdnea y 66% por interrupcion legal del emba-
razo). En la literatura cientifica encontramos un ries-
go de anomalias cromosomicas asociadas a hidrope-
sia de un 10-15%, que aumenta en los casos de
aparicion temprana hasta el 20%; la incidencia dis-
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minuye a medida que aumenta la edad gestacional
en el momento del diagnéstico. La asociacion a car-
diopatia fetal es elevada.

En un 25% no se ha hallado una etiologia cono-
cida, si bien en 3 de los 4 casos no disponemos del
estudio necropsico. La edad gestacional media del
diagnéstico ha sido de 16 semanas y la mortalidad
del 100% (50% intradtero espontinea y 50% por in-
terrupcion legal de la gestacion).

Analizando los datos de esta serie revisada y los
publicados en la literatura cientifica, vemos que la
hidropesia fetal es una situacién grave que cursa
con una descompensacion fetal grave y en algunos
casos también materna, si bien no se ha presentado
en ninguno de los casos revisados, inducida por
diversos mecanismos, con una mortalidad intrauteri-
na y perinatal elevadas.

Hemos constatado que las causas de hidropesia
son heterogéneas y pueden ser tanto de origen fetal
como materno.

El prondstico depende de la etiologia, la edad
gestacional al inicio y de la presencia de derrame
pleural. Por los datos revisados, se aprecia que
cuanto mds temprana es la hidropesia, peor es su
pronostico.

La ecografia establece el diagnostico inicial de
hidropesia y, junto a la ecocardiografia y al Doppler,
contribuye al diagndstico etioldgico y al control de
su evolucion. El estudio Doppler de la velocidad
mixima de la arteria cerebral media tiene un alto
valor predictivo de anemia fetal. En los casos con
velocidad maxima de la arteria cerebral media > 1,5

D, se debera realizar una cordocentesis y muy pro-
bablemente también una transfusién intravascular’.

Creemos que el diagndstico etiologico es esencial
para determinar los casos potencialmente suscepti-
bles de terapia fetal, establecer el prondstico y dis-
minuir el riesgo de recurrencia de este. Aunque ac-
tualmente solo un pequefio porcentaje tiene
tratamiento intradtero, pueden tratarse intradtero las
alteraciones que ocasionan anemia fetal (alteracio-
nes hematologicas, infecciones por parvovirus B19,
toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus y herpes)
realizando transfusiones intrauterinas. Las hidrope-
sias por arritmias cardiacas pueden tratarse mediante
la ingestion materna de digoxina o recientemente de
otros antiarritmicos (flecainida, adenosina, verapami-
lo, amiodarona) y, ocasionalmente, mediante la apli-
cacion fetal directa de antiarritmicos. La hidropesia
con derrame pleural se trata aplicando derivaciones.
En el resto de los casos de hidropesia, la conducta
es continuar el embarazo hasta el nacimiento en el
momento optimo para ofrecer un tratamiento extrau-
terino™®.

Actualmente, en el 15-30% de los casos no se
identifica la causa y, a pesar de los avances en la
terapia fetal, la mortalidad fetal todavia sigue siendo
elevada.
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