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RESUMO

Introducéo: A hidropisia fetal defi-
ne--se por uma acumulagdo anormal de
fluido intersticial no feto. Descrita inicial-
mente como uma entidade patoldgica
Unica, Ballantyne em 1892 levantou a
hipétese de representar um estado final
comum a uma variedade de processos
patologicos diferentes. Potter distingue
2 tipos: imune (mais frequente na era
prévia a utilizagdo da RhoGAM) e nao
imune (implicada actualmente em cerca
de 90% dos casos). Apesar de todos os
avancos de diagnostico, a hidropisia fetal
continua a ser uma entidade desafiante
na medicina perinatal. O objectivo deste
estudo foi analisar os casos de hidropisia
fetal numa Unidade de Cuidados Intensi-
vos Neonatais (UCIN), para avaliagéo de
etiologia, morbilidade e mortalidade.

Pacientes e métodos: Os autores
apresentam cinco casos de hidropisia fe-
tal tratados numa Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais entre Setembro de
2005 a Janeiro de 2009, ilustrativos de
diferentes etiologias.

O estudo baseou-se na analise re-
trospectiva dos processos das maes e
recém-nascidos, com avaliagdo dos da-
dos obstétricos e neonatais.

Resultados: De Setembro de 2005
a Janeiro de 2009 foram internados na
Unidade 1923 recém-nascidos dos quais
cinco com diagnéstico de hidropisia fetal.
Destes, trés casos foram de causa nédo
imune (fibromatose generalizada congé-
nita; diabetes materna e cardiomiopatia
dilatada; quilotérax congénito), um caso
por iso-imunizagao Rh e o outro de causa
idiopatica.

" Unidade de Neonatologia — CH Vila Nova de
Gaia e Espinho, EPE

S6 um dos casos tinha diagnéstico
pré-natal. A mortalidade na nossa série
foi de 40%.

Conclusao: Apesar da melhoria no
diagnéstico e abordagem terapéutica, a
elevada taxa de morbilidade e mortalida-
de permanece, sendo de extrema impor-
tancia o diagnéstico pré-natal precoce.
Este permite determinar a etiologia, ante-
cipar problemas, tomar decisdes clinicas
de acordo com o progndstico esperado
e também o aconselhamento genético/
DPN. Uma boa coordenagdo multidisci-
plinar, envolvendo neonatologistas, obs-
tetras e patologistas € essencial.

Palavras-chave: hidropisia fetal,
hidropisia imune, hidropisia ndo imune,
isoimunizagédo, quilotorax, fibromatose
generalizada congénita
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INTRODUGAO

Descrita inicialmente como uma en-
tidade patologica Unica, Ballantyne em
1892 levantou a hipotese de representar
um estado final comum a uma variedade
de processos patoldgicos diferentes(®.

Contudo, apesar de todos os avan-
cos de diagndstico, a hidropisia fetal (HF)
continua a ser uma entidade desafiante
na medicina perinatal®, caracterizada
por edema subcutaneo e acumulagéo de
fluido em dois ou mais compartimentos
corporais, incluindo ascite, derrame pleu-
ral e pericardico!7.

O primeiro sinal ecografico de HF
na gravidez (entre as 11 e 15 semanas
de idade gestacional) é frequentemente
a presenga de edema cutaneo generali-
zado, nomeadamente ao nivel da regido
cefalica e nuca®4®. O derrame pleural
€ raramente diagnosticado antes das

15 semanas de idade gestacional (IG).
A presenca de polihidramnios e espes-
samento da placenta sdo outros sinais
ecograficos que se associam a esta en-
tidade (%9,

Até a introdugdo da profilaxia com
imunoglobulina (Ig) Rhesus nas mées
de risco, a causa mais comum de HF
era a isoimunizagdo®, frequentemen-
te envolvendo os antigénios do grupo
Rhesus. O sucesso do diagnéstico preé-
natal e dos programas de prevencéo de
isoimunizagao®®, fizeram com que, ac-
tualmente, a principal causa de HF seja
a ndo imune (correspondendo a cerca
de 90% dos casos de hidropisia)®“7%1
ou relacionada com antigénios dos gru-
pos sanguineos secundarios, sendo a
doenga por isoimunizagdo Rh uma cau-
sa rara de HF.

A hidropisia fetal ndo imune (HFNI)
pode estar associada a diversas etiolo-
gias como cardiovasculares, respirato-
rias, cromossomopatias, sindrome de
transfuséo feto-fetal, anemia, doengas
infecciosas e causas metabolicas!-57:10),
Contudo, mesmo com investigagdes
exaustivas pré e pos-natais, incluindo
exame anatomo-patolégico pos-mortem
do feto, cerca de 26% dos casos perma-
necem sem etiologia definida®®.

Apesar dos avangos no plano
diagnostico e ao nivel da abordagem
terapéutica, a HF continua associada a
elevadas taxas de morbilidade e morta-
lidade, correlacionadas com a etiologia
e a idade gestacional no momento do
diagndstico(2479),

O objectivo deste estudo foi ana-
lisar os casos de hidropisia fetal numa
Unidade de Cuidados Intensivos Neo-
natais, entre Setembro de 2005 e Ja-
neiro de 2009, ilustrativos de diferentes
etiologias.
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Figura 1

Figura 3

PACIENTES E METODOS

A Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais (UCIN) insere-se num hospi-
tal de Apoio Perinatal Diferenciado, com
um centro de diagnéstico pré-natal e de
seguimento de gravidez de alto risco. Os
autores apresentam cinco casos de hidro-
pisia fetal admitidos na UCIN, no periodo
de Setembro de 2005 a Janeiro de 2009,
ilustrativos de diferentes etiologias. O es-
tudo baseou-se na analise retrospectiva
dos dados constantes nos processos das
maes e RN.

Caso clinico 1

Mae de 23 anos, saudavel, grupo
O Rh positivo com Coombs Indirecta
negativa, IVG IIP (12 gestacdo sem in-
tercorréncias, e 2 abortamentos espon-

Figura 2

Figura 4

tdneos no 1°trimestre). Gestacéo actual
mal vigiada, com recurso esporadico a
urgéncia de Obstetricia. Numa ecogra-
fia realizada as 33 semanas, constatado
“aumento do volume do liquido amniéti-
co (LA)”. As serologias maternas entéo
realizadas ndo mostraram alteragées.
Por falta de assiduidade as consultas
agendadas, ndo se procedeu a investi-
gacéao adicional.

Parto de cesariana (tragado car-
diotocografico com baixa variabilidade /
estado fetal n&o tranquilizador) as 36 se-
manas de idade gestacional (IG). RN do
sexo feminino, com indice de Apgar 4/5/6
e peso de 2720gr.

Apresentava palidez cutanea acen-
tuada e edema generalizado, consta-
tando-se ainda a presencga de multiplos
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nédulos violaceos dispersos pelo corpo
(didmetro inferior a 0,5cm) (figura 1), tu-
mefacgdo cervical a direita (figura 2) e
uma lesao polipoide, eritematosa no bor-
do direito da lingua (figura 3).

Admitida na UCIN e, apesar de ven-
tilada com pardmetros altos, manteve
baixas saturagbes transcutaneas de O,,
bradicardia sustentada e tensdo arterial
n&o mensuravel.

A radiografia toracoabdominal reve-
lou hipotransparéncia pulmonar particu-
larmente a direita, conglomeragao central
de ansas e hipotransparéncia abdominal
a periferia (figura 4).

Realizadas toracocentese, paracen-
tese e pericardiocentese com drenagem
de liquido serohematico (50ml+50ml) das
duas primeiras cavidades.



Apresentava acidose mista grave,
anemia (Hgb 7,8g/dl, Hct 24,3%) e hipo-
glicemia (19mg/dl).

Paragem cardio-respiratéria sem
resposta as manobras reanimacao, tendo-
se verificado o ébito cerca de 1h de vida.

Colhidas amostras de sangue, li-
quido ascitico, pleural e fragmentos de
pele do RN. O grupo sanguineo era ARh
negativo, com teste de Coombs directo
negativo. Os estudos bacterioldgicos re-
velaram-se estéreis e o rastreio do gru-
po TORCH foi negativo. O cariétipo foi
46 XX e o estudo metabdlico alargado
n&o revelou alteragées.

O exame anatomo-patolégico da
placenta revelou um peso superior ao
esperado para a IG, com superficie fe-
tal edemaciada e sinais de imaturidade
e isquemia aguda. No RN verificada a
presenga de multiplos nédulos branco-
amarelados de distribuicdo difusa com
envolvimento pulmonar macigo, cardiaco,
hepatico, gastrointestinal, genito-urinario
e dos tecidos moles. Apresentava ainda
derrame pleural e ascite sero-hematica
de 13 e 20ml, respectivamente.

Histologicamente, as lesdes nédula-
res descritas correspondiam a neoplasias
de padréo epitelidide ou fusiforme, de ori-
gem multifocal, que ao exame ultraestru-
tural e imunohistoquimico com a vimen-
tina e actina sugeriam miofibroblastos,
concluindo tratar-se de uma Fibromatose
congénita generalizada.

Caso clinico 2

O segundo caso reporta-se a um
RN do sexo masculino, filho de mde A Rh
positivo, obesa, com habitos tabagicos
pronunciados, com um quadro de insufi-
ciéncia mitral severa (congénita).

Tratava-se de uma 42 gestagdo (3
filhos saudaveis), apresentando serolo-
gias sem alteragdes. As ecografias reali-
zadas (1° e 3° trimestre) ndo descreviam
alteragdes. A gravida foi transferida as 37
semanas e 5 dias de um Centro de Cui-
dados de Saude Primarios (2 dias antes
do parto), por diabetes gestacional mal
controlada e insuficiéncia cardiaca de
agravamento progressivo.

Na admiss&o hospitalar, a ecografia
mostrou macrossomia fetal e hidramnios,
motivo pelo qual foi realizada cesariana.

Nasceu com indice de Apgar de
2/7/10 e peso de 4950g; Transferido
para a UCIN em ventilagdo mecanica e
hemodinamicamente estavel. Mostrava
palidez cutanea, sufusdes dispersas e
edema generalizado. Apresentava ainda
sopro cardiaco e distensdo abdominal
marcada.

Do estudo analitico inicial realizado,
a salientar trombocitopenia (plaquetas
89.000/uL), glicemia de 55mg/dl e PCR
de 5,18mg/dl.

A radiografia toracoabdominal mos-
trou cardiomegalia, hipotransparéncia
abdominal difusa e escassas ansas em
posicéo central e as ecografias abdomi-
nal e toracica revelou a presenca de as-
cite, ligeira hepatoesplenomegalia e der-
rame pleural de pequeno volume na base
direita. Ecocardiograma com hipertenséo
pulmonar, insuficiéncia aortica e mitral
ligeiras com boa fungdo ventricular, sem
derrame pericardico.

Necessidade de ventilagdo meca-
nica durante 30h e de O, suplementar
até D3. Periodos de polipneia e esforgo
respiratorio até D7. Hipoglicemias com
necessidade de aportes de glicose en-
dovenosa elevados (até 11,5 mg/Kg/min)
até D8. A reavaliagdo ecocardiografica
realizada em D7 evidenciava hipertrofia
concéntrica do VE ndo obstrutiva, com
HTP ligeira (miocardiopatia hipertrofica).

Agravamento progressivo da trom-
bocitopenia (valor minimo de plaquetas
39.000/uL em D6) tendo feito transfusao
de concentrado de plaquetas.

Melhoria clinica progressiva, tendo
tido alta em D26 orientado para a con-
sulta de Neonatologia, onde mantém vi-
gilancia.

Caso clinico 3

RN do sexo feminino, transferida de
um Hospital Distrital via INEM-RN com
cerca de 3h de vida, para a UCIN por hi-
dropisia fetal de etiologia desconhecida.

Mae de 31 anos, saudavel, A Rh
negativo, llIG llIP (22 gestagdo - nado-
morto, as 39 semanas, de causa desco-
nhecida).

Gestacdo vigiada num Centro de
Cuidados de Saude Primarios, sem in-
tercorréncias. Serologias maternas sem
alteragdes. Realizou 4 ecografias descri-

NASCER E CRESCER

revista do hospital de criangas maria pia
ano 2009, vol XVIII, n.° 4

tas como normais e 2 testes de Coombs
Indirecta que foram negativos, ndo tendo
efectuado Ig anti-D.

Cesariana as 40 semanas, por esta-
do fetal nao tranquilizador. indice de Ap-
gar de 3/8/8 e peso de 2650g.

No Hospital de origem iniciou ven-
tilacdo mecanica, suporte aminérgico,
antibioterapia e transfusdo de glébulos
rubros por anemia (Hgb 5,3g/dl). Excluida
cardiopatia congénita estrutural.

A entrada apresentava palidez
cutaneo-mucosa acentuada, petéquias
dispersas na face, tronco e raiz dos mem-
bros, escleroedema e edema generaliza-
do. Abdémen distendido, tenso e de dificil
palpacao.

A radiografia toracoabdominal mos-
trou cardiomegalia; infiltrado heterogéneo
no pulmé&o direito, pneumotdrax a esquer-
da e hipotransparéncia abdominal peri-
ansas (figura 5).

Figura 5

A ecografia toracica e abdominal
revelou uma lamina de liquido pleural a
direita e de ascite peri-hepatica e na go-
teira parieto-colica esquerda. O figado e o
baco tinham dimensées no limite superior
da normalidade e textura homogénea.

No estudo analitico realizado a entra-
da observou-se trombocitopenia (40000/
uL), anemia (6,5g/dl), acidose metabolica
e PCR de 7,32mg/dl. Fez transfuséo de
plaquetas, glébulos rubros e correcgdo do
equilibrio acido-base.
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Manteve instabilidade hemodina-
mica com necessidade de suporte ami-
nérgico nos 1°s dias de vida e ventilagéo
mecanica até D16. Insuficiéncia renal oli-
gurica (creatinina maxima de 1,8mg/dl e
ureia de 72mg/dl em D5), que normalizou
em D11. Manteve trombocitopenia recor-
rente com normaliza¢éo da contagem de
plaquetas em D12.

Hiperbilirrubinemia de agravamento
progressivo com necessidade de exsan-
guineo-transfusédo em D1 e em D3 man-
tendo fototerapia até D6. Informagdo do
hospital de origem do grupo sanguineo
do RN, ARh positivo, com teste de Coom-
bs directo positivo (4/4). Pedido a méae o
teste de Coombs indirecto que se revelou
positivo com titulos elevados. Melhoria
clinica progressiva com alta em D25 de
vida com o diagnéstico de hidropisia fetal
imune por iso-imunizagdo Rh.

Caso clinico 4

RN do sexo masculino, transferido
de um Hospital Distrital via INEM-RN
com cerca de 7h de vida, para a UCIN
por hidropisia fetal de etiologia desco-
nhecida.

Mae de 29 anos, A Rh positivo, IG
IP, com hipertiroidismo, sem medicacao
desde ha um ano. Gestagdo vigiada num
Centro de Cuidados Primarios de Saude;
referéncia a aumento do volume do LAna
ecografia realizada as 20 semanas, ndo
observado posteriormente; ecocardiogra-
ma fetal sem alteragées. Serologias ma-
ternas normais.

Parto por cesariana (tragado car-
diotocografico pouco reactivo) as 35 se-
manas. indice de Apgar 0/4/4, tendo sido
entubada de imediato, procedendo-se a
massagem cardiaca e administragéo de
adrenalina. Peso de 3000g.

Admitido na UCIN ventilado mecani-
camente, com baixas saturagées transcu-
taneas de O, e hipotenso apesar de su-
porte aminérgico. Transfuséo de glébulos
rubros iniciada no Hospital de origem por
anemia grave (Hgb 4,3g/dl).

Apresentava-se em anasarca, pali-
dez cutaneo-mucosa com petéquias dis-
persas, facies grosseira com membros
superiores curtos, abdomén distendido
com figado palpavel na fossa iliaca direi-
ta e bago 3cm abaixo do rebordo costal.

A radiografia toracica revelou hipo-
transparéncia pulmonar generalizada e
cardiomegalia. O ecocardiograma mos-
trou razoavel funcdo ventricular e dila-
tacdo das camaras direitas com insufici-
éncia tricuspide. A ecografia abdominal
confirmou hepatomegalia com textura
heterogénia com areas hipoecogénicas
mal delimitadas; rins hiperecogénicos
sugerindo nefropatia ndo obstructiva;
pequena quantidade de liquido interpe-
ritoneal, inter-ansas e peri-hepatico; pe-
quena lamina de liquido pericardico, sem
derrame pleural.

Analiticamente mantinha anemia
(Hgb 6,9g/dl, Hct 20,6%) e eritroblastose
(208.926/uL), acidose metabolica grave
(apesar da correcgdo com bicarbonato),
hiperlactacidemia (6,8mmol/L) e eleva-
¢do da ferritina (>100.000ng/ml). Esfre-
gago sanguineo com displasia acentuada
de todas as linhas celulares e fragmentos
de plaquetas (plaquetas gigantes). Alte-
ragbes da fungdo hepatica (TGO 7.268
UL; TGP 673 U/L; DHL 51.264 U/L; BT
7,71 mg/dl; BD 1,89 mg/dl). Rastreio sép-
tico negativo.

Clinicamente manteve-se hipo-
tenso e oligo-anurico, sem resposta ao
tratamento. Convulsdes clonicas con-
troladas com fenobarbital, mostrando a
ecografia transfontanelar edema cere-
bral generalizado.

Iniciou exsanguineo-transfusao, ve-
rificando-se diminuicdo acentuada das
saturagdes e bradicardia com paragem
cardio-respiratoria sem resposta as ma-
nobras reanimacgéo, tendo-se verificado o
Obito cerca das 26h de vida.

Colhidas amostras de sangue e frag-
mentos de pele pds-morten. Os estudos
bacteriolégicos realizados revelaram-se
estéreis. Serologias do grupo TORCH e
Listeria monocytogenes que foram nega-
tivos. Efectuado cariétipo em fragmento
de pele (46 XY) e estudo metabdlico alar-
gado no sangue, biopsia de pele e em
fibroblastos cultivados excluiu patologias
dos lisossomas e perossissomas. Dosea-
mento de insulina normal e pesquisa de
7-dehidrocolesterol negativa.

O exame anatomopatologico revelou
alteragbes sugestivas de macrossomia e
hidropisia associada a depositos hepati-
cos de ferro e aumento da hematopoiese.
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Caso clinico 5

Mae de 35 anos, saudavel, O Rh po-
sitivo, IG IP, gestacéo vigiada sem inter-
corréncias até as 21 semanas, altura em
que foi detectado ecograficamente derra-
me pleural e pericardico. Realizou estudo
cromossomico e serologias TORCH que
néo revelaram altera¢des. Apesar da re-
solugéo espontdnea as 23 semanas, o
derrame pleural foi reobservado as 31
tendo sido realizada toracocentese e co-
locada derivagcdo pleuroamniotica, com
remogéo de 160 ml de liquido cuja ana-
lise citoquimica revelou tratar-se de um
quilotorax.

Cesariana as 32 semanas e 3 dias
por exteriorizagao do dreno. indice de Ap-
gar de 1/4/7; necessidade de entubacéo
e toracocentese bilateral com drenagem
de 120 ml de liquido amarelo citrino.

Internamento na UCIN, mantendo
ventilagdo mecénica e necessidade de
suporte aminérgico.

Apresentava edema cuténeo gene-
ralizado e térax proeminente.

A radiografia toracica mostrou der-
rame pleural bilateral (figura 6). Colocado
dreno toracico a direita que manteve até
ao D17. Ventilagdo espontanea a partir
de D18 de vida.

Figura 6

Nutricdo parentérica total durante
os primeiros 16 dias de vida com neces-
sidade de suplementagdo com albumina
nos primeiros 5 dias.

Inicio de alimentagéo entérica com
Pregestimil® (50% de triglicerideos de
cadeia média) com aportes crescentes
que suspendeu 10 dias apo6s (D26) por
recorréncia do quilotorax. Manteve a



pausa alimentar até ao D32, altura em
que iniciou Monogen® (90% de trigliceri-
deos de cadeia média). Iniciou terapéu-
tica com octreétido em infuséo continua
de D37 a D53. Sem recorréncia de der-
rame pleural.

Manteve alimentagcdo com Mono-
gen® e perfusdo semanal de lipideos e
vitaminas lipossoluveis durante 6 sema-
nas, apds o que iniciou leite adaptado
a lactentes mantendo-se clinicamente
bem.

Actualmente com 7 meses, apre-
senta DPM e evolugéo estato-ponderal
adequada.

DISCUSSAO

Na populacao geral a prevaléncia
de hidropisia fetal varia de 1 em 1500
a 3800 recém-nascidos®') conforme
as séries. Dada a gravidade clinica, o
tratamento destes casos devera ocorrer
em centros de referéncia. De Setembro
de 2005 a Janeiro de 2009 foram inter-
nados, na Unidade de Cuidados Inten-
sivos do Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia, 1923 recém-nascidos dos
quais 5 com diagnostico de hidropisia
fetal, dois dos quais transferidos de ou-
tros hospitais.

Destes, um dos casos foi por iso-
imunizagdo, um permaneceu sem diag-
noéstico etiolégico e nos restantes 3 a
causa foi uma fibromatose congénita
generalizada, uma diabetes materna e
insuficiéncia cardiaca com cardiomiopa-
tia dilatada e um quilotérax congénito.
Assim, a nossa proporgao foi de 1:4 entre
a hidropisia imune e a ndo imune.

A Fibromatose congénita genera-
lizada constitui uma entidade rara(213),
ocorrendo na maioria das vezes de for-
ma esporadica, com raras descricdes de
ocorréncia familiar. Pode manifestar-se
sob varias formas nomeadamente um
nédulo solitario, noédulos multiplos ou
miofibromatose generalizada se ocorre
envolvimento visceral. O padréo histolé-
gico é similar mas as implicagdes clinico-
patolégicas e prognésticas diferem con-
forme o grau de envolvimento visceral,
sendo que, quando presente, esta asso-
ciado a mau prognéstico, como no caso
descrito('214),

Apesar da hidropisia ser uma con-
dicdo fetal, em muitos casos surge as-
sociada a complicagdes maternas®. No
segundo caso, a presenca de uma insufi-
ciéncia cardiaca materna com cardiomio-
patia dilatada associada ao mau controlo
glicémico persistente da diabetes gesta-
cional, por certo contribuiram para a hi-
dropisia fetal.

O terceiro caso reporta um caso
de hidropisia fetal imune por iso-imuni-
zagdo Rh. Apesar de outrora ser a prin-
cipal causa de hidropisia fetal", nos
nossos dias, com a vigilancia gestacio-
nal e a introdugdo da profilaxia com a
imunoglobulina anti-D trata-se de uma
causa rara. Neste caso é de realcar dois
testes de Coombs Indirecta negativos
em que se questiona o resultado dos
mesmos. Ha condigdes que justificaram
a iso-imunizagéo como o facto de se tra-
tar de uma IlIG, existir uma morte fetal
prévia que, segundo informagcdo ma-
terna, seria por incompatibilidade san-
guinea. Associado a este facto temos
um teste de Coombs indirecto materno
pos-parto positivo com titulos muito ele-
vados. Por outro lado, a ndo prescrigéo
de imunoglobulina anti-D nesta gravidez
conforme esta protocolado, condicionou
também este desfecho.

No quarto caso destaca-se o facto
de, apesar de uma vigilancia regular da
gravidez e do empenho de uma equipa
multidisciplinar na abordagem e procura
de diagnostico, nem sempre & possivel
alcancga-lo.

O quinto caso reporta um quilotorax
que, quando associado a hidropisia fe-
tal, tem uma mortalidade de 98%. Neste
caso ndo se verificaram as complicacées
inerentes como infecgdes, trombose ou
linfopenia, atribuindo-se este desfecho
favoravel a uma adequada vigilancia ges-
tacional e diagndstico pré-natal precoce
associada a uma intervengéo multidisci-
plinar coordenada.

Tal como na literatura"*%, o mé-
todo usado para diagnéstico pré-natal
(DPN) de HF foi a ecografia obstétrica
realizada ao longo da gestagéo. Este
método, realizado em todos os casos,
ndo permitiu detectar atempadamente
alteracdes em 4 deles, sendo que no 1°
caso as ecografias foram sempre reali-
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zadas em consulta de urgéncia (falta de
comparecéncia materna as consultas de
rotina). S6 num dos casos foi possivel o
DPN, apontando para a necessidade de
procura sistematica de marcadores eco-
graficos sugestivos de HF.

De realgar a importancia do exame
anatomo-patolégico que permitiu o diag-
néstico etiolégico no 1° caso.

Tal como descrito na literatura, ape-
sar dos avancgos diagnosticos e terapéuti-
cos, a taxa de letalidade perinatal perma-
nece elevada. Contudo, na nossa série
a mortalidade foi de 40%. Esta percen-
tagem podera ser devida ao facto de os
casos mais graves com DPN poderem ter
feito interrupgdo da gestagdo e ndo cons-
tarem da nossa amostra. Por outro lado,
a abordagem destes casos num Centro
de Apoio Perinatal Diferenciado melhora
o prognostico global.

CONCLUSAO

A HF é caracterizada por acumula-
¢do anormal de fluido generalizada envol-
vendo duas ou mais cavidades corporais.
N&o é uma doenga especifica mas sim o
resultado final de uma série de condigdes
fetais ou maternas.

Apesar da melhoria no diagnos-
tico e abordagem terapéutica, a eleva-
da taxa de morbilidade e mortalidade
permanece. Assim, dado a potencial
gravidade da situagédo, o diagndstico
pré-natal precoce é de extrema impor-
tancia, permitindo néo sé determinar a
etiologia, antecipar problemas e tomar
decisdes clinicas de acordo com o prog-
néstico esperado mas, também, numa
fase posterior, aconselhar relativamente
a futuras gestagdes, ponderando o risco
de recorréncia.

As etiologias s&o variadas, sendo,
por vezes, dificil de a determinar dado
que, apos exclusdo das causas mais fre-
quentes, existe um leque de patologias
raras que devem ser ponderadas e in-
vestigadas.

Apesar de uma boa coordenacéo
multidisciplinar, envolvendo obstetras,
neonatologistas e patologistas, nas in-
vestigagbes pré e pds natais respecti-
vamente, e com o recurso a novas tec-
nologias, o diagnostico nem sempre é
possivel.
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HYDROPS FETALIS — PATHOLOGY
OF PAST, PRESENT AND... FUTURE?
A RETROSPECTIVE STUDY

ABSTRACT

Introduction: Hydrops fetalis is de-
fined by an abnormal accumulation of in-
terstitial fluid in fetuses. Initially described
as a unique pathologic entity, in 1892
Ballantyne suggested it might represent
a final state common to a variety of dif-
ferent pathologic processes. Potter distin-
guishes 2 types: immune (more frequent
till the discovering of RhoGAM) and non
immune (90% of the cases nowadays,
with an estimated incidence of 1 in 1500
to 3800 births). Besides all advances in
diagnosis, hydrops fetalis still remains a
defying entity in perinatal medicine. The
aim of this review was to analyze the ca-
ses of hydrops fetalis in a Neonatal Inten-
sive Care Unit (NICU) to assess etiology,
morbidity and mortality.

Patients and methods: The authors
present five cases of hydrops fetalis tre-
ated in a NICU, from September 2005 to
January 2009, illustrating different aeti-
ologies. The study was based on the ret-
rospective analysis of mothers and new-
borns’ medical files evaluating obstetric
and perinatal parameters, diagnosis,
treatment and evolution.

Results: From September 2005 to
January 2009, 1923 newborns were ad-
mitted in NICU. Five had the diagnosis
of hydrops fetalis. Three of these were of
non immune cause (congenital general-
ized fibromatosis, maternal diabetes and
dilated cardiomyopathy and congenital
chylothorax), one of Rh iso-immunization
and the last of unknown aetiology.

Only one of the cases had prenatal
diagnosis. The group mortality was of 2/5
cases (40%).

Conclusion: Besides the improve-
ment in diagnosis and therapeutic ap-
proach, the high mortality and morbidity
rates still remain, being extremely impor-
tant an early prenatal diagnosis. This al-
lows the determination of the aetiology,

anticipating problems, making clinical de-
cision based on the expected prognosis
and also the genetic counselling. An ex-
cellent multidisciplinary coordination, in-
volving neonatologists, obstetricians and
pathologists is essential.

Key-words: hydrops fetalis, hydrops
immune; hydrops non immune, iso-immu-
nization, chylothorax, congenital generali-
zed fi bromatosis
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