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Introducción
• Hidrops	fetal:	edema	subcutáneo,	acompañado	por	derrame	en	
2	o	más	cavidades	serosas,	incluyendo	derrame	pleural,	
pericárdico	y	ascitis.

• Hidrops	fetal	no	inmune	(HNI):	se	refiere	a	la	presencia	de	
hidrops	en	ausencia	de	Ac	maternos	circulates	anti	GR.	
– Constituye	más	del	90%	de	todos	los	casos	de	hidrops,	desde	el	
advenimiento	en	los	años	70	de	la	inmunoprofilaxis	anti	
aloinmunización	de	GR.	



Introducción
• Incidencia	de	HNI	alrededor	de	3	por	10000	nacidos	vivos

• Incidencia	mucho	mayor	en	ecografías	prenatales	de	1er	y	2do	
trimestre	(alto	porcentaje	de	muertes	fetales,	1/500	a	1/3,800		
muy	variable)



Fisiopatología	HFNI

Resultado	final	de	una	o	mas	de	las	siguientes	condiciones:
a) Presión	venosa	aumentada	debido	a	falla	miocárdica	

(Cardiopatías	o	anemia)	u	obstrucción	del	retorno	
venoso	al	corazón

b) Permeabilidad	capilar	aumentada	(ej infección),	drenaje	
linfático	obstruido	en	la	cavidad	torácica	o	abdominal	
(anomalía	congénita,	neoplasma)

c) Reducción	de	la	presión	osmótica‐hipoproteinemia
(hepatopatía,	nefropatía,	anemia	no	inmunomediada)



Características	del	feto	que	lo	hacen	
más	susceptible	a	presentar	edema:	

• Mayor	permeabilidad	capilar:	
• coeficiente	de	filtración	capilar	5	veces	mayor	que	adulto	
• capilares	fetales	más	permeables	a	proteínas

• Intersticio	mas	complaciente	
• Mayor	cantidad	de	líquidos	con	un	menor	incremento	en	la	
presión	hidrostática

• Pvc	tiene	mayor	influencia	sobre	el	retorno	linfático:
• Flujo	Conducto	Torácico	4	a	5	veces	mayor	que	en	adulto
• Disminuyecuando	comienza	a	aumentar	la	presión	venosa	
central



Fisiopatología
• Menor	importancia	a	la	presión	coloidosmótica:

• Reducción	de	albúmina	en	un	40%	no	se	acompaña	de	hidrops
• Muchos	hidrops	no	cursan	con	hipoalbuminenia











Trastornos	asociados	a	HFNI
• Debiese	considerarse	como	un	síntoma	o	fenotipo	clínico,	no	
específico,	un	estado	terminal	de	una	variedad	de	trastornos.

• A	pesar	de	extensas	investigaciones,	la	etiología	del	HNI	se	
desconoce	en	un	15‐25%	de	los	casos.

• 85%	dg	prenatal,	15%postnatal	y	5‐8%	se	clasifica	como	
idiopático	post	autopsia.



Anomalías	Cromosómicas
• Son	la	causa	de	un	25‐70%	de	los	casos	(aneuploidía,	delección,	
duplicación,	mutaciones	genéticas)

• Aneuploidía:	causa	genética	mas	común	(10%	de	HFNI).	
• monosomía	X	
• Trisomía	21
• Trisomía	18‐13‐12

• Causa	más	común	de	hidrops	de	aparición	temprana	(antes	de	las	
24sem	EG)



Anomalias	Cromosómicas
• Mecanismo	de	acumulación	de	fluidos	en	estos	niños	puede	
deberse	a	obstrucción	o	formación	incompleta	del	sistema	
linfático	en	el	cuello	o	abdomen	derivando	en	una	displasia	
linfática.

• Otros	mecanismos	son	por	falla	cardiaca	relacionada	a	
cardiopatía	congénita	(15	a	25%	de	fetos	aneuploides)	y	la	
leucemia	congénita	asociada	al	Sd.	De	Down.

• El	estudio	de	Microarray	ha	demostrado	anomalías	
cromosómicas	adicionales	(mas	pequeñas	a	las	que	se	ven	en	
estudios	citogenéticos	estándares)	en	7%	de	los	fetos	con	
anomalías	congénitas	y	cariotipo	normal



Sindromes	Genéticos
• Defectos	de	un	solo	gen,	que	pueden	afectar	vías	metabólicas,	
displasias	esqueléticas,	condiciones	hematológicas,	nefrosis	
congénitas	.

• Higroma	quístico		prominente	y	displasia	linfática	asociados	a	
HNI	incluye:
• Sd	de	Noonan,	displasia	acrocefalopolidactilia,		sindrome	
linfedema	distichiasis,	entre	otros

• Algunos	genes	se	expresan	específicamente	durante	el	
desarrollo	fetal,	mientras	que	otros	representan	una	expresión	
precoz	de	un	desorden	pediátrico	conocido



Sindromes	Genéticos
• Sd	genéticos	que	causan	akinesia		fetal	pueden	cursar	con	
hidrops:	
• pterigion	múltiple,	artrogriposis	múltiple	congénita,	distrofia	
miotónica	congénita.

• Patogénesis	involucra	bajo	flujo	linfático	y	aumento	de	la	presión	
intratorácica	secndaria	a	parálisis	diafragmática

• Displasias	esqueléticas	que	comprometen	tórax:	
• displasia	campomelica,	condrodisplasia	letal,	acondroplasia	
homocigota,	displasia	tanatofórica

• Alteración	del	retorno	venoso	y	taponamiento	cardiaco



Enfermedades	Metabólicas
• Errores	innatos	del	metabolismo	(antes	catalogados	como	HNI	
ideopáticos):
• Enfermedad	de	deposito	Lisosomal:	mucopolisacaridosis	tipo	VII,	
Galactosialidosis	infantil,	Enf.	De	Gaucher	tipo	2

• Al	menos	15	otros	EIM	pueden	causar	HNI:	Niemann‐Pick	A	y	C,	
Enf.	De	Farber,	sialidosis,	mucolipidosis	2,	etc.

• Ensayos	de	enzimas	específicas	en	amniocitos	o	medición	de	
metabolitos	específicos	de	sobrenadante	de	fluido	amoniótico	

• 25%	Riesgo	de	recurrencia	en	desórdenes	de	un	solo	gen,	valor	
pronóstico.



Anomalías	Cardiovasculares
• Responsables	de	aprox	40%	de	los	casos	de	HNI

• Se	pueden	subdividir	en	3	grupos:
1. Anomalías	estructurales:	Generalmente	causan	hidrops	de	

aparición	precoz,	con	mal	pronóstico,	mortalidad	cercana	al	
100%
• Defectos	del	septum	auriculoventricular
• Hipoplasia	de	corazón	der	e	izq
• Defectos	aislados	de	tabique	interauricular	o	ventricular
• Otros:	tetralogía	de	fallot,	cierre	precoz	ductus	arterioso
• Tumores	fetales	(raro)



Anomalías	Cardiovasculares
2. Arritmias:	

• taqui o	bradiarritmias.	El	mecanismo	se	postula	que	en	
su	inicio	es	por	alto	gasto	cardiaco	asociado		a	
congestión	venosa	progresiva	y	luego	bajo	gasto	
cardiaco	en	etapa	mas	tardía

3. Anomalías	vasculares:	
• malformaciones	venosas	o	arteriovenosas,	

corioangiomas de	la	placenta,	hemangiomas	gigantes,	
aneurismas	de	cordón	umbilical,	obstrucción	de	la	vena	
cava,	vena	porta	o	venas	femorales.



Anomalías	Torácicas
• Causantes	del	10%	de	los	HNI

• Lesiones	que	aumentan	la	presión	intratorácica	y	pueden	
obstruir	el	retorno	venoso	al	corazón,	produciendo	congestión	
venosa	periférica,	o	pueden	comprimir	el	conducto	torácico	y	
producir	linfedema

• Pronóstico	general	depende	de	la	edad	gestacional	al	momento	
de	instalación	de	la	lesión	y	el	grado	de	hipoplasia	pulmonar	
asociado.



Anomalías	Torácicas
• Hidrotórax	fetal:

• Incidencia	estimada	de	hidrotórax	fetal	es	de	1/10.000‐15.000	
embarazos.	

• Si	es	aislado	(primario)	la	causa	más	frecuente	es	el	quilotórax	
congénito.		Por	malformación	congénita	del	conducto	torácico,	o				
del	sistema	linfático	pulmonar:	linfangiectasia	pulmonar	primaria

• Anomalías	asociadas	y	las	aneuplodías	están	presentes	en	un	25	y	
7%	respectivamente	y	empeoran	el	pronóstico.	El	hidrotórax	fetal	
primario	puede	desaparecer,	estabilizarse	o	empeorar.

• El	hidrotórax	secundario	normalmente	forma	parte	de	un	cuadro	
de	hidrops	no	inmune	y	el	pronóstico	dependerá	de	la	causa	
subyacente



Anomalías	Torácicas

• Linfangectasia		pulmonar	primaria:
• Anomalía	caracterizada	por	la	dilatación	de	los	canales	
linfáticos	del	tejido	broncopulmonar	y	de	la	pleura	de	
etiología	desconocida.	

• Se	han	descrito	casos	asociados	a	herencia	autosómica	
recesiva,	mutaciones	genéticas	y	al	síndrome	linfedema‐
linfangiectasia‐retardo	mental	(Hennekam)

• Generalmente	se	acompaña	de	hidrops,	linfedema	y	a	
veces	linfangiectasia	en	otras	vísceras.	

• El	pronóstico	es	reservado;	la	mayoría	de	los	recién	
nacidos	fallecen	por	dificultad	respiratoria	severa;	su	
diagnóstico	solo	puede	realizarse	postnatalmente.



Anemia
• Anemia	fetal	presente	en	10‐27%	de	los	HNI

• Alfa	talasemia	mayor:	es	la	mayor	causa	de	hidrops	no	inmune	
en	población	del	sudeste	asiático.	Fetos	severamente	anémicos,	
frotis	periférico	con	GR	nucleados	y	target	cells.	Acidosis	
profunda,	hipoxia	e	hidrops	durante	el	2do	trimestre	de	
gestación	con	posterior	muerte	fetal.

• Casos	reportados	de	anemia	fetal	e	HNI	nivel	de	Hb	menor	a	
5g/dL



Enfermedades	Infecciosas
• Responsables	del	8%	de	HNI

• Parvovirus	B19:	principal	agente	causal	(15%).	Ataca	los	GR,	
hepatocitos	y	cel.	Miocárdicas.		Hidrops	se	resuelve	de	manera	
espontánea,	incluso	en	casos	de	anemia	severa	persistente.	
Transfusiones	fetales	intrauterinas.	Buen	pronóstico.

• TORCH:	
• Hidrops	asociado	es	de	mal	pronóstico,	refleja	falla	multisistémica.
• Asociado	a	microcefalia,	calcificaciones	cerebrales,	ventriculomegalia,	
hepatoesplenomegalia,	RCIU

• Varicela,	Adenovirus,	Coxsackie
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Pronóstico	y	Manejo
• Todos	los	pacientes	con	Hidrops	fetal	deben	ser	referidos	en	
forma	oportuna	a	un	centro	terciario	para	evaluación.

• Pronostico	depende	de	la	etiología,	EG	de	aparición	presencia	
de	derrame	pleural.

• Particularmente	derrame	pleural	y	Polihidroamnios	antes	de	
las	20	semanas	es	signo	de	mal	pronóstico	por	hipoplasia	
pulmonar	y	riesgo	de	parto	prematuro.

• Ausencia	de	Aneuploidía	y	ausencia	de	malformaciones	
estructurales	mayores	confieren	mejor	pronóstico.



Tratamiento	Fetal	Antenatal
• Las	opciones	de	tratamiento	fetal	para	el	HNI	dependen	de	la	
etiología	y	la	EG	al	momento	del	diagnostico:
1‐ Transfusión	intrauterina	para	anemia
2‐ Centesis	repetida	o	inserción	de	Shunt	para	derrames	pleurales,	
ascitis	o	lesiones	quísticas	torácicas

3‐ Tratamiento	materno	con	drogas	antiarrítmicas	para	tratar	
taquiarritmia	fetal

4‐ Cirugía	laser	para	transfusión	feto‐fetal	severa	con	Hidrops
5‐ Cirugía	fetal	abierta	o	laser	o	ablación	con	radiofrecuencia	para	
anomalías	estructurales	mayores	asociadas	a	Hidrops	(MAQ,	
secuestro	pulmonar,	teratoma	sacrocoxígeo

6‐ Exit	(ex	utero	intrapartum	therapie)



Manejo	Antenatal



Manejo
• El	parto	debe	programarse	posterior	a	la	consejería	de	los	
especialistas	apropiados:
• Genetista,	Neonatólogo,	Cardiólogo,	Cirujano	infantil.

• Manejo	por	equipo	multidisciplinario,	preparación	equipo	de	
reanimación

• Reanimación:	la	mayoría	de	estos	RN	requieren	intubación		
traqueal	y	ventilación	asistida.	Si	no	hay	buena	respuesta	a	lo	
anterior	se	deberá	plantear	la	toracocentesis,	paracentesis	o	
ambas

• Posterior	a	la	estabilización	y	traslado	a	la	UCIN	se	debe	
evaluar	la	causa	de	Hidrops	extensamente.



Manejo
• HNI	esta	asociado	a	una	mortalidad	perinatal	de	50	a	98%	y	
altas	tasas	de	morbilidad	neonatal.

• A	pesar	de	los	avances	de	diagnostico	fetal	y	terapia,	la	tasa	de	
mortalidad	no	ha	variado	en	los	últimos	15	años.

• Mandatorio	continuar	el	estudio	postmortem	(fotos	clínicas,	
Rx,	muestras	de	tejidos	ADN	fluido	amniótico,	congelar	a	‐70°C

• Adecuada	cosejería	genética	según	la	causa.
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