HIDROPSIA FETAL

                                         Paulo  R. Margotto/ Jefferson G. Resende
Hidropsia fetal é definida como a presença de dois ou mais dos seguintes resultados fetais: edema da pele, derrame pleural, derrame pericárdico, ascite e polidrâmnio. Ocorre em 1/1500 a 4000 partos.

Pode ser de causa imune ou não imunomediada Devido ao uso generalizado da imunoglobulina profilatica pré-natal Rh (D) causas não imunes são responsáveis por 90 por cento dos casos de hidropsia fetal. 

A patogênese não está claramente definida, porém a hidropsia fetal parece ser multifatorial, devido à mecanismos que causam pressão vensa central  elevada, prejuizo do retorno linfático, e aumento da permeabilidade capilar

Crianças hidrópicas possuem taxa de mortalidade de 50% e varia de acordo com a causa da hidropsia,  assim como com a idade gestacional do diagnóstico (quanto mais pecoce, pior o prognóstico).


Geralmente reconhecido pela primeira vez por exame ao ultrassom  no 1º ou 2º trimestre de gestação.
A - HIDROPSIA FETAL ISOIMUNE
Identificação do feto de risco para hidropsia


A equipe médica e de enfermagem, bem como o Banco de Sangue, deve estar avisada, sempre que possível e com antecedência, do nascimento de um RN isoimunizado.

Na identificação do feto de risco para Hidropsia, são consideradas condições pelo obstetra segundo Bowman.


1- História prévia de RN afetados:

(O risco de uma subseqüente morte fetal por hidropsia é, no mínimo 90%)


2- Títulos de anticorpos maternos: Coombs indireto.
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Havendo  historia precedente de hidropsia ou severa eritroblastose que requereu exsangüíneotransfusão, considerar títulos baixos como 1/4 ou 1/8.


3- Espectrofotometria do líquido Amniótico: 


É o meio seguro e digno de confiança para predizer a gravidade e o progresso da hemólise fetal. Somente usando os títulos de anticorpos Rh e a história materna podem-se predizer com certeza os fetos severamente afetados em apenas 62%.


Não somente a incompatibilidade Rh, como também a incompatibilidade ABO, pode causar hidropsia fetal, especialmente em pacientes com o tipo O ou com história prévia de incompatibilidade ABO no RN. A incompatibilidade ABO raramente resulta em doença neonatal severa por várias razões, entre as quais: células outras, além dos eritrócitos fetais possuem antígenos A e B, provendo sítios adicionais de ligação com o anticorpo; muitos anticorpos anti-A e anti-B são do tipo IgM e não cruzam a placenta, mas alguns pacientes com o tipo O podem produzir preferencialmente auto-anticorpos anti-A e anti-B do tipo IgG que cruzam a placenta.

Clínica:


 A apresentação habitual é  anemia, edema e sinais hipóxicos ao nascimento.


Alterações esperadas em maior ou menor intensidade, dependendo do caso:


1 - O mais freqüente é que o volume circulatório esteja dentro do habitual para a idade gestacional (70 a 79 ml/Kg); é raro que seja maior ou menor.


2 - Todos os bebês tem hipoalbuminemia (devido a uma redução da capacidade de síntese do fígado, secundária à distorção do cordão de células hepáticas pela hemólise e aumento do parênquima hepático pelas ilhotas  de eritropoese), levando a baixa pressão  coloidosmótica, que pode explicar a hidropsia.



Este fato tem implicações terapêuticas importantes, pois a infusão de plasma ou sangue total, aumentando esta pressão coloidosmótica aumentará muito o volume circulante por transferência do líquido do extra para o intracelular, piorando a insuficiência cardíaca geralmente preexistente, podendo o RN morrer rapidamente


3 – Pressão Venosa Central (PVC) - Não reflete somente o volume sanguíneo circulante, reflete, também, a resistência arterial pulmonar e a função do ventrículo direito. A asfixia deve ser evitada a todo custo, pois a hipoxia, hipercapnia e acidose, além da anemia já existente, agravará todo o quadro de hipoxia tecidual e de hipertensão pulmonar; além disso, piorará ou precipitará a insuficiência cardíaca iminente.


4 - É esperada alta incidência de Doença da Membrana Hialina.


5 - O óbito se dá, geralmente, por progressiva insuficiência cardíaca e respiratória. A mortalidade relatada na literatura varia de 50 a 90%.

Exames Laboratoriais


Exames laboratoriais (que podem ser realizados em sangue de cordão): Tipagem e Coombs direto, série vermelha, bilirrubinas, proteínas totais e frações. Eletroforese de hemoglobina, sorologias para toxoplasmose, citomegalia, rubéola, doença de Chagas, sífilis, cariótipo e pesquisa de lupus materno, podem ser necessário em casos de hidropsia não imune. Pedir histopatológico da placenta.

Diagnóstico diferencial com hidropsia não imune:

Alguns dados:

	HIDROPSIA IMUNE
	HIDROPSIA NÃO IMUNE

	Não primigesta
	Pode ser primigesta

	Mãe Rh negativo
	Pode ser positivo

	Coombs indireto positivo
	Pode ser negativo

	Filhos anteriores com história de exsangüíneotransfusão, icterícia ou mesmo hidropsia
	Sem relato de filhos anteriores com icterícia

	Sem malformações
	Presença de malformações

	Hepatoesplenomegalia
	Pode não ocorrer


Tratamento

Deve ser imediato e intensivo, visando corrigir a hipoxia, acidose, hipoglicemia e anemia.


Ventilação Mecânica - é freqüentemente necessária, pois, além da asfixia e da acidose intraparto que por si só já poderão impor a ventilação mecânica, é freqüente a ocorrência  de Doença da Membrana Hialina, edema pulmonar e derrame pleural (hidrotórax). Ascite muito intensa, pode promover restrição  à expansão torácica  e impor paracentese. Adequada oxigenação e ventilação  pode requerer maiores parâmetros ventilatórios (FR :40 - 60/min. - PIM: 25 - 30 cm H2O PEEP: 4  a 6 cm H2O)

· Exsangüíneotransfusão(ET): a  normalização da Hb e do Htc deverá ser alcançada inicialmente por uma ET parcial usando-se concentrado de hemácias  (40 ml/kg- tipo O, Rh negativo não perigoso). O objetivo é obter um Htc o mais satisfatório e mais tarde, uma ET de uma volemia com sangue de Htc normal. Além de outros dados clínicos, a ET deve ser realizada em geral, com  níveis de Hb no cordão de 8 a 10g %. 

· Transfusões de sangue ou sangrias: Os RN com doença Rh e hidropsia  têm volumes sangüíneos normais, não sendo recomendadas transfusões sangüíneas ou sangrias, pois o habitual é o nascimento em condições normovolêmicas (assim, a insuficiência cardíaca como causa primária da hidropsia não pode ser aceita); tais procedimentos somente seriam feitos com medida eficiente da PVC.
·  (com ressalvas já mencionadas); o cateter radiopaco pode ser introduzido pela veia umbilical, com a ponta na veia cava inferior (controlar).

· Albuminoterapia: a hipoalbuminemia se correlaciona com a severidade da doença, mas não há evidências que o uso de albumina seja benéfico.

· Monitorizar a glicemia, diurese, pressão arterial e, se possível, a PVC.

 -Se necessária expansão: Tanto a hidropsia imune como a não imune apresentam volume sanguíneo normal ou reduzido; se, no entanto for  necessária expansão (indicado quando a perfusão periférica está comprometida), optar por sangue total  aplicado lentamente (2 horas) monitorizando a hemodinâmica do RN

EM  RESUMO:

- Aquecer;

- corrigir a hipoxia com aumento da FiO2 ou ventilação mecânica;

- corrigir a acidose com ventilação mecânica ou uso cuidadoso de bicarbonato'

- exsangüíneotransfusão com concentrado de hemácias: 40 ml/Kg

-corrigir o edema pulmonar: Ventilação mecânica com PEEP adequada,   restrição hídrica, digitálicos. Lembrar que a PEEP aumentada,  que poderá restringir o edema pulmonar poderá de outro lado, impor  dificuldade ao ventrículo direito;

-paracentese em casos de ascite restritiva à respiração; drenagem de tórax em 

 alguns casos.


Nos casos de hidropsia fetal não imune (o mesmo não se pode afirmar para isoimune), relata-se que a melhor diurese ocorre entre 7 e 12 dias de vida e que a perda de peso pode variar de 28% a 43%.

B - HIDROPSIA FETAL NÃO IMUNE

          Com a melhora da terapia pré-natal, a hidropsia fetal devido à isoimunização Rh tornou-se menos comum (nas séries iniciais era 80% de 1976-1988, caiu para 20% e hoje, provavelmente seja mais baixa), evidenciando, portanto, a importância do conhecimento e manuseio de outras causas de hidropsia fetal (hidropsia não imune).


A abordagem da hidropsia não imune difere, em muitos pontos, do exposto para hidropsia isoimune.


Da mesma forma, o pré-natal bem feito pode esclarecer o diagnóstico e até, em alguns casos, possibilitar o tratamento, como evidencia a literatura: o tratamento do hipertireoidismo materno com propiltiuracil levou a resolução da hidropsia fetal não imune por essa causa, assim como o tratamento intra-útero de severa anemia fetal possibilitou o controle da hidropsia fetal.


Durante o pré-natal suspeita-se de hidropsia quando houver hidropsia em gestações anteriores, casos relatados na família, além de polihidrâmnio. Geralmente, no entanto, o feto hidrópico é um achado de ecografia.


Um pré-natal bem feito pode ajudar no esclarecimento da causa, além de fornecer informações sobre as condições do bebê. Se a  hidropsia for diagnosticada antes de 24 semanas de idade gestacional, o risco de morte é maior (95%), assim como maior risco de anormalidades no cariótipo (1/3); após a 24ª semana a causa mais provável é a idiopática ou devido a anormalidades cardiotorácicas. 

Entre as principais causas temos as  alterações cromossômicas (Síndrome de Turner é a mais comum), hipoplasia pulmonar, hérnia diafragmática, disfunção cardíaca, quilotórax fibrose cística do pâncreas, obstruções do trato urinário, síndrome nefrótica, doenças do metabolismo, hemoglobinopatias (a mais comum é a talassemia alfa homozigótica). Vários tipos de nanismo e infecções perinatais crônicas, como Doença de Chagas, Parvovirose B19, Citomegalovírus, Infecção pelo Zika virus (A constatação de uma associação entre infecção pelo zika vírus  e hidropisia fetal sugere que o vírus pode provocar danos aos tecidos, para além do sistema nervoso central fetal; o mecanismo permece especulativo) podem levar a hidropsia. Anormalidades cardiovasculares e a alfa-talassemia homozigótica tem sido relatados como sendo as causas mais freqüentes, seguido de anormalidades cromossômicas. Em 44%  dos casos não se consegue determinar as causas. O prognóstico é ruim, principalmente se diagnosticada antes de 24 semanas de gestação e principalmente se associada com cariótipo anormal (cursa com uma mortalidade perinatal de 70 a 90%). Fukushima e cl, em uma série de 214 casos, avaliados em um período de 27 anos, relataram uma mortalidade de  41,4% e sobrevivência intacta de 50%.

O acompanhamento ecográfico é absolutamente necessário. Coleta de líquido amniótico e de sangue fetal para estudos genéticos e metabólicos podem elucidar a etiologia, ainda no pré-natal. Além do mais, informações ecográficas poderão rastrear malformações cardíacas e renais, por exemplo, como apoio importante aos cuidados do recém-nascido na UTI neonatal. Também a ecografia no pré-parto imediato poderá informar à equipe neonatal se deverá ou não haver necessidade de esvaziamento torácico e/ou abdominal, se houver dificuldades de reanimação na sala de parto.


Esses bebês devem  nascer em unidades que contam com UTI neonatal.


O atendimento em Sala de Parto deverá ser feito com o  máximo de previsibilidade. Isso quer dizer, que a equipe será múltipla, já que a maioria requererá intensa ressuscitação cárdio-respiratória, com freqüente necessidade de infusão de drogas. É  também freqüente a necessidade de toracocentese e paracentese, para aliviar cavidades, possibilitando melhor expansão torácica. É preciso cuidado na paracentese já que é comum  a presença de hepatomegalia (aqui também a ecografia poderá ajudar).


Colher sangue do cordão umbilical para pesquisar as anomalias já citadas,  além de avaliação bioquímica e hematológica.


Quase sempre esse bebê irá  à ventilação mecânica. Avaliar a função cardíaca, assim como toda a hemodinâmica é impositivo para possibilitar  um melhor manuseio. Assim, cardiomonitor  com ECG, pressão venosa central, pressão arterial, débito urinário, etc, permitirão melhor manuseio da hemodinâmica.


O habitual é o bebê nascer com bom hematócrito (46% em média) e com hipoalbuminemia. O uso de restrição hídrica, utilização de sangue  e derivados, albumina, etc será quase sempre necessário e, obrigatoriamente, sob monitorização.


 Muitos  casos têm pulmão hipoplásico, desenvolvem DMH e hipertensão pulmonar persistente. A ventilação mecânica é quase sempre agressiva, e os cuidados  decorrentes, mais atentos.

As avaliações pós-natais incluem estudos ecográficos (coração, sistema urinário, transfontanela), radiográficos (crânio, tórax, ossos longos), além dos já citados.


Estudos genéticos são imprescindíveis, uma vez que, além de possibilitar-nos conhecer a causa básica, em muitos casos, permitirá aconselhamento genético à família.


Apesar da mortalidade alta, dependendo da época da gestação em que o diagnóstico for feito, alguns RN sobrevivem, inclusive sem anormalidades.

Recomendações da Sociedade de Medicina Materno Fetal  de Washington, DC, para Hidropsia Não Imune (2015):





1C: Forte recomendação, evidência de baixa qualidade. Os benefícios parecem superar o risco ou vice-versa. Evidência de estudos observacionais, não sistemáticos de experiência clínica, ou de ensaios aleatorizados, controlados com falhas graves; qualquer estimativa de efeito é inédito. Recomendação forte, e se aplicar a pacientes; algumas das bases de evidências que apóiam uma recomendação, no entanto, de baixa qualidade.

Uso de octreotide (QUILOTÓRAX): O octreotide tem sido utilizado na em recém-nascido seja limitada. Cuidados de rotina para o quilotórax em recém-nascido incluem tanto conservador ou abordagens cirúrgicas. O  octreotide, um análogo da somatostatina, tem sido usado para o tratamento população pediátrica para quilotórax pós-operatório, embora a literatura de pacientes com quilotórax refratário não responsível ao tratamento conservador. Pronta instituição do tratamento com octreotide após a cirurgia em pacientes com drenagem significativa ou a formação de quilo pode reduzir gastos e morbidade associadas com uma internação prolongada. O octreotide é um análogo sintético da somatostatina com propriedades anti-secretoras semelhantes aos da somatostatina. O octreotide tem a vantagem de ter uma meia-vida maior  (2-6 h) do que a somatostatina. Propõe-se o uso de octreotide por causar leve vasoconstrição esplâncnica, incluindo fluxo venoso hepático. Isto leva a redução das secreções pancreáticas gástrica e intestinal, bem como a absorção intestinal. Estes mecanismos coletivamente reduzem o fluxo de quilo. Na maioria dos relatórios publicados, o efeito do tratamento era evidente dentro de 5-6 dias e a resposta foi muitas vezes objectivamente medida por uma diminuição significativa  na drenagem quilosa. A dose do octreotide tem sido bastante variável, indo de 0,3-10 µg/kg/h e a duração varia de 3 a 27 dias. O intervalo de tempo para resolução do quilotórax tem sido relatado entre 16 h e 18 dias. Na presente série de Shah D et al (6 casos), o aumento da dose do octreotide  foi gradual para evitar quaisquer efeitos secundários e o efeito foi visível quando se alcançou a máxima dose (10 µg/kg/h.). Embora nenhuma dos 6 RN tratados nete série apresentaram efeitos colaterais (5 foram extubados com suscesso e e a efusão quilosa resolveu-se totalmente. No entanto, tem sido relatados efeitos adversos com o octreotide, como arritmias, dor no local da injeção, náuseas, vômitos, constipação ou diarréia, hiperglicemia, hipoglicemia, tontura e fadiga. Outros efeitos adversos incluem disfunção transitória do fígado, hipotireoidismo função, transitória e necrosante enterocolite necrosante, hipoxemia e hipertensão pulmonar em prematuros, hipertiroxinemia transitória, colelitíase e inibição da neovascularização retiniana.
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