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RESUMEN

Laevoluciénnatural del quilotérax congénito com-
plicado con hidropesia fetal se asocia con alta mor-
talidad perinatal. El objetivo de la presente comu-
nicacién es describir una potencial alternativa tera-
péutica intrauterina en el manejo perinatal de esta
patologia fetal grave. Se describe el caso de un
embarazo de 27 semanas con una hidropesia fetal
por quilotérax congénito diagnosticado a través
del anélisis del liquido pleural fetal. Ante la progre-
sién del cuadro se inserté a las 29 semanas de
embarazo un catéter de derivacién pleuroamnidtica
con guia ecogréfica, con reversion de la hidropesia
fetal y del hidrotérax. A las 32 semanas se constaté
la expulsién del catéter a la cavidad amnidtica y,
ante la recurrencia del hidrotérax, se finalizé el
embarazo. Se realiz6 una toracocentesis fetal inme-
diatamente antes de la cesdrea. Se extrajo un recién
nacido de sexo femenino de 2.160 gramos, se efec-
tué intubacién endotraqueal electiva en sala de
partos. Se colocaron tubos de drenaje pleural. El
cuadro era compatible con hipoplasia pulmonar,
recibi6 surfactante, asistencia respiratoria mecani-
ca por 3 semanas y alimentacién parenteral y luego
enteral con leche adecuada por su enfermedad de
base. La evolucién fue favorable, con alta al mes de
vida y control normal al afio. El manejo interdisci-
plinario de una patologia fetal y neonatal grave a
partir del diagnéstico prenatal, como el hidrotérax
fetal primario complicado con hidropesia fetal, per-
mitirfa optimizarlosresultados perinatales a través
de estrategias terapéuticas prenatales, perinatales,
y neonatales.
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SUMMARY

The natural course of congenital chylothorax asso-
ciated with hydrops fetalis results in an extremely
high perinatal mortality. The aim of this study is to
describe a potential intrauterine therapy in the
perinatal management of this severe fetal condi-
tion. The present report describes a 27-week preg-
nancy with hydrops fetalis due to congenital chy-
lothorax diagnosed through the analysis of fetal
pleural fluid. At 29 weeks of gestational age, a
pleuroamniotic shunt under ultrasound guidance
was placed, and regression of the hidrops and of
the hydrothorax was registered. At 32 weeks, dis-
placement of the shunt and recurrence of the hy-
drothorax was observed. A cesarean section with
an intraoperative thoracocentesis was performed.
A 2,160 grams female newborn was obtained, who
was electively intubated in the delivery room. Bi-
lateral pleural tubes were also placed at once. The

newborn had lung hypoplasia and was treated with
surfactant, mechanical assisted ventilation and
parenteral nutrition. Thereafter, enteral nutrition
with a special milk due to the chylothorax was
implemented. The newborn showed a favorable
outcome with anormal follow-up at one year of age.
The interdisciplinary management of a severe fetal
and neonatal condition after prenatal diagnosis,
such as primary fetal hydrothorax associated with
hydrops fetalis, would allow to optimize the peri-
natal outcome through appropriate prenatal, peri-
natal and neonatal therapeutic strategies.

Key words: chylothorax, fetal hidrothorax, pleuroamni-
otic shunt, hydrops fetalis.

INTRODUCCION

El quilotérax fetal, también denomi-
nado hidrotérax fetal primario, es una
anomalia rara con una frecuencia estima-
daentre 1en 10.000 a 1 en 15.000 embara-
zos.! La historia natural del quilotérax
fetal difiere significativamente del quilo-
térax neonatal. En los casos neonatales la
mortalidad es cercana a 15%, mientras
que en los casos diagnosticados prenatal-
mente supera el 50%.> Cuando el hidroté-
rax es progresivoy se complica con hidro-
pesia fetal antes de las 32 semanas de
gestacion, la mortalidad perinatal es ma-
yor al 75%.% Es en este grupo de pacientes
en el que actualmente se postula que el
tratamiento intrauterino mejoraria la su-
pervivencia perinatal. Se presenta el caso
clinico de un hidrotérax fetal primario
bilateral complicado con hidropesia en el
que se colocé una derivacién pleuroam-
nidtica. Se discute su manejo perinatal y
neonatal.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 36 afios, G3 P2, con un
embarazo de 27 semanas, referida a la
Unidad de Diagnéstico y Tratamiento
Fetal del Hospital Italiano con diagndsti-
co de hidropesia fetal no inmunoldgica.
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Noseregistraban antecedentes relevantes. La
ecograffa mostr6 un feto con ascitis, edema
subcutdneo a predominio cefalotordcico, de-
rrame pleural bilateral (Fotografia 1) y polihi-
dramnios. No se detectaron anomalias fetales
estructurales, el cariotipo fetal era normal, 46,
XX. Los estudios inmunohematolégicos e in-
fecciosos en la madre fueron negativos.
Ante la sospecha clinica de hidropesia fe-
tal secundaria a hidrotérax se realiz6, previa
maduracién pulmonar fetal, una cordocente-
sis para extraccién de sangre e inmovilizacién
farmacolégica fetal y una toracocentesis bila-
teral evacuadora diagnéstica. En la toraco-
centesis se extrajeron 47 ml de liquido de
aspecto citrino, constatdndose la reexpansién
de ambos pulmones. Los andlisis en sangre
fetal fueron normales y el recuento de células
en el liquido pleural revel6 mds del 90% de
linfocitos, lo que permiti¢ realizar el diagnos-
tico de quilotérax. A las 24 horas se constaté
reacumulacién del derrame pleural, con au-
mento del edema subcutdneo y del polihi-
dramnios. Con el diagnéstico de hidropesia
secundaria a hidrotérax fetal primario en un
embarazo de 28-29 semanas y con mal pro-
néstico perinatal, entre el grupo médico y la
pareja se decidi6 la posibilidad de realizar un
tratamiento intrauterino mediante una deri-
vacion pleuroamniética. Antes de la adminis-
tracién de vecuronio y fentanilo por cordo-
centesis para la inmovilizacién y analgesia
fetal, se colocé un catéter tipo Harrison (“do-
ble cola de chancho”) con introductor de cali-
bre 13 en el hemitérax derecho fetal (Fotogra-
fias 2 y 3). La evolucién posterior mostré reso-
lucién progresiva del derrame pleural bilate-
ral, de los signos de hidropesia y del polihi-
dramnios. A las 32,5 semanas se constaté la
recurrencia del hidrotérax, observandose el
catéter libre en la cavidad amniética (Fotogra-
fin4). Se decidi6 finalizar el embarazo tenien-
do en cuenta la edad gestacional. Se realiz6
una toracocentesis fetal evacuadora inmedia-
tamente antes de la cesdrea electiva para me-
jorar la recepcién neonatal. Se extrajo un re-
cién nacido de sexo femenino de 2.160 gra-
mos, Apgar 7/8. Se realizé intubacién endo-
traqueal electiva en sala de partos y coloca-
cién de tubos de drenaje pleural bilateral. Con
la sospecha de hipoplasia pulmonar se admi-
nistré surfactante y se colocé a la nifia en
ventilacion de alta frecuencia los primeros 10
dias, seguida de ARM y CPAP hasta el dia 25,

cuando se la extubd. Los drenajes pleurales se
retiraron alos 20 dias. Se administré nutricién
parenteral total como tratamiento electivo del
quilotérax desde el 2° dia hasta el dia 32.
Como complicacién prenatal presenté una
sepsis por Candida albicans. A los 22 dfas co-
menzo conalimentacién enteral por gastrocli-
sis con leche elemental con triglicéridos de
cadena mediana. Posteriormente se alterné
con leche materna y finalmente se basé el
aporte en leche maternizada. Se dio el alta de
internacion a los 35 dias con vitamina D, C,
hierro, cisaprida antes de laleche, alimentada
con leche maternizada por sonda orogéstrica
y plan de estimulacién de succién. El segui-
miento hasta el afio mostré una evolucién
favorable.

DISCUSION

Las implicancias clinicas del hidrotérax
fetal varian desde un hallazgo transitorio,
hastalamuerte fetal o perinatal. El hidrot6rax
puede ser aislado (unilateral o bilateral) o
formar parte de una hidropesia fetal genera-
lizadainmunolégica o noinmunoldgica (ano-
malfas cromosémicas, infecciones, cardiopa-
tias, etc.). A su vez, puede ser primario
(quilotérax) o secundario a otras anomalias
tordcicas como la malformacién adenoma-
toidea quistica pulmonar, el secuestro pul-
monar o la hernia diafragmatica.*

En el presente caso, el hallazgo inicial fue
la hidropesia fetal. Sin evidencias de anoma-
lias fetales estructurales y con un cariotipo
normal, se sospeché la posibilidad de un
hidrotérax fetal primario debido a que: a) es
la causa mds frecuente de los casos de hidro-
pesia inexplicables,* b) el edema subcutdneo

FortoGraFia 1. Vista sagital y axial del hidrotérax
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tenfa una distribucién a predominio de térax
y cabeza y c) el derrame pleural parecia el
hallazgo predominante. A los efectos de ob-
tener un diagndstico se completd la evalua-
cién con una cordocentesis y una toracocen-
tesisbilateral. La toracocentesis permitié rea-
lizar el diagnéstico de hidrotérax fetal pri-
mario o quilotérax fetal, ya que el recuento
delinfocitos mayor del 80% enliquido pleural
se considera patognomonico de quilotérax.’
En algunas ocasiones, la toracocentesis tam-
bién puede resultar terapéutica. Sin embar-
go, en mds del 75% de los casos se observa
una reacumulacién rdpida del derrame
pleural*El hidrotérax fetal primario compli-
cado con hidropesia se asocia con alta morta-
lidad perinatal debido a hipoplasia pulmo-
nar y prematurez. En una revisiéon de 124
casos de hidrotérax fetal® se identificaron
tres factores de mal prondstico: parto antes
de las 32 semanas, hidropesia y ausencia de

Forocraria 2. Colocacion percutdnea del
catéter de Harrison

Forocraria 3. Colocacién del shunt de derivacion.
Reexpansion pulmonar
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intervencion fetal. Los autores calcularon una
mortalidad perinatal de 30 a 36% con la pre-
sencia de un factor, 77 a 81% con dos y 97%
conlostres factores. Por otra parte, sobre una
revision de 204 casos,’ seidentificaron cuatro
factores asociados con la evolucién del
hidrotérax fetal primario: la presencia de
hidropesia, laedad gestacional en el momen-
to del parto, la unilateralidad o bilateralidad
del derrame y la resolucién espontdnea. Sin
embargo, luego del andlisis multivariado, el
tnico factor de prondstico resulté la presen-
cia de hidropesia, con una mortalidad del
76% en los casos no tratados. Las evidencias
sobre los posibles beneficios de una deriva-
cién pleuroamniética para el tratamiento del
quilotérax fetal son limitadas.? No obstante,
existe consenso en que el desarrollo de hi-
dropesia antes de las 32 semanas tiene una
mortalidad perinatal tan alta que justificaria
intentar revertir el cuadro paraavanzarenla
edad gestacional y mejorar la condicién de
recepcién neonatal.* Ademds de la deriva-
cién pleuroamniética se han descripto otras
estrategias potenciales.”® A pesar del cardc-
ter experimental de esta intervencién intrau-
terina, la propuesta terapéutica se funda-
mento respetando los principios bioéticos de
beneficencia y autonomia para la madre y
beneficencia para el feto. El andlisis de la
situacién reveld, por unlado, una alta proba-
bilidad de muerte perinatal, ya sea con la
adopcién de una conducta expectante o con
la finalizacién del embarazo de un feto hi-
drépico antes de las 32 semanas. Por otra
parte, se evalué como posible alternativa
una intervencién intrauterina con bajo ries-
go de morbilidad materna y con la potencia-

FotoGraria 4. Catéter en cavidad amnidtica
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lidad de revertirlahidropesia y progresar en
la edad gestacional. La colocacién de un ca-
téter parala derivacién pleuroamniética per-
miti6 revertir la hidropesia mientras el caté-
ter permanecio en su lugar y avanzar méds de
3semanasenlaedad gestacional. La decision
de finalizar el embarazo luego de las 32 se-
manas contra un nuevo procedimiento se
baséenlaestimacién de que su prolongaciéon
aumentaba los riesgos fetales sobre las opor-
tunidades neonatales. Las urgencias neona-
tales en este tipo de recién nacido son la
necesidad de drenaje tordcico y la posible
hipoplasia pulmonar.?El primer aspecto se
intentd resolver con una toracocentesis in-
mediatamente antes de la cesdrea, seguida
de drenaje neonatal. Ante el diagndstico de
hipoplasia pulmonar se decidi6 realizar re-
clutamiento alveolar mediante ventilacién
de alta frecuencia asociada a surfactante.’
Finalmente, para el tratamiento neonatal de
la enfermedad de base se us6 una estrategia
de alimentacién parenteral prolongada, con
control y reposicién de la pérdida de nu-
trientes de acuerdo con el drenaje de quilo
pleural.'’ El tratamiento fue efectivoy pese a
la duracién de la nutricién endovenosa se
obtuvo crecimiento. La nifia presentd una
sepsis por Candida albicans atribuible al uso
prolongado de catéter central como compli-
cacion significativa. El pasaje de leche ele-
mental a leche humana fortificada se realiz6
a partir de los 27 dfas de vida, realizando un
control clinico y radiolégico para pesquisar
la reaparicién del derrame pleural, debido a
que la literatura avala la conducta por el
escaso riesgo de recidiva.

En sintesis, el manejo perinatal del pre-
sente hidrotérax fetal complicado precoz-
mente con hidropesia incluy6é un adecuado
diagnéstico prenatal y asesoramiento inter-
disciplinario, una intervencién terapéutica
intrauterina con colocacién de una deriva-
cién pleuroamnidtica, el manejo del parto

con toracocentesis pre-cesarea e intubacién
electiva, drenaje pleural y administracién de
surfactante en sala de partos en forma electi-
va y estrategias de alimentacién neonatal
como parte del tratamiento de su quilotérax
congénito. El presente caso ratifica que a
partir del diagnéstico prenatal de una ano-
malfa grave del desarrollo, el manejo en las
etapas prenatal, perinatal y posnatal en for-
ma interdisciplinaria permite optimizar el
resultado perinatal. m
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