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DEFINICION

El sindrome HELLP (Hemolysis; Elevated Liver enzymes; Low Platelet
count) fue descrito por Weinstein1 en 1982 como una complicacion
de la preeclampsia severa. Pertenece al grupo de las microangiopatias
trombéticas.

En 1993, Sibai? detalla los siguientes criterios diagnésticos basados
en datos del laboratorio: hemdlisis, con presencia de esquistocitos
en sangre periférica, LDH mayor de 600U/L; disfuncién hepética, con
AST mayor de 70U/L y, trombocitopenia, con plaquetas inferiores a
100*10%/L. Posteriormente, Martin® clasifica la entidad, en funcién de la
severidad de la clinica y la cantidad de plaquetas(clase 1, menores de
50.000/microl; clase 2, entre 50.000 y 100.000 y, clase 3, entre 100.000
y 150.000).

ETIOLOGIA

Es desconocida, aunque se cree que la coexistencia de leucocitosis
y trombopenia pueden tener relacién con un proceso inflamatorio
sistémico de base. Podria estar asociada a un dafio microvascular con
lesidn endotelial, depdsito de fibrina en vasos, y activacion y aumento
de consumo plaquetario.

Se han postulado varias teorias como la isquemia placentaria, los lipidos
maternos, una alteracion en el sistema inmune o incluso un mecanismo
genético(ciertos fenotipos maternos y fetales tiene riesgo aumentado
del sindrome).

Aungque muchos autores lo consideran una variante grave de pre-
eclampsia, para otros es un entidad independiente?; casi en el 20% de
los casos no va precedido de la misma, lo cual es muy importante de cara
a la sospecha clinica del cuadro. Al contrario que en la preeclampsia, la
nuliparidad no es un factor de riesgo para este sindrome.

EPIDEMIOLOGIA

Se desconoce su incidencia real (0,5-0,9% de todos los embarazos),
afectando segun algunos autores entre el 10-20% de las embarazadas
con preeclampsia/eclampsia; es méas frecuente en menores de 25 afios
(57%), raza blanca(57%) y primigestas (52%); se suele presentar entre la
27 y 36 semanas de gestacién aunque también se han descritos casos
en el postparto.

Hasta una de cada cuatro mujeres vuelve a tener el sindrome en
embarazos futuros.

La tasa de mortalidad materna varia entre 7,4 y 34% y la perinatal, puede
llegar hasta més del 40%.

CLINICA

El sintoma més frecuentemente encontrado es el dolor en el hipocondrio
derecho® y epigastrio (65%), nduseas o vomitos en 36%, cefaleas (31%),
sangrado digestivo (5%), ictericia hasta en el 90%, diarrea (5%), dolor en
hombro o cuello (5%). Otros sintomas més graves son pérdida de visidn,
hemorragia hepética o intracraneal y CID (Coagulacién Intravascular
Diseminada).

Se han encontrado cifras de TA mayores de 140/90 y proteinuria en el
85% de los casos, aunque se han dado casos de valores tensionales
normales, incluso en presentaciones severas del sindrome®.

No existe una verdadera insuficiencia hepatica, siendo las cifras de
coagulacién normales a no ser que aparezca una CID.

Hasta la mitad de las pacientes presentan insuficiencia renal; su etiologia
en el momento actual sigue siendo desconocida.

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

e Hemolisis: esquistocitos en el frotis de sangre periférica. Es el criterio
més importante para el diagndstico del sindrome. Se deben a
una alteracién de la forma de los hematies a su paso a través de
pequefios vasos sanguineos que contienen depdsitos de fibrina.
Otros signos de hemdlisis son el aumento de bilirrubina indirecta o
la presencia de haptoglobinas disminuidas en plasma (<= 25mg/dL).

e Bilirrubina total >= 1,2mg/dL

e Elevacién de enzimas hepéticas: AST mayor de 72 Ul/L; LDH mayor
de 600UI/L). La clésica lesidn hepatica es la necrosis parenquimatosa
periportal o focal con depésito de material similar a fibrina en los
sinusoides hepéticos. Existen formas incompletas del sindrome en las
que no se producen alteraciones significativas de las transaminasas.

e Plaguetas menores de 100*10°/L (aunque existen autores que
defienden plaquetas inferiores a 150*10°/L para el diagndstico).
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¢ No hay actualmente un consenso acerca de los criterios diagnésticos
de laboratorio, existiendo dos clasificaciones que definen el
sindrome, la de la Universidad de Tennessee®, y la del centro médico
de la universidad de Mississippi’ (Tabla 1).

Tabla 1.

UNIVERSIDAD DE TENNESSEE

-Recuento plaquetario < 100*107/L
-LDH >=600Ul/L
-GOT>=70Ul/L

SDME DE HELLP COMPLETO

SDME DE HELLP

INCOMPLETO Sélo uno o dos criterios presentes

UNIVERSIDAD DE MISSISSIPPI

-clase 1: <= 50*10° /L

TROMBOCITOPENIA ~clase 2: entre 50*107 /L y 100*109 /L
~clase 3: entre 100*107 /Ly 150*107 /L
HEMOLISIS Y DISFUNCION -LDH>=600UI/L
HEPATICA -AST Y/O ALT >=40Ul/L
COMPLICACIONES

Aunque la mayor parte de las mujeres que padecen este sindrome tiene
una buena evolucién, diversas publicaciones’® lo relacionan con una
elevada prevalencia de complicaciones graves del tipo convulsiones,
ascitis severa, edema cerebral, insuficiencia renal aguda, coagulacion
intravascular diseminada, hematomas hepaticos, desprendimiento
prematuro placentario, o sindrome del distress respiratorio del adulto.

Es frecuente la alteracién del filtrado glomerular secundario a
endoteliosis glomerular en fases iniciales apareciendo protenuria en
grado variable. Cuando el sindrome aparece en el periodo puerperal el
riesgo de insuficiencia renal aguda y edema pulmonar es mayor.

La morbilidad perinatal se asocia a prematuridad, bajo peso al nacer,
depresion neonatal, e hipoglucemia.

Se ha relacionado una mayor morbilidad con’?: LDH superior a 1400U/L,
transaminasas mayores de 150U/L e hiperuricemia superior a 7,8 mg/dL.

Aunque las funciones hepética, LDH y bilirrubina vuelven a cifras
normales en el postparto de la mayoria de las pacientes, se ha descrito
un estudioen el que hasta un 20% de las mujeres tuvieron una elevacion
persistente de niveles de bilirrubina total de 3 a 101 meses postparto.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El sindrome urémico-hemolitico (SUH) asociado a la gestacion, la
purpura trombocitopénica autoinmune (PTA), el fallo renal agudo
postparto, la necrosis grasa del embarazo (NGAE) y el sindrome HELLP
son considerados complicaciones o variantes de la preeclampsia/
eclampsia compartiendo mecanismos fisiopatoldgicos comunes que
empiezan con un dafo endotelial.

Se deben incluir también en el diagnéstico diferencial la gastroenteritis
aguda, apendicitis, hepatitis y el sindrome antifosfolipido, entre otros.

Con la necrosis grasa aguda del embarazo difiere en la magnitud del
dafo hepatico, el tipo de lesion y las complicaciones de la misma que
suelen conducir a fallo hepatico y encefalopatia, apareciendo con
frecuencia hipoglucemia severa y aumento de creatininay de TTPAy TP
como datos diferenciales en el laboratorio.

Tabla 2. Diagnéstico diferencial11 sindrome HELLP (LDH: lactato deshidrogenasa, PDF: productos de degradacién del fibrinégeno)
ALTERACION HELLP PTA SUH NGAE
HTA 75% Raro Presente 25-50%
PROTEINURIA 90% Variable Presente Variable
TROMBOPENIA 100% 100% 50% Variable
LDH Elevada Elevada Muy elevada Elevada
TIEMPOS DE COAGULACION - - - Elevados
FIBRINOGENO - - - Disminuido
PDF - - Elevados Elevados
ANTITROMBINA Il Disminuida - - Disminuida
BILIRRUBINA Elevada Elevada Elevada Muy elevada
AMONIACO - - - Muy elevado
GLUCEMIA - - - Muy disminuida
ALT.RENALES + - ++ +
ALT.NEUROLOG + ++ - -
FIEBRE - i n )
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TRATAMIENTO

La provocacion del parto es el Gnico tratamiento eficaz reconocido; si se
cree que va a prolongarse mas de 12 horas tras la induccién, se aconseja
realizar cesarea.

La transfusion de plaquetas se plantea ante cifras inferiores a 20.000
o a 40.000 con alteraciones asociadas de la hemostasia. El aumento
del recuento plaquetario se empieza a observar a partir del cuarto dia
postparto. En pacientes con mala evolucién es preciso monitorizar la
presion venosa central para garantizar una adecuada reposicion de
liquidos. Esta contraindicada la insercidn de catéteres en la subclavia
por el elevado riesgo de hemorragia interna.

Se deben prevenir las convulsiones utilizando sulfato de magnesio y
hacer un correcto control de la tensidn arterial con hidralazina, labetalol
o nifedipino.

El uso se esteroides (grado 1B) para el control de plaquetas, funcion
hepética y renal también estd recomendado por algunos autores,
aunque existen otros que postulan que no modifican el curso de la
enfermedad'?®. Existe, por lo tanto, en el momento actual, controversia
con respecto a su utilizacion en este sindrome.

En algunos casos, ha sido preciso someter a las pacientes a trasplante
hepéatico por complicaciones graves como la hemorragia hepatica,
necrosis o insuficiencia hepética severa.

Para decidir cudndo nos encontramos en situacion de remision del
sindrome, se tienen en cuenta los siguientes criterios: TA menor
de 150/100mmHg, recuento plaquetario mayor o igual a 100*10%/L,
disminucion de las cifras de LDH y mantenimiento de una diuresis
adecuada.

PREVENCION

No existen evidencias cientificas de que algln tratamiento pueda
prevenir las recurrencias en el sindrome HELLP, que pueden llegar a
aparecer hasta en un 25% de las mujeres.
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