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SINDROME HELLP

Juan José Alvarado™

RESUMEN

El cuadro clinico del sindrome de HELLP fue descrito inicialmente por Pitchard en 1954. En su trabajo publica la
descripcion de tres casos de embarazadas con las caracteristicas diagndsticas del sindrome. Solo fue 30 afios después
que Weinstein en 1982 encuentra 59 embarazadas con un cuadro al que clasifico como una variedad de preeclampsia
severa, acomodando el acrénimo de HELLP por presentar alteraciones a nivel hematolégico (anemia hemolitica y
trombocitopenia), y bioquimicas (elevacion de las enzimas hepdticas). Desde entonces son muchos los trabajos publica-
dos describiendo esta entidad patoldgica. Este sindrome, incluido cldsicamente dentro de los trastornos hipertensivos
del embarazo, afecta a un 0,1-0,6% de los embarazos y a un 4-20% de las pacientes con preeclampsia. Sin embargo, su
incidencia real probablemente sea superior pues la ausencia de unos criterios diagnésticos uniformes y gran variedad de
manifestaciones clinicas dificultan el diagndstico en muchas ocasiones. Asi, aunque tipicamente va precedido de un
cuadro de hipertension y proteinuria, ésta puede estar ausente hasta eii un 15-20% de los casos. Teniendo en cuenta la
literatura existente hasta el momento, el diagndstico, manejo y resultado perinatal continua controversial.

Palabras clave: anemia hemolitica, HELLP, hipertensidn, higado graso, preeclampsia, trombocitopenia, proteinuria,
Purpura trombopénica idiopatica, Purpura trombdtica trombocitopénica, sindrome hemolitico-urémico,

DIAGNOSTICO hemolitica microangiopética, elevacion de enzimas hepati-
cas y trombocitopenia. El diagnéstico de hemolisis, el cual
Los criterios diagnésticos usados para el sindrome de es el hallazgo cardinal se ha basado en la presencia de
HELLP son variables e inconsistentes. Tres son los hallaz- hematies fragmentados (esquistocitos), cifras bajas de
gos diagnésticos cardinales de este cuadro: anemia haptoglobina, elevacién de LDH, bilirrubina indirectay he-
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moglobina libre. Finalmente, algunos autores han descrito
el denominado sindrome «ELLP» o HELLP parcial en el que
no existiria hemélisis.

Tampoco existe un consenso sobre si las pruebas de fun-
cionamiento hepatico deben ser usadas 6 que grado de
elevacién de estas pruebas serian los adecuados para con-
siderarlos como elevados. En el trabajo original de Wenstein,
el menciona niveles anormales de AST, ALT y bilirrubinas,
sin especificar en ningiin momento el punto de corte a to-
mar para clasificarlos como elevados, ademas en ningdin
momento tiene en cuenta la elevacién de la LDH como
criterio diagndstico. De igual forma, en estudios recientes
los puntos de corte para estas enzimas ha variado desde 17
-72U/L.

Por ultimo, la trombocitopenia, considerada como el tercer
criterio diagnostico esencial, varia en su definicién entre
valores que oscilan desde 75000 hasta 279000.

La presencia de alteraciones en las pruebas de coagulacion
es variable. Es frecuente encontrar tiempos plasmaticos nor-
males en ausencia de complicaciones, aunque en algunas
series se han descrito cuadros de coagulacion intravascular
diseminada (CID) entre el 20 y el 40% de los pacientes con
HEIIP.

CLASIFICACION DEL
SINDROME HELLP

Martin y colaboradores, en un intento de establecer Ia gra-
vedad del cuadro, han clasificado las pacientes en tres gru-
pos teniendo en cuenta el grado de trombocitopenia. El
grupo 1 se define como aquellas pacientes con un conteo
de plaquetas inferior a 50.000/L, el grupo 2 aqueilas con
plaquetas entre 50.000 y 100.000/L, y las pacientes en el
grupe 3 aquellas con conteo superior a 100.000 pero menor
de 150.000/L.

En 1999 Martin realiza el estudio con mayor niimero de pa-
cientes incluido hasta el momento (777), en un intento de
demostrar la importancia clinica de esta clasificacién, sus
variables de desenlace fueron la gravedad de las manifesta-
ciones clinicas y estancia hospitalaria, los resultados de su
trabajo demostraron una morbilidad significativamente ma-
vor cuando se compar6 a las pacientes en el grupo 1 con las
del grupo 2, y diferencias menos evidentes entre las del
zrupo 2 v 3. es importante anotar que el 50% de las pacien-

23 clzsifizzdas en el Grupo 1 no presentaron morbilidad
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significativa, lo cual nos orienta a concluir que aunque
podemos determinar el riesgo de la paciente por medio de
esta clasificacién, atin nos hace falta encontrar métodos
mas eficaces en diferenciar las pacientes con riesgo a pre-
sentar complicaciones.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Uno de los principales problemas con la deteccién tem-
prana del HELLP radica en su presentacién clinica, ya que
las pacientes pueden presentarse con sintomatologia
inespecifica o con signos leves de preeclampsia. Las pa-
cientes con este sindrome se presentan con varios signos
y sintomas, ninguno de los cuales es diagnéstico de
preeclampsia y todos pueden ser encontrados con
preeclampsia severa sin HELLP. Las pacientes frecuente-
mente reportan dolor en el cuadrante superior derecho 6
epigastralgia, nausea, o vémito con una frecuencia del 30
— 90% de los casos, muchas pacientes reportan malestar
en los ultimos dias antes de la presentacién y algunas con
sintomatologia similar a un cuadro viral. Cefalea es repor-
tada en un 33-61%, mientras que los cambios visuales en
un 17%. Un grupo de pacientes reportan sintomatologia
relacionada con la trombocitopenia tales como sangrado
de mucosas, hematuria, petequias, hemorragia o equimo-
sis.

Aunque en un 82% de las pacientes se presenta
hipertension arterial, esta puede ser leva en 15 — 50% de
los casos y ausente en 12— 18 %. La mayoria de pacientes
se presentan con proteinuria (86-100%), sin embargo en
dos grandes estudios esta fue ausente en un 13%.

En relacién con el momento de presentacion, la mayoria
de las pacientes se encuentran entre las semanas 27 y 36
de gestacion, aunque en un 10% de los casos aparece
antes, un 20% las presenta en el parto y hasta en un tercio
de los casos puede aparecerén el puerperio Es més fre-
cuente en primiparas y no parecen existir diferencias en
su aparicién entre gestaciones tnicas o multiples.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de las pacientes con sindrome
HELLP debe incluir gran variedad de procesos, como infec-
clones virales, gastroenteritis, enfermedad ulcerosa péptica,
procesos biliares, pielonefritis, litiasis renal, etc. No obs-
tante, los cuadros mas importantes con los que hay que
diferenciarlos son aquellos que cursan con trombocitopenia
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aislada (trombocitopenia gestacional, parpura trombopénica
autoinmune), o bien asociada con anemia hemolitica
microangiopatica (preeclampsia, sindrome hemolitico-
urémico/plrpura trombética trombocitopénica, higado gra-
so agudo del embarazo}.

Trombocitopenia gestacional

Es causante del 70% de Ias trombocitopenias gestacionales,
su diagnéstico debe ser de exclusion, esta aparece en unza
mujer sana y cursa con una disminucién en las plaquetas
que usualmente nunca es menor de 70.000. Algunos auto-
res consideran esta disminucién como un fenémeno fisio-
16gico secundario a hemodilucion. Esta patologia ano se
asocia a ninguna manifestacion clinica o de laboratorio, y
sus valores se normalizan en el primer mes posparto.

Purpura trombopénica idiopatica

La purpura trombopénica idiopatica causa el 3% de todos
los casos de trombocitopenia gestacional, y es la causa
més frecuentemente observada en el primer y segundo tri-
mestres del embarazo. En estas pacientes la cifra de
plaquetas suele ser inferior a 70.000 y no suelen presentar
otras alteraciones analiticas ni clinicas destacables. La ex-
ploracién fisica también es normal. La realizacion de un es-
tudio de médula osea en el que se observe un incremento
del nimero de megacariocitos, o la demostracion de la pre-
sencia de anticuerpos antiplaquetarios IgG en suero o en
las plaquetas serviran para confirmar el diagnostico en ca-
sos dudosos.

Preeclampsia

Es el trastorno médico mas frecuente del embarazo, caracte-
rizado por hipertensién, y proteinuria. Afecta el 5-13% de
las gestaciones, y aparece sobre todo en primiparas y habi-
tualmente ex el tercer trimestre. Los criterios diagndsticos
incluyen: hipertensién arterial (> 140/90 mm Hg) y proteinuria
(> 0,3 g/dia. La trombocitopenia aparece en un 10-50% de
los casos v es generalmente leve, aunque se han descrito
valores bastante mas bajos, sobre todo si desarrollan
eclampsia. Ez frecuente observar un descenso adicional de
l2 cifra de plaguetas durante el parto y una progresiva nor-
malizacién en log 4-6 dias posteriores. En estas pacientes
es tara la aparicion de hemdlisis o de disfuncidn hepatica
grave. Por tltimo, los resultados de las pruebas estandares
de coagulacién suelen ser normales. El cuadro puede
sospecharse por la presencia de alteraciones visuales, ce-
falea, hiperreflexia, edema y por la presencia de proteinuria
e hiperuricemia.

Phrpura trombética trombocitopénica y sindrome
hemolitice-urémico

La puirpura trombdtica trombocitopénica (PTT) y el sin-
drome hemolitico-urémico (SHU) son microangiopatias
trombéticas diseminadas caracterizadas por la presencia
de trombocitopenia grave (con frecuencia por debajo de
20 x 10° plaquetas/1), anemia hemolitica con esquistocitos,
alteraciones renales y neuroldgicas y fiebre . Cursan sin
alteraciones de la hemostasia ni de la funcién hepatica.
No suelen tener hipertension, o ésta es muy leve y existe
una gran desproporcion entre las manifestaciones
neuroldgicas que pueden ser muy importantes y las cifras
de presién arterial. Por ultimo, la presencia de una falla
renal grave sugiere el diagnostico de SHU. La PTT suele
aparecer en el segundo trimestre del embarazo, mientras el
SHU es de aparicion mas frecuente tras el parto. No son
trastornos especificos del embarazo, pero el hecho de que
puedan aparecer durante la gestacidn hace que sea nece-
sario reconocerlo de forma rapida, pues son procesos prac-
ticamente mortales si no se instaura rapidamente un trata-
miento adecuado y en los que la induccion del parto no
tiene ningun efecto sobre su evolucién.

Actualmente, el diagnéstico de ambos procesos sigue ba-
sado en las manifestaciones clinicas. Sin embargo, la de-
terminacién reciente en el plasma de alteraciones en de-
terminadas enzimas con actividad proteolitica sobre el fac-
tor de Von Willebrand puede facilitar el diagnéstico de
estos cuadros.

Higade graso agudo del embarazo

Es un cuadro que aparece de forma caracteristica al final del
tercer trimestre y con una incidencia de 1/5.000-13.000
gestaciones. La causa es desconocida aungue datos re-
cientes sugieren una alteracién en la oxidacién
intramitocondrial de los dcidos grasos causada por un de-
fecto genético en ta actividad de determinadas enzimas he-
paticas. Clinicamente, el cuadre presenta unos sintomas
inicialmente inespecificos (néuseas, vémitos, dolor en el
hipocondrio derecho) ¢ que remedan un cuadro viral con
malestar v enorexia. En una ¢ dos seinanas aparece ictericia
v, sin tratzamientc, progresa a una falla hepatica fulminante
cor insuficiencia renal, encefalopatia, CID, diatesis
hemorrédgica, convulsiones, coma y muerte. Desde el punto
de vista de las pruebas de laboratorio suele existir
leucocitosis, siempre se observa un patrén de colestasis
hepatica con hipoalbuminemia ¢ incrementos variables de
las cifras de transaminasas pero normalmente superiores a
los observados en el sindrome HELLP. Es frecuente la apa-
ricién de hipoglucemia y practicamente todas las pacientes
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perinatal cuando se utiliza en pacientes con sindrome de
HELLP antes de las 34 semanas de gestacion. También exis-
te evidencia que el uso de dosis altas de dexametasona
mejora los resultados de laboratorios (10 mg intravenosos
cada 6 — 12 horas por 2 dosis seguido por 2 dosis adiciona-
les 6 mg IV cada 6 — 12 horas). Ninguno de estos estudios
demostrd mejoria en la morbilidad materna tal como necesi-
dad de transfusién, complicaciones pulmonares, renales o
hepaticas.

MANEJO RECOMENDADO

Debido a la progresion de la enfermedad, toda paciente
debe ser hospitalizada en una unidad de cuidado interme-
dio obstétrico. Las pacientes debes ser manejadas de su
preeclampsia recibiendo sulfato de magnesio como profi-
laxis para convulsiones y medicamentos antihipertensivos
para mantener la presion sistolica menor de 160 mm Hg,
diastolicas menores de 105 mm Hg o ambas. Para esto se
recomienda el uso de hidralazina en dosis de 5 mg en bolo
intravenoso repetido cada 15 minutos con una dosis maxi-
ma de 20 mg en una hora, el monitoreo de la presion se
realiza cada 15 minutos hasta la estabilizacién y luego cada
hora. Otros medicamentos que pueden ser usados son la
nifedipina y el labetalol.

La dosis recomendada de sulfato de magnesio consiste en
una dosis de carga de 6 gramos dados en un periodo de 20
minutos, seguidos por una dosis de mantenimiento de 2
gramos hora en infusioén continua, esta infusion debe
continuarse hasta 24 horas posparto.

El siguiente paso es confirmar la presencia del sindrome de
HELLP por medio de exdmenes laboratoriales, para lo cual
necesitamos la presencia de todos los siguientes: plaquetas
<150.000, AST >70 UI/L, bilirrubinas >1.2 mg/dL, extendi-
do periférico anormal, LDH > 600 UI/L.

Una vez confirmado el diagnostico de sindrome de HELLP,
y estabilizacién de la paciente debemos evaluar el estado
de salud fetal por medio de un registro Cardiotocografico,
perfil biofisico fetal o estudio Doppler de los vasos fetales,
para finalmente tomar la decision de terminar el embarazo
inmediatamente o esperar 48 horas para ofrecer el beneficio
de los esteroides.

La presencia del sindrome no es una indicacién para la ter-
minacién inmediata del embarazo por cesarea, incluso este
manejo puede ir en detrimento de la salud tanto materna
como fetal. La decision de intervenir quirirgicamente a esta

paciente debe se evaluada teniendo en cuenta la edad
gestacional, condicion fetal, presencia de actividad uterina,
y puntaje cervical. Las indicaciones recomendadas para
cesarea por el Dr. Sibai son: pacientes con embarazo menor
de 30 semanas que no se encuentran en trabajo de parto y
tienen un puntaje de Bishop menor de 5, al igual que aque-
Has con RCIU y/o oligoamnios menores de 32 semanas con
puntaje cervical desfavorable.

El manejo del dolor durante el trabajo de parto se logra con
dosis bajas de opioides sistémicos, ¢l uso de bloqueo pu-
dendo se encuentra contraindicado por el riesgo de pre-
sentar sangrado o la formacién de un hematoma a este ni-
vel. La anestesia peridural de igual forma no debe realizarse
especialmente en el caso de que las plaquetas se encuen-
tren por debajo de 75.000, por lo que la anestesia general
seria el método indicado en estas pacientes.

La transfusién de plaquetas se encuentra indicado ante la
evidencia de sangrado o en los casos en los cuales el
conteo plaquetario se encuentra por debajo de 20.000, de
igual manera la correccion plaquetaria se torna importante
antes de cualquier intervencion quirirgica con conteos
menores de 40.000.

El manejo posparto incluye la monitorizacién de los sig-
nos vitales, control de liquidos, laboratoros, y pulso
oximetria durante 48 horas, ademas de continuar sulfato
de magnesio y medicamentos antihipertensivos por 24 —
48 horas lo cual se puede prolongar dependiendo de a
condicion de la paciente.

Los hallazgos clinicos y de laboratorio se pueden presentar
por primera ves en el periodo posparto. En estas pacientes
el tiempo de inicio de las manifestaciones varia entre pocas
horas y 7 dias, con la mayoria desarrollandolo en las prime-
ras 48 horas, el manejo en estas pacientes es similar inclu-
yendo la utilizacién del sulfato de magnesio.
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