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HELLP syndrom — hemolyza, zvy$eni jaternich enzymdl, trombopenie jsou zavaznou, Zivot ohroZujici komplikaci téhotenstvi.
Spravna diagnostika a véasné rozpoznani této akutni téhotenské komplikace je zdkladem tspésné Iécby a casto pfimo
zachrany matky i plodu.

HELLP syndrom
Mikroangiopaticka hemolyza, elevace jaternich enzymd, snizeny pocet trombocytd.

Syndrom byl poprvé popsén v roce 1982 Weinsteinem jako zdvazna porodnické komplikace, jedna z forem gestdzy, spojena se zvySenou perinatalni mortalitou
(33%). Materska mortalita je vysoka, dle riznych autort dosahuje az 24%. Riziko recidivy pfi dalSim téhotenstvi se odhaduje na 4-27%. Pfesna incidence neni
v nasi republice znama. V USA se odhaduje 7-8 piipadl na 1000 Zivé narozenych déti. Vyskytuje se nejéastéji u multipar kolem 25. roku mezi 28.-36. tydnem
téhotenstvi. Asi 30% tézkych preeklampsii je komplikovéno timto syndromem a neni snadné je rozliSit, zejména pfechazi-li preeklamsie v HELLP syndrom. Mani-
festuje se vSak také jako samostatnd jednotka. Néktefi autofi pokladaji syndrom za specifickou formu diseminované intravaskularni koagulace (DIC).

HELLP syndrom je nejCastéji sdruzen s pfiznaky preeklampsie a eklampsie (20-30%), DIC (21 %), akutniho rendiniho selhdni (8 %), nekardidlniho edému plic,
subkapsularniho hematomu jater (2 %) a ruptury jater (1-2 %). Asi v 16 % dochéazi k abrupci placenty.

Etiopatogeneza

Neni pfesné objasnéna. Pravdépodobné jde o primarni onemocnéni placenty, stejné jako u preeklampsie. Pfedpokladanou primami pfic¢inou je endotelidini poskozeni
a aktivace trombocytl. NejspiSe se uvolfiuji prokoagulaéni faktory z placenty. V dlsledku toho dochazi k nedostate¢né nabidce matefské krve fétu s naslednou
ischemizaci samotné placenty. V placentarni mikrocirkulaci dochazi k aktivaci koagulaénich faktord (faktory VII, IX, X, II, ev. fibrinogen, vWF, tPA, PAI-1) a ke
vzniku fibrinovych vlaken. Jejich depozita a nasledné cévni spazmy vedou k lokalnim porucham cirkulace a ke krvaceni podobnym mechanizmem jako u DIC.
Dochazi k postizeni parenchymatdznich organu - jater, ledvin, plic a mozku. Analogicky mechanizmus se uplatfiuje i pfi poSkozeni jaterniho parenchymu.

Za rizikové faktory pro vznik HELLP syndromu jsou povazovany: autoimunitni onemocnéni, hypertenze, diabetes mellitus, antifosfolipidovy syndrom, chronické
renalni onemocnéni, koureni a v posledni dobé i asto diskutovana vrozena ¢i ziskana trombofilie.

Klinicka symptomatologie

Je podobna preeklampsii, ale rozdilna v ¢ase, mnohdy s perakutnim prabéhem. Nékdy predchdzi cefalea, Uinava a malétnost jako u virovych onemocnéni.
Typické je bolest lokalizovana do epigastria a pravého hypochondria, ktera je ¢asto provdzena nauzeou a zvracenim. Mohou byt pfitomné i pfiznaky typické pro
pankreatitidu s charakteristickou propagaci bolesti do zad. Nasledné dochézi i ke krvacivym projeviim jako hematurie, krvaceni do gastrointestinalniho traktu
(GIT), objevuji se otoky s vahovym pfiristkem, hypertenze, proteinurie, nékdy i ikterus. U tézkych forem mohou byt priznaky shodné s generalizovanou DIC.
Dale je mozné postizeni kardiovaskularniho systému (s rychlym vyvojem nekardiogenniho edému plic az s akutnim respiraénim selhanim). Symptomatologie se
zpravidla rozviji velice rychle (béhem 24-72 hodin).

Komplikace

U 20-40% piipadl se souc¢asné rozviji DIC. Z porodnickych komplikaci dochazi k predéasnému odlucovani placenty, eklampsii, ktera se miize manifestovat az
po porodu, akutni asfyxii plodu. Zavaznou komplikaci mtiZe byt jaterni subkapsularni hematom, ruptura jater ¢i akutni rendini selhani.

Laboratorni nalez

1. mikroangiopaticka hemolyticka anemie se zvySenim celkového bilirubinu a dominujici nekonjugovanou formou, zvyseni sérové laktatdehydrogendzy (LDH),
retikulocytéza, snizeni haptoglobinu, pozitivni schistocyty, negativni Coombsiv test

2. elevace jaternich enzym0, pfedevsim jaternich transamindz (AST, ALT) v disledku hepatocelularni ischemické nekrézy bez vyznamného nardstu obstrukénich
enzymu

3. trombocytopenie ze zvySené konsumpce a destrukce krevnich desticek

4. zékladni koagulacni parametry byvaji snizeny v pokrocilejich fazich, podobné jako u DIC (prodlouzeni PT, aPTT, pokles fibrinogenu, ATIIl, PC, PS, vzestup
FDP a D-dimer)

5. proteinurie pfi rozvoji hypertenze mlze byt masivni

Histologicky nalez
Pfi jaterni biopsii se prokazuje periportalni nebo fokalni hemoragie a nekrézy souvisejici s fibrinovymi depozity v hepatalnich sinusoidach.

Diferencialni diagnéza

Pfedevsim preeklampsie, diseminovana intravaskularni koagulopatie, tromboticka trombocytopenicka purpura, hemolyticko-uremicky syndrom, hepatitidy,
cholecystopatie, akutni steatéza jater.

Terapie

Zékladni je rychlé rozhodnuti o ukonéeni téhotenstvi, vyvolani porodu. Vétsinou je dévana prednost ukonéeni gravidity cisafskym fezem. Je moznd indukce
prostaglandiny. O porodu vaginaini cestou rozhoduje porodnik. Prevence komplikaci spociva v udrzeni dostateéného intravaskulérniho objemu (krystaloidy,
Haemacel, erymasa), kompenzaci koagulacnich pomér( (Cerstvé zmrazend plazma, antitrombin |11, trombocytérni koncentraty, pfi poklesu Tr pod 50 tis/ml), zajisténi
profylaktickou davkou nizkomolekularniho heparinu. V indikaci podéni kortikoidti (dexamethason) neni dosazeno jednoznaéného konsenzu. Radou pracovistjsou
rutinné doporucovany. Pfi rendlni insuficienci se provadi opakovana dialyza. U fulminantnich pfipad(i je nutné vzdy zvazit plasmaferézu. Z porodnického hlediska
jsou jako protikfe¢ova profylaxe indikovana antikonvulziva (vysoké davky Mg, valium). Hypertenze je Ié¢ena nejcastéji betablokatory i hydralaziny. LéEba musi
byt vedena na zakladé disledné klinické i laboratorni monitorace. Parametry museji byt kontrolovany u perakutniho syndromu v kratkych ¢asovych intervalech.
Samoziejmosti je Uizka spoluprace porodnika s hematologem.
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Vzhledem k ne zcela jasné etiopatogeneze tohoto syndromu je v posledni dobé uvéddéna jeho souvislost se ziskanymi i vrozenymi trombofilnimi stavy. Poznatku
v této oblasti pribyva, zatim ale vétSinou v podobé kazuistik. Z genetickych trombofilnich markerd jsou vySetfovany mozné rizikové faktory trombofilie — leiden-
ska mutace, mutace protrombinu, homozygotni forma metylentetrahydrofolatreduktazy se zvySenim hladiny homocysteinu. Posledni dva markery se zdaji byt
nejvyznamnéjsi. Nejnovéji je zkouman vztah této gynekologické komplikace k polymorfizmu inhibitoru 1 plasminogenu aktivatoru (PAI-1), polymorfizmu faktoru
XIll a polymorfizmu angiotenzinu. V §ir§im souboru nemocnych dosud tloha trombofilie zhodnocena nebyla.

Téhotné zeny se zndmymi jiz dfive zjisténymi trombofilnimi riziky vyzaduiji peclivé sledovani (hematologa a porodnika) a zahajeni véasné Iéby uvedenych

komplikaci — zejména HELLP syndrom a preeklampsie.
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