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HELLP syndrom - diagnostika a liecba (odporucany postup)
Peter Kascak, Miroslav Korbel, Bianka Némethova, Pavol Jana¢, Monika Dugatova, Jozef Zahumensky

HELLP syndrom je vzacna, ale zavazna komplikacia tehotnosti, ktora zhorsuje perinatalnu i materskd morbiditu
amortalitu. Predikcia ochorenia je takmernemozna. Diagndzasa stanovinazaklade klinickych priznakov alaboratérnych
parametrov. Kauzalnou liecbou je ukoncéenie tehotnosti. Véasna diagnostika a spravna liechba ochorenia moze prognézu
matky a dietata vyrazne zlepsit. V clanku je prezentovana etiopatogenéza, klasifikacia, diagnostika, klinické priznaky,
liecba, progndza a odporucané postupy manazmentu HELLP syndrému.
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HELLP syndrome — diagnosis and therapy (guidelines)

HELLP syndrome is a rare but serious complication of pregnancy, aggravates perinatal and maternal morbidity and
mortality. Disease prediction is almost impossible. Diagnosis is based on the clinical signs and laboratory parameters.
Pregnancy termination is a causal therapy. Early diagnosis and adequate therapy of illness greatly improved the
prognosis for the mother and her child. Aetiopathogenesis, classification, diagnosis, clinical signs, therapy, prognosis

and guidelines of HELLP syndrome are presented in this article.
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Uvod

HELLP syndrom (Hemolysis, Elevated Liver enzymes,
Low Platelet counts) prvykrat definoval Weinstein v r. 1982%.
za samostatné ochorenie. Hypertenzia nemusi byt pritomna
u vSetkych pacientok s HELLP syndrdmom. Vo Weinsteinovej
praci sa diastolicky tlak vyssi ako 110 mmHg vyskytol len u 67 %
pacientok. V publikacii Sibaia bol tlak > 160/110 mmHg len
v 15 % pripadov a tlak medzi 140/90 —160/110 mmHg iba v 25 %
pripadov®. ProteinUriu nemusi mat priblizne 20 % pacientok
s HELLP syndrdmom®©*. Patogenéza HELLP syndrému nie je
jednoznacne vysvetlena. Predpoklada sa, ze pri HELLP syndrome
ide skor o imunitnu reakciu typu allograf rejection, priCom pri
preeklampsii je hlavnym mechanizmom intervilézna hypoxia,
zvysena koncentracia volnych radikalov, a tym sposobena
placentarna insuficiencia®. Pri preeklampsii, ale aj HELLP
syndrome moze ist o defekt implantacie trofoblastu v stene
maternice, ktory vedie k poruche placentacie. Do systémovej
cirkuldcie sa uvolfiuju vazoaktivne substancie, ktoré sposobuju
poskodenie réznych orgdnov. Cirkulujice latky reaktivnych
metabolitov kyslika su vyssie u pacientok s HELLP syndromom,
¢o je dokaz vyssej aktivacie metabolizmu, imunitného systému
a endotelidlneho poskodenia. Pri dysfunkénom endoteli vznika
porusena rovnovaha medzi vazodilatacnymi substanciami,
najma endotelovym prostacyklinom PGl, a vazokonstrikénym
tromboxanom TXA,. Pod vplyvom prevahy vazokonstriktorov
vznikaju segmentalne vazospazmy, stUpa periférna vaskularna
rezistencia, dochadza k lézii endotelu a aktivacii intravenozneho
zrazania. Je navodend mikroangiopatia a mikroangiopaticka
hemolyza. Normalna placentacia si vyzaduje apoptézu. Pocas
tohto procesu su apoptické Castice odstrafiované makrofagmi.
Excesivna apoptoza pri preeklampsii, HELLP syndrome
a nedostatoc¢né odstraniovanie apoptotickych castic stimuluju
tvorbu prozapalovych cytokinov, ako napr. tumor necrosis factor
alfa (TNF-alfa), interferdn gama (INF-gama)®. Prozapalové
cytokiny IL-1, -2, -6 aj TNF-alfa, INF-gama a komplementarny

faktor 5a (C5a) mozu indukovat de novo syntézu tkanivového
faktora (TF) v endotelialnych bunkach, v leukocytoch a hlavne
vmonocytoch®. Pravdepodobne v ddsledku aktivacie koagulacie
je asociacia aj s prokoagulacnymi poruchami ako mutacia
faktora V Leiden a pritomnost antikardiolipinovych protilatok.
Genetické pozadie ochorenia je predmetom intenzivneho
vyskumu®., HELLP syndrém sa vyskytuje v 0,1 — 0,5 % gravidit
a komplikuje asi 3 — 10 % vsetkych pripadov preeklampsie.
Asi v 70 % pripadov sa vyskytuje medzi 27. — 37. tyzdfiom
tehotnosti (t. t.)®”. Priblizne 10 % pripadov sa vyskytne pred 27.
t.t. 220 % po 37. t. t.,, priCom nie je neobvykly rozvoj ochorenia
po porode®?. Priemerny vek pacientok je vy3si ako u zien
s preeklampsiou a v porovnani s preeklampsiou sa CastejSie
vyskytuje u multipar. Rizikovymi faktormi sU i viacplodova
tehotnost, biela rasa, obezita, chronicka hypertenzia, diabetes
mellitus, autoimunitné ochorenia a predchadzajuca gravidita
komplikovana preeklampsiou alebo HELLP syndromom@o1b),
Materska mortalita sa udava 3 — 20 %, perinatalna 11 —33 9623,
Najcastejsie priciny mortality sU krvacanie do mozgu, zastavenie
obehu, diseminovana intravaskularna koagulopatia (DIC),
embolizacia do arteria pulmonalis, ruptUra pecene a hepatalne
zlyhanie®_ Pri adekvdtnom manazmente je progndza
zdravotné tazkosti®®. O Uspesnej liecbe HELLP syndrému
rozhoduje vlasna a spravna diagndza, vcasné ukoncenie
tehotnosti a komplexna intenzivna starostlivost o matku aj
novorodenca. Agresivny manazment s intravendznym podanim
dexametazonu a magnézia, antihypertenziv, pripadne krvnych
derivatov sU spolu s ukoncenim tehotnosti povazované za
klucové v starostlivosti o tehotny s HELLP syndromom.
Materska morbidita je vdaka uvedenému manazmentu vyrazne
pozitivne ovplyvnena. Perinatalna morbidita a mortalita zavisia
predovsetkym od stupna prematurity a hypotrofie. Riziko
rekurencie HELLP syndromu sa udava len 2 — 6 %, stUpa vsak pri
prvom rozvoji ochorenia vo vcasnych gestacnych tyzdfioch®7),
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Klinicky obraz

Klinicky obraz koliSe od asymptomatického az po zavazny
priebeh s mnozstvom symptomov, ktoré sa moézu koncit
exitom. Priznaky sU Casto nespecifické — nauzea, vracanie,
bolest pod pravym rebrovym oblukom alebo v oblasti epigastria.
Tento ,trias” je najcastejSim symptomom ochorenia®*®,
Nauzea a vracanie sU spOsobené pecenovou dysfunkciou,
bolest je zapric¢inena zvySenym napnutim peceriového puzdra,
subkapsularnymi a periportalnymi hemoragiami, ischemickymi
infarktmi a nekrézou hepatalneho tkaniva. Hypertenzia je
dosledkom sekundarnej vazokonstrikcie®. Progresia ochorenia
je vadsinou rychla, stav sa typicky zhorsuje v noci®. Prevazna
Cast pacientok ma typické znaky preeklampsie (hypertenzia
a proteinuria). Zltacka byva pritomna asi u 5 % Zien. Niektoré
pacientky trpia len neSpecifickym tzv. flu-like syndromom
(priznaky podobné ako pri chripke). V zriedkavych pripadoch,
najma u pacientok s nerozpoznanym HELLP syndrémom, hrozi
rozvoj tazkej DIC so zavaznymi hemoragickymi komplikaciami
(subkapsularne krvacanie a ruptura pecene, hemoperitoneum
s hemoragickym Sokom, so sepsou, s oblickovym zlyhanim,
krvacanie do mozgu, plucny edém a smrt). Infarkt pecene je
vzacnou komplikaciou — priznaky sa prejavia vacsinou az po
porode hortckou, leukocytézou a anemizaciou®'”. Plod je
ohrozeny prematuritou, intrauterinnou rastovou restrikciou,
abrupciou placenty, intrauterinnou asfyxiou a smrtou®®.
Vzhladom na neSpecifickost subjektivnych priznakov je
U tehotnej s bolestami v pravom epigastriu nutné vylUcit alebo
potvrdit HELLP syndrom@®. V¢asné stanovenie diagndzy je
kltCové pre znizenie materskej mortality a zavaznej morbidity.
Z komplikacii sa uvadza vyskyt DIC v 21 %, abrupcia placenty
v 16 %, renalne zlyhanie v 2 — 8 %, plucny edém v 6 %, hematom
pecene v 1 %1, Zavaznou komplikaciou je hypoglykémia,
ktora je priznakom hroziaceho zlyhania pecene®?,

Laboratdrne parametre

Typicka je trombocytopénia pod 150 x 10°/, elevacia
aminotransferaz na 2- az 10-nasobok normy, hyperurikémia.
Hemolyza byva mierna, laboratérne ju charakterizuje
pokles haptoglobinu, vzostup laktatdehydrogenazy (LD)
a nekonjugovaného bilirubinu. Priznakom hemolyzy byva
pritomnost schistocytov a akantocytov v krvnom natere.
Za najcitlivejsi marker hemolyzy sa povazuje nizka hladina
haptoglobinu®. Zavaznost laboratdrneho nalezu nekoreluje so
zdravotnymi komplikaciami matky ani plodu, okrem poklesu
trombocytov pod 50 x 10%1®. Pri diagnostike a predikcii
ochorenia m6ze pomact vysetrenie asociovanych angiogénnych
(placentarny rastovy faktor — PIGF) a antiangiogénnych
markerov (solubilny endoglin — sENG a solubilna tyrozinkinaza
1 podobna fms — sFLT1) a ich vzajomného pomeru, ktoré
mozu byt prinosom najma pri diferencidlnej diagnostike
hypertenznych ochoreni v gravidite. O HELLP syndrome
potom svedci znizena sérova hladina PIGF, zvysena hladina
SENG a zvysend koncentracia rozpustnej formy receptora pre
sFLT1¢6171®  Hodnoty koagulacnych parametrov nevykazuju
odchylku od fyziologickych zmien v gravidite, pokym nedojde
k vzniku DIC alebo tazkému poskodeniu pecene. V akitnej faze
je nutné laboratorne vysetrenia opakovat v intervale 6 — 12
hodin s prihliadnutim na klinicky stav, pretoze méze dochadzat
k prudkému a rychlemu zhorSovaniu zdravotného stavu, a teda
aj vysledkov. Po stabilizacii stavu mozno intervaly postupne

predlzovat az do normalizacie. Nutnostou je spolupraca
s hematolégom — kompletné hemokoagulaéné a hematologické
vySetrenie®19,

Klasifikacia

HELLP syndrom moze byt diagnostikovany na zdklade
kritérii klasifikacie Tennessee alebo Mississippi. Tennessee
klasifikacia rozlisuje HELLP syndrom kompletny, ked'je pritomna
hemolyza (1 LD, | haptoglobinu, 1 nekonjugovaného bilirubinu),
trombocytopénia a zvySena hladina aminotransferaz, alebo
parcidlny, ked su splnené len jedno alebo dve z tychto kritérii.
Mississippi klasifikacia sa pouziva od roku 1991. Rozlisuje 3
triedy ochorenia (tabulka 1)?°.V klinickej praxi je vyhodnejsie
pouzivat Mississippi klasifikaciu, ktora lepsie vyjadruje zavaznost
a prognozu ochorenia. V diagnostickom zavere by mala byt
uvedena trieda ochorenia.

Diagnostika

Diagnostika HELLP syndromu spociva na klinickych
a laboratdrnych kritériach. Trombocytopénia v gravidite je
zakladnym markerom. Udava sa, ze v 59 % ide o gestacnu
trombocytopéniu, v 11 % o autoimunitnu trombocytopenicky
purpuru, v 10 % je sucastou preeklampsie a v 12 % je sposobena
HELLP syndromom®. Elevacia hepatalnych enzymov zvysuje
podozrenie na HELLP syndrom. Zobrazovacie metddy ako
pocitatova tomografia (CT), magnetickd rezonancia (MRI)
a sonografické vysetrenie pecene mo6zu pomoct pri odhaleni
komplikacii HELLP syndromu, ako je infarkt, hematom Ciruptura
pecene®, Biopsia pecene nie je indikovana pre vysoké riziko
krvacania pri sprievodnej trombocytopénii a navyse histologicky
obraz nebyva Specificky.

Diagndza je potvrdenad na zaklade dékazu:

¢ Hemolyzy (schistocyty, bilirubin, haptoglobin, LD)
¢ Elevacie hepatalnych enzymov (ALT, AST)

e Trombocytopénie

Diferencialna diagnéza

Diagndza HELLP syndromu pri svojom klasickom klinickom
priebehu s vcasnym indikovanim adekvatnych laboratornych
a rychla®),

Bolest v epigastriu je opakovane podceneriovana, najma
ak tehotnd nie je primarne vysetrend poérodnikom. V tomto
pripade je relativne casto primarne stanovena diagnoéza
cholecystitidy, cholecystolitidazy, pyelonefritidy, renalnej

Tabulka 1. Klasifikacia HELLP syndrému

Mississippi Klasifikécia

Trombocyty < 50 000/pl
1 | AST ev.ALT >1,17 pkat/l
LD =10 pkat/!
Kompletny Trombocyty 50 000 < 100 000/pl
(vyskyt vsetkych 2 AST, ev. ALT 21,17 pkat/l

3 priznakov) LD =10 pkat/l

Trombocyty 100 000 < 150 000/pl

3 | AST, ev.ALT 20,69 pkat/l

LD > 10 pkat/l

vyskyt aspon 1 znaku + preeklampsia — eklampsia,
alebo 2 z 3 laboratérnych znakov

Parcialny (inkompletny)
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koliky alebo apendicitidy, ¢i dyspeptického syndromu po
diétnej chybe™®. Laboratdrne vysledky a casta pritomnost
a liecbu spravnym smerom. Diferencidlna diagnostika
trombocytopénie a hepatopatie moze byt zlozitejsia. Odlisenie
inych trombotickych mikroangiopatii (hemolyticko-uremicky
syndrom — HUS, tromboticka trombocytopenicka purpura —
TTP) je casto mozné len pouzitim Specialnych vySetrovacich
metod®. Najmd pri rozvoji HELLP syndromu v nizsich
gestacnych tyzdrioch je nutné i vyliCenie systémového lupus
erythematosus a antifosfolipidového syndromu®. Pri benigne;j
gestacnej trombocytopénii vacsinou nedochadza k poklesu
trombocytov pod 100 x 10%/l, chybaju klinické priznaky a vsetky
ostatné laboratorne parametre su v norme. Heparinom
indukovana trombocytopénia je pri uzivani nizkomolekulovych
heparinov zriedkava a vacsinou nesposobuje diagnostické
tazkosti ako ani infekéna a poliekova trombocytopénia.
Idiopaticka trombocytopenicka purpura (ITP) je spdsobena
destrukciou trombocytov protilatkami 1gG. Chybaju ostatné
znaky HELLP syndromu, klinicky sa prejavikrvacanimapotvrdisa
hematologickym vysetrenim. Jej vyskyt je v gravidite zriedkavy.

Zlozita je diferencidlna diagnostika inych trombotickych
mikroangiopatii (TMA)®229_ Zjednodusene mozno tvrdit,
ze pre vsetky TMA, kam patri i HELLP syndrom, je typicka
trombocytopénia a hemolyza. Pri elevacii hepatalnych
enzymov sa v gravidite priklaiame k HELLP syndromu, pri
postihnuti obliciek v zmysle renalneho zlyhania k HUS a pri
neurologickom postihnuti rozneho stupnia k TTP. V klinickej
praxi sa vsak tieto jednotky casto prekryvaju a postihnutie
predilekénych organov nemusi byt najma na zadiatku ochorenia
dostatocne vyjadrené. Pritom si treba uvedomit, Ze liecba
trombocytarnym koncentratom moze situaciu pri HUS a najma
TTP paradoxne zhorsit, lebo vedie k dalSim trombotickym
komplikacidm. Laboratérne sa da TTP potvrdit absenciou
aktivity metaloproteindzy ADAMTS-13@. V liecbe sa uplatiiuje
plazmaferéza a kortikoidy. Zda sa, ze mutacia génov, ktoré
ovplyviuju funkciu komplementu, je prvotnou pri¢inou HUS.
Pri podozreni na HUS sa v sudasnosti povazuje za liek volby
eculizumab, [udska monoklonalna protilatka proti C52%. Liecba
spravnej indikacii promptny. Diagnostika i liecba TTP a HUS su
v sucasnosti v SR zlozité. Na tieto diagndzy treba v gravidite
mysliet najma pri netypickom priebehu klasickej liecby
suspektného HELLP syndromu.

Tabul'ka 2. Indikdcie na akutne ukoncenie gravidity cisarskym rezom

Pric¢inou zvySenia hepatalnych enzymov vo vyssich stadiach
gravidity su okrem moznych preexistujucich pecenovych
ochoreni najma virusové hepatitidy, intrahepatalna cholestaza
gravidnych (ICP) alebo akutna steatéza pelene (AFLP)@,
Diagnostika a liecba chronickych i Specifickych hepatopatii
v gravidite boli na Slovensku publikované v roku 2012@>2_|CP
sa klasicky prejavi svrbenim a diagnodza sa na zaklade klinickych
priznakov stanovi vysetrenim hladin zI¢ovych kyselin. AFLP
ma v popredi ikterus a progresivne zhorsovanie hepatalnych
funkcii. Trombocytopénia na zadiatku chyba, avsak pri progresii
ochorenia i v tomto pripade dochadza k tazkym porucham
hemokoagulacie.

Liecba

Cielom liecby je:

e zastavit, zvratit a skratit ochorenie a dizku hospitalizacie

e zabranit progresii ochorenia do 1. triedy HELLP syndromu

* prevencia rozvoja zavaznej materskej morbidity a mortality

e minimalizovat perinatalnu morbiditu a mortalitu

e naplanovat Cas porodu a pripadne transferovat pacientku
na pracovisko s adekvatnym technickym a personalnym
zabezpecenim

O Uspesnej liecbe HELLP syndromu rozhoduje véasna
spravna diagndza a komplexna intenzivna starostlivost o matku
anovorodenca. Klucovu Ulohu v lieCbe zohrava v€asné ukoncenie
tehotnosti®%20262”) Podla nalezu na poérodnych cestach
a ostatnych perinatologickych, laboratérnych a klinickych
parametroch sa rozhodne o indukcii porodu, ale vo vacsine
pripadov je indikované neodkladné operacné ukoncenie gravidity
cisarskym rezom. Ak nastava zhorsenie stavu pacientky, plodu
alebo pacientka spifia klasifika¢né kritéria pre HELLP syndrém
1. triedy po 34. t. t., gravidita sa ukoncuje vzdy. U tehotnych
sHELLP syndrdmom pred 34. t. t. sa zvazuje ukoncenie gravidity
v spolupraci s neonatoldgmi. Plnou kortikoidnou liecbou
HELLP-u pripravujeme aj plod. Ak vSak nereaguje na inicidlnu
lie¢bu 10 — 10 mg dexametazonu alebo ak dochadza pri liecbe
k zhorSovaniu klinického stavu, i laboratérnych parametrov,
nemali by sme tehotnost predlzovat, ale ukondit ju. Odporuca
sa starostlivo sledovat stav plodu a matky kazdych 6 —12 hodin.
Ak je stav oboch uspokojivy, méze sa pokracovat v kortikoidnej
priprave. Indikacné kritéria na ukoncenie gravidity su zhrnuté
v tabulke 2.

Indikacie na ukoncenie tehotenstva
zo strany matky zo strany plodu

zhorsujuca sa preeklampsia (TK viac ako 160/110 mmHg) pri adekvatnej terapii

znaky ohrozenia plodu - akitna ¢i chronicka hypoxia (CTG, flowmetria)

oligoUria menej ako 400 ml/24 hod.

inicidlne prodromy eklampsie (bolest hlavy, bolestv epigastriu, resp. v pravom hypochondriu,

poruchy videnia, vracanie, hyperreflexia)

inicialne alebo rozvinuté stadium plucneho edému

poruchy videnia, vedomia, iné priznaky intracerebralneho krvacania

abrupcia placenty

priznaky rozvoja DIC

HELLP syndrom I. triedy podla Mississippi klasifikacie

po stabilizacii eklamptického zachvatu ¢i naslednej kome
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Nutnou podmienkou liecby je intenzivne monitorovanie
stavu tehotnej a plodu, prevencia kicov a kontrola krvného
tlaku@*2). V liecbe sa aplikuju kortikoidy, antikonvulziva
(MgSO0,), antihypertenziva, krystaloidy®>®?". Je potrebné
upravit hemokoagulacné pomery (trombocytovy koncentrat,
erytrocytova masa, mrazena plazma, antitrombin IlI).
Plazmaferéza ¢i dialyza su potrebné zriedkavo, zvycajne pri
postpartalnom rozvoji ochorenia®29,

Medikamentdzna liecba sa opiera o 3 zakladné piliere:
1. kortikoidy

2. MgSO,

3. antihypertenziva

Kortikoidy by mali byt samozrejmou sucastou lie¢by HELLP
syndromu®332 Cielom je znizit perinatalnu a matersky
morbiditu a mortalitu. Kortikoidy sucasne indukuju rychlejsiu
Upravu trombocytopénie. Ich podanie je indikované vzdy pri
HELLP syndrome . a Il. triedy a vyberovo pri HELLP syndrome
ll. triedy, ak je pritomna eklampsia, silna epigastricka bolest,
fulminantny priebeh choroby alebo zavazna hypertenzia®.
Podava sa dexametazén 10 mg i. v. @ 12 hodin. Po porode
sa lie¢ba ukonci davkou 10 - 10— 5 -5 mg i. v. 8 12 hodin po
vzostupe trombocytov nad 100 x 10%I. U zZien pred 34. t. t.
v stabilizovanom stave vedie podanie kortikoidov aj k indukcii
plucnej zrelosti plodu®.

MgSO. posobi ako antikonvulzivum a znizuje systémovu
vaskuldrnu rezistenciu. Tym znizuje riziko eklampsie
a intrakranidlneho krvacania. Podava sa bolus 4 gramy i. v.
a potom 1 g/hodinu. Liecba sa ukoncuje 24 — 48 hodin po
ukondceni gravidity, resp. podla stavu pacientky®3#3,

Antihypertenzivna liecba sa riadi odporucenim pre liecbu
preeklampsie. Ciefom je najmd znizit riziko intrakraniadlneho
krvacania a abrupcie placenty®®3%333) Krvacanie do mozgu je
najcastejsSou pri¢inou smrti u zien s HELLP syndromom®43334,
Krvny tlak sa kontroluje & 15 minUt, najma pri vzostupe
nad 160/105 mmHg. Systolicky TK > 160 mmHg je spolu
s trombocytopéniou zavaznym rizikovym faktorom krvacania,
event. eklampsie. Cielom liecby je znizit systolicky TK na
130-140 mmHg. Vyraznejsi a rychly pokles TK predstavuje riziko
fetalneho distresu a hypoperfuzie placenty, ale i hypoperfuzie
srdca a mozgu tehotnej®.

Sucastou liecby je sledovanie bilancie tekutin a pripadné
podanie trombocytarneho koncentratu pri poklese trombocytov
pod 50 x 10%I v spolupraci s hematoldgom. Avsak pred
cisarskym rezom, pri ktorom bude pouzita anestézia, by mala
byt hladina trombocytov viac ako 70 x 10%/1@%. Nutnostou je
v€asné zaistenie krvnych derivatov a plazmy. Plazmaferéza je
nutna iba zriedkavo — pri tazkom priebehu HELLP syndromu,
ktory nereaguje na beznu liecbu, a pri organovom zlyhani. Je
indikovana na Specializovanych pracoviskach®29. Po ukonceni
gravidity je pri pretrvavajucej hypertenzii vhodné udrziavat
pacientku v negativnej bilancii tekutin aj pomocou diuretik.
Znizuje sa tym riziko krvacania do mozgu.

Technika a spbsob cisarskeho rezu (kozny rez, incizia
maternice, sutUra) sa neliSia od obvyklého postupu®®®?”. Pri
zavaznej trombocytopénii vSak stUpa riziko peroperaéného
i pooperacného krvacania, preto je vhodna drenaz brusnej dutiny
a suprafascialneho priestoru. Z dévodov stabilizacie obehu je
preferovana regionalna anestézia, ak to dovoli stav koagulacie.

V celkovej anestézii stupa riziko intrakranialneho krvacania pri
dalsom vzostupe krvného tlaku v Uvode do anestézie*39,

Prognoza

Progndza pacientok sa vyrazne zlepsila so vcasnou
diagnostikou, transportom do perinatologického centra
a skorym nasadenim kortikoidov do liecby HELLP syndromu.
Mortalitatehotnych sHELLP syndrdmom v rozvinutych krajinach
byva uvadzana na Urovni 1 %5439, Mortalita vyrazne zavisi od
dostupnosti zdravotnej starostlivosti, rychleho rozpoznania
ochorenia a agresivnej liecby. V subore 2346 Zien s HELLP
syndromom (32 publikacii v rokoch 2001 — 2011) bolo 77 Umrti
(3,3 %), 53 krvacani do mozgu (2,3 %) a 178 zlyhani obliciek
(7,6 9%6)¢2.

Zavazné riziko pre tehotnu predstavuje hematom, infarkt
a ruptUra pecene. Hoci sU tieto komplikacie zriedkavé
a neSpecifické, sprevadza ich az 50 % riziko materskej
mortality”#1, Diagnostikuju sa pouzitim zobrazovacich
metod (ultrazvuk, CT, MR, V klinickom obraze dominuje
vyrazna bolest lokalizovana v pravom hypochondriu a horucka.
Laboratdrne sa okrem priznakov HELLP syndromu opisuje
leukocytéza a progredujica anémia. Komplikdciou moze
byt syndrom akutnej respiracnej tiesne, renalne zlyhanie,
hepatalna encefalopatia a hypovolemicky Sok pri krvacani
z ruptury pecene#1413) Pri ohranicenom hematéme je mozny
konzervativny postup — observacia so substitUciou strat krvi.
Hemodynamicka instabilita pacientky musi vzdy vzbudit
podozrenie na pretrvavajice krvacanie, vtedy je indikované
angiografické vysetrenie pecene. Medzi moznosti zastavenia
krvacania patri radiologicky kontrolovana embolizacia vetiev
hepatickej artérie a chirurgicky pristup s pouzitim tamponady
a ligacie hepatickej artérie, pripadne resekcia postihnutej Casti
pecenel&19),

Prejavy ochorenia po porode zvycajne rychlo ustupuju. Ak
do 3 dni po porode neddjde k vyraznému zlepseniu stavy, je
nutna dalia diferencialna diagnostika, konzultacia hematoldga
a obvykle plazmaferéza?®?%39. Len v roku 2013 bol opisany
postpartdlny tromboticky mikroangiopaticky syndrém (PTMS)®9,
Ide o stav, ktory pripomina HELLP syndrom, avsak po p6rode
nedochadza k zlepSeniu stavu. Naopak, typické je progresivne
zhorsSovanie laboratérneho nalezu a klinického stavu s rozvojom
DIC a multiorganovym postihnutim, ktoré nereaguje na klasicku
liecbu vratane kortikoidov. K zlepseniu stavu dochadza az po
sérii plazmaferéz (PPEX — Postpartum Plasma Exchange)®?.
Pretrvavajuce krvacanie a hepatalne zlyhanie mozu vyuUstit
aj do potreby transplantacie pelene. Prezivajuce pacientky
po transplantacii mavaju relativne dobru progndzu a su u nich
opisované aj Uspesné nasledné tehotnosti®®”. Hlavnym
fetalnym rizikom okrem intrauterinného odumretia a abrupcie
placenty je prematurita a rastova restrikcia plodu spolu s dalSimi
nasledkami, ktoré u postihnutych Zien zvysuju perinatalnu
mortalitu na 7 —20 %8617, Prezivajuce deti vSak nemaju zvysené
riziko rozvoja peceriovych ochoreni alebo trombocytopénie
a ich vyvoj je priaznivy. Ochorenie ma rekurenciu v nasledujucej
gravidite v 2 — 6 %, Ak doslo k rozvoju ochorenia pred 28.
t. t., riziko vaznych komplikacii v dalSej gravidite je vysoké
a pred planovanim gravidity je vhodné vysetrenie trombofilnych
stavov®. Efektivne opatrenia v primarnej ani sekundarnej
prevencii ochorenia nie sU zname. Na zaklade ostatne;
celostatnejanalyzy pripadov HELLP syndromu sa doslo k zaveru,
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ze v Slovenskej republike su stale rezervy v manazmente Zien
s HELLP syndromom?©®.

Manazment HELLP syndromu - odporidany postup

* Pri podozreni na HELLP syndrém je nutné rychle stanovenie
diagnozy

e Laboratérne je nutné vySetrenie KO, kompletné
hemokoagulacné vysSetrenie, ALT, AST, haptoglobin,
nekonjugovany bilirubin, LD, glukéza, mo¢ — chemicky,
odpad bielkovin v modi za 24 hodin a klirens kreatininu
na posudenie funkcie obliciek

e Stav matky stabilizovat podanim kortikoidov, magnézia
a antihypertenziv za sledovania klinického stavu a bilancie
tekutin

e Davkovanie kortikoidov podla mississippského protokolu
10 mg i. v. @ 12 hodin pred pérodom. Po porode sa liecba
ukondidavkou10-10-5-5 mgi.v. a12 hodin

e MgSO, - bolus &4 g i. v. a potom 1 g/hodinu. Liecbu ukoncit
24— 48 hodin po porode, resp. podla stavu pacientky

e Antihypertenziva pri TK pod 160/110 mmHg — perordlna
lieCba, pri TK vysSom ako 160/110 mmHg intravendzna liecba
(vyber lieku a davkovanie podla odporucanych postupov v SR)

e Nutné sU dasté kontroly krvného tlaku, laboratorne
kontroly, ultrazvukové vysetrenie plodu a sledovanie funkcie
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