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SUHRN

Syndrom HELLP predstavuje zriedkavy, no potencialne velmi zavazny patologicky stav viazany na tehotnost. Ako syn-
drém sa vyskytuje bud' v kompletnej forme a s klasickymi priznakmi preeklampsie, alebo v inkompletnej forme, pri-
¢om laboratdrne znaky a klinické priznaky ochorenia moézu byt vyjadrené v najréznejSej miere. Exaktne predikovat
tuto zavaznu komplikaciu gravidity zatial nie je mozné a diagndza byva stanovena az na zaklade klinickych prizna-
kov a laboratérnych parametrov akronymu HELLP. Jedinou kauzalnou terapiou je ukoncenie gravidity, ostatna terapia
je symptomaticka a podporna. Typické subjektivne varovné priznaky HELLP byvaju ¢asto podceriované a diagnoza je
preto stanovena az pri plne rozvinutom syndréme.
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SUMMARY

The HELLP syndrome is a rare but serious pathological condition bounded to the gravidity. This syndrome is in its com-
plete form followed with classical signs and symptoms of preeclampsia, in the incomplete form the syndrome can vary
completely. The exact prediction of this complication of pregnancy is unknown and the diagnosis is usually verified on-
ly clinically and according to the laboratory test results of the HELLP mnemonic. The only one causal therapy is the ter-
mination of gravidity, other modalities are only symptomatic and supporting. Typical patients complaints by the star-
ting HELLP are often underestimated and unfortunately the syndrome is usually finally diagnosed as fully developed

condition.
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Uvod

Syndrom HELLP prvykrat opisal Weinstein v roku 1982. Na-
priek tomu Ze HELLP je prebadanou a podrobne opisanou prob-
lematikou, vzdy bol a v sU¢asnosti aj je povazovany za diagnézu
spajanu s nejasnostami a schopnu klinicky imitovat r6zne kom-
plikacie tehotnosti. Stanovenie presnej diagndzy byva ¢asto vel-
mi narocCné. Vseobecne sa uznava, ze preeklampsia a HELLP
syndrom maju spoloc¢né patofyziologické principy, no dévody
rozvoja HELLP syndrému ako komplikacie preeklampsie nie s
zname™?, Riziko opakovania ochorenia v dalSej gravidite je pri-
blizne 5%®. Skupina rodiciek predisponovana na rozvoj HEL-
LP su pacientky s diabetom, primarnou hypertenziou, vrode-
nymi trombofilnymi stavmi (mutacia faktora V. Leiden), taktiez
pacientky s vyskytom HELLP v rodinnej a osobnej anamnéze,
vSeobecne osoby s predispoziciou na vaskularnu insuficienciu®.
Studie nepotvrdili obezitu ako rizikovy faktor HELLP®, Genetic-
ky podklad ochorenia je znamy, no poklada sa iba za podpor-
ny faktor, pricom sa predpoklada materska nachylnost v zmysle
~premrstenej" reakcie na Urovni oxidativnych stresovych meta-
bolitov”. Protektivne faktory pre rozvoj HELLP nie sU zname,
v Studiach nebol potvrdeny priaznivy efekt v¢asného podavania
kyseliny acetylsalicylovej a nizkomolekularneho heparinu ako pri
preeklampsii®. Skuto¢na incidencia HELLP syndrédmu nie je zna-
ma a odhaduje sa na 0,5-0,9 % vSetkych gravidit. Priblizne 90 %

pripadov sa vyskytuje v predporodnom obdobi, a to najcastejsie
medzi 27. a 37. gestanym tyzdiiom, 10% pripadov je opisova-
nych v poporodnom obdobi do 48 hodin. Narozdiel od preeklam-
psie, ktord sa vyskytuje CastejSie u primipar, tato skutocnost pri
HELLP potvrdena nebola®.

Etiopatogenéza

Pri¢ina HELLP syndromu zatial detailne objasnena nebola, no
patofyziologické mechanizmy su podobné ako pri preeklampsii.
Ochorenie sa vyskytuje iba u tehotnych a jednoznac¢nou pod-
mienkou je pritomnost placenty. Tejto skutocnosti nasvedcuju
opisané pripady ochorenia v tehotnosti s kompletnou molarnou
graviditou bez pritomnosti plodu. Pravdepodobne najuznavanej-
Sou tedriou vzniku preeklampsie a HELLP je tedria poruchy inva-
zie trofoblastu do Spiralnych artérii maternice. Pre fyziologicku
invaziu trofoblastu je typickd dostatocne hlboka invazia a vznik
vysokoprietokovych nizkoodporovych ciev, ktoré v dosledku re-
modelingu stratia muskularnu vrstvu, a tak zabezpecdia dostatoc-
nu perfuziu placenty. Z nezndmych dévodov pri poruche invaduje
trofoblast plytko za vzniku vysokoodporovych nizkokapacitnych
a nedostatocne remodelovanych ciev, ¢o vedie k ischemizacii
a zvySenému oxidativnemu stresu v oblasti placenty. V organiz-
me gravidnej zeny bol opisany zaujimavy fyziologicky systém na-
hradzania a ,recyklacie” starych Casti trofoblastu. V koncovych

32 Slovenska gynekoldgia a pérodnictvo

2/2015



Castiach syncyciotrofoblastu bezne dochadza k apoptdze buniek,
ktoré sa organizuju do tzv. apoptotickych syncycialnych uzlov.
Tie sU uvolfiované do materského obehu a ihned vychytané ka-
pilarnym rieciskom pluc matky a plucnymi makrofagmi. Pri pre-
eklampsii a HELLP je tento fyziologicky systém naruseny a v do-
sledku ischemizacie dochadza k nekontrolovanému uvolfiovaniu
patologicky nekrotickych fragmentovanych castic trofoblastu.
Takto namiesto fyziologickych syncycidlnych uzlov dochadza
k prieniku velkého mnozstva drobnych fragmentov syncyciotro-
foblastu do tela matky (tzv. STBM — syncytiotrophoblast micro-
particules), ktoré nie su vychytané plucnymi kapilarami, ale, na-
opak, su dalej distribuované do tela matky. Pri styku s tkanivami
a endotelom zapricifiuje tento patologicky trofoblasticky mate-
rial v tele matky endotelovy aktivaciu, systémovu zapalovu od-
poved a dysfunkciu endotelu so znamymi patofyziologickymi
nasledkami. Vysledkom je alteracia fyziologickej vazodilatacne;j,
antikoagulacnej, antiagregacnej a antiinflamacnej funkcie endo-
telu, generalizovany vazospazmus, hypertenzia, zvysena perme-
abilita ciev a proteinuria, poruchy koagulacie, tromboticka mik-
roangiopatickd vaskulopatia a poskodenie pecene v dosledku
vzniku hepatalnych periportalnych nekréz. Hlavnym patofyzio-
logickym principom je teda endotelialna dysfunkcia a systémo-
va zapalova odpoved organizmu. Predpoklada sa, ze k zmenam
veducim k preeklampsii a HELLP dochadza uz v stadiu implanta-
cie blastocysty a diferenciacie trofoblastu.

Napriek tomu, ze preeklampsia a HELLP maju identicky pato-
fyziologicky podstatu, odpoved'na otazku, preco sa u niektorych
pacientok HELLP syndrém vyvinie a u inych nie, nepozname. Je
pravdepodobné, Ze principialne ide o identické poruchy a odlis-
na je reakcia materského organizmu.

Patofyziologickym principom hemolyzy pri HELLP je des-
trukcia a fragmentacia erytrocytov mechanizmom prechodu cez
prekazky v mikrocirkuldcii. Poskodenim vznikaju cervené krvin-
ky nepravidelnych tvarov — schistocyty a fragmenty cervenych
krviniek. Vznikajuca anémia je typu MAHA (mikroangiopaticka
hemolyticka anémia). V dosledku destrukcie erytrocytov docha-
dza k vzostupu markera hemolyzy LDH (Laktat Dehydrogena-
za) a k poklesu sérovej hladiny Haptoglobinu. Hemolyzu spre-
vadza dalej elevacia mocového urobilinogénu a nalez volného
hemoglobinu v sére. Samotna trombocytopénia ma pri HELLP
konzumpcny charakter a citlivym ukazovatelom progresie ocho-
renia je najma dynamika a rychlost poklesu trombocytov. Pre-
to je vhodny striktny monitoring a kontrola hladiny trombocytov
vzdy minimalne po 8 hodinach. Elevacia hepatalnych paramet-
rov ALT a AST je dokazom poskodenia buniek pecene, pricom
ALT predstavuje Specifickejsi marker pecenového poskodenia
ako AST. Na druhej strane su vsak hladiny AST v aktivnej faze
HELLP az typicky dvojnasobne zvysené oproti ALT ako sprievod-
ny znak celkovej metabolickej alteracie organizmu a tazsieho po-
Skodenia hepatocytov®1”.

Klasifikacia a diagnostika

Laboratérnymi znakmi syndromu sU hemolyza (H —haemoly-
sis), elevacia hepatalnych parametrov (EL — elevated liver tests)
a trombocytopénia (LP —low plateled). Ak nie su vyjadrené vset-
ky laboratdrne znaky, opisuje sa nadlez ako parcialny HELLP syn-
drém. Laboratdrne znaky su predispoziciou na rozvoj disemi-
novanej intravaskularnej koagulopatie (DIC) a existuju odborné
nazory, ze kompletny HELLP je vzdy spojeny aspon s mierne roz-
vinutou DIC®®. Priebeh syndrému nie je predvidatelny a hladiny

laboratornych parametrov HELLP nesveddia vzdy o zavaznosti
aktudlneho stavu.

Diagnostickeé kritéria su zaradené do dvoch klasifikacii — ten-
nesseejska a mississippska. Tennesseejska klasifikacia definuje
HELLP syndrom na zaklade troch laboratérnych nalezov — hla-
dina trombocytov pod 100 x 10°%/, elevacia ALT a AST nad
70 U/I/1,2 uKat/l/ a vzostup sérovej hladiny laktatdehydrogena-
zy (LDH) nad 600 U/l /10 pKat/l/. Mississippska klasifikacia de-
finuje HELLP na Urovni LDH a AST hladin rovnako ako tennes-
seejska, no na zaklade hladiny trombocytov rozlisuje dalej tri
triedy zavaznosti ochorenia (I. trieda HELLP —TRO < 50, II. trieda
HELLPTRO 50 -100, IlI. trieda HELLP 100 — 150 x 10°/1). Missis-
sippska klasifikacia teda povazuje pocet trombocytov za najlep-
Si prediktor zavaznosti HELLP a v ramci definicie ,najlahsej” Ill.
triedy vyzaduje aj prisnejsie kritérium na Urovni hladin ALT a AST
(> 0,69 pKat/1)*. Prehlad klasifikacii ponuka nizsie uvedena (ta-
bulka 1),

Predikcia HELLP

Predpovedat rozvoj tejto komplikacie tehotnosti mozno jedi-
ne v pripade, ked sa syndrom rozvija spolu so znamkami pree-
klampsie. V tomto pripade sa uplatiiuje vySetrovanie rizikovych
biochemickych markerov preeklampsie najma v kombinacii
s dopplerovskym hodnotenim prietokov arteria uterina. Z bio-
chemickych markerov sa v klinike pouziva vzostup antiangio-
génnych faktorov sFLT1 (solubilna FMS-like tyrozinkinaza 1)
a SENG (solubilny endoglin), z proangiogénnych, naopak, po-
kles —VEGF (vaskularny endotelialny rastovy faktor) a PIGF (pla-
centarny rastovy faktor). Taktiez je v prvom trimestri tehoten-
stva opisovana prediktivna funkcia abnormalne nizkych hladin
PP13 (placentarny protein 13) zUcastriujuceho sa implantacné-
ho mechanizmu a znizena hladina PAPP-A (tehotensky protein
A asociovany s plazmou). K ultrazvukovym skriningovym zna-
kom prvého a najma druhého trimestra patria nizke enddiasto-
lické toky a vysoka hodnota pulzatilného indexu (PI) arteria ute-
rinanad 1,5, charakteristicky pokles toku vo v€asnej diastole (tzv.
notch). Najvhodnejsou kombinaciou testov sa javi sledovanie po-
klesu PAPP-A a PP13 v kombinacii so sledovanim prietokovych
parametrov uterinnych artérii®-3.

Klinické priznaky a znaky HELLP

So subjektivnych priznakov pacientky je v popredi najma bo-
lestv epigastriu a v pravom podrebri, bolesti hlavy a poruchy vizu,
nauzea a vracanie nebyvaju sprevadzané hnackou ani teplotou.
Pacientky mo6zu udavat az niekolko dni pred plnou manifesta-
ciou syndromu tazkosti typu ,flu-like” (chripkové priznaky ako
slabost, Unava, mdloby, bolesti svalov a hlavy). Pri objektivnom
vysetreni mozu byt diagnostikované znaky preeklampsie (CAVE
dza, resp. su pritomné az v pokrocilej faze HELLP!). Zo zriedka-
vych znakov sa spomina ikterus, epistaxa, hematuria a krvacanie
do GIT. Nevyhnutnym vySetrenim je stanovenie krvného obrazu

Tabul'ka 1. Prehlad klasifikdacii HELLP

ALT,AST >1,2
LDH > 10
TRO <100

I.TRO <50 x10°/L
1. TRO 50-100x 10%1
I1I. TRO 100 —150 x 10%/I (+ALT, AST > 0,69)

Tennessee
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a biochemické vysetrenie séra — hladiny ALT, AST, LDH, kyseli-
ny mocovej, kreatininu, urey a bielkovin, ionogram a glykémie.
Vhodné je doplnit zber mocu na vysetrenie 24-hodinovej protei-
nurie, eventualne vysetrenie klirensu kreatininu. Koagulacné vy-
Setrenie je popri Standardnom vysSetreni APTT-R a INR-R dopl-
nené o hladiny sérového fibrinogénu, produktov degradujucich
fibrinaantitrombinulll. Jednoznacnymznakom prebiehajucej he-
molyzy so znakmi MAHA je vySetrenie nateru krvi na schistocyty.
Pri podozreni na pritomnost komplikacii HELLP su indikované
dopliiujuce zobrazovacie a laboratorne vysetrenia®’33?,

Priebeh ochorenia

Typicky je opisovany priebeh HELLP ako v incipientnom Sta-
diu pomaly sa rozvijajuci proces, nasledovany prudkou akcelera-
ciou a alteraciou stavu.

Priebeh HELLP je tazko predvidatelny a asi u 10 % pacientok
dochadza k zhorseniu alebo dokonca nastupu samotného ocho-
renia do 48 hodin po pérode®V. Zakernost tejto chorobnej jed-
notky nie je iba v schopnosti ,imitovat” benigne tehotenskeé pri-
znaky a zmeny, no tkvie aj v skutocnosti, ze ast pripadov moze
prebiehat skryto — laboratorne, bez nastupu jednoznacnych kli-
nickych prejavov. Prognosticky najdolezitejsie sU pravdepodob-
ne absolUtne hodnoty trombocytov a ich aktudlny pokles. Ne-
lieceny syndrom vedie ku komplikaciam HELLP, koagula¢nému
rozvratu a k DIC, multiorganovému zlyhaniu a Umrtiu pacientky
a plodu. V pripade rozvoja preeklampsie a HELLP, nikdy nebola
opisana spontanna Uprava stavu a zlepSenie, naopak, ochorenia
Casto velmi rychlo progreduju®®.

Diferencialna diagnostika HELLP

V diferencidlnodiagnostickych Uvahach pricin subjektivnych
priznakov, trombocytopénie, alteracie pecenovych funkcii a he-
molyzy je potrebné odlisit nasledujuce patologické stavy a na-
lezy.

Klinicky obraz HELLP m&ze imitovat virusové ochorenia vra-
tane virusovych hepatitid, cholecystitidu, cholangitidu, gastro-
enteritidu, vredovu chorobu gastroduodéna, pyelonefritidu a re-
nalnu koliku, apendicitidu a iné.

Pseudotrombocytopénia je zriedkava laboratdrna chyba pri
spracovani vzorky krvi. Benigna gestacna trombocytopénia je
nalez typicky hlavne pre treti trimester gravidity a hladina krv-
nych dosticiek sa udrzuje zvacsa v hodnotach nad 100 x 10°%/1.
Diagnoza ,trombocytopénia pri preeklampsii” by nemala hod-
notami poklesnut pod 50 x 109/I. Odlisit trombotickd trombocy-
topenicky purpuru (TTP) a hemolyticko-uremického syndromu
(HUS) od HELLP je naroc¢né. Pre TTP aj HUS je rovnako typic-
ka trombocytopénia a hemolyticka anémia a rézny stupen po-
stihnutia renalnych funkcii a CNS. Postihnutie a priznaky zo stra-
ny CNS prevladaju pri TTP a preferencné postihnutie obliciek pri
HUS.V odliseni TTP a HELLP m&ze byt ndpomocny pomer LDH
aAST, pricom jeho vysoké hodnoty svedcia prave o TTP a vysoke;j
miere prebiehajucej hemolyzy. Typickym znakom HUS je vyraz-
né postihnutie az zlyhanie obliciek (oliguria, anuria, sekundarna
hypertenzia). Klinicka diferenciaciaTTP, HUS a HELLP sU neostré
a zjednodusene sa da povedat, ze pripady preferencne postihu-
juce pecen byvaju oznacené za HELLP, pripady postihujuce pre-
vazne obli¢kové funkcie za HUS a pripady s postihnutim CNS ako
TTP. Pripady idiopatickej trombocytopenickej purpury (ITP) by-
vaju odliSené per exclusionem, pretoze ani zachytenie antitrom-
bocytarnych IgG protilatok nie je pre ochorenie diagnosticky

relevantné. Laboratérnym ndlezom trombocytopénie byvaju
sprevadzané aj infekcie — cytomegalovirusova, infekéna mono-
nukledza, hepatitida B, C, HIV a taktiez moze ist o poliekovu re-
akciu — napr. trombocytopéniu indukovanu heparinom.

V diferencialnej diagnostike alteracie pecerovych funkcii
najcastejSie prichadza do Uvahy virusova hepatitida, tehoten-
ska cholestaticka hepatdza a akutna steatoza pecene. Teho-
tenska cholestaticka hepatoza sa vo vacsine pripadov prejavuje
i Upornym svrbenim pokozky a zvySenim laboratornych para-
metrov cholestazy. Akutna steatoza pecene ma v klinickom ob-
raze prevazne ikterus, priznaky akutneho pecenového zlyhania
—hepatadlnej encefalopatie, poruchy koagulacie, v laboratérnych
nalezoch dominuju vysoké hladiny ALP a amoniaku, hladiny al-
buminu su nizke. Diagndzu jednoznacne potvrdzuje biopsia pe-
¢ene (ak mozno vykon vzhladom na poruchy koagulacie uskutoc-
nit), napomocné su CT, UZ a MRI vysetrenia pecene®>37,

Terapia

Vzhladom na patofyziologicku podstatu ochorenia je jedinou
kauzalnou terapiou ukoncenie gravidity. Ukoncenie gravidity sa
odporuca v ¢o najkratsom ¢asovom intervale od stanovenia diag-
nozy po zakladnej stabilizacii pacientky. Pri stabilizovanom sta-
ve pacientky je v nizkych gestacnych tyzdioch plne indikovany
transport in utero s lekarskym sprievodom. Tehotenstvo v ukon-
cenom 34. tyzdni sa ukondi pri potvrdeni HELLP vzdy, pri za-
vaznejsej prematurite u stabilizovanej pacientky mozno vyckat
24 — 48h na kortikoidnu pripravu pluc plodu. Stabilizovany stav
pacientky by mal byt sprevadzany hypertenziou reagujicou na
liecbu, dobrym subjektivnym stavom rodicky, absenciou poruch
zrazavosti krvi a komplikacii.

Pocet trombocytov pre bezproblémové vedenie vaginalne-
ho porodu aj sectio caesarea (SC) sa udava 50 x 10%! a hladina
100x10°%/lumoziuje aplikaciu regionalnej anestézie. Pri diagnos-
tikovanej IUGR sa odporuca promptné ukoncenie per SC. Reali-
ta je takd, ze az 90 % tehotnosti s diagnostikovanym HELLP sa
ukoncuje per SC. Pri vhodnom vaginalnom naleze a aktualnom
stave pacientky je nutné vzdy mysliet i na skutocnost, ze cisar-
sky rez ako operacia vyrazne zvysuje riziko vyvoja DIC! Zasadami
pri vedeni porodu per sectionem caesaream pri HELLP suU Setr-
ny postup (prevencia vyplavovania tkanivového tromboplastinu
a tym dalsej alteracie koagulaéného statusu pacientky), dokona-
|a hemostaza, vyhybanie manipulacii s pecenou, preferencia la-
parotomie podla Pfannestiela, spontanne odlucenie placenty,
drendz anatomickych priestorov laparotomie.

Ostatna liecba HELLP je symptomaticka a podporna, na mies-
te je multiodborova spolupraca®39.

Kortikosteroidna terapia je dolezitou, no zarover kontroverz-
nou sucastou liecby HELLP. Cielom aplikacie kortikoidov, kto-
ru ako standardny terapeuticky postup uvadza i tzv. mississipp-
sky protokol, je zastavenie a spomalenie progresie ochorenia
a urychlenie normalizacie laboratornych parametrov pacientky.
Odporucané davkovanie je nasledovné: dexametazon 10mgii. v.
a 12h pred poérodom, po pérode schéma ,10 —-10-5-5"mg
al2hi. v.lo49,

Podavanie mgSO, pri HELLP znizuje kréovy pohotovost
matky a pozitivne ovplyvriuje riziko vzniku eklampsie a krvaca-
nia do CNS. Uvodn4 davka predstavuje 4g mgSO, i. v. v priebe-
hu 10-15 min, nasledne sa odporuca pokracovanie 1g MgSO,/h
i. v. az do 24 h po porode. Pri kontraindikacii Mg mozno poda-
vat fenytoin 15 mg/kg i. v. max. 40 mg/min®?. Désledna terapia
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hypertenzie je zakladom prevencie komplikacii. Cielové hodno-
ty TK by mali byt v rozmedzi 140 — 155/90 — 100 torrov a lie¢-
ba hypertenzie nad 160/110 torrov ma byt jednoznacne intrave-
noézna. Varovnou spodnou hranicou je diastolicka hodnota TK 85
torrov, ked hrozi hypoperfuzia placenty s alteraciou stavu plodu.
Popri p. 0. Standardnej terapii hypertenzie u tehotnej— metyldo-
pa (max. davka 4 x 500 mg/den), indikované su i. v. antihyperten-
ziva hydralazin v inicidlnej davke 5 - 10mg i. v. v pomalej infuzii
vtrvani 2-5 min. ACOG odporuca podanie opakovat podla aktual-
neho TK po 20 minuUtach, v pripade potreby sa opakovana davka
moze zvysit az na 40 mg. Liekom druhej volby je urapidil (Ebran-
til). Davkovanie za zadina inicidlnym i. v. bolusom 10 — 15mg
Urapidilu podaného pocas 1 min, nasledne terapia pokracuje
kontinualnou infuziou 2mg/min s titraciou podla odpovede TK.
Pri spominanych antihypertenzivach s mohutnym vazodilatac-
nym U¢inkom mozno ocakavat enormny pokles TK, a preto je
prisny monitoring matky i plodu zakladnym predpokladom bez-
pecnej liecby.

KedZe pacientky s HELLP su ohrozené vznikom plicneho edé-
mu, dosledny monitoring a Uprava bilancie tekutin su nevyhnut-
né. Preferuju sa krysStaloidné roztoky i. v. 80 —125ml/h t. j. 2-3|
denne (koloidy vyzaduju silnejsie forsirovanie diuretikami), do-
sledny monitoring prijmu a vydaja tekutin, v pripade potreby
furosemid i. v. Podanie diuretik v predpérodnom obdobi je moz-
né iba z indikacie edému plic.

Simetka odporUéa riadit Upravu hemokoagulaénych para-
metrov pacientky predovsetkym jej klinickym stavom a samot-
nym priebehom a nie iba laboratornymi vysledkami. Trombocy-
tarne koncentraty sa odporucaju pri poklese trombocytov pod
50 x 109/, erytrocytarne koncentraty, Cerstva mrazena plazma,
fibrinogén, antitrombin Ill a substiticia koagulacnych faktorov
podla aktualneho stavu pacienta.

PristUpenie k sérii plazmaferéz je rezervované na pripady
HELLP nereagujuce na kauzalnu a podpornu terapiu, pripady
komplikované zlyhavanim organov, TTP a HUS.

Z preventivnych dovodov je u kazdej pacientky s diagnostiko-
vanym HELLP indikovana antibioticka profylaxia.

Na tomto mieste je nutné taktiez spomenut, ze uterotonika
typu metylergometrin su pri hypertenznych stavoch kontraindi-
kované!

Terapia a manazment pripadnej DIC sU podporné a sympto-
matické a su otdzkou konzilidrnej spoluprace so skusenym he-
matoldgom a intenzivistom. Tazky prokoagulaény status byva
v snahe o zastavenie intravaskularneho zrazania krvi a konzum-
pcie koagulacnych faktorov korigovany aplikaciou heparinu
(10 000 — 20 000 IU nefrakcionovany heparin i. v./24h, resp.
50001Us. c.a8-12h, event. LMWH s. c. alebo i. v. v davkach
100 IU/kg/24 h). Pretoze ucinok podavaného heparinu je priamo
zavisly od hladiny ATIlI, je nutné podavat ho pri jeho znizenej hla-
dine ako prvy. Absolutnou indikaciou heparinizacie je nalez fibri-
novych depozitov, kontraindikaciou je, samozrejme, excesivne
krvacanie. Substitu¢na terapia hemostatickymi faktormi, plaz-
mou, fibrinogénom, transfuziami erytrocytov a trombocytov je
podavana podla aktualneho klinického a laboratdrneho stavu
pacienta.

Pri medikacii pacienta s HELLP s priznakmi plucneho edé-
mu je ciefom dosiahnutie negativnej bilancie tekutin a forsiro-
vanie diurézy za dostatocného i. v. prisunu tekutin 1 ml/kg/h t. j.
2000-3 000ml/den.

Pri diagnostike edému mozgu sa podava hypertonicky roz-
tok manitolu, ktory zvySenim osmolarity séra redukuje mnoz-
stvo vody v mozgovom tkanive. Aplikuje sa 20% roztok manito-
lu0,5-1,0g/kgi.v. v priebehu10 min, event. 5g/h v kontinualne;
infuzii®5%,

Terapia akUtneho renalneho zlyhania pri HELLP je zvacsa kon-
zervativna s balancovanym prijmom a vydajom tekutin. V pripa-
de neUspechu je nutné aplikovat hemodialyzu a casto i plazma-
ferézu.

Komplikacie

Ako komplikacie HELLP su opisované akutne renalne zlyhanie,
plucny edém, rozvoj subkapsularneho hematému a ruptura pe-
Cene, hepatalne zlyhanie, cievne mozgové prihody, zrakové a in-
fekcné komplikacie, abrupcia placenty, DIC a materské umrtie.

Najzavaznejsou komplikaciou je rozvoj DIC, pri ktorej docha-
dzakintravaskularnejtvorbe trombov a nasledne k ischemickym
zmenam cielovych organov, konzumpcia koagulaénych faktorov
a trombocytov vedie k masivnemu, ¢asto nezastavitelnému kr-
vacaniu.

Laboratérnou znamkou tazkého pecenového zlyhania byva
perzistujuca hypoglykémia.

Pri obstrukcii cievneho obehu pecene trombami pri HELLP
vznikaju periportalne nekrdzy, dochadza k napinaniu Glissono-
vej kapsuly az k rupture a tvorbe subkapsularneho hematému.
Priebeh tejto komplikacie byva dvojfazovy a po Uvodnych sub-
jektivnych priznakoch nastava v druhej faze rozvoj akutneho So-
kového stavu.

Edém pluc pri preeklampsiia HELLP vznika v dosledku zhorse-
nej tolerancie i relativne malého i. v. prisunu tekutin a varovnymi
znakmi su tachypnoe, dyspnoe a bolest na hrudniku.

Patofyziologickou podstatou vzniku edému mozgu pri HELLP
je zvySena priepustnost ciev pri zvySenom intravaskularnom tla-
ku, poskodenie endotelu a znizenie onkotického tlaku krvi.

Predcasné odlucenie 16zka je akUtnou komplikaciou gravidi-
ty, ktorU HELLP potenciuje hypertenznym stavom a vytvaranim
tromboz v placente a decidualnych nekréz, ktoré separaciu a od-
[Genie 16zka podporuju.

Akutne renalne zlyhanie pri HELLP sa prejavi enormnym
vzostupom kreatininu a mocoviny, no va¢sinou dobre reaguje na
konzervativnu terapiu.

Eklapticky zachvat je opisovany ako komplikacia samotné-
ho HELLP raritne. Krvacanie do CNS, ¢i intracerebralne, alebo
subarachnoidalne, patri medzi najzavaznejsie komplikacie. Va-
rovnymi priznakmi su progredujuca cefalea, neurologicky deficit
(unilateralne hemiparézy a pod.), nauzea, vracanie, alteracia ve-
domia, krce a koma, pricom oproti, bleskovym” priznakom typic-
kym pre rupturu aneuryziem v mozgu byva rozvoj priznakov pri
HELLP spravidla pozvolny. PIne indikované je neurologické vy-
Setrenie s CT a MRI mozgu®®.

Postpartum HELLP a PTMS

Pripady HELLP prebiehajuce postpartalne maju spravidla
typicky zavazny priebeh s progresivne zhorsujucim sa kli-
nickym a laboratérnym nélezom, so znamkami DIC a tazkej
MAHA s multiorgdnovym postihnutim. Tieto pripady byvaju
v ,Up to date” literature spolocne oznacované za tzv. PTMS (po-
stpartalny tromboticky mikroangiopaticky syndrdm). Syndrom
nereaguje na klasicky agresivnu podporny lie¢bu vratane
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podavaniavysokychdavokkortikoidovajedinoumoznostou Upra-
vy stavu je zacatie série plazmaferéz typu PPEX (postpartum plas-
maexchange).Napriektomutozasahuibamaladastpacientokrea-
gujenavymenu plazmy promptne Upravou parametrov (tzv. quick
reponders). Vacsina patri do skupiny ,slow responders”, ked
Uprava stavu vyzaduje velky pocet opakovanych plazmaferéz®=7,
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