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SINDROME HELLP
Evolucioén Histérica

* Carlos A. Gémez Fajoardo

RESUMEN

Se presenta una revisiéon bibliogr&fica sobre el Sindrome de Elevacion de Enzimas
Hepdaticas, Trombocitopenia y Hemdlisis, complicacién poco frecuente y grave de
la hipertensién inducida por el embarazo. Se presenta igualimente un breve suma-
rio de sus aspectos fisiopatoldgicos con el objeto de servir como guia préctica pa-
ra el clinico enfrentado a pacientes con esta patologia. Se hace un énfasls espe-
clal en el desarrollo histérico de los conocimientos pertinentes.

Palabras claves: Sindrome Hellp, Toxemia, Hipertensién Inducida por el embarazo.

SUMMARY -

It Is presented a review on HELLP Syndrome (Hemolypsis, Liver Enzimes Elevation
and Low Piatelets), a rare but severe complication of Pregnancy Induced Hyper-
tension. There Is emphasis on its Physio-patological aspects In order to give some
useful information to the cliniclans. Also, there is a brief review on the historical os-
pects related on the knowledge of this entity.
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INTRODUCCION

Bagjo la sigia Inglesa HELLP (H: Hemoly-
sis; E: Elevated Enzymes; L: Liver; LP: Low
Platelets) se ha caracterizado un sin-
drome de frecuente ocurencia que
sobreviene como complicaciéon de la
Hipertensién Inducida por el Embarazo.
Las Iniciales comrespondientes a Hemo-
lisls, Elevaclon de Enzimas Hepdticas v
Trombocitopenia han servido para que
muchos autores se refieran a este sin-
drome cada vez con mayor frecuen-
cla y precision, La referencla original
de Welnstein (1) en 1982 ho sido base
para que en los afos subsigulentes los
autores aporten Ideas y datos que
contribuyan a precisar mas las carac-
teristicas de esta Importante condiclén
clinlca. Para el ano de 1990, con la pu-
blicacién de Sibal (2) aparece el arti-
culo que define con mayor solidez los
criterlos diagnésticos de esta entidad.

E! objetivo de esta breve exposicion es
presentar un "estado del arte® del sin-
drome HELLP en el momento actual,
recordando los articulos que fueron hi-
tos especlales en este topico tanto en
los Gltimos afos como en las refer-
enclas mas antiguas. Se espera que la
presentacién organizada de esta infor-
macldén sea de importancia para el cli-
nico préctico.

DEFINICION

En laos Tablas # 1 y # 2 se resumen 0s
datos més relevantes de las dos refe-
rencias ya cltadas. A los tradiclonales
criterlos para el diagnéstico de IaH.E.E.
(Hipertensién Inducida por el Embara-
z0) grave, Welnstein adiciona el sindro-
me HELLP, describlendo los hallazgos
en 29 pacientes, 20 primigestantes y ¢
multigestantes, con promedios de
edad de 24 anos y 32.5 semanas de
edad gestacional ¢con rangos entre 24
y 36.5 semanas. El articulo de Slbal de-
fine los pardmetros de laboratorio que

deben cuantificarse para el diagndsti
co de HELLP. Sus definiciones se apo-
yan en la observacién metédica de
mas de tres centenares de casos de la
entidad. Citando textualmente a Sibai
(3) se pueden describir asi las pautas
bdsicas del sindrome: ‘Las paclentes
qgue lo desarrollan mas probablemente
son mayores de 25 anos, de raza blan-
ca y multiparas. La paclente usual
mente tiene un sGblto aumento de pe-
so con sintomas similares a un cuadro
viral Inespecifico. La hipertensléon y pro-
telnurla pueden ser minimas o estar au-
sentes. El diagnéstico diferenclal debe
incluir un.gran nimero de condiciones
médicas o quirdrgicas como gastroen-
terltis, hepatltis, enfermedad de la vesi-
cula biliar, plelonefritls, necrosis aguda
grasa del embarazo, tfrombocitopenia
de origen Inmune, lupus ertematoso y
purpura tromboctopénico”.

Continuando con la oplnién de este G-
timo autor, es tamblén caracteristico
del HELLP la resolucidn esponténea,
habiendo sido basicamente de apoyo
el manejo dado a sus casos. Como
suele ser aceptado en la literatura, el
sindrome HELLP es una complicacién
grave del embarazo que puede com-
portar elevadas tasas de mortalidad
matemna y fetal,

ANTECEDENTES

Kistner y Assall (4), de Cincinnatl, publk-
can en Annals of Internal Medicine en
1950 el caso de una paciente eclamp-
fica que desarrolla fendmenos hemoli
ticos agudos y trastorno tubular renal.
En la introducclidn de su articulo desta-
can el hecho ampliamente conccldo
ya a Inicios de la década de los cin-
cuenta, de la presencla de hemoglo-
binuria y falla renal, junto con otfras
caracteristicas de anatomia patologhk
ca en dalgunos casos de muerte por
complicaciones obstétricas. Para esta
época estd ampllamente descrito en

14 REVISTA U.P.B.MEDELLIN{COLOMBIA),12(1):13-20, ABR.1993



TABLA 1: CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO DE LA HIPERTENSION SEVERA
INDUCIDA POR EL EMBARAZO

(Welnstein, 1982)

P.A. Mayor de 160/110

( 6 horas)

Proteinuria mayor de § gs, en 24 horas
Oliguria (menos de 400 cc en 24 horas)
Trastomos cerebrales o visuales

Edema Pulmonar o Cianosis

Adicionar et Sindrome HELLP

Welnstein, Am J Obstet Gynecol 142:159, 1982

TABLA 2: DEFINICION DE CRITERIOS PARA EL DIAGNGCSTICO
DEL SINDROME HELLP (SIBAI, 1990)

Hemdilisis _____________  Extendido per!férléo anomal

\ Blifrrubina superor a 1.2 mg/dl
Dl-!L Mayor de 600 U/L

Enzimas Hepaticas

Plaqusetas.

la literatura et "Sindrome del Aplasta-
miento®, observado y estudiado duran-
te la Segunda Guerra Mundial. Kisther
y Assall hacen resaltar la similitud entre
el caso que presentan y otfras condi-
ciones cfinlcas denominadas entonces
"Nefrosis de Nefrona Baja’, con el "Sin-
drome de Aplastamiento™ Quemadu-
ras, transfusiones incompadatibles, intoxi-
caciones y otras. Tlene especial interés
la minuclosa documentaciéon en esta
paclente tanto de su dano renal como

DHL slevada
TGO mayor de 70 U/L
Menos de 100.000 por mm3

Sibal, Am J Obstet Gynecol 162:311, 1990

de su trastorno hemolitico asoclado a
la condicién de eclémptica.

Se trata de una mujer de 20 anos, pri-
migestante de raza negra, quien llega
con diagndstico de eclampsia en con-
dicién clinica critica con feto muerto.
Se documentan la albuminuria y ele-
vacién del acldo arico, asi como i
anormal fragllidad celular de los globu-
los rojos. Para el tercer dia de hospitall-
zaclién se obtlenen cifras de 3.5% de
reticulocttos y un nivel minimo registra-
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do de plaquetas (86,580 por mm cdbli-
co). En el articulo de Kistner desafortu-
nadamente no aparece registro de
mediciones de enzimas hepdticas.
Luego del parto vaginal de un feto
muerto, la paciente atraviesa unos
dias de condiclon critica, caracteriza-
da por estado de choque y anuriq, En
el octavo dia postparto tiene lugar un
proceso rapido de mejoria clinicg, al
canzando hacla el dia 18 la recupera-
clén de pardmetros normales en las
pruebas de funclén renal y hepdatica
(de nuevo sin cuantificacién objetiva
de enzimas hepdticas).

El andilisls clinico del caso descrito por
Kisther y Assall contiene importantes
elementos que son de actualidad adn
hoy, cuarenta afos mas tarde. Se des-
tacan especialmente las sligulentes
consideraclones planteadas por estos
dos autores: 1. Existe un tipo fuiminante
de eclampsia en el cuai hay hemdolisis
intravascular aguda y maslva. 2. El
choque consiguiente, con anoxia re-
nal, potencia el desarrollo de la lesién
tubular y esta es reversible. 3. El trata-
miento de esta grave condiclén clinica
bésicamente de sostén y manejo del
equillbrio hidroslectrolitico, con liqui-
dos parenterales, plasma fresco y san-
gre total.

Otro articulo de capltal importancia
en ol andlisis historico del sindrome
HELLP es el publicado en 1954 por Prit-
chard y colaboradores (5), relaciona-
do con la presentacion de Hemdalisls In-
travascular y Trombocitopenia en ca-
sos de toxemia severa. En su intfroduc-
cion se discute la posible relacién exis-
tente entre el fenbmeno de la Coagu-
laciéon Intravascular Diseminada y la
condicién clinica de la toxemia. Se re-
portan tres casos con las siguientes ca-
racteristicos:

Caso 1. 38 anos. Multigestante
eclémptica. P.A. 220/140. Con 35 se-

- manas de gestacién, Muerte matemna

y fetal. Evidencia de isquemia renal o
necrosis focal periportal.

Caso 2: 31 anos. Primigestante. P.A.
160/90. Con 33 sermnanas de gestacién.
Muerte matemna vy fetal. ictericla y pe-
tequicas; hemorragic cerebral postpar-
to. Engrosamiento de la membrana
basal glomerular.

Caso 3: 38 anos, multigestante; P.A.
190/110. Con 37 semanas de gesto-
clén, eclémptica. Presentd gingivorra-
gla y trombocitopenia. Parto por ces&-
rea de gemelos. Buena evolucidn pos-
tparto de la madre y de los recién na-
cldos.

El articulo de Pritchard y colaborado-
res contiene una minuclosa descrip-
clén de las técnicas de laboratorio utlli-
zadas en la mediclon de los parGme-
tros hematoldglcos: Tiempo de coagu-
lacién, fibrindgeno, tiempo de pro-
trombinag, plaquetas, prusebas de fraglh
lidad osmética, Coombs y células L.E.

En la discusldén son senalados varlos he-
chos fundamentales que necesara-
mente conducen a lo que posterior-
mente tenderd a ser agrupado en el
cuadro de HELLP: las tres pacientes
presentan la triada de hipertension,
proteinuria y edema; concomitante-
mente todas presentan compromiso
renal. En los tres casos se documenta
objetivamente un severc proceso he-
molitico (reticulocitosis, hiperbllirrubine-
miq, caida del hematocrito y hemo-
globlnurla); y frombocitopenia marca-
da (menos de 50.000), ademds de
otras alteraciones de la coagulacién.
Las anomalias de la funcidén hepdtica
fueron documentadas con precisidn
en los dos primeros casos, aunque sin
cuantificaciébn de transaminascs, ‘req-
uisito que seria necesario para su posk-
ble consideraciéon retrospectiva como
vardaderos casos de HELLP,
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Para finalizor su descripcidén en el New
England Joumal of Medicine, Pritchard
y colaboradores plantean la posibii-
dad de que en dlgunos casos de
preemclampsia se presente un proce-
$0 singular de origen desconocido (giIn-
munoldgico?)que explique las anoma-
ias hematolégicas descritas, o sea la
hemodilisls Intravascular y la trombocho-
penia. Destacan la necesidad de dife-
renclar esta situacién de otras condi-
clones ya definldas con anterloridad
como el Lupus Erftemdartoso Sistémico y
el Parpura Trombocitopénico.

La observacion clinica de las anoma-
ias en el namero de plaquetas asocia-
das a la toxemia, contindan a lo largo
de fa década de los anos cincuenta.
Ferguson (6) en 1956 refiere casos de
severa trombocitopenia en obstetricla,
y muestra clifras progresivamente de-
creclentes de plaquetas en el embara-
zo normal, preeclampsia, eclampsia y
abruptio, respectivamente, En su re-
porte son muy llamalivos dos casos
(uno de preeclampsia y otro de
eclampsia) en los cuales se presentd
en un determinado momento ausen-
cia de plaquetas (recuento igual a ce-
ro) sin que las pacientes tuvieran mani-
festaclén hemonrdgica significativa, y
con buena recuperacién. Es notable la
consideracién de los eventos de desin-
tegracién plaquetarla y vasoconstric-
clén, previamente sefalados en la to-
xemia.

FISIOPATOLOGIA
Y CUADRO CLINICO

La causa del Sindrome HELLP no es cla-
ra. Se han aducido mdltiples mecanis-
mos que intervienen en algunas de sus
manifestaciones, pero que mds bien
describen una sucesién de eventos fl-
sloldégicos que acontecen en estas pa-
clentas, como las alteraciones anato-
mopatoldgicas de los telidos hepdati-
cos, el posible dafo de la membrana

celular de los glébulos rojos que favo-
receria la hemolisis microangiopética,
los mecanismos de activacion plaque-
taria con liberacién de Tromboxano A2
y Serotonina y el aurmento en el consu-
mo plaquetario con el consiguiente
empeoramiento del dano endotelial
(12). También estd sin solucién la pre-
gunta de si el fendmeno de la Coagu-
laciéon Intravascular Diseminada (7) es
primario o secundario y si el papei de
las prostaglandings y la relacién anor-
mal Tromboxano A2-Prostaciclina (8)
tiene que ver con la etiologia del sin-
drome o sl solo es un evento mdas que
ocure de manera concomitante al fe-
némeno del vasoespasmo.

De manera general puede aceptarse
que en el sindrome HELLP sucede una
cascada de eventos en los cuales hay
activacion plaquetaria, liberacién de
Tromboxano A2 y Serotonina, con
agravamiento del vasoespasmo gene-
ralizado,

La manifestacléon hematolbgica perifé-
rica visible de manera simple en el ex-
tendidc de sangre es la presencla de
esquistocitos (glbbulos rojos pequeiios,
fragmentos e iregulares) compatibles
con anemla hemolitica microangiopd-
fica.

Desde el Iniclo de su estudio esta enti-
dad ha sldo vinculada a la Hiperten-
sibn Induclda por el embarazo, pero
los autores son explicltos en la presen-
taclén de muchos de los casos en los
cuales la hipertension y proteinuria pro-
pias de la preeclampsia pueden estar
ausentes o ser leves; igualimente Sibal
destaca el hecho de que en mdés del
30% de sus casos la presentacion fue
postparto. Ademdés de la signologia y
sinftomatologia descrita con mayor fre-
cuencia (gestacién pretérmino, dolor
eplgdstrico o en cuadrante superior
derecho, nduseas, vomitos y episodios
de malestar general) existen otras for-
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mas de presentacién extraordinaria-
mente varladas: convulsiones, ictericia,
sangrado digestivo y urnario, gingivo-
rragla, trastomos visuales, etc. que obli-
ga a considerar diagnbdsticos diferen-
Clales que abarcan gran diversidad de
patologias: hepatitis viral, enfermedad
dcido-péptica, purpura trombocitopé-
nico, necrosis grasa aguda del emba-
razo, pielonefritis, enfermedad de o
vesicula biliar, etc.

PAUTAS GENERALES
DE MANEJO

La severidad del Sindrome HELLP indl-
ca la necesidad de que estas pacien-
tes sean tratadas en niveles terclarios
de atencién, con disponibllidad répida
y eficlente de ayudas diagnésticas
matemo- fetales y de cuidados intensi-
vos, asi como de equipos multidiscipli-
narios. Adn disponlendo de estos recur-
sos y tecnologias debe comprenderse
que la morbimortalidad es alta, en es-
pecial la perinatal, y que la base del
tratamiento ante una entidad de etio-
logia desconocida es el manejo de
sostén vital (9 y la prevencion de com-
plicaciones. Es obvie que los sistemas
de monltoreo electronico fetal, ultraso-
nido obstétrico y quizds el Doppler en
modo M son necesarlos para ayudar al
clinico en la respusesta a la pregunta;
¢ Cudl es el estado fetal? Existen impor-
tantes referencias reclentes que tien-
den a demostrar la evoluclon clinica
relativamente benigna de la madre en
los dias subsiguientes al parto.

De modo global podiic establecerse
que el HELLP por,si mismo no es indica-
clén de cesdreq, dado que muchaos
de estas paclentes pueden haber su-
perado las 32 semanas de gestacion y
presentar un cérvix y otras condiclones
obstétricas favorables al buen resulta-
do de una Induccidén con oxitocina.
Deben corregirse la anemia, ia trom-
bocitopenla, el déficlt vascular y los

trastomnos hidroelectroliticos y hemato-
l6gicos y quizds en algunas ocaslones
efectuar monitoreo cardiovasculor
mcaterno invasivo,

Haon sido propuestas, por diversas fuen-
tes, modalidades de tratamiento que
aun se hallan en fase expermental, sin
exlstir en la actuglidad una acepta-
clén undanime de estas. Deben sehalar-
se las siguientes: Expansores de volu-
men plasmdatico (reposo, cristaloldes,
albimina en diferentes concentracto-
nes); agentes antirombdticos (asplr-
na, dipiridamoi, heparina, antitrombina
lll, prostacicling, inhibidor de tromboxa-
no A2); iInmunosupresores (esteroldes),
y otros (didlisls, plasmaféresls de re-
cambio) (10, 11). Tal variedad de op-
clones confirma lo sefalado por Sibal
respecto a la confusidn que ha existido
en relacidn con la terminologia, inck
dencla, etlologia, diagndstico y trata-
miento de esta entidad.

CONCLUSIONES

Se ha presentado una aproximacion
histérica al Sindrome HELLP, tenlendo
como base las referencias reclentes de
la Iteratura y aquellas que las antece-
dieron, haciendo énfasls en problemas
del embarazo estrechamente ligados
a lo que conocemos como tal en es-
pecial la frombochopenia, hemdolisis y
alteraciones hepdaticas.

Se presentd tamblén una breve discu-
slon sobre la fisiopatologia y las pautas
generales de manejo aceptadas en la
actualidad, dando importancia ol tro-
tamiento de las compllcaciones he-
matolégicas y de la funcién cardiovas-
cular, sin olvidar la necesidad de los
estudios de bienestar fetal de alta tec-
nologia.

Finalmente debe encarecerse al clini-
co el considerar esta patologia del
embarazo ante un gran abanico de
opclones de diagndstico diferencial
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ague se le presentan en un momento
dado, teniendo en cuenta la elavada
mortalidad dei sindrome vy lo vertigino-
50 de sus posibles desenlaces.
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