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RESUMO

Introducdo: A Sindrome HELLP é uma complicacdo das formas graves da Doenca
Hipertensiva Especifica da Gravidez, pré-eclampsia grave/eclampsia, com alta taxa de
morbimortalidade. Essa sindrome € definida pela associagdo de hemolise, elevacdo de
enzimas hepaticas e baixa contagem de plaquetas em uma paciente gestante. Objetivos:
Orientar médicos das diferentes especialidades quanto a importancia de se conhecer a
Sindrome HELLP, dado seu elevado grau de morbimortalidade materno-fetal, de forma a
evitar tais desfechos desfavoraveis. Métodos: Relato de caso de uma paciente atendida na
Emergéncia do Hospital Estadual Addo Pereira Nunes com diagnostico de Sindrome HELLP,
correlacionando-o as referéncias bibliograficas, com busca realizada através das bases de
dados PubMed, Scielo, UpToDate, Google Academics e Biblioteca Virtual em Salde, no
intervalo entre 1997-2019. Resultados: A fisiopatologia da Sindrome HELLP ainda nédo é
totalmente conhecida e seu diagnéstico tem taxa varidvel, visto que depende da assisténcia
médica a qual a gestante tem acesso. Vale ressaltar que o Unico tratamento definitivo é a
realizacdo do parto. Além disso, os dados demonstram que a reducdo da morbimortalidade é
diretamente proporcional ao diagndstico precoce e ao correto manejo da sindrome.
Conclusbes: Sdo necessarios maiores estudos sobre a Sindrome HELLP, para que se
investigue sua epidemiologia, etiologia, formas de prevencdo e possiveis aprimoramentos na
conduta. A partir da presente pesquisa, é possivel depreender a importancia do conhecimento
referente a essa sindrome, independente da especialidade médica, para que o diagndstico e o
tratamento ocorram 0 mais precocemente possivel, evitando assim seu agravamento e
complicagoes.

Palavras-chave: Sindrome HELLP, pré-eclampsia, fisiopatologia, diagnostico, conduta.
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ABSTRACT

Background: HELLP Syndrome is a complication of severe forms of Hypertensive Disorders
of Pregnancy, severe preeclampsia/eclampsia, with a high rate of morbimortality. This
Syndrome is defined by the association of Hemolysis, Elevated Liver and Low Platelet in a
pregnant patient. Objective: Guide doctors of different specialities regarding the importance
of knowing the HELLP Syndrome, due to its high rates of maternal-fetal morbidity and
mortality, in order to avoid such unfavorable outcomes. Method: A case report of a patient
seen at the Emergency of the Hospital Estadual Adao Pereira Nunes diagnosed with HELLP
Syndrome, correlating it to the bibliographic references, with a search performed through the
PubMed, Scielo, UpToDate, Google Academics and Biblioteca Virtual em Saude, in the
interval between 1997-2019. Results: The pathophysiology of HELLP Syndrome is not yet
fully known and its diagnosis has variable rates, since it depends on the medical assistance
which the pregnant woman has access. It is worth mentioning that the only definitive
treatment is delivery. Moreover, the data show that the reduction in morbimortality is directly
proportional to early diagnosis and correct management of the syndrome. Conclusions:
Further studies on the HELLP Syndrome are necessary to investigate its epidemiology,
etiology, ways of prevention and possible improvements in conduct. From this research, it is
possible to understand the importance of knowledge regarding this syndrome, regardless of
medical specialty, so that diagnosis and treatment occur as early as possible, thus avoiding its
worsening and complications.

Keywords: HELLP Syndrome, preeclampsia, pathophysiology, diagnosis, conduct.
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Figura 1: Afericdo de presséo arterial de gestante.
Fonte: https://www.tuasaude.com/tratamento-para-sindrome-de-hellp/
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1 - INTRODUCAO

Durante a gestacdo ocorrem mudancas significativas no organismo materno, tais
modificacbes sdo importantes para a adaptacdo do organismo para gerar, nutrir e proteger o
novo ser que carrega. Porém, ao mesmo tempo tornam a mulher mais vulneravel e trazem

riscos, tanto para a mée quanto para o feto.

Um dos riscos que a gestacdo carrega € o agravamento de uma hipertensdo pré-
existente (hipertensdo crénica) ou a indugdo da hipertenséo arterial em uma mulher sem
histéria prévia. A segunda situacdo, com a inducdo da HAS, é definida como Doenca
Hipertensiva Especifica da Gestagdo (DHEG)!. A DHEG possui alta prevaléncia, sendo a
complicacdo mais comum da gestacdo e a principal causa de morbimortalidade materna e
perinatal, principalmente em suas formas mais graves, como a eclampsia e as complicacoes
por Sindrome HELLP?3,

A DHEG ¢é caracterizada por valores de pressdo arterial sistélica maior ou igual a
140mmHg e pressdo diastdlica maior ou igual a 90mmHg* Pode ser classificada em: pré-
eclampsia, eclampsia e hipertensdo gestacional’. A hipertensdo gestacional refere-se a
hipertensdo arterial transitdria, que surge ap6s a 20% semana, sem presenca de proteindria, e
melhora em até 12 semanas ap0s 0 parto; se persistir € reclassificada como hipertensdo

cronica®®.

A ocorréncia de hipertensdo arterial apos a 202 semana de gestacdo, em uma mulher
previamente normotensa, acompanhada de proteindria (acima de 300 mg ou > 1+ pelo método
qualitativo de fita), define uma pré-eclampsia. De forma excepcional, a pré-eclampsia pode
ser diagnosticada com o surgimento de hipertensdo arterial antes de 20 semanas, quando ha
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doenca trofoblastica gestacional, ou na auséncia de proteindria, quando o aumento da pressédo
€ acompanhado por sintomas de iminéncia de eclampsia (como cefaleia, borramento da viséo,
dor epigastrica e reflexos tendinosos profundos exaltados)’. Ja a eclampsia, que
invariavelmente é uma complicacdo da pré-eclampsia, caracteriza-se pelo surgimento de
convulsdes tonico-cldnicas generalizadas em gestantes, seja antes, durante o trabalho de parto,

ou mesmo apos, no periodo de puerpério .

A Sindrome HELLP é uma desordem exclusiva da gestacdo, sendo uma complicacdo
da pré-eclampsia grave ou eclampsia. A definicdo dessa Sindrome é a associacdo de hemdlise,
plaguetopenia e disfuncdo hepatica. O termo HELLP é um acrénico, definido por Weinstein
em 1982, que remete foneticamente a palavra “HELP” (“socorro” em inglés), fazendo aluséo
a gravidade da doenca e da necessidade de intervir imediatamente. Tal acrbnimo representa o0s
préprios parametros laboratoriais que a definem. Dessa forma, H representa: Hemolisys, EL:

Elevated Liver e LP: Low Platelet!”.

A Sindrome HELLP acomete cerca de uma a duas mulheres a cada 1.000 gestacdes.
De 4 a 12% do total de mulheres com pré-eclampsia e cerca de 11% das gestantes com
eclampsia desenvolvem essa sindrome. A maioria dos diagnosticos é feita entre a 28?2 e a 36°
semanas de gestacdo. A taxa de mortalidade materna é extremamente variavel, de 1 a 24%,
sendo reflexo direto da assisténcia médica a qual a gestante tem acesso e do correto
diagndstico da sindrome38. A mortalidade mostra atingir valores ainda mais altos quando o

atendimento a essas gestantes é feito fora de centros terciarios®.

A Sindrome HELLP, como ja pontuado, possui elevado indice de morbimortalidade
fetal, seja diretamente, pois € causa de restricdo de crescimento uterino, ou indiretamente, por
ser fator de risco para deslocamento prematuro de placenta e parto pré-termo. A

prematuridade € de aproximadamente 70%, levando a complicacBes que vado de baixo peso ao
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nascer até displasia bronco-pulmonar, e é responsavel pelo aumento do tempo de internacao
nas UTIs neonatais ou pode inclusive ser incompativel com a vida, dependendo do periodo

gestacional em que, se preciso, a gravidez foi interrompida®®.

2 - REFERENCIAL TEORICO

A cetiologia da pré-eclampsia, eclampsia e Sindrome HELLP ndo estd totalmente
estabelecida. Porém, hip6teses foram propostas a partir de aspectos da fisiopatologia da pré-
eclampsia, inferidos com base na comparacao das alteracdes do organismo materno naturais a
gravidez e achados de tal patologia. Dessa forma, atualmente sdo aceitos aspectos
imunoldgicos, genéticos e falha na placentacdo, envolvendo lesdo endotelial, vasoespasmo e
ativacdo do sistema de coagulacdo®®°.

Para elucidar a hipétese fisiopatologica mais aceita da pré-eclampsia é preciso
salientar que durante uma gravidez normal ocorre uma invasdo trofoblastica nas arteriolas
miometriais, resultando em um alargamento do didmetro desses vasos, levando a uma reducéo
da resisténcia vascular. O fendmeno de invasdo trofoblastica ocorre em dois estagios
denominados ondas. A primeira onda ocorre entre 8 a 10 semanas da gestacédo, e alcanga o
segmento decidual das artérias espiraladas, substituindo a camada muscular da sua porgédo
decidual pelas células do trofoblasto. Na segunda onda, que ocorre em torno de 16 a 20
semanas, a invasao trofoblastica atinge a por¢édo intra-miometrial do vaso, fazendo com que a
tinica muscular lisa arterial e as células endoteliais maternas sejam totalmente substituidas

por citotrofoblastos extravilosos™*,

Abaixo, a Figura 2 demonstra a invasdo trofoblastica em uma gestacdo normal e na

pré-eclampsia:
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Figura 2: Fendmeno de invaséo trofoblastica. Comparacéo entre a invaséo bem
sucedida e a ineficiente, na pré-eclampsia.

Fonte: http://medicinafontes.blogspot.com/2014/11/pre-eclampsia-porque.html

Dessa forma, os vasos aumentam seu calibre, diminuem sua resisténcia e se tornam
mais sensiveis aos elementos vasoativos, permitindo a perfusdo facilitada da camada

intervilosa. Isso faz com que haja uma queda da pressdo arterial no segundo trimestrel*1t, A

alteracdo da artéria uterina ao longo de uma gestacdo normal, juntamente com o fluxo

‘0

sanguineo referente, pode ser observada na Figura 3:

®-0¢

10 semanas 16 semanas
12 onda 22 onda

Fonte: GALHARDO (2012)
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Porém, se esse fenbmeno de invasdo trofoblastica ndo acontecer corretamente, nao
observaremos a queda fisioldgica da pressdo arterial, o fluxo sanguineo placentario fica
reduzido e teremos isquemia placentéria e lesdo endotelial, que levardo a todas as alteraces

observadas na gestante com pré-eclampsia®?®.

A deficiéncia da invasdo trofoblastica acontece através de uma rejei¢cdo imunoldgica
aguda da mae ao feto, pois durante essa invasao ocorre 0 contato entre tecido fetal e o sistema
imunoldgico materno®. Em uma situagdo normal, a partir da exposicio aos antigenos paternos,
como o0 sémen, que sao apresentados ao MHC, ha o acumulo de células Treg, que induzem a
supressdo da ativacdo e funcdo das células T efetoras, controlando o sistema imune!*?. Isso
faz com que a mae se torne tolerante aos antigenos feto-paternos. Quando hd uma
desregulacdo desse sistema as células NK e macréfagos maternos reconhecem e atacam o
trofoblésto extraviloso, levando a uma deficiéncia na segunda onda de invaséo trofoblastica e
a uma remodelacdo vascular precéaria, mantendo as artérias com alta resisténcia e baixa

complacéncial*?,

A isquemia placentaria e o estresse oxidativo acabam por estimular: a sintese de
fatores antigénicos; a liberacdo de citocinas pro-inflamatérias (como TNF-a, INF-y e IL-6,
que levam a uma reacdo inflamatoria sistémica exaltada); a liberacdo de fatores pro-
coagulantes relacionados a injaria endotelial (como a fibronectina, fator VIII,

trombomodulina) e 0 aumento da reatividade endotelial (a exemplo da angiotensina 11)*.

Foram observadas alteracdes de coagulacdo e fibrindlise, com reducdo das proteinas
anticoagulantes e aumento plasmatico dos fatores de coagulacédo 11, VII, VIII, X e de Von
Willebrand. O fator de Von Willebrand é responsavel por ativar as células endoteliais,
levando a trombocitopenia de consumo e a microangiopatia trombdtica. Notou-se que as

mulheres gravidas que apresentam Sindrome HELLP, possuem uma quantidade de enzima
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ADAMTS 13 inferior as gravidas saudaveis. Tal enzima € responsavel por clivar o fator de
Von Willebrand®,

Além disso, com a interacdo entre o tecido fetal e o sistema imune materno,
proporcionado pela invasao trofoblastica, no terceiro trimestre ocorre a ativagdo de leucocitos
na circulacdo periférica materna e as plaquetas circulantes aderem ao endotélio lesionado,
aumentando sua destruicdo e causando plagquetopenia, que € caracteristica da Sindrome
HELLP. A membrana plaquetéria se rompe, liberando mediadores vasoativos, 0 que causa
vasoconstricdo, vasoespasmo, aceleracdo da agregacdo plaquetaria e contracdo uterina. O
vasoespasmo aumenta a permeabilidade vascular, fazendo com que haja extravasamento de
proteina e liquidos para o terceiro espaco. Em contraponto ao estimulo da vasoconstri¢do, ha
uma diminuicdo da vasodilatacdo pela reducdo da producédo de prostaciclina e NO, devido a
liberacdo de fatores antiangiogénicos que estdo sendo produzidos pela placenta em isquemia,
0 que por um efeito antagdnico facilita ainda mais a acdo de vasoconstricdo da endotelina, de

procoagulantes e do Tromboxano A2-91,

A circulacdo de fragmentos de células vermelhas faz com que ocorra lesdo da intima
vascular, dando origem a hemolise microangiopatica. O deposito de fibrina nos pequenos
vasos causa as lesbes em Orgdos-alvo. Nos sinusoides hepaticos esse depdsito gera uma
obstrucdo associada a diminuicdo do fluxo sanguineo, o que pode causar infarto hepatico,
necrose  hemorragica  multifocal, hematomas  subcapsulares e  hemorragias

intraparenquimatosas, que podem levar a ruptura hepatica®®.

Abaixo, na Figura 4, podemos observar a esquematizacao da fisiopatologia provavel

da pré-eclampsia:
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Inicio da gestacio Espago interviloso placentirio Dois estagios da fisiopatologia

Estagio 1

Endométrio pobre e preparagio interna do
miométno (zona juncional)
|

Y
Invasdo trofoblastica das ardnas miometrials
comprometidas

I Paquena adaptagdo da arléria espralada ]

[ Isquemia - repecfusso |
v

S Oxidagdo placentdria e estresse do reticulo
endoplasmatico

Estaglo 2 v

Liberacio de componentes para os espagos

intervilosos no sistema ciroulatdrio marterno
(mediadores)

Aumento da resposta inflamatéria sistémica
no espaco intravascular matemo

Disfungao endotelial generalizada e
leucocitana, e ativagio da coagulacho

Reducdo do volume Intravascular & aumento
da reatividade vascular

Figura 4: Possiveis processos fisiopatologicos da pré-eclampsia.
Fonte: GALHARDO (2012), adaptado de Steegers et.al. (2010)

LEGENDA:

AV: Vilo Aderido; COE: Cavidade Celomatica; CY: Citotrofoblasto; DB: Decidua Basal;

DC: Decidua Capsular; DP: Decidua Parietal; EN: Endotélio; ET: Trofoblasto Extraviloso;

FB: Sangue Fetal; FV: Vilo Livre; GL: Glandula; 1S: Espago Interviloso; JZ: Zona Juncional Miometrial;
MB: Sangue Materno; MV: Veia Materna; SA: Artéria Espiralada;

SM: Musculo Liso da Artéria; ST: Estroma; TM: Tunica Média; UC: Cavidade Uterina.

Foram observados pontos da possivel fisiopatologia da pré-eclampsia que a interligam
com a Sindrome HELLP, pois suas alteracdes, ja descritas, estdo intensamente relacionadas

com o desenvolvimento da sindrome, inclusive explicando seus sinais e sintomas.

Logo, acredita-se que a Sindrome HELLP seja um desfecho da pré-eclampsia
grave/eclampsia, mas essa correlacdo tem suas controvérsias, ja que a hipertensdo arterial
sistémica pode estar ausente em 12 a 18% dos casos ou ser leve em 15 a 50%, e nenhum dos
sinais e sintomas das sindromes hipertensivas caracterizam a HELLP, pois sua definigdo é

feita com base em resultados laboratoriais™®2.
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A apresentacdo clinica da Sindrome HELLP € variada e os sintomas costumam
aparecer no terceiro trimestre, porem podem ocorrer, mais raramente, no segundo trimestre ou
no pos-parto. Quanto mais precoces 0s casos, mais graves e de pior prognoéstico, tanto para o

neonato, pela prematuridade, quanto materno, pelas dificuldades de interrupcio da gravidez®®.

A apresentacdo clinica mais frequente € a hipertensdo arterial (140x90mmHg),
presente em 82-88% dos casos, associada a proteindria, em 86-100% dos relatos. Cerca de
90% das pacientes referem mal estar geral. A queixa especifica mais comum é a epigastralgia
ou dor no quadrante superior direito (QSD) do abddmen, descritos em 40-90% dos casos.
Acredita-se que essa dor seja causada pela distensdo da capsula hepatica, por ocasido das
areas de infarto e deposito de fibrina nos vasos hepaticos. Dessa forma, por ser um sintoma
extremamente frequente, mediante o relato de dor epigastrica ou no QSD do abddmen, é
necessario que as gestantes sejam submetidas a investigacdo laboratorial de Sindrome
HELLP3>912,

Outros sintomas também comuns sdo: nausea e vomitos (29-84%), cefaleia (33-61%) e
distdrbios visuais, como diplopia e escotomas (10-20%). Pode ocorrer ictericia (5%), mas ndo

é comum>®8°,

Muitas pacientes acabam sendo conduzidas como portadoras de doenca viral
inespecifica ou hepatite, principalmente se as enzimas Aspartato Aminotransferase (AST) e
Lactato Desidrogenase (LDH) estiveram muito elevadas e/ou nos casos em que a hipertensao
e a proteindria se fazem ausentes. Esses diagnosticos diferenciais devem ser analisados, sem

deixar de suspeitar e investigar a sindrome em quest&o®.
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O diagnostico da Sindrome HELLP é feito com base em exames laboratoriais. Sugere-
se realizar tais exames em todas as pacientes gestantes com aumento pressorico (sintomatico
ou ndo), principalmente na suspeita de pré-eclampsia, e em gestantes com relato de dor

epigastrica/QSD do abddmen, pelos motivos ja mencionados8?®.

Os diagndsticos diferenciais sdo muitas vezes dificeis de distinguir, mas em alguns
casos isso se faz essencial, uma vez que a abordagem terapéutica pode divergir e 0 erro ou
atraso no diagndstico pode significar o agravamento do prognostico materno e perinatal?.
Dentre tais diagnosticos, temos: gastroenterite, hepatite, apendicite, doencas da vesicula
biliar, pielonefrite com septicemia, intoxicacdo por cocaina, parpura trombocitopénica
idiopética, sindrome hemolitico-urémica, esteatose hepatica aguda da gravidez, sindrome

antifosfolipidio e exacerbacio de lipus eritematoso sistémico?°.

A avaliacdo laboratorial basica inclui hemograma completo com contagem de
plaquetas e esfregaco sanguineo, tempo de coagulacdo, dosagem sérica de AST e LDH,
urease, creatinina serica, acido Urico, glicose e bilirrubina total e fracGes. Pode-se reservar 0s
testes de tempo de protrombina, tempo de tromboplastina parcial e fibrinogénio para casos
com plaquetas abaixo de 100.000/ml. Se preciso, séo realizados teste de Coombs e testes para
hepatite, além de cultura de urina. Dessa forma, temos informacdes para a avaliagdo dos
critérios para o diagnostico da Sindrome HELLP e podemos, juntamente com a historia

clinica, descartar alguns dos diagndsticos diferenciais®>813,

Além disso, a ultrassonografia e a tomografia computadorizada abdominal podem
auxiliar quando ha suspeita de hematomas, ruptura ou infartos hepaticos e pode ser util para
realizar diagndsticos diferenciais, como no caso de vasculites, trombofilias, sindrome

antifosfolipidio e esteatose hepatica®.
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Para que seja realizado o diagnostico da Sindrome HELLP, devemos encontrar nos

exames laboratoriais os seguintes achados, dispostos abaixo na Tabela 1:

Tabela 1: Critérios Diagnosticos de Sindrome HELLP
1. Hemdlise

a. Anemia hemolitica microangiopatica com esquizécitos

caracteristicos em esfregaco sanguineo
b. LDH maior ou igual a 600 UI/L
c. Bilirrubina total maior ou igual a 1,2mg/dL
2. Plaquetopenia
a. Contagem plaquetéria inferior ou igual a 100.000 cél/ul
3. Elevacao de enzimas hepaticas
a. Concentragdo de AST (ou TGO) maior ou igual a 70 UI/L.

Adaptado de Sibai, 1990.

Tais critérios foram estabelecidos por Sibai em 1990. Vale ressaltar que os valores
usados como parametro para o diagndstico ndo sdo consenso e variam de acordo com 0
protocolo adotado em cada unidade?®. De acordo com a apresentacio laboratorial, a Sindrome
HELLP pode ser classificada como completa, ao apresentar todos os trés critérios acima, e
incompleta (ou parcial), tendo apenas um ou dois deles, sendo uma variante com melhor
progndstico. Porém, ndo h& unanimidade na literatura sobre o diagnostico de Sindrome
HELLP parcial, sendo desconsiderada por algumas, que apenas utilizam o diagndstico de

Sindrome HELLP quando na presenca dos trés critérios>®®. E possivel presumir que a
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HELLP parcial tem relagdo com o momento do diagndstico, pois se a gestacdo evoluisse sem

intervencéo, essa provavelmente se tornaria completa®.

Outra classificacdo disponivel diz respeito a contagem de plaquetas, tendo importancia
principalmente prognostica, e pode ser empregado para avaliar as pacientes ap6s confirmacao
diagndstica. Tal classificacdo, criada por Martin e colaboradores, em 1990, pode ser

observada na tabela abaixo®:

Tabela 2: Classificacdo de Martin -

Classificacdo da Sindrome HELLP em relacéo ao nivel de plaquetas

Classe 1 Plaquetas < 50.000/mm?
Classe 2 Plaquetas >50.000/mm3 e £ 100.000/mm3
Classe 3 Plaquetas >100.000/mm3

Adaptado de Martin et al., 1990.

Infelizmente, prevenir a pré-eclampsia (e por consequéncia a Sindrome HELLP) ndo é
uma tarefa facil, por ndo conhecermos sua etiologia. Conhecemos aspectos de sua
fisiopatologia, mas ndo os mecanismos que antecedem aos seus achados?. Atualmente o AAS
é utilizado para prevenir a pré-eclampsia em gravidas de alto risco. Outros métodos estdo em
estudo, mas ainda ndo sdo amplamente aceitos, como a suplementacdo de célcio e vitaminas C

e E, que agiriam sobre a fisiopatologia da doenca®**,

A conduta inicial da paciente com Sindrome HELLP objetiva prioritariamente a

estabilizacdo das condi¢Ges maternas, juntamente com a avaliagcdo dos parametros fetais,
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sendo a internacdo a primeira medida a ser tomada. A transferéncia para centro terciario,
quando o primeiro atendimento é feito em centro de menor complexidade, & de suma
importancia para a melhor conducdo do caso e a reducdo da mortalidade. Vale ressaltar que a
unica forma de cessar os efeitos da doenca é com a interrup¢do da gravidez. Dependendo das
condi¢Bes maternas e fetais e da idade gestacional, a conduta pode ser desde expectante até a

inducéo do parto!®®,

No momento da estabilizacdo, deve-se avaliar o quadro de coagulopatia, 0 que pode
ser feito por meio do teste de Wiener (teste de observacao do codgulo), cuja interpretacao esta
representada na Figura 5. Na maioria das vezes a coagulopatia sera controlada através da
reposicdo de fatores da coagulacdo por transfusdo de crioprecipitado ou plasma fresco
congelado associado a interrupcio da gestacdo®. A reposicdo vai depender do nivel de
fibrinogénio, que deve ser mantido acima de 100mg/dl, e a correcdo do TAP e PTT. A

reposicédo de plaquetas deve ser feita quando seu valor for inferior a 50.000 mm?. >%

A Correlagéo com dosagem de
Coagulagdo e lise fibrinogénio
Coéagulo em 5 a 10 minutos, que permanece firme nos 15 minutos Normal
subsequentes.
Coagulo normal em 10 minutos com lise parcial em uma hora. 100 a 150mg%
Coagulo mole e frouxo, dissolvido totalmente no prazo de uma hora. 60 a 100mg%
Néo se forma codgulo em 10 minutos. < de 60mg%.

Figura 5: Interpretacdo do Teste de Wiener
Fonte: Protocolos Assistenciais - Maternidade Escola UFRJ (2013)

A partir da confirmagdo da idade gestacional e da avaliacdo do estado fetal (CTG
basal, perfil biofisico, doppler-fluxometria), pode-se determinar se 0 parto sera imediato ou
mais tardio. Se a gestacdo estiver com 34 semanas ou mais (ou < 23 semanas) e/ou se a
avaliacdo materna/fetal for ruim, a gestante deve ser preparada para o parto dentro de 24

horas. Se a gestacdo estiver entre 24 e 34 semanas e as condigfes materno-fetais estiverem
27



estaveis, adota-se uma conduta expectante, avaliando-se o uso de cortic6ide®>8. Abaixo, a
Tabela 3 apresenta um esquema de conduta para o tratamento da gestante com diagnostico de
Sindrome HELLP>1>17:

Tabela 3: Esquematizacdo da conduta da Sindrome HELLP

1 — Avaliar coagulagio pelo teste de Wiener (ver Coagulagdo Intravascular Disseminada).
2 — Avaliagdo laboratorial:

De urgéncia — coagulagao sanguinea (TAP, PTT, fibrinogénio), série vermelha e plaquetas.
Complementar — Laboratério conforme rotina da Pré-Eclampsia.

3 — Corregdo dos distiurbios da coagula¢io, se presentes, com sangramento ativo ou se o
paciente tiver indica¢do para procedimento invasivo/cirurgico. o Corrigir o TAP e o PTT

prolongados.
e Manter o fibrinogénio plasmatico > 100 mg%.

e Uma unidade de crioprecipitado contém 250 mg de fibrinogénio (01 unidade de

crioprecipitado aumenta o fibrinogénio em 10 mg). Transfundir 1 unidade a cada

10kg de peso. Uma unidade de plasma fresco contém 500 mg de fibrinogénio.

Transfundir 10mi/kg (em torno de 3 a 4 plasmas por vez).

e Transfundir concentrado de plaquetas quando sua contagem for < 50.000 mm3.
Uma unidade de concentrado de plaquetas eleva a contagem em 10.000/mm3. A

guantidade usualmente transfundida esta em torno de 4 a 6 unidades randoémicas.
4 - Ultra-sonografia para investigar hematoma subcapsular hepatico.
5 — Estabilizagao do quadro clinico.

6 — Interrupgao da gravidez.
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A administracdo antenatal de corticoides, para amadurecimento pulmonar fetal, é a
principal estratégia para a queda da morbimortalidade perinatal associada a prematuridade,
como a reducdo da sindrome de membrana hialina, hemorragia intraventricular e enterocolite
necrotizante. Para que exerca tais efeitos e tenha seu beneficio maximo, a corticoterapia deve
ser empregada por 48 horas e o0 parto deve ocorrer de 24 horas a 7 dias apds a ultima dose.
Entretanto, mesmo que o parto ocorra antes desse prazo, ainda existem beneficios. Dessa
forma, toda gestante com risco de parto prematuro com idade gestacional entre 24-34
semanas, que ndo tenha contraindicagdes, deve receber corticoterapia. Dando-se preferéncia a
tentativa de postergar o parto por 48-72 horas sempre que possivel, para realizar o ciclo
completo de corticoterapia e alcancar os melhores efeitos. A droga recomendada é a
betametasona 12mg IM de 24 em 24 horas. Caso haja evidéncias de infeccdo ou parto

iminente, 0 uso de corticéide esta contraindicado®®-%3.

Mesmo quando ndo se utiliza a corticoterapia anteparto, ainda pode ser realizada no
puerpério, pois ha evidéncias de que auxilia na restauracdo dos niveis plaquetarios e
enzimaticos maternos?*?%, Segundo o Ministério da Sadde (Manual da gestagdo de Alto
Risco, 2012), o uso de Dexametasona deve ser continuado no pos-parto na dose de 10mg de
12/12 horas até que a contagem de plaquetas seja >100.00/pL, a LDH diminua, o débito
urinario seja >100ml/horas e a gestante esteja clinicamente estavel. Depois, a dose deve ser

reduzida para 5mg de 12/12 horas por mais duas doses*®.

A via de parto ndo é obrigatoriamente cesariana, uma vez que a escolha da via esta
ligada a agilidade do procedimento, e nem sempre esse € 0 caso, tendo-se em mente 0 preparo
cirurgico necessario. A via vaginal é a preferencial se o trabalho de parto ja estiver iniciado.
Porém, se a idade gestacional for inferior a 32 semanas, com colo desfavoravel, e/ou houver

comprometimento fetal ou materno, a cesariana se faz necessaria®.
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O Sulfato de Magnésio e os anti-hipertensivos fazem parte da terapéutica da pré-
eclampsia e eclampsia. A administracdo de Sulfato de Magnésio é feita a fim de prevenir
convulsdes e para a neuroprotecao fetal, e € mantida até 24 horas apds a resolucdo da gestacao
ou apods a Ultima crise convulsiva. Os anti-hipertensivos devem ser empregados quando a
pressdo arterial se mantém acima de 160x110mmHg, considerando-se o risco de acidente
vascular cerebral. Os anti-hipertensivos de escolha sdo os de agédo rapida, como Hidralazina e

Nifedipina, sendo a Hidralazina venosa a droga de primeira linha 5.

Ja o tratamento da Sindrome HELLP, como destacado no esquema de conduta
observado na Tabela 3, é feito com a correcdo dos fatores de coagulacdo. A maioria das
gestantes da entrada na emergéncia apresentando os critérios clinicos da pré-eclampsia
(hipertensdo e proteindria), com ou sem convulsdes (eclampsia), seguindo-se sua conduta,
para entdo, apos resultado laboratorial, ter o diagnéstico da sindrome e o seu tratamento, dada
a estreita relacdo entre tais doencas®!l. Vale pontuar que a gravidade da Sindrome HELLP

n&o possui correlagio com a gravidade dos achados clinicos da pré-eclampsia®.

As gestantes com Sindrome HELLP tém alto potencial de desenvolver complicagdes
fatais, como coagulacdo intravascular disseminada (CIVD), deslocamento prematuro de
placenta (DPP), sindrome de angustia respiratoria do adulto, insuficiéncia hepéatica, edema
agudo de pulméo (EAP), insuficiéncia renal aguda (IRA) e hematoma subcapsular com ou
sem rotura hepética>®. A CIVD e o DPP sio as complicagdes mais comuns, sendo também a
segunda uma causa frequente da primeira. Da mesma forma, a IRA pode ter como causa a
CIVD e provocar o EAP, estabelecendo-se uma relacdo de interdependéncia entre tais
doencas®.
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3-OBJETIVOS

3.1 Objetivo Geral

Orientar médicos das diferentes especialidades quanto a importancia de se conhecer a

Sindrome HELLP, dado seu elevado grau de mortalidade materna e neonatal.

3.2 Objetivo Especifico

e Explorar a fisiopatologia e 0s mecanismos que levam a Sindrome HELLP.
e Abordar sua relacdo com a pré-eclampsia.
e Elucidar os métodos diagndsticos da Sindrome HELLP

e Elencar os tratamentos disponiveis e apontar a necessidade para se estabelecer um

protocolo organizado com uma ordem de importancia das condutas.

e Demonstrar, a partir da revisdo dos aspectos diagnosticos e das condutas, como evitar

um desfecho desfavoravel para o bindmio mae-bebé.
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4 — MATERIAIS E METODOS

4.1 Metodologia utilizada

Foi realizado um estudo de caso, aqui detalhado, de uma gestante de 31 anos, com
diagnostico de Sindrome HELLP, atendida na Emergéncia do Hospital Estadual Ad&o Pereira

Nunes, a partir de dados coletados do prontuério.

A construcdo do trabalho foi feita atraves da analise dos achados do caso clinico e a
correlagdo com a bibliografia do tema, a partir de buscas nas bases de dados seguintes:
PubMed, Scielo, Google Academics, UpToDate e Biblioteca Virtual em Saude, mediante a
procura de tais palavras-chave: “Sindrome HELLP”, “HELLP”, “Sindromes Hipertensivas da
Gravidez” “Doencas Hipertensivas Especificas da Gravidez”, “DHEG”, “Emergéncia

Hipertensiva na Gravidez”, “pré-eclampsia”, “AVC HELLP”.

Como critérios de inclusdo e exclusdo, foram utilizados artigos e manuais publicados

entre 1997 e 2019, com o filtro de idioma para portugués, espanhol e inglés.

4.2 Relato de Caso

SSS, feminina, gestante, 31 anos. Deu entrada na Emergéncia do Hospital Estadual
Adao Pereira Nunes no dia 05/02/2020 as 22:35 horas, ndo responsiva e em crise convulsiva.
No momento da primeira consulta tinha BCF inaudivel e atividade uterina ausente. Toque ndo
realizado. Altura Uterina: 32 cm. PA: 170X110mmHg, exame de sangue revela plaquetas de

66 mil. Realizada solicitacdo de “rotina de DHEG”. A conduta inicial foi internagéo,
32



estabilizacdo e preparo para a cesariana. A idade gestacional foi estimada em cerca de 32
semanas. Segundo acompanhante, paciente hipertensa, etilista e usuaria de drogas. Relata
ainda que gestante ndo realizou pré-natal, pois desconheciam o diagndéstico de gravidez, e que

estava em acompanhamento pré-operatério de hérnia umbilical.

Avaliacdo posterior relatou: FC (121 bpm), FR (19 irpm), PA (170x100mmHg),
temperatura (36°C), SatO2 (98%), HGT (180mg/dl). Ainda irresponsiva. G4P3A0. Auséncia
de sangramento vaginal ou perda de liquido. Mucosas hipocoradas. Diagnoéstico inicial:
Sindrome HELLP. Testes rapidos de Hepatite B, HIV e VDRL n&o reagentes.

O parto cesariana de urgéncia foi realizado 23:00h do mesmo dia, sob anestesia geral.
Neonato masculino, peso 2155g. APGAR 0/2/4/4/5, necessitando de reanimacéo.

A paciente apresentou AVC hemorragico subagudo em regido frontal esquerda
(avaliada por tomografia computadorizada de cranio no dia 01/03/2020), com é&rea de
sangramento intraparenquimatoso com edema perilesional em regido frontal esquerda, sem

desvio de linha média.

Fez uso de MgSO4, da admissao até 24h apds o parto, doses de ataque (4g a 50% EV
em 10 minutos) e manutencdo (1,59/h a 50% EV), a fim de prevenir convulsdes. Para o
controle da hipertensdo, fez uso de Nipride® 10mg (Nitroprussiato de Sodio). Para evitar
novos efeitos trombéticos foi feito o anticoagulante Clexane® (Enoxaparina Sodica), cuja
dose néo foi relatada. Ficou internada em coma induzido, bem adaptada a VM/IOT, sedada
com precedex 5ml/h, midazolan 3ml/h e fentanil 2ml/h (com variacdo da dose dependendo do

nivel de sedacdo desejado em cada momento da internacdo), fez uso de corticoterapia pos-
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natal (Dexametasona 10mg 12/12h). Necessitou de 2 concentrados de hemacias e 6 bolsas de

plaquetas.

Durante a internacdo em CTI os exames fisicos cardiaco e pulmonar néao

demonstraram alteracdes. Ferida operatéria apresentou sangramento até o terceiro dia de

internacdo, sendo controlado por curativo oclusivo. Membros inferiores apresentaram edema

2+/4+, com panturrilhas livres. Apresentou edema de lingua, sialorreia e hemiplegia a direita.

Os exames laboratoriais da paciente, realizados no dia 06/02/2020, encontram-se na

tabela abaixo:

Tabela 4: Exames Laboratoriais da paciente-fonte (06/02):

Hemoglobina
Hematdcrito
Leucograma
Bastonetes
Plaquetas
LDH

TGO

TGP
Creatinina

Bilirrubina total

8.7

25,1

19.530

9%

37.000

2888

1526

859

0,95

1,5
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Paciente permaneceu internada no CTI por 15 dias e evoluiu com melhora
hemodindmica, realizando desmama progressiva de corticoide, sedacdo e da ventilacdo

mecanica.

Recebeu alta hospitalar no dia 05/03/2020. Paciente apresentava-se licida e orientada,
eupneica em ar ambiente, aciandtica, hidratada, hipocorada +/4+, afebril e anictérica. Com
aparelhos cardiaco e pulmonar sem anormalidades, abdome flacido e peristalse normal, com
curativo de ferida operatoria limpa e seca. Membros inferiores bem perfundidos e sem edema.
Com hemiplegia a direita. Exame neuroldgico apresentou fala coerente, degluticdo preservada

e plegia em demidio direito. Os niveis pressoricos estavam controlados.

5 - DISCUSSAO

A Sindrome HELLP ¢ considerada uma complicacdo da pré-eclampsia
grave/eclampsia com desfechos graves e morbimortalidade alta. Em relacdo ao total de
gestacdes ¢ uma condicdo rara (0,1-0,8%)>'8. Porém, quando se compara as Doencas
Hipertensivas da Gestacdo em suas formas graves, notamos um indice consideravel, de cerca
de 20%*8. Os nimeros ndo sdo muito claros, devido a falta de pesquisas epidemioldgicas,
principalmente nacionais, e pela divergéncia dos parametros utilizados como diagnéstico em
diferentes protocolos?. Dessa forma, se faz necessario maiores pesquisas para demonstrar de

forma mais fiel o quadro da Sindrome HELLP em territdrio nacional.

Como relatado, ndo temos muitos meios de prevencao, sendo o AAS a Unica medida
com resultados confirmados e que é utilizado em gestantes de alto risco e com histéria de pré-
eclampsia ou eclampsia’*. Por ndo possuirmos mais meios de prevencéo, devemos agir a fim

de impedir a evolucdo da DHEG para suas formas graves. Logo, deve-se garantir assisténcia
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pré-natal de qualidade, diagnosticando precocemente, para que se reduza a ocorréncia de
complicacBes e as taxas de morbimortalidade materna e perinatal®3. Para tanto, devemos
conhecer os aspectos das DHEG e os critérios diagnosticos e manejo da Sindrome HELLP,

dada sua alta taxa de morbimortalidade.

Analisado o caso apresentado, percebemos que estamos diante de um caso de
eclampsia, pois a paciente encontra-se em crise convulsiva e com hipertensdo arterial
sistémica (170x110mHg) no momento da admissdo. Além disso, a paciente preenche os

critérios diagnosticos da Sindrome HELLP, como podemos observar na tabela abaixol°:

Tabela 5: Comparagdo entre os valores de referéncia para o diagnostico de Sindrome HELLP e

0s encontrados no primeiro exame laboratorial da paciente-fonte.

Valores para diagnostico de Valores do exame laboratorial da
Sindrome HELLP paciente-fonte

a. LDH> 600 UI/L a. LDH: 2888 UI/L

Hemgrama b. BT > 1,2mg/dl b. BT: 1,5mg/dl
c. Esquizécitos c. Sem relato de esfregaco

sanguineo.
Plagquetas <100.000 cél/ul 37.000 cél/ul
Enzimas AST/TGO >70 UI/L AST/TGO: 1526 UI/L

hepéticas
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A partir da tabela acima, verificamos a presenca de hemolise, plaquetopenia e
disfuncdo hepética. Dessa forma, com base nos critérios de Sibai, confirma-se a Sindrome
HELLP. Em relacdo a classificacdo de Martin, exposta na Tabela 2, a paciente se enquadra na

Classe 1, com plaquetas abaixo de 50.000/mm?, tendo um pior prognostico®®.

A conduta que se seguiu no caso condiz com a estabelecida nos referenciais tedricos
utilizados na pesquisa. Inicialmente, deve-se internar e estabilizar a paciente, para entdo,
tendo-se analisado a condigdo fetal, ponderar sobre a realizacdo do parto. Se o parto for
realizado antes de estabilizar a mae, sua condi¢cdo deve piorar, aumentando o risco de
complicacdes e de oObito materno-fetal. Como anteriormente citado, podemos controlar a
sintomatologia, mas a Unica forma de cessar 0s sinais e sintomas é com a realizacdo do parto.
Apesar da gestacdo do caso apresentado ser estimada em 32 semanas (inferior a 34), seu parto
teve que ser realizado o mais rapido possivel, numa cesariana de urgéncia, visto que a mée

n&o se apresentava em boas condicdes e o feto estava em sofrimento!313,

Assim como o indicado pela referéncia, foi feito Sulfato de Magnésio com o intuito de
prevenir a reincidéncia de convulsdes e para neuroprotecao fetal, uma vez que a paciente deu
entrada convulsionando, e anti-hipertensivos para o controle da hipertenséo arterial. A
corticoterapia é indicada antes do parto quando ha risco de prematuridade, objetivando a
maturacdo pulmonar fetal, pois estimula a sintese e a liberacdo de surfactante no alvéolo
pulmonar, reduzindo a incidéncia de Sindrome do Desconforto Respiratério (SDR) e
mortalidade infantil32°, Porém, na ocasi&o o parto foi realizado de urgéncia e néo teria tempo
habil para a corticoterapia antenatal ter seu efeito desejado, sendo nesse caso inclusive

contraindicada, por esse motivo n&o foi realizada®.
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Entretanto, foi realizada corticoterapia durante a interna¢do. Sendo bem empregada,
uma vez que seu uso durante o puerpério mostra acelerar a recuperacdo das pacientes, com
regressdo das caracteristicas laboratoriais, como por exemplo, a reducdo da adesdo plaquetaria

e da eliminac&o de plaquetas pelo bago®.

Uma das complicagbes da pré-eclampsia/eclampsia € a hemorragia cerebral, sendo
essa a primeira causa de morte materna de tais patologias. Ela ocorre por consequéncia da
hipertensdo arterial, principalmente quando acompanhada das altera¢cGes hematoldgicas da
Sindrome HELLP e da CIVD®?4, O que condiz com o AVC Hemorragico apresentado pela

paciente do caso.

Em relacdo ao feto, o sofrimento fetal agudo se da pelo estado de hipoxia em que se
encontra, causado pelo desenvolvimento incorreto da placenta e hipoperfusdo placentaria®. O
progndstico neonatal estd proporcionalmente ligado & idade gestacional e maturacdo

pulmonar®.

6 — CONCLUSAO

Tendo em vista as analises feitas, pode-se depreender a importancia do conhecimento
acerca do diagndstico e condutas referentes a Sindrome HELLP, pelo seu elevado grau de
mortalidade e complicagbes?. Dessa forma, esse conhecimento se faz necessario ndo so para o
médico especialista Ginecologista Obstetra, como para qualquer outro médico que atenda em

emergéncias.

A fisiopatologia da pré-eclampsia ndo esta totalmente estabelecida, mas as hipéteses
levantadas podem explicar o desenvolvimento da Sindrome HELLP e seus achados, sendo a

segunda considerada uma complicacdo da primeiral®. Por ndo entendermos a etiologia e os

38



mecanismos desencadeantes dessas doencas, agimos assegurando a assisténcia pré-natal e
fiscalizando os niveis pressoricos das gestantes, controlando-os com anti-hipertensivos

quando necessario?.

O diagndstico precoce das Doencas Hipertensivas Especificas da Gestacédo € essencial
para que Se possa evitar seu agravamento e suas possiveis complicagdes. O que fica claro
guando os dados revelam que as formas graves de DHEG sédo predominantes na populacéo de
baixo nivel socioeconémico e em paises em desenvolvimento, sendo a mortalidade materna

diretamente proporcional & qualidade do acesso aos cuidados de satide?.

Os critérios estabelecidos por Sibai (1990), disponiveis na Tabela 1, sdo responsaveis
pelo diagndstico da Sindrome HELLP, e apresentam valores que demonstram hemolise,
plaquetopenia e disfuncdo hepatica. Apesar dos valores descritos por ele ainda serem
utilizados, ha variacdes de servigo para servico, o que faz com que as taxas de diagnostico
sejam imprecisas®®. Dessa forma, uma padronizacio dos protocolos e mais estudos
epidemioldgicos nacionais seriam Uteis para a obtencdo de valores mais fidedignos, o que nos

auxiliaria a programar estratégias de atuacao.

A conduta segue uma ordem de importancia, sendo a internacdo e a estabilizacdo
hemodindmica da gestante as medidas imediatas, para que possamos entdo seguir com 0
tratamento com menos riscos para a méae e o feto. A resolucdo da Sindrome HELLP s6
acontece com o parto, mas 0 momento em que esse sera realizado vai depender da idade
gestacional e das condicdes da mée e do feto. A preferéncia é que ocorra com 0 neonato
atermo, podendo ser usado o corticoide para retardar o parto e realizar maturagdo pulmonar
fetal. Tendo o feto mais de 34 semanas, ou ndo sendo possivel atrasar o parto, seja por
sofrimento fetal agudo ou complicacBes maternas, ele deve ocorrer imediatamente apos a

estabilizacio' %%,
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A via de parto vai depender também da idade gestacional e das condi¢fes materno-
fetais. Se a gestante se encontrar em trabalho de parto, a via vaginal é a de preferéncia, uma
vez que sera mais rapido do que o preparo cirlrgico para a cesariana. O uso do Sulfato de
Magnésio é essencial para prevenir ou para evitar reincidéncia de convulsdes (eclampsia). A

terapia anti-hipertensiva é usada caso necessario®.

A partir da presente pesquisa, fica clara a necessidade de maiores estudos sobre essa
sindrome, investigando sua epidemiologia, para melhor conhecer sua distribuicdo e programar
intervencdes, e sua etiologia, pois dessa forma seria possivel estabelecer terapias preventivas.
Além disso, com o melhor esclarecimento da Sindrome HELLP, seriam possiveis

aprimoramentos da conduta e do progndstico.

Com base no conhecimento diagndstico e de conduta, elucidados nesse trabalho, pode-
se reconhecer um caso de Sindrome HELLP e maneja-lo, a fim de evitar um desfecho

desfavoravel para o bindmio mae-bebé.
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