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HELLP syndrome in 24 week of prengnacy - case study
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Streszczenie

Zespol HELLP bedacy triada objawow (hemoliza, zwigkszona aktywno$¢ enzymow watrobo-
wych oraz matoptytkowos¢) nalezy do powaznych patologii ciazy. Najczgsciej wystepuje migdzy
27. a 37. tyg. ciazy. Wystgpowanie tego zespolu przed 25. tyg. ciazy nalezy do rzadkosci.
W pracy zaprezentowano przypadek zespotu HELLP, ktory rozpoznano w 24. tyg. ciazy. Opisano
wdrozone postgpowanie i zakonczenie ciagzy w odniesieniu do pis$miennictwa przedmiotu.
Stowa kluczowe: zespoét HELLP; cigza; wezel prawdziwy pgpowiny

Summary

HELLP syndrome is severe pathology of prengnancy diagnosed as triade of symptoms (H-
hemolysis, EL-elevated liver enzymes, LP-low platelets). It occurs mainly between 27. — 37.
weeks of pregnancy and is only rarely described under 25. weeks of pregnancy. The study
describes a case of a early diagnosed HELLP syndrome — in 24 weeks of pregnancy, perfor-
mend treatment and unexpected delivery; it also presents a review of literature on the subject.
Key words: HELLP syndrome; pregnancy; true knot of the umbilical cord
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WSTEP
Zesp6l HELLP charakteryzuje triada objawow: hemo-
liza (H - hemolysis), zwigkszona aktywno$¢ enzymow
watrobowych (EL - elevated liver enzymes) oraz ma-
toptytkowos¢ (LP - low platelets). Wystgpowanie zespo-
hn HELLP ocenia si¢ na ok. 0,5-0,9% wszystkich cigz.
Szczyt zachorowalno$ci przypada migdzy 27. a 37. tyg.
ciazy. Do kazuistyki zalicza si¢ przypadki tego powi-
ktania przed 25. tyg. ciazy [1,2]. Zgodnie z doniesie-
niami Gul i wsp. umieralno$¢ okotoporodowa ptodow
wynosi od 34% przed 32. tyg. ciazy. do 8% po skon-
czonym 32. tyg. ciazy [3]. Smiertelnos¢ matek siega od
1,1% do nawet 25% przypadkow [4,5]. Przyjmuje sig,
ze przyczyna okoto 50% zgondéw kobiet moze by¢
opo6znienie w rozpoznaniu [2].

W pracy opisano przypadek kobiety cigzarnej
z zespolem HELLP w 24. tygodniu ciazy. Po wprowa-
dzonym postgpowaniu leczniczemu stan pacjentki w
czasie hospitalizacji ulegt stopniowe;j stabilizacji, jed-
nak w 27. tyg. ciazy doszto do wewnatrzmacicznego ob-
umarcia ptodu. Prawdopodobnie niezalezna przyczyna
byla obecnos¢ zaci$nigtego wezta prawdziwego na
pepowinie i w konsekwencji zaburzenia w transfuzji
pepowinowe;.

OPIS PRZYPADKU
38. letnia kobieta w 24 tyg. ciazy po IVF-ET (CIII PI),
zostata przyjeta do Kliniki z powodu stanu przedrzu-
cawkowego oraz podejrzenia matowodzia. Pacjentka
z nieznana przyczyna nieplodnosci miata w wywiadzie
4. krotny zabieg IVF-ET oraz kilkukrotne IUL. W wy-
wiadzie choroba Hashimoto w fazie eutyreozy (cigzar-
na przyjmowata 125 mcg Euthyreoxu 1xdz). Przed ciaza
warto$ci cis$nienia tetniczego krwi byly w normie.
Po udanym transferze zarodka w dniu 17.10.2011r.
cigza przebiegala prawidlowo do 24. tyg. ciazy. W dniu
13.03.2012r. podczas kontrolnej wizyty, zaobserwowano
graniczne wartosci cisnienia t¢tniczego krwi, a w bada-
niu USG stwierdzono zahamowanie wewnatrzmacicz-
nego wzrastania ptodu oraz obecno$¢ objawu NOTCH
w tetnicy macicznej. Zalecono kontrolne pomiary ci-
$nienia tetniczego krwi, RR - 180/100 mmHg. W ba-
daniach dodatkowych stwierdzono biatkomocz 172 mg/
dl oraz obrzeki konczyn dolnych. Skierowano cigzarna
do szpitala celem dalszej diagnostyki i leczenia.
Przy przyjeciu w dniu 15.03.2012r. RR krwi wyno-
sito 200/120 mmHg, tetno 70/min, temperatura 36,6°C.
W badaniu fizykalnym, poza obrzgkiem konczyn dol-
nych, nie stwierdzono innych objawéw klinicznych.
W badaniu ginekologicznym nie zaobserwowano odchy-
len od stanu prawidlowego. W badaniu USG stwierdzo-
no obecnos¢ pojedynczego ptodu w potozeniu gtdéwko-
wym z akcja serca 130 ud/min, szacowana masg ptodu
ok. 440g (pomiary na ok. 22 tyg. ciazy), ilos¢ ptynu
owodniowego na poziomie 5cm oraz prawidlowy prze-
plyw w tetnicy pgpowinowej A/B w UA 2,5. W bada-
niach laboratoryjnych przy przyjeciu stwierdzono nie-
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INTRODUCTION

HELLP syndrome is characterized by a symptom tri-
ad: haemolysis (H), elevated liver enzymes (EL) and
low platelet count (LP). Its incidence is estimated as
approximately 0.5-0.9% of all pregnancies. Peak inci-
dence is reported between gestational weeks 27 and 37
but there are case descriptions of its occurrence before
gestational week 25 [1,2]. According to Gul et al.,
perinatal fetal mortality ranges from 34% before ges-
tational week 32 to 8% after the completion of gesta-
tional week 32 [3]. Maternal mortality ranges from
1.1% to 25% of cases [4,5]. It is assumed that ca. 50%
of maternal deaths may be due to delayed diagnosis [2].

The present study describes a case of a pregnant
patient with HELLP syndrome in gestational week 24.
After treatment had been introduced, the condition of
the hospitalized patient gradually stabilized, neverthe-
less, at 27 weeks gestation intrauterine fetal demise
occurred. Most probably, its independent cause was
a true umbilical knot, which impaired the umbilical
transfusion.

CASE DESCRIPTION

A 38-year-old woman at 24 weeks gestation after [IVF-
ET (CIII PI) was admitted to the Clinical Hospital due
to preeclamptic state and suspected oligoamnios. The
patient with unexplained infertility had had four IVF-
ET procedures and several intrauterine inseminations.
She also suffered from Hashimoto’s disease in euthy-
reosis (the patient received 125 mcg of Euthyreox once
daily). Before pregnancy her arterial blood pressure was
normal.

Following a successful embryo transfer on 17
October 2011, the pregnancy developed normally until
gestational week 24. On 13 March 2012, in the course
of a control examination, border values of arterial blood
pressure were recorded, and ultrasound imaging re-
vealed arrested intrauterine fetal growth and a notch in
the uterine artery. A control arterial blood pressure
measurement was performed, with the result being RR
- 180/100 mm Hg. Additional examinations revealed
proteinuria 172 mg/dl and lower limb oedema. The
patient was referred to hospital for further diagnosis and
treatment.

On admission on 15 March 2012, blood RR was
200/120 mm Hg, the pulse was 70/min, and the tem-
perature was 36.6°C. Physical examination did not
reveal any clinical symptoms except for lower limb
oedema. In gynaecological examination no deviations
from normal condition were found. Ultrasound imag-
ing showed the presence of a single fetus in cephalic
lie, with heart rate of 130/min, estimated weight of ca.
440 g (measurement values corresponding to approx. 22
weeks gestation), the amniotic fluid level at 5 cm, and
normal flow in the umbilical artery with A/B ratio 2.5.
Laboratory assays on admission revealed anaemia (Hb
10.8 g/dl), proteinuria (1g/L) and 6-10 leukocytes per
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dokrwistos¢ (Hb 10,8 g/dl), biatkomocz (1g/L) i obec-
no$¢ 6-10 leukocytow w pw. Z uwagi na wysokie
wartosci ci$nienia tgtniczego krwi zalozono kartg po-
miaru ci$nienia i podano 2g MgSO4 we wlewie dozyl-
nym oraz Dopegyt 3x500mg doustnie. Po konsultacji
internistycznej, dotaczono terapi¢ Nifendypina 2x20mg
i Furaginem 3x2tabl.

W kolejnych dniach zaobserwowano u cigzarnej
spadek wartosci ptytek krwi do 60 - 70tys., wzrost
warto$ci enzymow watrobowych (ASPAT do 116 U/,
AIAT do 77 U/l) i LDH 557 U/l oraz pomimo wdro-
zonego leczenia — utrzymujace si¢ podwyzszone RR do
maksymalnej wartosci 180/120 mmHg. U pacjentki
rozpoznano zespét HELLP. Po przeprowadzeniu kon-
sultacji kardiologicznej wdrozono dodatkowe leczenie
hipotensyjne (Isoptin 2x120 mg doustnie), rozpoczgto
sterydoterapi¢ (Encorton 1x5mg doustnie, Dexametha-
son 2x4mg dozylnie) oraz z uwagi na podwyzszone
parametry funkcji watroby wtaczono Ursopol 3x300mg
doustnie i Essentiale Forte 1x1tabl. doustnie. Dodatko-
wo cigzarna otrzymala leki krwiotwdrcze, preparat
Albumin 100g dozylnie oraz Dexaven 12mg w 2 daw-
kach co 24 godzin.

W czasie hospitalizacji, po zastosowanym leczeniu
uzyskano stopniowa poprawe parametrow laboratoryj-
nych (PLT 120-330 tys., ASPAT 27 U/, ALAT 30
U/l, LDH 315 U/1). Warto$ci ci$nienia tgtniczego krwi
ulegly obnizeniu i wahaty si¢ migdzy 130-170/75-105
mmHg. W kolejnych badaniach USG parametry biofi-
zyczne ptodu byly stabilne, ilos¢ ptynu owodniowego
na poziomie 6-7cm, przeptyw dopplerowski w tetnicy
pepowinowej w normie. Nie stwierdzano rowniez zad-
nych odchylef od normy w badaniu USG narzadow
jamy brzusznej matki.

W dniu 08.04.2012r., czyli w 27. tyg. ciazy.
(26w6d), w kontrolnym badaniu USG stwierdzono
wewnatrzmaciczne obumarcie ptodu. Cisnienie t¢tnicze
krwi cigzarnej w tym dniu zawierato si¢ w granicach
142-188/96-116 mmHg. W badaniach dodatkowych
PLT krwi - 24 tys., ASPAT 80 U/l, ALAT 75 U/l, CRP
54.76 mg/l. Stan ogolny cigzarnej byt stabilny, nie
zglaszata zadnych dodatkowych dolegliwosci. Z uwagi
na matoptytkowos¢ przetoczono koncentrat ptytek krwi
uzyskujac wzrost wartosci ptytek do poziomu 104 tys.
i zadecydowano o farmakologicznej indukcji porodu.

W dniu 09.04.2012r. odbyt si¢ porod martwego
ptodu pici zenskiej o masie ciala 470g z potozenia
podiuznego posladkowego. Po porodzie stwierdzono
obecno$¢ zaci$nigtego wezta prawdziwego na petli
pepowiny. Przebieg po porodzie byl niepowiktany lecz
z uwagi na podwyzszone wskazniki zapalne we krwi
podano pacjentce dozylnie antybiotyk (Biofuroksym
1,5g co 12 godz.).

Po porodzie stwierdzono stopniowy spadek warto-
sci wyktadnikow zapalnych, wzrost wartosci PLT do
254 tys. oraz normalizacj¢ warto$ci enzymow watrobo-
wych (ASPAT 30 U/l, ALAT 47 U/l). Ci$nienie tetni-
cze krwi przy ustalonym leczeniu hipotensyjnym utrzy-
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visual field. Due to high values of arterial blood pres-
sure, a card of blood pressure measurements was issued,
2g of MgSO, was administered in an intravenous in-
fusion and 3x500 mg of Dopegyt orally. After consul-
tation of an internal medicine physician, a therapy with
2x20 mg of Nifedipin and 3x2 tablets of Furaginum was
introduced, as well.

In the following days, the patient’s platelet count
dropped to 60,000 - 70,000 and the levels of liver
enzymes increased (AST to 116 U/l, ALT to 77 U/l),
LDH at 557 U/l. Despite the introduced treatment,
increased RR persisted, with the maximum value of
180/120 mm Hg. The patient was diagnosed with
HELLP syndrome. After cardiological consultation,
additional hypotensive treatment (Isoptin 2x120 mg
orally) and steroid therapy (Encorton /prednisone/ 1x5
mg orally, Dexamethasone 2x4 mg intravenously) were
introduced. Due to elevated liver function parameters,
also Ursopol /ursodeoxycholic acid/ 3x300 mg orally
and Essentiale Forte 1x1 tablet orally were introduced.
The partient was also administered haematinics, Albu-
min 100g intravenously and Dexaven /dexamethasone/
12 mg in two doses every 24 hours.

During hospitalization, after the treatment had been
introduced, gradual improvement of laboratory param-
eters was obtained (PLT: 120,000-330,000, AST 27
U/i, ALT 30 U/l, LDH 315 U/l). The arterial blood pres-
sure values also decreased and ranged between 130-170/
75-105 mm Hg. In consecutive ultrasound examinations
the biophysical parameters of the fetus were stable, the
amniotic fluid was at 6-7 cm, and the Doppler flow in
the umbilical artery was normal. No deviations from the
norm were discovered in ultrasound imaging of the
mother’s abdominal organs.

On 8 April 2012, at 27 weeks gestation (26w6d),
ultrasound control revealed intrauterine fetal demise.
The mother’s arterial pressure on that day ranged be-
tween 142-188/96-116 mm Hg. Results of additional
assays were as follows: PLT 24,000, AST 80 U/l, ALT
75 U/l CRP 54.76 mg/l. The patient was in a stable
general condition and did not report any other com-
plaints. Due to the low platelet count, a platelet con-
centrate transfusion was administered, which increased
the platelet count to 104,000, and a resolution was made
to induce labour with pharmacological methods.

On 9 April 2012 a dead female fetus weighing 470
g was born in pelvic longitudinal presentation. After the
delivery a tightened true knot was found on the umbil-
ical cord loop. The postpartum course was uncompli-
cated but, due to elevated inflammatory markers in
blood, the patient was administered intravenous antibi-
otic (Biofuroksym /cefuroxime/ 1.5g every 12 hours).

After the delivery, a gradual decrease of inflamma-
tory markers was confirmed, along with an increase of
platelet count to 254,000 and normalization of liver
enzyme levels (AST 30 U/l, ALT 47 U/l). The arterial
blood pressure remained within normal limits under the
hypotensive treatment. The patient was discharged
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mywato si¢ w granicach normy. Pacjentka zostata
wypisana do domu w stanie ogdlnym dobrym w III
dobie po porodzie.

DYSKUSJA

Etiologia zespolu HELLP jest wciaz niejasna, stad nie
uzgodniono specyficznego sposobu leczenia tej jednost-
ki chorobowej i najczgsciej ogranicza si¢ do kontroli
ci$nienia tetniczego krwi, leczenia przeciwdrgawkowe-
go oraz ukonczenia ciazy [1,7].

W ostatnich latach powstato kilka prac przeglado-
wych poréwnujacych leczenie kobiet z zespolem
HELLP kortykosteroidami w trakcie ciazy i/lub w po-
togu, z brakiem terapii, badz podaniem placebo [6].
Prace te wykazaly, iz w grupie pacjentek z cigzka
postacia zespotu HELLP (ilo$¢ ptytek krwi ponizej 50
tys), po podaniu deksametazonu uzyskano poprawe
w wynikach laboratoryjnych i parametrach klinicznych
[8]. Z analizy przypadkow stanow przedrzucawkowych,
rzucawki oraz zespotu HELLP przeprowadzonej przez
zespot z Lublina wynika, iz w zespole HELLP przed
34. tygodniem ciazy cigzarna powinna zosta¢ przeka-
zana do o$rodka III poziomu opieki perinatalnej, gdzie
mozliwe jest postgpowanie zachowawcze (kontrola
stanu ogdlnego cig¢zarnej i plodu, kontrola parametrow
zyciowych 1 laboratoryjnych, leczenie hipotensyjne,
plynoterapia oraz sterydoterapia celem przyspieszenia
dojrzewania ptuc ptodu) [11].

Podobne obserwacje nasuwaja si¢ podczas analizy
prezentowanego przypadku, w ktoérym cigzarna byla
hospitalizowana w osrodku III stopnia referencyjnosci,
gdzie zastosowano sterydoterapig, uzyskujac wzrost
liczby ptytek krwi oraz stabilizacj¢ parametrow zycio-
wych cigzarnej. 3- tygodniowa hospitalizacja z poste-
powaniem zachowawczym miata na celu osiagnigcie
przez ptdéd mozliwie jak najwyzszego wieku ciazowe-
go, zwigkszajac tym samym jego szanse na przezycie.
Pomimo to, przy stabilnych parametrach zyciowych,
wyktadnikach laboratoryjnych i przede wszystkim przy
dobrym stanie ogdlnym cigzarnej, w 27. tygodniu cia-
zy doszto do obumarcia wewnatrzmacicznego plodu.
Z duzym prawdopodobienstwem mozna przyjac, iz do-
szto do tego na skutek mechanicznego ograniczenia
transfuzji pgpowinowej krwi, zwigzanej z obecnoscia
zacisnigtego Scisle wezta prawdziwego na pgpowinie,
nie z powodu niewydolnos$ci tozyska czy poglebiajace-
go sig zespotu HELLP.

Czestos¢ wystepowania wezta prawdziwego pepo-
winy szacuje si¢ na 1,2% wszystkich porodow [9]. Jest
on diagnozowany najczgsciej po rozwiazaniu, a prena-
talnie tylko przypadkowo w czasie badania ultrasono-
graficznego, gtownie z uzyciem technik dopplerow-
skich. Obecno$¢ zacisnigtego wezla prawdziwego pe-
powiny moze by¢ powiazane z 4. krotnie zwigkszonym
ryzykiem $mierci ptodu. [10].
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home in a good general condition on the third day after
the delivery.

DISCUSSION

The etiology of HELLP syndrome is still unclear, there-
fore a specific method of treating the disease has not
been determined yet. The treatment is usually limited
to the control of arterial blood pressure, anticonvulsive
medication and termination of pregnancy [1,7].

In recent years, several review studies were pub-
lished, where HELLP treatment with corticosteroids in
pregnancy and/or in puerperium was compared with
placebo administration or with abstaining from any
therapy [6]. The studies demonstrated that in the group
of patients with severe HELLP syndrome (platelet count
below 50,000) an improvement in laboratory results and
clinical parameters was obtained after an administration
of dexamethasone [8]. An analysis of cases of preec-
lamptic state, eclampsia and HELLP syndrome, made
by a research team from Lublin (Poland), indicated that
in HELLP syndrome occurring before gestational week
34 the patient should be referred to a third-grade ref-
erence centre of perinatal care where conservative treat-
ment is possible (monitoring of the mother’s and fetus’
general condition, control of life and laboratory param-
eters, hypotensive treatment, fluid therapy and steroid
therapy to accelerate fetal lung development) [11].

Similar conclusions arise from an analysis of the
present case, where the patient was hospitalized at
a third-grade reference centre. There, steroid therapy
was applied with the result of an increase of platelet
count and stabilization of the patient’s life parameters.
Three-week hospitalization with conservative treatment
was aimed at enabling the fetus to achieve the latest
possible gestational age in order to increase its chanc-
es of survival. Nevertheless, despite stable life param-
eters, laboratory results and - first of all - the patient’s
good general condition, in gestational week 27 intra-
uterine fetal demise occurred. It can be assumed with
high probability that the event was the result of a me-
chanical restriction of umbilical blood transfusion due
to a tightened true knot on the umbilical cord, and not
to placental insufficiency or aggravation of HELLP syn-
drome.

The rate of true knots on the umbilical cord is
estimated as 1.2% of all deliveries [9]. It is usually
diagnosed after the delivery, and prenatal diagnosis is
only accidental in the course of ultrasound imaging,
mostly with Doppler techniques. A tightened true knot
on the umbilical cord may be responsible for a four-
fold increase in the risk of fetal death [10].



o0

J. SLIWA, S. GEJDEL-KOLTUNIEWICZ, M. ZIMMER

Pismiennictwo / References:

1.

Haram K, Svendsen E, Abildgaard U. The HELLP
syndrome: clinical issues and management. A review.
BMC Pregnancy Childbirth 2009 Feb 26;9:8.
Wielgo$§ M. (red.). Biblioteka Ginekologa Praktyka.
Zesp6t HELLP. Wydawnictwo Medyczne Via Medica.
Gdansk 2010.

Gul A, Cebeci A, Aslan H et al. Perinatal outcomes in
severe preeclampsia-eclampsia with and without HELLP
syndrome. Gynecol Obstet Invest 2005,59:113-118.
Sibai BM, Ramadan MK, Usta I et al. Maternal
morbidity and mortality in 442 pregnancies with hemo-
lysis, elevated liver enzymes, and low platelets (HELLP
syndrome). Am J Obstet Gynecol 1993;169:1000-1006.
Ellison J, Sattar N, Greer I. HELLP syndrome: mecha-
nisms and management. Hosp Med 1999; 60:243-249.
Woudstra DM, Chandra S, Hofmeyr GJ, Dowswell
T. Corticosteroids for HELLP (hemolysis, elevated liver
enzymes, low platelets) syndrome in pregnancy. Cochra-
ne Database of Systematic Reviews. The Cochrane Li-
brary, 2010 Sep 8;(9):CD008148.

10.

O’Brien JM, Shumate SA, Satchwell SL et al. Mater-
nal benefit of corticosteroid therapy in patients with
HELLP (hemolysis, elevated liver enzymes, and low
platelets count) syndrome: impact in the rate of regio-
nal anesthesia. Am J Obstet Gynecol 2002;186:475.
Fonseca JE, Mendez F, Catano C, Arias F. Dexame-
thasone treatment does not improve the outcome of
women with HELLP syndrome: a double-blind, place-
bo-controlled, randomized clinical trial. Am J Obstet
Gynecol 2005;193:1591-1598.

Sherer DM, Dalloul M, Zigalo A et al. Power Dop-
pler and 3-Dimensional Sonographic Diagnosis of
Multiple Separate True Knots of the Umbilical Cord. J
Ultrasound Med 2005;24:1321-1323.

Szczepanik ME, Wittich AC. True knot of the umbilical
cord: a report of 13 cases. Mil Med. 2007; 172(8): 892-4.

. Darmochwal-Kolarz D, Leszczynska-Gorzelak B,

Dluski D et al. Postgpowanie kliniczne w stanie prze-
drzucawkowym i rzucawce GinPolMedProject 2013; 4
(30):9-21.

GinPolMedProject 2 (32) 2014




