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Streszczenie

Autorzy na podstawie obszernego pi§miennictwa przedstawili wspotczesne poglady dotyczace
zespotu HELLP. Akronim HELLP, opisujacy hemolizg, podniesiony poziom enzymoéw watro-
bowych i obnizong liczbg ptytek krwi zostat wprowadzony w 1982r. Czgstos¢ schorzenia
u wszystkich cigzarnych wyatepuje migdzy 0,1%, a 0,6%. W grupie kobiet ze stanem przedrzu-
cawkowym czgsto$¢ wynosi 2-12%, a wsrod kobiet z cigzkim stanem przedrzucawkowym —
10-20%. U 15% cigzarnych z tym schorzeniem nie stwierdza si¢ nadci$nienia indukowanego
ciazg. Zespot HELLP prawdopodobnie jest cigzka postacig stanu przedrzucawkowego. Uwaza
sig, ze wywotywany jest przez nieprawidtowa budowg i funkcjonowanie tozyska, zaburzenia
immunologiczne lub przez stres oksydacyjny. Zaburzenia funkcjonowania hepatocytéw spowo-
dowane sa ich apoptoza wywotana interakcja ligand Fas — receptor Fas.

Te patologiczne mechanizmy upodobniaja zespot HELLP do zespotu ogdlnoustrojowej reakeji
zapalnej (SIRS). Warunkiem rozpoznania jest taczne stwierdzenie trzech objawow: hemolizy,
podwyzszonego poziomu enzymow watrobowych i matoptytkowosci. Hemolizg rozpoznaje si¢
na podstawie obecnos$ci charakterystycznych komorek w rozmazie krwi obwodowej, st¢zenia
catkowitej bilirubiny rownego 1,2 mg/dL lub wyzszego i stgzenia dehydrogenazy mleczanowej
(LDH) powyzej 600 U/L. Podwyzszony poziom enzymdéw watrobowych oznacza wzrost
aminotransferazy asparginianowej powyzej 70 U/L, a matoptytkowo$¢ wystgpuje, gdy poziom
ptytek krwi spadnie ponizej 100,000/pl.

Tak zwany czgS$ciowy zespot mozna rozpoznaé, gdy stwierdza sig tylko jeden lub dwa z po-
wyzszych objawdw bez jednoznacznej przyczyny stwierdzanych nieprawidtowosci. Na podsta-
wie liczby plytek krwi zespot HELLP podzielono na trzy klasy: klasa I z liczba ptytek ponizej
50 000/pl, klasa II — liczba ptytek 50 000 — 100 000/ul i klasa III - liczba ptytek 100 000 —
150 000/pl. Wsrod cigzarnych w klasie I choroby czg$ciej obserwuje si¢ powiktania oraz notuje
si¢ wyzsza $miertelnos¢. Wsroéd noworodkow z ciaz powiktanych zespotem HELLP obserwo-
wana jest wysoka $miertelno$¢ okotoporodowa i czgsto$¢ wystgpowania powiktan. Podstawa
leczenia jest wysokodawkowa sterydoterapia — zarowno przed porodem, jak i w potogu. Takie
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postepowanie stwarza korzysci zarowno dla matki, jak i noworodka. W kwestii sposobu za-
konczenia ciazy cigcie cesarskie nie jest zalecane jako postgpowanie z wyboru. U cigzarnych
z zespotem HELLP sterydoterapia umozliwia wykonanie znieczulenia regionalnego, co zwigk-
sza prawdopodobienstwo porodu droga pochwowa.

Stowa kluczowe: zespot HELLP, stan przedrzucawkowy, sterydoterapia wysokodawkowa

Summary

The acronym HELLP was coined in 1982 to describe a syndrome consisting of hemolysis, ele-
vated liver enzyme levels and low platelet count. Its incidence rates from 0,1% to 0,6%. The in-
cidence of HELLP syndrome among women with pre-eclampsia is 2-12% and among women with
severe pre-eclampsia is 10-20%, however in 15% HELLP occurs without hypertension.
HELLP probably is severe form of preeclampsia and has its origins in aberrant placental
development, function, disordered immunologic process and ischemia-producing oxidative stress.
Liver disfunction in HELLP syndrome is caused by apoptosis of hepatocytes induced by the
Fas-Fas ligand system, a well-studied cell death system. That findings makes pathogenic me-
chanism of HELLP syndrome similar to SIRS.

HELLP syndrome was defined by the presence of all three of the following criteria: hemolysis
- characteristic peripheral blood smear and serum lactate dehydrogenase levels 600 U/L total serum
bilirubin - serum aspartate aminotransferase levels 70 U/L, and platelet count <100,000/pl.
Partial HELLP syndrome was defined by the presence of one or two features of HELLP but
not the complete syndrome. HELLP syndrome can be classified on the basis of platelet count
nadir: class I, less than 50,000 per mm3 (50 3 109 per L); class II, 50,000 to less than 100,000
per mm3 (50 to 100 3 109 per L); and class III, 100,000 to 150,000 per mm3 (100 to 150 3
109 per L). Patients with class I HELLP syndrome are at higher risk for maternal morbidity
and mortality than patients with class 2 or 3 HELLP syndrome.

The development of HELLP syndrome places the pregnant patient at significant risk for
morbidity and mortality. Perinatal morbidity and mortality are substantially higher in pregnan-
cies with severe preeclampsia complicated by HELLP syndrome.

High-dose steroid therapy is basic treatment of antepartum and postpartum HELLP syndrome,
and leeds to maternal and fetal benefit. Immediate cesarean delivery is not generally indicated
or recommended. Corticosteroids in patients with HELLP syndrome increases chance to provide
regional anesthesia during labor and delivery and to maximize the potential for vaginal delivery.

Key words: HELLP syndrome, pre-eclampsia, high-dose steroid therapy

Akronim HELLP (hemolysis, elevated liver enzymes,
low platelet count) oznaczajacy schorzenie dotyczace
kobiet cigzarnych objawiajace si¢ hemoliza, podniesie-
niem warto$ci enzymdw watrobowych i obnizona licz-
ba ptytek krwi zostal wprowadzony do terminologii
medycznej przez Louisa Weinsteina w 1982r [1].

Na poczatku lat osiemdziesiatych ubiegtego wieku
byt on §wiadkiem $mierci kobiety po porodzie w 29
tygodniu ciazy, u ktorej stwierdzono trombocytopenig,
hemoliz¢ bez objawow krwawienia oraz dziesigciokrot-
ne podniesienie poziomu enzymdw watrobowych przy
prawidtowych warto$ciach cisnienia tetniczego krwi
[2]. Prébujac wyjasni¢ przyczyne jej zgonu Weinstein
przestudiowal pismiennictwo naukowe, w tym artykut
Pritcharda z 1954r., McKaya z 1972r, Kitzmillera
z 1974r i Killama z 1975r [3.,4,5,6]. W ramach badan
wlasnych autor zebrat grupe 29 kobiet, u ktoérych
w czasie ciazy wystapily: hemoliza, trombocytopenia
i nieprawidtowe wartosci enzymow watrobowych, kto-
rych etiologii nie mozna bylo ustalic.

Na podstawie zgromadzonych do§wiadczen powstat
artykut pod tytutem ,,Syndrome of hemolysis, elevated
liver enzymes, and low platelet count: a severe con-
sequence of hypertension in pregnancy”, w ktorym po
raz pierwszy uzyt okreslenia ,,zesp6t HELLP”. Autor

The accronim HELLP (hemolysis, elevated liver en-
zymes, low platelet count) pertaining to a disease af-
fecting pregnant women, manifested by hemolysis,
elevation in liver enzyme values, and a lowered plate-
let count was first introduced into medical terminolo-
gy by Louis Weinstein in 1982 [1].

During the early 1980’s Weinstein witnessed the
death of a woman following birth during week 29 of
pregnancy. This woman was diagnosed with thromb-
ocytopenia, hemolysis without the symptoms of bleed-
ing as well as a ten-fold increase in liver enzymes while
maintaining normal arterial blood pressure [2]. At-
tempting to explain the cause of the woman’s death
Weistein thoroughly studied medical and scientific lit-
erature, including the articles by Pritchard from 1954,
McKay from 1972, Kitzmiller from 1974, as well as
Killam from 1975 [3,4,5,6]. As part of own studies,
the author managed to put together a group of 29
women, who, while being pregnant, experienced hemol-
ysis, thrombocytopenia and abnormal liver enzyme
values, the etiology of which could not be established.

Based on the collected experiences an article was
written: “Syndrome of hemolysis, elevated liver en-
gymes, and low platelet count: a severe consequence
of hypertension in pregnancy”, where, for the first time
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zdefiniowat zespot HELLP jako unikalna formg zespotu
przedrzucawkowego, ktéra mozna rozpoznaé, nawet,
jesli nie stwierdza si¢ typowych objawow stanu prze-
drzucawkowego - nadci$nienia i biatkomoczu [1].

DANE EPIDEMIOLOGICZNE

Czegstos¢ wystepowania zespolu HELLP waha sig
migdzy 0,1%, a 0,6% wszystkich cigzarnych [7,8].
U cigzarnych ze stanem przedrzucawkowym schorze-
nie to wystepuje w 2-12% przypadkow, a w przypadku
cigzkiego stanu przedrzucawkowego lub rzucawki czg-
stos¢ wzrasta z 10% do 20% [9,10].

Zespot HELLP pojawia si¢ zwykle w trzecim try-
mestrze ciazy, rzadziej ponizej 27 tygodnia ciazy (11%).
W okoto 30% przypadkdéw schorzenie rozwija sig
w potogu — najczesciej w ciagu pierwszych 48 godzin,
rzadziej do 7 dni od porodu [9]. Czynnikami ryzyka
wystapienia zespotu sa: wiek matki powyzej 25 roku
zycia, odbyte porody w wywiadzie, obciazony wywiad
potozniczy, rasa biata oraz zéita [11,12].

ETIOPATOGENEZA

Etiologia tego schorzenia nadal nie jest do konca
wyjasniona. Wydaje si¢, ze zespét HELLP jest szcze-
g6Ina postacia stanu przedrzucawkowego, w 15% scho-
rzenie rozwija si¢ u cigzarnych bez nadcis$nienia indu-
kowanego ciaza [13].

Istota schorzenia jest uszkodzenie $rédbtonka na-
czyn krwiono$nych, z odktadaniem wtdknika w $wie-
tle naczyn i aktywacja plytek krwi. Podczas aktywacji
plytek krwi uwalniane sa substancje obkurczajace na-
czynia krwiono$ne: tromboksan A, i serotonina, a osta-
bieniu ulega wydzielanie prostacykliny — substancji
poszerzajacej naczynia krwiono$ne [14]. Zaburzenie
roéwnowagi tromboksan — prostacyklina prowadzi do
obkurczania naczyn, agregacji ptytek krwi, a w efek-
cie do trombocytopenii — jednego z osiowych objawow
zespotu HELLP i koagulopatii ze zuzycia [11]. Krwin-
ki czerwone przechodzac przez uszkodzone naczynia
krwiono$ne ulegaja fragmentacji i rozpadowi — stad
stwierdzana hemoliza bez objawow krwawienia — dru-
gi z gtéwnych objawdéw zespotu.

W chwili obecnej trudno jednoznacznie zidentyfi-
kowa¢ czynnik, ktéry uwalnia kaskadg patologicznych
procesow prowadzaca do rozwoju choroby. Pod uwa-
ge bierze sig: nieprawidtowy rozwoj lub funkcjonowa-
nie tozyska, nieprawidtowe zjawiska immunologiczne
oraz stres oksydacyjny [15].

Nieprawidlowosci w funkcjonowaniu lozyska
polegaja na niedostatecznej inwazji trofoblastu w na-
czynia krwiono$ne migsnia macicy we wczesnej cigzy
i na wzro$cie oporu naczyn lozyska. Rozwazana jest
teoria, zgodnie z ktoéra uszkodzenie naczyn krwiono-
$nych tozyska dokonujace si¢ we wczesnym okresie
ciazy, co zmniejsza zaopatrzenie tkanek w tlen, prowa-
dzi do rozrostu komorek cytotrofoblastu, a w konse-
kwencji do wzrostu wydzielania ludzkiej gonadotropi-
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the author used the term “HELLP syndrome”. The
author defined HELLP syndrome as a form of pre-
seizure state, which is identifiable, even if the typical
pre-seizure symptoms - hypertension and proteinuria,
are not present [1].

EPIDEMIOLOGICAL DATA

The frequency of the occurrence of HELLP syndrome
osscilates between 0.1%, and 0.6% of all pregnant
women [7,8]. 2-12 percent of pregnant women with
a pre-seizure status develop this disease. If the pre-sei-
zure state is severe this frequency increases from 10%
to 20% [9,10].

The HELLP syndrome usually appears during the
third timester of pregnancy, less often if the pregnancy
week is below 27 (11%). In about 30% of cases this
disease develops during the postpartum period — usu-
ally within the first 48 hours, less frequently until the
7th day after delivery [9]. The risk factors include:
mother’s age over 25 years, previous childbirth, prob-
lematic births, Caucasian or Asian race [11,12].

ETIOPATHOGENESIS

The etiology of this disease is not entirely known. It
appeas, that the HELLP syndrome is a particular form
of a pre-seizure status, in 15 % of cases the disease
develops in pregnant women without pregnancy-in-
duced hypertension [13].

At the core of this disease lies damage to endothe-
lial blood vessels, with fiber deposits in the lumen of
the vessel and an activation of blood platelets. During
platelet activation substances that constrict blood ves-
sels — thromboxan A, and serotonin are released, while
the secretion of prostacyclin — a substance that expands
blood vessels, is diminished [14 ]. The disruption of the
thromboxane — prostacyclin balance leads to constric-
tion of the vessels, platelet aggregation, and as a result
to thrombocytopenia — one of the central symptoms of
the HELLP syndrome and consumption coagulopathy
[11]. The erythrocytes that pass through the damaged
blood vessels undergo fragmentation and desintegration
— hence the hemolysis without bleeding , as the second
major symptom of the syndrome.

At the present time, it is still difficult to unequiv-
ocally identify the factor that triggers the cascade of
pathological processes leading to disease progression.
The following are taken under consideration: abnormal
development or functioning of the placenta, abnormal
immunological events, as well as oxidative stress [15].

Abnormal functioning of the placenta is based on
an insufficient invasion of the trophoblast by the blood
vessels of the uterine muscle during early pregnancy as
well as upon an increase in resistance of placental blood
vasculature. The leading theory is that the damage to
blood vessels of the placenta, occuring during early
pregnancy (which reduces the supply of oxygen to the
tissues), leads to the overgrowth of the cytotrophoblast
cells, and as a result to an increased secretion of hu-
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ny kosmoéwkowej (hCG) [16]. W badaniach doswiad-
czalnych odnotowano zwiazek pomig¢dzy podwyzszo-
nym poziomem hCG, a wystgpowaniem zespotu
HELLP [17]. W surowicy cigzarnych z rozpoznanym
zespotem HELLP $redni poziom hCG - markera dys-
funkcji tozyska 1 poziom rozpuszczalnej E-selektyny —
markera uszkodzenia §rédbtonka naczyn — sa znacza-
co wyzsze w porownaniu ze zdrowymi ci¢zarnymi.
Ponadto poziom catkowitego ahCG w surowicy kobiet
z rozpoznana choroba pozostaje w zwiazku z poziomem
E-selektyny w surowicy, co potwierdza zwiazek mig-
dzy hypersekrecja i dysfunkcja tozyska, a uszkodzeniem
srodbtonka naczyn krwiono$nych [18].

Takze w etiopatogenezie rozwazane sg czynniki
immunologiczne. Objawy wystepujace w zespole
HELLP poréwnuje si¢ z ostra reakcja odrzucenia prze-
szczepu oraz z zespotem przeszczep przeciw gospoda-
rzowi (graft versus host). Uwaza si¢, ze dowodow na
autoimmunologiczng naturg tego schorzenia przybywa
wraz z pozytywnymi wynikami leczenia przy uzyciu
kortykosteroidow i plazmaferezy, ktore stosuje si¢ tak-
ze w leczeniu zespotu graft versus host 1 ostrego od-
rzucenia przeszczepu [19]. Badany jest takze zwiazek
migdzy stanem przedrzucawkowym, rzucawka oraz
zespotem HELLP, a obecno$cia przeciwcial antyfosfo-
lipidowych, szczeg6lnie antykardiolipinowych [20].
W jednym z przeprowadzonych badan stwierdzono, ze
zespot antyfosfolipidowy moze zosta¢ ujawniony
w przebiegu schorzenia, a wspotwystepowanie tych
dwoéch procesow chorobowych doprowadza do weze-
$niejszego rozwoju HELLP [21].

Stres oksydacyjny jest pojeciem opisujacym zabu-
rzenie rownowagi migdzy produkcja wolnych rodnikow
tlenowych, a procesem ich biologicznego unieczynnia-
nia. Nadmiar wolnych rodnikéw prowadzi do niszcze-
nia kwasow nukleinowych, biatek i weglowodanow.
Moze on takze prowadzi¢ do $mierci catych komorek
poprzez indukowanie apoptozy — ,programowanej
$mierci komorki” [22]. Mediatorami apoptozy sa recep-
tor Fas (FasR) i ligand Fas (FasL). FasR jest recepto-
rem blonowym typu I, a FasL jest biatkiem blonowym
typu II — oba naleza do nadrodziny TNF (tumor necro-
sis factor). Ekspresja FasR na powierzchni komorki
“uwrazliwia” ja na indukcj¢ apoptozy. Potaczenie ligan-
du Fas z receptorem Fas zazwyczaj kieruje cykl komor-
kowy na szlak apoptozy [15]. Taki mechanizm moze
by¢ odpowiedzialny za uszkodzenie watroby wystgpu-
jace w zespole HELLP. Ekspresjg receptora Fas obser-
wowano w cytoplazmie hepatocytéw, w obszarach
naciekow limfocytarnych; najwyzsza ekspresja wystg-
puje w rejonach najci¢zszych zmian zapalnych. Ligand
Fas konieczny do zainicjowania apoptozy jest czynni-
kiem humoralnym produkowanym przez tozysko [15].

W takim ujeciu zesp6t HELLP traktowa¢ nalezy
jako zespol ogélnoustrojowej reakcji zapalnej (SIRS
- systemic inflammatory reaction syndrome), wywoty-
wany przez tozysko, ktorego celem sa matczyne hepa-
tocyty. Potaczenie ligandu Fas produkowanego przez

man chorionic gonadotropin (hCG) [16]. Experimen-
tal tests revealed an association between, the increased
level of hCG and the occurence of HELLP [17]. In
the blood serum of pregnant women diagnosed with the
HELLP syndrome the average levels of hCG — placen-
tal dysfunction marker and of soluble E-selectin — the
marker of vessel endothelium damage — are significant-
ly greater as compared to healthy pregnant women.
Moreover, the level of total ahCG in the serum of
women with the disease remains associated with the
serum level of E-selectin, which confirms the connec-
tion between hypersecretion /placental dysfunction and
the damage to blood vessel endothelium [18].

Immunological factors are also considered as
part of disease etiopathogenesis. The symptoms ap-
pearing in the HELLP syndrome are compared with an
acute reaction of graft rejection as well as with the graft
versus host reaction. It is believed, that the amount of
proof for an autoimmune nature of this disease keeps
increasing along with the positive results of its treat-
ment with corticosteroids and plasmaferesis (plasma
exchange), which are also applied in the treatment of
the graft versus host reaction as well as the acute graft
rejection [19]. Also studied is the association between
the pre-seizure status, seizures and the HELLP syndrome
and the presence of antiphospholipid antibodies, partic-
ularly the anticardiolipin antibodies [20]. One of the
conducted studies showed that the antiphospholipid
syndrome may become revealed in the course of the
disease, while the coexistance of these two disease pro-
cesses causes an earlier development of HELLP [21 ].

Oxidative stress is a term used to describe an im-
balance between the production of oxygen free radicals
and a process of their biological disactivation. The ex-
cess of oxygen free radicals leads to a destruction of
nucleic acids, proteins and carbohydrates. It may also
lead to the death of entire cells through an induction of
apoptosis — “programmed cell death” [22 ]. Apoptosis is
mediated by the Fas receptor (FasR) and Fas ligand
(FasL). FasR is an I type cell membrane receptor, while
the FasL is a type II membrane protein — both are
members of the TNF (fumor necrosis factor) family. The
expression of FasR on cell surface “desensitizes” the cell
to the induction of apoptosis. Association of the Fas
ligand with Fas receptor usually directs the cell cycle to
the apoptosis pathway [15]. Such a mechanism may be
responsible for liver damage occuring in the HELLP
syndrome. The expression of the Fas receptor was ob-
served in the hepatocytes’ cytoplasm, in lymphocyte
infiltration areas; its highest expression occurs in the
areas of the most severe inflammatory lesions. The Fas
ligant, essential for apoptosis induction, is a humoral
(secreted) factor produced by the placenta [15].

In this light, the HELLP syndrome should be treat-
ed as a SIRS - systemic inflammatory reaction syn-
drome, induced by the placenta, targeting the mother’s
hepatocytes. The association of the Fas ligand, produced
by the placenta, with the Fas receptor causes apoptosis
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tozysko z receptorem Fas wywotuje apoptoze hepato-
cytow i uszkodzenie watroby. W przebiegu zespotu
obserwuje si¢ martwicg okotowrotna lub ogniskowa
z odktadaniem wtdknika w zatokach watrobowych. Pro-
ces ten prowadzi do rozpadu hepatocytow, ktory
manifestuje si¢ podniesieniem st¢zenia enzymow wa-
trobowych — jest to trzeci z osiowych objawow zespo-
tu HELLP. Narastajaca martwica prowadzi do obrzgku
watroby i rozciagania torebki watroby, co objawia si¢
bolem w goérnym prawym kwadrancie jamy brzusznej.
Narastajacy obrzek moze prowadzi¢ do powstania
krwiakow podtorebkowych, a wreszcie do peknigcia
torebki watroby.

W rozwoju choroby bra¢ moze takze udziat skla-
dowa genetyczna. W jednej z prac zbadano gen kodu-
jacy receptor Fas (gen TNFRSF6), a doktadniej poli-
morfizm w pozycji 670 genu. Stwierdzono, ze cigzar-
ne obciazone zespotem HELLP czg$ciej byty heterozy-
gotami, to znaczy w jednym allelu genu TNFRSF6
w pozycji 670 wystgpowata u nich adenina (A), a w
drugim allelu — guanina (G). Takze pacjentki homozy-
gotyczne, ktore w pozycji 670 obu alleli genu
TNFRSF6 posiadaly guaning (G) byly bardziej narazo-
ne na wystapienie tego zespotu. Cigzarne zdrowe, czg-
$ciej byly homozygotami — posiadaty adening w obu
allelach genu TNFRSF6 [23].

ROZPOZNAWANIE

Objawy podmiotowe przewaznie sa niespecyficzne.
Wigkszos¢ chorych - 90% podaje zle samopoczucie
i uczucie zmegczenia. Objawy nasladuja infekcje wiru-
SOwWa.

Ponad potowa cigzarnych z zespotem HELLP zgta-
sza nudnosci, ktorym moga towarzyszy¢ wymioty, bole
glowy, obrzgki, bole brzucha - szczegdlnie nadbrzusza.
U dwoch trzecich stwierdza si¢ podniesione ci$nienie
tetnicze krwi, a u 85% biatkomocz [14]. Tak mato
charakterystyczny przebieg sprawia, ze u kobiet z roz-
wijajacym si¢ zespotem poczatkowo btednie rozpozna-
wane sg infekcje zotadkowo - watrobowe. Wydaje sig,
7e u cigzarnej z dolegliwosciami zotadkowymi, a szcze-
gblnie z boélem w prawym gérnym kwadrancie jamy
brzusznej najrozsadniejszym postgpowaniem jest wy-
kluczenie zespolu HELLP poprzez wykonanie badan
diagnostycznych.

Wedtug kryteridow opublikowanych przez Sibai
w 1990r do rozpoznania zespotu konieczne jest taczne
stwierdzenie:

— objawow hemolizy,

— matloptytkowosci,

— nieprawidlowych wartos$ci enzymow watrobowych.
Hemolize rozpoznaje si¢ na podstawie objawow niedo-
krwisto$ci mikroangiopatycznej hemolitycznej w roz-
mazie krwi obwodowej, stgzenia calkowitej bilirubiny
rownego 1,2 mg/dL lub wyzszego oraz stgzenia dehy-
drogenazy mleczanowej (LDH) powyzej 600 U/L [24].
Warto zaznaczy¢, ze z pigciu izoform enzymu, tylko
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of the hepatocytes and liver damage. In the course
of the disease periportal or focal necrosis is observed,
including fiber deposits in liver. This proces leads to
the decay of hepatocytes, manifested by an increase
in liver enzyme levels — this is the third of the cen-
tral symptoms of the HELLP syndrome. The grow-
ing necrosis leads to liver swelling and stretching of
the liver capsule, which is manifested by pain in the
upper right quadrant of the abdomen. The increasing
swelling may cause the development of sub-capsu-
lar hematoma, and eventually lead to the bursting of
the liver capsule.

The disease progession may also have a genetic
component. One of the published papers reports a study
of the Fas receptor coding gene (gen TNFRSF6), more
precisely: a polymorphism at position 670 of the gene.
It was concluded, that pregnant women with a genetic
predisposition to HELLP were most frequently het-
erozygotic, which means that one of the alleles of the
TNFRSF6 gene (position 670) had adenine (A), while
the other allele had guanine (G). Also homozygotic
patients, where both alleles of gene TNFRSF6 had
guanine (G) at position 670, were more predisposed to
the syndrome. Healthy pregnant women were more
often of the homozygotic subtype — possesed adenine
(A) in both alleles of gene TNFRSF6 [23].

IDENTIFICATION

Subjective symptoms are usually non-specific. Ma-
jority of patients - 90% report poor affect and
a feeling of fatique. The symptoms resemble a viral
infection.

Over one half of pregnant women suffering from the
HELLP syndrome report nausea, which may be accom-
panied by vomiting, headaches, edema, abdominal pain
— particularly of the epigastrium. Two thirds of the
patients have increased arterial blood pressure, and 85%
report proteinuria [14]. Such uncharacteristic progres-
sion of this syndrome causes an initial misdiagnosis as
a gastro-hepatic infection. It appears, that in a pregnant
woman with stomach discomfort, particularly pain in
the upper right quadrant of the abdominal cavity, the
most logical course of action would be to eliminate the
HELLP syndrome suspicion by performing specific
diagnostic tests.

According to the criteria published by Sibai in 1990
all of the following are essential for indentification of
the sydrome:

— hemolysis symptoms,

— low platelet count,

— abnormal liver enzyme values.

Hemolysis is recognized on the basis of a microan-
giopathic hemolytic ischemia in a periferal blood
smear, total bilirubin level of 1.2 mg/dL or higher, as
well as a level of lactate dehydrogenase (LDH) over
600 U/L [24]. It should be noted, that of the five
isoforms of this enzyme only the LDH, and LDH, are
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formy LDH, i LDH, uwalniane sa z uszkodzonych ery-
trocytéw, za§ podniesione stezenie calkowite LDH
$wiadczy raczej o niedokrwieniu watroby [25].

W obrazie krwi stwierdza si¢ schistocyty — male
komorki o nieregularnym ksztalcie, bgdace fragmenta-
mi erytrocytow oraz echinocyty, w pismiennictwie
anglojezycznym czgsciej okreslane jako krwinki kolczy-
ste “Burr cells” — morfologicznie zmienione erytrocy-
ty z postrzgpionymi brzegami. Zaréwno schistocyty, jak
i echinocyty typowe sa dla niedokrwisto$ci mikroangio-
patycznej hemolitycznej. Badania dos§wiadczalne suge-
ruja, ze ich konformacja wynika z interakcji migdzy
erytrocytami, a pasmami witoknika [26]. Ponadto
w obrazie krwi obserwuje si¢ polichromazje. Wartos¢
hematokrytu moze przez dluzszy czas pozostawac
W normie — jego obnizanie jest czgsto ostatnim z ob-
jawoéw hemolizy.

Objawem wystepujacym wczesniej, niz spadek
hematokrytu jest obniZanie si¢ poziomu haptoglobi-
ny [11]. Nieprawidlowy poziom enzymoéw watrobo-
wych rozpoznaje si¢, gdy stgzenie aminotransferazy
asparginianowej (AspAT) jest rowne lub wyzsze niz
70 U/L. Maloptytkowos¢ wedtug kryteriow Sibai roz-
poznajemy, gdy poziom ptytek krwi wynosi ponizej
100 000/uL [24]. W 1990 r Martin wraz ze wspOtpra-
cownikami wprowadzili klasyfikacj¢ zespotu HELLP,
opierajac si¢ na liczbie plytek krwi. Do klasy I zali-
czyli oni cigzarne, u ktorych liczba ptytek krwi wy-
nosi ponizej 50 tys/ul, do klasy II kobiety z liczba
plytek 50-100 tys/ul, a do klasy III pacjentki z liczba
ptytek 100-150 tys/ul [27]. Zaobserwowano, ze cig¢z-
ko$¢ objawow klinicznych oraz laboratoryjnych nara-
sta od klasy III poprzez II i najwigksze natezenie
objawdw manifestuje si¢ u cigzarnych w klasie I [28].
Wsréd cigzarnych nalezacych do klasy I notuje sig
wyzsza $miertelnos$¢, niz w grupie kobiet nalezacych
do klasy II i III [9].

W rozpoznawaniu i leczeniu powazng role odgry-
wa takze kontrola glikemii, parametrow ukladu
krzepnigcia i wydolnos$ci nerek. Objawem niepokoja-
cym jest obnizanie poziomu glukozy we krwi. Wedtug
Weinsteina hypoglikemia jest gléwnym czynnikiem
prognostycznym zgonu matek. Jego zdaniem hypogli-
kemia jest efektem zmniejszania si¢ zasobow glikoge-
nu w watrobie oraz uwalniania do krazenia insuliny ze
zniszczonych pecherzykow trzustkowych w wyniku
obrzegku komorek [2].

W wynikach badan koagulologicznych stwierdza si¢
prawidtowe warto$ci czasu protrombinowego, czgscio-
wego czasu tromboplastyny (PTT) i poziomu fibryno-
genu. Zespot rozsianego wykrzepiania wewnatrznaczy-
niowego (DIC) mozna rozpoznaé, jesli poziom fibry-
nogenu spada ponizej 300 mg/dl, czas protrombinowy
ulega wydtuzeniu powyzej 14 sek., czgSciowy czas
tromboplastyny wynosi >40 sek., a poziom D-dimerow
jest wyzszy, niz 800 ng/ml [9].

U pacjentek z zespotem HELLP nalezy takze kon-
trolowa¢ diurez¢ oraz poziom kreatyniny w osoczu,

secreted from the damaged erythrocytes, whereas the
elevated level of LDH is more indicative of liver
ischemia [25].

Schistocytes are observed in the blood — small
cells of irregular shape, actually fragments of erythro-
cytes, as well as echinocytes, refered to as “Burr cells”
— morphologically altered red blood cells with many
blunt spicules. Both, the schistocytes as well as the
echinocytes are typical of microangiopathic hemolytic
ischemia. Experimental tests suggest, that their confor-
mation results from an interaction between erythrocytes
and fiber strips [26 ]. Moreover, polychromasia is also
observed in the blood smear. The value of the hema-
tocrit may remain within norm for a long time — its
decline is often one of the last symptoms of hemoly-
sis.

A reduction of the haptoglobin level is an ear-
lier symptom, preceeding the decrease of hematocrit.
[11]. An abnormal level of liver enzymes is identi-
fied when the concentration of asparagine ami-
notransferase (AspAT) is equal or higher than 70
U/L. According to Sibai criteria low platelet count
is diagnosed when the livel of blood platelets is
below 100 000/uL [24]. In 1990 Martin etal. intro-
duced a classification of the HELLP syndrome, based
on blood platelet count. Class I included pregnant
women, whose blood platelet count was less than 50
thous/ul, class II included women with platelet count
of 50-100 thous /pl, while class II patients had 100-
150 thous /€l of platelets [27 ]. It was observed, that
the severity of the clinical as well as laboratory
symptoms escalated from class 111, through class 11
with the greatest symptom severity manifested in
class I pregnant women [28 ]. The mortality is greater
among class I pregnant women as compared with
women belonging to class II and IIT [9].

Control of glycemia, coagulation parameters as
well as kidney function play an important role in the
recognition and treatment. A decline of glucose in
blood serum is a disturbing symptom. According to
Weinstein hypoglycemia is the main prognostic factor
in the death of mothers. In his opinion hypoglycemia
is the result of a reduction in glycogen stores in the liver
as well as secretion of insulin into the circulatory sys-
tem from the damaged pancreatic vesicles, due to cel-
lular swelling [2].

The results of coagulation studies show normal
values for the prothrombin time, partial tromboplastin
time (PTT) and the level of fibrinogen. The dissemi-
nated intravasculacoagulation (DIC) may be diagnosed.
If the level of fibrinogen falls below 300 mg/dl, and the
prothrombin time extends beyond 14 sec., the partial
prothrombin time is >40 sec., while the level of D-
dimers is higher than 800 ng/ml [9].

Patients with the HELLP syndrome should also have
their diuresis and plasma creatinine level monitored,
considering the fact that acute kidney failure may
develop.
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majac na uwadze mozliwo$¢ rozwinigcia si¢ ostrej
niewydolnos$ci nerek.

Czesciowy zespot HELLP (partial HELLP)

W 1996r. Francois Audibert wraz ze wspotpracowni-
kami wprowadzit pojgcie czg¢sciowego zespotu HELLP
(partial HELLP), ktory rozpozna¢ mozna, gdy u ci¢zar-
nej nie stwierdza si¢ klasycznej triady: hemoliza, zwigk-
szone st¢zenia enzymow watrobowych, tromocytopenia,
a tylko jeden lub dwa z powyzszych objawow. Warun-
kiem jest brak jednoznacznej przyczyny stwierdzanych
nieprawidlowosci. Wedlug Audiberta DIC rzadziej
wystgpuje u cigzarnych z czeSciowym zespolem
HELLP, niz u kobiet z pelnoobjawowa postacia choro-
by [29].

DIAGNOSTYKA ROZNICOWA

Réznicowanie jest utrudnione przez to, ze objawy kli-
niczne oraz wyniki badan laboratoryjnych sa mato
charakterystyczne. Jezeli dodatkowo zespot HELLP
przebiega bez nadcis$nienia i biatkomoczu, to czgsto
wystepuja btedy w postawieniu wstepnego rozpozna-
nia. Z reguly rozpoznawane sa zaburzenia zotadkowo
— watrobowe, infekcje gérnych dréog oddechowych,
ewentualnie matoptytkowos¢ pochodzenia immunolo-
gicznego. Takie pomylki, zdarzajace si¢ nawet do§wiad-
czonym klinicystom, moga mie¢ powazne konsekwen-
cje, poniewaz w zespole HELLP niezwykle wazne jest
szybkie rozpoczgcie leczenia.
Diagnostyka réznicowa powinna obejmowac:
— ostre stluszczenie watroby cigzarnych,
— zakrzepowa plamic¢ maloptytkowa (thrombotic
thrombocytopenic purpura — TTP),
— zesp6t hemolityczno — mocznicowy (HUS),
— idiopatyczna plamicg matoptytkowa (immune throm-
bocytopenic purpura - ITP),
— toczen uktadowy,
— zespot antyfosfolipidowy,
— zapalenie pgcherzyka zotciowego,
— piorunujacq posta¢ wirusowego zapalenia watroby,
— ostre zapalenie trzustki,
— rozsiana infekcje Herpes simplex,
— wstrzas krwotoczny i septyczny [25].

ROKOWANIE

Cigzarne z zespotem HELLP narazone sa na to, ze roz-

wing si¢ u nich stany potencjalnie zagrazajace zyciu:

— DIC — w 15% przypadkéw,

— przedwczesne oddzielenie tozyska prawidtowo usa-
dowionego — 9%,

— obrzek ptuc - 8%,

— ostra niewydolno$¢ nerek — 3%,

— krwiak podtorebkowy lub peknigcie torebki watro-
by — 1%,

— posocznica - ponizej 1%,

— zespot zaburzen oddychania typu dorostych (ARDS)
- ponizej 1%,

— udar mézgu — ponizej 1%][29,28].
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Partial HELLP Syndrome

In the year 1996 Francois Audibert etal. introduced the
term partial HELLP syndrome, which may be diag-
nosed in a pregnant woman does not have the classic
trio of symptoms: hemolysis, elevated liver enzymes,
thrombocytopenia, but only one or two of the above
symptoms. The only condition is that there should be
a lack of an unequivocal cause of the observed abnor-
malities. According to Audibert DIC occurs less often
in pregnant women with a partial HELLP syndrome,
compared to women with a full-blown disease [29 ].

DIFFERENTIAL DIAGNOSTICS

Differentiation is made more difficult by the fact that
both, the clinical symptoms as well as laboratory test
results are not characteristic. If, additionally, the HELLP
syndrome proceeds without hypertension and proteinur-
ia, very often mistaken initial diagnoses are made. The
most frequent diagnoses include: gastric-liver dysfunc-
tion, upper respiratory tract infections, low platelet
count of immunological origin. Such mistakes, made
even by very experienced clinicists, can have serious
consequences, because fast action is very important in
HELLP syndrome treatment.

Differential diagnostics should include:
— Acute Fatty Liver of Pregnancy,
— thrombotic thrombocytopenic purpura — TTP,
— haemolytic-uraemic syndrome, HUS,
— immune thrombocytopenic purpura - ITP,
— Systemic Lupus Erythematosis,
— antiphospholipid syndrome,
— acute cholecystitis,
— acute hepatitis,
— acute pantreatitis,
— systemic Herpes simplex viral infection
septic and hemorrhagic shock [25].

PROGNOSIS

Pregnant women with the HELLP syndrome are ex-

posed to the development of life-threatening conditions:

— DIC — in 15% of cases,

— premature detachment of normally placed placenta
- 9%,

— lung edema- 8%,

— acute kidney failure — 3%,

— sub-capsular hematoma or bursting of the capsule —

1%,

— sepsis — less than 1%,

— adult respiratory distress syndrome (ARDS) - less
than 1%,

— brain stroke — less than 1%][29,28].

In pregnancies complicated by the HELLP syn-
drome mortality is about 1% [9]. The main causes of
death include: intracranial bleeding (45%), respiratory
and circulatory failure (40%), DIC (39%), ARDS (28%)
acute kidney dysfunction (28%), sepsis (23%) and liv-
er bleeing (20%) [30].
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W ciazach powiktanych zespotem HELLP $miertel-
no$¢ wynosi 1% [9]. Gléwnymi przyczynami zgonu sa:
krwawienie wewnatrzczaszkowe (45%), zatrzymanie
krazenia i oddychania (40%), DIC (39%), ARDS (28%)
ostra niewydolno$¢ nerek (28%), posocznica (23%)
i krwawienie watrobowe (20%) [30].

Dane pismiennictwa podaja rowniez niekorzystne
wyniki neonatologiczne. W zaleznoS$ci od wieku ciazo-
wego $miertelno$¢ okotoporodowa waha si¢ migdzy
5%, a 22% [31]. Zgony ptodéw i noworodkdéw spowo-
dowane sa przedwczesnym oddzieleniem tozyska pra-
widlowo usadowionego, a takze konsekwencjami wcze-
$niactwa i cigzkiej hypotrofii. Okoto 70% ciaz z zespo-
tem HELLP ukonczonych jest przed terminem porodu,
w tym 15% przed 28 tygodniem cigzy, co powoduje,
ze u noworodkow czesto obserwuje si¢ zespot zaburzen
oddychania (RDS), dysplazj¢ oskrzelowo — plucna,
krwawienia mozgowe i martwicze zapalenie jelita gru-
bego [9,32,33].

LECZENIE

Sterydoterapia

Leczenie zespotu HELLP opiera sig na sterydoterapii,
stosowaniu lekow hypotensyjnych i leczeniu prepara-
tami krwi. Osobnym zagadnieniem jest moment i spo-
sob rozwiazania ciazy.

Przestanki teoretyczne do zastosowania sterydow
wynikaja z traktowania tego schorzenia jako zespotu
SIRS [34]. Kortykosteroidy maja minimalizowaé dys-
funkcje $rodbtonka poprzez zmniejszanie produkcji
cytokin i hamowanie agregacji plytek krwi. Mechanizm
dzialania sterydéw moze takze wynika¢ z zaburzenia
interakcji ligand Fas — receptor Fas, ktora prowadzi do
apoptozy hepatocytow [35,36]. Pierwsze doniesienia
o potencjalnej wartosci terapeutycznej kortykosterydow
pochodza z wezesnych lat 90. U cigzarnych z zespo-
tem HELLP, ktére otrzymaly deksametazon obserwo-
wano znaczaca poprawe stanu klinicznego i wynikoéw
badan laboratoryjnych w pordéwnaniu z cigzarnymi,
ktére nie byly leczone sterydem [37,38].

Korzysci wynikajace ze sterydoterapii polegaja na
zmniejszeniu czgstosci powiklan i zmniejszeniu $mier-
telno$ci kobiet. Czesto$¢ wystgpowania krwiaka pod-
torebkowego watroby 1 pgknigcia watroby jest mniej-
sza, rzadziej obserwuje si¢ progresje¢ choroby do klasy
I, zmniejsza si¢ zapotrzebowanie na leki przeciwnad-
ci$nieniowe i preparaty krwi, powr6t matek do zdrowia
jest szybszy [39,40]. Szczegdlnie korzystna jest popra-
wa liczby ptytek krwi. U 75% pacjentek leczonych
wysokimi dawkami sterydow mozna osiagnac liczbe
plytek na poziomie 75 tys., co umozliwia wykonanie
w czasie porodu znieczulenia zewnatrzoponowego
(Z2Z0).

Znieczulenie zewnatrzoponowe utatwia rozwieranie
si¢ szyjki macicy i indukcj¢ porodu, wige pordd droga
pochwowa czgsciej staje si¢ mozliwy. U kobiet, ktore
nie byty leczone sterydami odsetek cig¢ cesarskich jest
wysoki, a poréd droga pochwowa zdarza si¢ rzadko

Literature data also site unfavorable neonatological
results. Depending on the pregnancy age, the peri-de-
livery mortality osscilates between 5%, and 22% [31].
The death of fetuses and newborn babies is caused by
premature detachment of normally placed placenta,
They are also a consequence of prematurity of the birth
as well as severe hypotrophy. About 70% of the ther-
apies with HELLP end prior to pregnancy due date,
including 15% prior to week 28, which leads to the
frequent observation of infant respiratory distress syn-
drome, bronchopleural dysplasia, brain hemorrhages
and necrotic colitis [9,32,33].

TREATMENT

Steroid Therapy

Treatment of the HELLP syndrome is based on steroid
therapy, the use of hypotensive drugs and treatment with
blood preparations. The timing as well as the method
of pregnancy termination is a separate issue.

Theoretical indications for the use of steroids are a
consequence of the treatment of this disease as a SIRS
syndrome [34]. Corticosteroids serve to minimize
endothelial dysfunction by reducing the production of
cytokines and inhibition of blood platelet aggregation.
The mechanism of steroid action can also be the result
of interference in the Fas ligand — Fas receptor inter-
raction, which leads to hepatocyte apoptosis [35,36].
The first literature reports with data on the potential
therapeutic value of contricosteroids originate in the
1990’s. Pregnant women with the HELLP syndrome,
who have received dexamethasone demonstrate a sig-
nificant improvement of their clinical status as well as
of laboratory test results, compared with pregnant
women not treated with steroids [37,38].

Benefits of steroid therapy rely upon a reduction
in the frequency of complications and a mortality of
pregnant women. The frequency of occurence of sub-
capsular liver hematoma as well as liver fracturing is
smaller, disease progression to class I is less frequent-
ly observed, there is reduction in the need for hyper-
tension medication and blood preparations, the return
of the mothers to health is much faster. Particular
benefit is observed in the blood platelet count [39 .40 ].
In 75% of patients treated with high doses of steroids
a blood platelet count of 75 thous. may be attained,
which qualifies the patient for epidural pain relief
during labor.

Epidural anaesthesia facilitates cervical dilation and
the induction of labor, therefore, vaginal birth is pos-
sible more frequently. Women who were not treated
with steroids have a higher percentage of cesearian
sections and vaginal birth is rare [41 ]. Pregnant wom-
en delivering through a cesearian section also benefit
from having their blood platelet count normalized as
they may have an epidural, as opposed to a general
anaesthesia, which is considered safer.

Mortality rate among pregnant women with the
HELLP syndrome is smaller if they receive steroids,
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[41]. Takze cigzarne rozwiazywane cigciem cesarskim
odnosza korzy$¢ z normalizacji liczby ptytek krwi, gdyz
moga by¢ znieczulone zewnatrzoponowo do cigcia
cesarskiego, a ZZO uwazane jest za bezpieczniejsze, niz
znieczulenie ogdlne.

Smiertelno$é¢ cigzarnych obciazonych zespotem
HELLP jest mniejsza, jesli otrzymuja sterydy, zas
potencjalnie Smiertelne powiklania, takie jak krwawie-
nie §rodczaszkowe 1 udar mézgowy wystepuja u kobiet,
ktore nie byty leczone tymi lekami [39,42].

W chwili obecnej nierozstrzygnigty ostatecznie jest
jeszcze wybor najlepszego kortykosterydu, a takze
drogi podania i sposobu dawkowania. Deksametazon
i betametazon maja porownywalng sil¢ dziatania [43].

NajczeSciej spotykanym sposobem dawkowania
sterydéw w przedporodowym zespole HELLP jest:
— dozylne podanie deksametazonu w dwoch daw-

kach po 12 mg co 12 godzin,
— lub domig$niowe podanie betametazonu w analo-
giczny sposob [25].

Inni autorzy rekomenduja 2 dawki po 10 mg
deksametazonu co 12 godzin [15].

Niekiedy w leczeniu stosuje si¢ plazmafereze
z uzyciem $wiezo mrozonego osocza. Post¢gpowanie ta-
kie ma na celu usunigcie z krazenia kompleksow an-
tygen-przeciwciato i fragmentow krwinek czerwonych,
ktoére moga zaburzaé¢ prawidtowa hemostazg oraz uzu-
petnienie ewentualnych niedoboréw czynnikow krzep-
nigcia, biatka i ptynow. Postgpowanie takie bywa szcze-
g6lnie skuteczne w postepowaniu poporodowym [44].

W terapii bardzo czgsto konieczne okazuje si¢ by¢
zastosowanie lekéw hypotensyjnych, co wynika
z faktu, ze schorzenie najczgsciej wspotistnieje z nad-
ci$nieniem indukowanym ciaza. W leczeniu stosowa-
ne sa dihydralazyna, labetalol i nifedypina w stan-
dardowych dawkach. Ostatnio do tych lekéw dotaczy-
fa nitrogliceryna, ktora w $wietle ostatnich badan sku-
tecznie obniza cis$nienie bez negatywnego wpltywu na
matke i ptod [45].

Pacjentki dotkniete zespolem HELLP czesto
wymagaja przetoczenia preparatéw krwi. Jezeli
konieczne jest pilne rozwiazanie cigciem cesarskim,
a poziom plytek krwi wynosi ponizej 40 tysigcy/ul na-
lezy stosowac¢ koncentrat krwinek ptytkowych w ilosci
6-10 jednostek [46]. W celu leczenia niedokrwistosci
1 zaburzen krzepnigcia, stosowany jest koncentrat krwi-
nek czerwonych (KKCz) i §wiezo mrozone osocze.

Czas i sposob ukonczenia ciazy pozostaja przed-
miotem kontrowersji. Korzystny wplyw na stan matki
i ptodu szeroko obecnie stosowanej sterydoterapii spra-
wil, ze cigcie cesarskie w trybie pilnym nie jest zale-
cane. Aby osiagna¢ najwigksze korzy$ci dla matki
i ptodu pordéd powinien odby¢ si¢ 24 do 48 godzin od
podania kortykosteroidéw. Po skonczonym 30 tygodniu
postgpowaniem z wyboru jest indukcja porodu droga
pochwowa, optymalnie w znieczuleniu regionalnym.
Niepowodzenie indukcji porodu stanowi wskazanie do
wykonania cigcia cesarskiego [15]. Préba porodu nie
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whereas the potentially fatal complications such as
intracranial bleeding or stroke, occur in women who
were not treated with such medications [39,42 ].

At the present time, the choice of best corticoster-
oid remains unresolved, as is the route and method of
its administration. Dexamethasose and betamethazone
have a comparative action [43].

The most frequently encountered method of ste-
roid administration in pre-labor HELLP syndrome is:
— intravenous administration of dexamethazone in

two doses of 12 mg every 12 hours,

— or intramuscular administration of betamethazo-

ne in an analogous fashion [25].

Other authors recommend 2 doses of 10 mg of
dexamethazone every 12 hours [15].

Sometimes plasmaferasa is used in treatment
with the use of fresh frozen plasma. Such action aims
to eliminate the antigen-antibody complexes and red
blood cell fragments from the circulation, which may
disrupt the proper hemostasis, as well to supplement
any deficiencies of coagulation factors, proteins and
fluids. This treatment is particularly effective during the
post-delivery period [44 ].

During therapy the use of hypotensive medication
often becomes necessary, which stems from the fact that
this disease very often coexists with pregnancy-induced
hypertension. The treatment utilizes dihydralazine,
labetalol and nifedypine at standard doses. Lately,
nitroglycerine has joined the group of these medicines.
In light of the recent studies, this drug effectively low-
ers blood pressure, without a negative impact upon the
mother as well as the fetus [45].

Patients suffering from HELLP frequently re-
quire blood transfusions. If an immediate cesearian
section is necessary and platelet count is more than 40
thousand/pl a concentrate of blood plateles should be
used in the amount of 6-10 unit [46]. In the treatment
of ischemia and coagulation dysfunction, a red blood
cells concentrate and fresh frozen plasma are used.

Time and method of pregnacy termination remain
an object of controversy. A beneficial effct upon both
the mother and the fetus of the broadly used steroid
therapy resulted in a fact that cesearian section (un-
planned and immediate) is no longer recommended. In
order to receive the maximum benefits for the mother
and the fetus, the delivery should take place 24 to 48
hours after corticosteroids administration. After the end
of pregnancy week 30 the procedure of choice is labor
induction for a vaginal birth, optimally with local an-
aesthesia. Unsuccessful labor induction is an indication
for a cesearian section [15]. An attempt at vaginal birth
is not recommended in case of a poor score on the
Bishop’s scale, intrauterine inhibition of fetal develop-
ment and low amniotic fluid level. In such cases
a cesearian section should be performed about 6 hours
following the administration of corticosteroids. This will
stabilize the condition of the mother, enables local
anaesthesia, as well as reduces the necessity of a trans-
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jest zalecana w przypadku niskiej punktacji w skali
Bishopa, wewnatrzmacicznego zahamowania rozwoju
ptodu i matowodzia. W takim przypadku cigcie cesar-
skie nalezy wykona¢ okoto 6 godzin po podaniu kor-
tykosteroidow. Takie postgpowanie stabilizuje stan
matki, umozliwia znieczulenie regionalne oraz zmniej-
sza koniecznos$¢ przetaczania KKCz i koncentratu krwi-
nek ptytkowych [15]. Przed ukonczeniem 30 tygodnia
ciazy, postgpowanie zalezy od sytuacji polozniczej. Jesli
obecna jest czynno$¢ skurczowa mig$nia macicy,
a btony ptodowe sa peknigte lub punktacja w skali Bi-
shopa wynosi ponad 5 punktow, nalezy podjaé probe
porodu pochwowego. Przy braku spontanicznej czyn-
nosci porodowej, utrzymanym pecherzu ptodowym
1 niedojrzalej szyjce macicy postgpowaniem z wyboru
jest cigcie cesarskie [25].

Nalezy zaznaczy¢, iz sterydoterapia w przedporo-
dowym zespole HELLP jest postgpowaniem doraznym
a uzyskiwana poprawa stanu matki jest krotkotrwata.
Zasadno$¢ przedtuzania czasu trwania ciagzy do momen-
tu osiagnigcia przez ptdd zdolnosci do przezycia jest
poddawana w watpliwos$¢. Kontynuowanie ciazy powy-
zej 26 tygodnia i/lub 48 godzin od podania kortykoste-
rydow skutkuje znaczaco wyzsza liczba martwych
urodzen. oraz zwigksza czgsto$¢ powiktan i umieralno$é
matek [15].

W leczeniu poporodowego zespotu HELLP row-
niez zasadne wydaje si¢ by¢ stosownie glikokortyko-
steroidow. Zastosowanie dozylnie deksametazonu
w dawce 10-10-5-5mg w 12 godzinnych odstgpach
przyspiesza normalizacj¢ ci$nienia t¢tniczego, poziomu
ptytek krwi i LDH. Przy takim postgpowaniu rzadsze
sq przetoczenia preparatéw krwiozastgpczych, wspoma-
ganie wentylacji (CPAP i respiratoroterapia) oraz inwa-
zyjne metody monitorowania stanu hemodynamiczne-
go pacjentki. Sterydoterapia zmniejsza czesto$¢ powi-
ktan infekcyjnych w okresie pooperacyjnym oraz skraca
czas hospitalizacji po porodzie [47].

fusion of blood and the platelet concentrate [15]. Prior
to completion of pregnancy week 30, the course of
action depends upon the obstetric status/ situation. If
uterine contractions are present and the fetal membranes
have ruptured or if the score on Bishop’s scale is more
than 5 points an attempt at vaginal birth should be
made. If there is no spontaneous labor activity, unrup-
tured membranes and an unprepared cervix the way to
proceed is through a cesearian section [25].

It should be noted, that steroid therapy in pre-labor
HELLP syndrome is a symptoms treatment and the
attained improvement of the mother’s condition is tem-
porary. Justification for prolongation of pregnancy up
to the time when the fetus reaches survival ability is
questionable. Continuation of the pregnancy beyond
week 26 and/ or past 48 hours from administration of
corticosteroids results in a significantly higher number
of still births as well as increases the prevalence of
complications and mortality of mothers [15].

The use of glycocorticosteroids in the treatment
of post-delivery HELLP syndrome also seems justi-
fied. The intravenous administration of dexamethazone
at doses of 10-10-5-5mg every 12 hours accelerates the
normalization of blood pressure, blood platelet count
and LDH. If such actions are undertaken the need for
blood transfusions is less frequent, as is respiratory
support as well as invasive methods of monitoring the
hemodynamic status of the patient. Steroids therapy
reduces the frequency of infection-related complications
during the post-operative period and shortens the hos-
pital stay following delivery [47].

Pismiennictwo / References:

1. Weinstein L.: Syndrome of hemolysis, elevated liver en-
zymes, and low platelet count: a severe consequence of
hypertension in pregnancy. Am J Obstet Gynecol 1982;
142(2): 159-167.

2. Weinstein L.: It has been a great ride: The history of
HELLP syndrome. Am J Obstet Gynecol 2005; 193(3 Pt
1): 860-863.

3. Pritchard JA, Weisman R, Ratnoff OD, Vosburgh
GJ.: Intravascular hemolysis, thrombocytopenia and
other hematologic abnormalities associated with severe
toxemia of pregnancy. N Engl J Med 1954; 250: 89-98.

4. McKay DG.: Hematologic evidence of disseminated in-
travascular coagulation in eclampsia. Obstet Gynecol
Surv 1972; 27: 399-417.

5. Kitzmiller JL, Lang JE, Yelenosky PF, Lucas WE.:
Hematologic assays in pre eclampsia. 4m J Obstet
Gynecol 1974; 118: 362-367.

6. Killam AP, Dillard SH, Patton RC, Pederson PR.: Pre-
gnancyinduced hypertension complicated by acute liver
disease and disseminated intravascular coagulation. 4m
J Obstet Gynecol 1975; 123: 823-828.

7. Abraham KA, Connolly G, Farrell J, Walshe JJ.: The
HELLP syndrome, a prospective study. Ren Fail 2001;
23(5): 705-713.

8. Vigil-De Gracia P.: Pregnancy complicated by pre-ec-
lampsia-eclampsia with HELLP syndrome. Int J Gyna-
ecol Obstet 2001; 72(1): 17-23.

9. 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.

10. Barton JR, Sibai BM.: Care of the pregnancy compli-
cated by HELLP syndrome. Obstet Gynecol Clin North
Am 1991; 18(2): 165-179.

GINEKOLOGIA T POLOZNICTWO



Zespot HELLP — nadal trudny problem wspolczesnego poloznictwa

69

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

O’Hara Padden M:. HELLP Syndrome: Recognition
and Perinatal Managment. American Family Physician
1999; 60(3): 829-843.

Williams KP, Wilson S.: Ethnic variation in the inciden-
ce of HELLP syndrome in a hypertensive pregnant
population. J Perinat Med 1997; 25(6): 498-501.
Sibai BM.: Magnesium sulfate prophylaxis in preec-
lampsia: Lessons learned from recent trials. Am J Obstet
Gynecol 2004; 190(6): 1520-1526

Baxter JK, Weinstein L.: HELLP syndrome: the state
of the art. Obstet Gynecol Surv 2004; 59(12): 838-845.
Martin JN Jr, Rose CH, Briery CM.: Understanding
and managing HELLP syndrome: the integral role of
aggressive glucocorticoids for mother and child. Am J
Obstet Gynecol 2006; 195(4): 914-34.

Kabuke¢u A, (")nderoglu S1, Laleli Y, Durukan T.:
Women with Elevated Second Trimester Human Chorio-
nic Gonadotropin Level Are at Increased Risk for Pre-
eclampsia. Turk J Med Sci 1998; 28: 273-276.
Morssink LP, Heringa MP, Beekhuis JR et al.: The
HELLP syndrome: its association with unexplained ele-
vation of MSAFP and MShCG in the second trimester.
Prenat Diagn 1997; 17(7): 601-616.

Hsu C-D, Pavlik J, Harirah H.: Placental and vascular
endothelial dysfunction as evidence for the pathogene-
sis in HELLP syndrom. Am J Obstet Gynecol 2003;
189(6) Supplement 1: S93.

Gleicher N.: Why much of the pathophysiology of pre-
eclampsia-eclampsia must be of an autoimmune nature.
Am J Obstet Gynecol 2007; 196(1): S.el-5.e7.

Lee RM, Brown MA, Branch DW et al.: Anticardio-
lipin and anti-beta2-glycoprotein-I antibodies in preec-
lampsia. Obstet Gynecol 2003: 102: 294-300.

Le Thi Thuong D, Tieulié N, Costedoat N et al.: The
HELLP syndrome in the antiphospholipid syndrome:
retrospective study of 16 cases in 15 women. Ann Rheum
Dis 2005; 64: 273-278.

Buttke TM, Sandstrom PA.: Oxidative stress as a me-
diator of apoptosis. Immunol Today 1994; 15(1): 7-10.
Sziller I, Hupuczi P, Normand N et al.: Fas(TNFRSF6)
Gene Polymorphism in Pregnant Women With Hemoly-
sis, Elevated Liver Enzymes and Low Platelets and Their
Neonates. The American College of Obstetricans and
Gynecologists 2006; Volume 107: 582-587.

Sibai BM.: The HELLP syndrome (hemolysis, elevated
liver enzyme levels, and low platelets): much ado about
nothing? Am J Obstet Gynecol 1990; 162: 311-316.
Sibai BM.: Diagnosis, Controversies, and Management of
the Syndrome of Hemolysis, Elevated Liver Enzymes, and
Low Platelet Count. Obstet Gynecol 2004; 103: 981-991.
Bull BS, Kuhn IN.: The production of schistocytes by
fibrin strands (a scanning electron microscope study).
Blood 1970; 35: 104-111.

Martin JN Jr, Blake PG, Lowry SL et al.: Pregnancy
complicated by preeclampsia-eclampsia with the syndro-
me of hemolysis, elevated liver enzymes, and low pla-
telet count: how rapid is postpartum recovery? Obstet
Gynecol 1990; 76(5 pt 1): 737-741.

Martin JN Jr, Rinehart BK, May WL et al.: The
spectrum of severe preeclampsia: comparative analysis
by HELLP (hemolysis, elevated liver enzyme levels, and
low platelet count) syndrome classification. Am J Obstet
Gynecol 1999; 180(6 Ptl): 1373-1384.

Audibert F, Friedman SA, Frangieh AY et al.: Clini-
cal utility of strict diagnostic criteria for the HELLP
(hemolysis, elevated liver enzymes, and low platelets)
syndrome. Am J Obstet Gynecol 1996; 175(2): 460-464.

30.

31.

32.

33.

34.

35S.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

Isler CM, Rinehart BK, Terrone DA et al.: Maternal
mortality associated with HELLP syndrome. Am J Ob-
stet Gynecol 1999; 181: 924-928.

Abramovici D, Friedman SA, Mercer BM et al.:
Neonatal outcome in severe preeclampsia at 24 to 36
weeks’ gestation: does HELLP (hemolysis, elevated li-
ver enzymes, and low platelet count) syndrome matter?
Am J Obstet Gynecol 1999; 180: 221-225.

Visser W, Wallenburg HCS.: Temporising management
of severe preeclampsia with and without the HELLP
syndrome. Br J Obstet Gynaecol 1995; 102: 111-117.
Van Pampus MG, Wolf H, Westenberg SM et al.:
Maternal and perinatal outcome after expectant manage-
ment of the HELLP syndrome compared with preeclamp-
sia without HELLP syndrome. Eur J Obstet Gynecol
Reprod Biol 1998; 76: 31-36.

Redman CWG, Sargent IL.: Preeclampsia and the
systemic inflammatory response. Semin Nephrol 2004;
24: 565-70.

van Runnard Heimel PJ, Franx A, Schobben AFAM
et al.: Corticosteroids, pregnancy and HELLP syndrome:
a review. Obstet Gynecol Surv 2005; 60: 57-70.

Yang Y, Mercep M, Ware CF et al.: Fas and activa-
tion induced Fas ligand mediate apoptosis of T cell
hybridomas: inhibition of Fas ligand expression by re-
tinoic acid and glucocorticoids. J Exp Med 1995; 181:
1673-1682.

Magann EF, Bass D, Chauhan SP et al.: Antepartum cor-
ticosteroids: disease stabilization in patients with HELLP
syndrome. Am J Obstet Gynecol 1994; 171: 1148-1153.
Magann EF, Perry KG Jr, Meydrech EF et al.: Post-
partum corticosteroids: accelerated recovery from HELLP
syndrome. Am J Obstet Gynecol 1994; 171: 1154-1158.
Martin JN Jr, Thigpen BD, Rose CH et al.: Maternal
benefit of high-dose intravenous corticosteroid therapy for
HELLP syndrome. Obstet Gynecol 2003; 189: 830-834.
van Runnard Heimel PH, Juisjes AJM, Franx A et al.:
A randomized placebo-controlled trial of prolonged pred-
nisolone administration to patients with HELLP synro-
me remote from term: maternal and neonatal complica-
tions. Am J Obstet Gynecol 2004; 191: S41.

Rose CH, Thigpen BD, Bofill JA et al.: Obstetric im-
plications of antepartum corticosteroid therapy for HELLP
syndrome. Obstet Gynecol 2004; 104: 1011-1014.
Martin JN Jr, Thigpen BD, Moore RC et al.: Stroke
and severe preeclampsia and eclampsia: a paradigm shift
focusing on systolic blood pressure. Obstet Gynecol
2005; 104: 246-254.

Isler CM, Barrilleaux PS, Magann EF et al.: A pro-
spective, randomized trial comparing the efficacy of de-
xamethasone and betamethasone for the treatment of
antepartum HELLP syndrome. Am J Obstet Gynecol
2001; 184: 1332-1337.

O’Brien JM, Barton JR.: Controversies with the dia-
gnosis and management of HELLP syndrome. Clin
Obstet Gynecol 2005; 48(2): 460-477

Cetin A, Yurtcu N, Guvenal T et al.: The effect of
glyceryl trinitrate on hypertension in women with seve-
re preeclampsia. HELLP syndrome and eclampsia. Hy-
pertens Pregnancy 2004; 23: 37-46.

Roberts WE, Perry KG, Woods JB et al.: The intra-
partum platelet count in patients with HELLP syndrome:
is it predictive of later hemorrhagic complications? 4Am
J Obstet Gynecol 1994; 171: 799-804.

Martin JN Jr, Perry KG Jr, Blake PG et al.: Better
maternal outcomes are achieved with dexamethasone
therapy for postpartum HELLP (hemolysis, elevated li-
ver enzymes, and thrombocytopenia) syndrome. Am J
Obstet Gynecol 1997; 177(5): 1011-1017.

4 (6) 2007



