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Nacional Especializada em Hipertensao na Gestagao).

A sindrome HELLP é uma forma de pré-eclampsia (PE) cuja disfun-
¢do endotelial manifesta-se pela ativacio da coagulagio e pela dis-
func¢io hepatica, detectadas através de exames laboratoriais, sendo
possivel apresentar-se clinicamente com pressio arterial normal
e/ou sem proteintiria.” E definida pelo acrénimo que sintetiza a
presenca de hemolise (H), elevacio de enzimas hepaticas (Elevated
Liver Enzimes) e plaquetopenia (Low Platelets).

Apresenta uma frequéncia estimada de até 20% entre pacien-
tes com PE, porém varia¢bes podem ser decorrentes de diferen-
tes critérios diagndsticos adotados. Entre esses, a possibilidade
da HELLP parcial, ou seja, a presenc¢a de apenas um ou dois dos
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critérios de definicdo. Na edicdo mais recente da classificagdo
Internacional de Doencas (CID-10),? nio ha um item especifico
para a HELLP, sendo possivel incluir essas situacbes como pré-e-
clampsia grave no cédigo 0O14.1. A exemplo da PE, quanto mais
precoce se instala (antes de 34 semanas), maior a gravidade do qua-
dro clinico e dos riscos maternos e fetais.®?

No que diz respeito a HELLP parcial, a identifica¢io de anor-
malidades laboratoriais em pacientes com PE é bastante comum.
Diante dessa constatagio, nio hé razdes aceitaveis para antecipar
o parto baseado exclusivamente neste pardmetro, principalmente
em idades gestacionais prematuras. Por sua vez, é recomendével
cautela de forma a nio subestimar essa situacio, pois a alteragio
laboratorial inicial pode sinalizar um quadro em evolugdo, muitas
vezes, imprevisivel.

Como ja mencionado, a sindrome HELLP caracteriza-se por uma
situa¢do peculiar na qual predomina a disfuncio endotelial. Seu
diagnéstico é, em esséncia, laboratorial e expressa comprometi-
mento universal do organismo materno:®
Hemodlise: a vasoconstri¢io presente na doenca instalada dani-
fica o endotélio vascular formando uma matriz de fibrina que
prejudica a dindmica da circulacio das hemacias na microcircu-
lagio. E essas sofrem modificagées estruturais e emergem da cir-
culagio formas andémalas, tais como esquizdcitos e equindcitos,
identificadas no esfregaco de sangue periférico e indicativas de
anemia hemolitica microangiopatica, um marco da sindrome.
Elevacio de enzimas hepaticas: a alteracio enzimatica hepéti-
ca deve-se a lesdo de hepatdcitos por obstrugio dos sinusoides



com fibrina. As dificuldades circulatérias levam a congestdo e
distenséo da capsula de Glisson (causa da dor em hipocondrio
direito), podendo ocorrer necrose periportal, focos hemorragi-
cos difusos ou confluentes com capacidade de formacéo de he-
matomas de grandes propor¢des que podem se manter restri-
tos em posi¢do subcapsular ou romper para a cavidade gerando
hemorragias catastroficas e usualmente fatais.

Plaquetopenia: as lesées endoteliais ativam as plaquetas, in-
duzindo sua agregacio, a formagio de trombos e a liberacio
de aminas vasoativas que agravam o vaso espasmo. O consu-
mo exacerbado das plaquetas nio consegue ser compensado
pela medula dssea, desse modo, resultando em plaquetopenia.
Acrescenta-se, ainda, que a ativa¢io da coagulag¢io pode pro-
gredir para a instala¢io de coagulagdo intravascular dissemi-
nada e quadros hemorragicos de dificil controle.

A expressio clinica da HELLP pode ser discreta, muitas vezes,
confundindo-se com sintomas comuns da gravidez. De maneira
geral, as pacientes apresentam-se com queixas de mal-estar pou-
co definido, nduseas, cefaleia, ictericia e dor epigédstrica e/ou em
hipocondrio direito. Essas tltimas caracteristicas sio marcantes e
devem ser valorizadas. Muitas pacientes ndo apresentam hiperten-
sdo arterial nem proteinuria, fazendo com que a hipétese de PE
seja descartada. Por sua vez, pacientes com quadro tipico de PE
ou mesmo ecldmpsia apresentam, comumente, altera¢des labora-
toriais tipicas da HELLP.

Um aspecto aqui deve ser ressaltado: todas as gestantes com
idade gestacional acima de 20 semanas que procuram assisténcia



com queixa de dor em hipocéndrio direito, eventualmente, asso-
ciada com vémitos, devem ser consideradas elegiveis para o diag-
noéstico de HELLP e devidamente investigadas.

Os parametros laboratoriais adotados para a definicdo diag-
noéstica seguem os critérios cldssicos sugeridos por Sibai et al.®
hemolise (sugerido por: bilirrubinas totais > 1,2 mg/dl; esfregaco
de sangue periférico com formas anémalas de heméacias ou DHL >
600 U/L), disfun¢io hepatica (transaminases > 70 UI - ou o dobro
do valor do valor normal do método usado) e plaquetopenia (con-
tagem de plaquetas < 100.000/mm?).

Considerar a hip6tese de HELLP sindrome serd um passo im-
portante para evitar a evolu¢io para casos muito graves. A presen-
¢a de trombocitopenia em uma paciente com PE é um sinal labo-
ratorial de alerta. Muitas pacientes sio avaliadas e dispensadas
em vista de sintomas inespecificos antes da definicio diagnostica,
perdendo-se oportunidades preciosas para o diagndstico precoce
que permite a ado¢ido de medidas efetivas para reducdo dos riscos
maternos e perinatais.

A trombocitopenia é a principal e mais precoce modificagio la-
boratorial encontrada, sendo que alteragio do tempo de protrom-
bina, tempo parcial da tromboplastina e fibrinogénio apenas irdo
ocorrer em fases avanc¢adas, ou seja, quando a queda das plaquetas
vai além de 30.000/mm?. Nestas ocasides a paciente pode apre-
sentar quadro tipico de CIVD, com hemorragia difusa (petéquias,
sangramento gengival, hematudria, hematémese, sangramento nos
locais de pung¢io), além dos riscos nos procedimentos operatérios
(episiotomia, cesédrea).

O comprometimento hepético mostra-se, inicialmente, com a
elevacio das enzimas, mas, clinicamente, chama atengio a presenca



de ictericia, podendo progredir para situa¢des dramaticas de grave
disfun¢io comprometendo o equilibrio metabdlico, agravando as
condi¢des de coagulagio do sangue, acarretando elevagio da bilir-
rubina, podendo culminar com a formacio de hematoma subcap-
sular que pode, eventualmente, romper-se de forma espontanea.
Com relagio aos problemas renais, a hemdlise e o acamulo de
bilirrubina sio responséveis pela sindrome hemolitico-urémica, que
pode ser agravada pela reducgdo da pressdo arterial decorrente de
quadros hemorragicos, responsaveis pela instala¢io de insuficiéncia
renal aguda e consequente elevagio das concentragdes plasmaticas
de ureia e creatinina. Valores de creatinina plasmaticas superiores a
1,1 mg/dl devem ser interpretados como insuficiéncia renal grave.”
Ainda que seja destacado o comprometimento de 6rgios-al-
vo especificos, o dano endotelial é universal, assim, acarretando
o comprometimento funcional de multiplos érgios. Dessa forma,
muitas pacientes exibem desconforto respiratério ou mesmo ede-
ma pulmonar decorrente dos danos instalados nos capilares perial-
veolares, edema e hemorragias cerebrais e problemas no territério
placentario que podem culminar com o descolamento da placenta.
Um estudo brasileiro® que avaliou o perfil clinico e laborato-
rial de pacientes com HELLP atendidas em unidade de terapia in-
tensiva documentou que as principais complica¢bes encontradas
foram: oliguria (47%), necessidade de hemotransfusdo (33%), he-
morragias (34%), insuficiéncia renal aguda (20%), edema agudo de
pulmio (7%) e 6bito materno (4%). Essas informagées ressaltam a
necessidade do diagnéstico precoce e do encaminhamento dessas
pacientes para centros tercidrios em tempo oportuno. Dessa for-
ma, a pesquisa laboratorial de plaquetopenia, hemolise e alteracoes
hepéticas deve ser recomendada para todas as pacientes com PE.



Varias entidades clinicas podem confundir o diagndstico, dentre
as quais, destacam-se hepatites virais agudas, colecistite aguda,
pancreatite, lapus, figado gorduroso da gestagdo, pirpura trom-
bocitopénica, sindrome hemolitico-urémica e choque séptico ou
hemorragico. Acrescente-se ainda a possibilidade de arboviroses
como a febre amarela e a dengue hemorrégica, entre outras.

No estagio atual do conhecimento, ndo é possivel afirmar que exis-
tam medidas terapéuticas efetivas, com exce¢io da antecipagio do
parto. Ainda assim essa decisdo enfrenta desafios frente aos ris-
cos maternos e perinatais, especialmente quando diante de idades
gestacionais precoces em que o parto antecipado pode resultar no
agravamento das condi¢des maternas e comprometimento do re-
cém-nascido, incluindo a decretac¢io de sua morte. Frente a tantos
dilemas clinicos e éticos, as decisdes precisam ser apoiadas por cri-
térios mais objetivos possiveis.

Para situacbes em que a conduta conservadora pode ser ado-
tada de forma a otimizar as condi¢cdes de assisténcia materna
(programar a remocgio para centro especializado) ou qualificar o
progndstico fetal através da administracio de corticoides, um mo-
delo preditor para desfechos maternos graves pode ser muito util.
Para tanto, o modelo PIERS, do inglés, Preeclampsia Integrated and
Estimated Risks, desenvolvido por Von Dadelszen et al.” pode ser
adotado, levando em conta que na calculadora de risco pardmetros
importantes na definicio da HELLP tém peso consideravel para a
predi¢io de desfechos adversos em 48 horas. Para sistematizar a
assisténcia, protocolos devem ser criados nos diferentes servicos



com objetivo de racionalizar uma sequéncia de passos de forma a
reduzir os riscos maternos.®”

Nem todas as pacientes com HELLP sindrome apresentam-
se hipertensas ou com comprometimento cerebral sugestivo de
eclampsia. Nessas pacientes ndo hé evidéncias que apoiem o uso
rotineiro de hipotensores ou de sulfato de magnésio. Por sua vez,
muitas pacientes exibem quadro cldssico de emergéncia hiperten-
siva e sinais cerebrais. Para estas, o uso de hipotensor de a¢do rapi-
da como a hidralazina ou nifedipina e o sulfato de magnésio para
prevenir eclimpsia ou impedir sua recorréncia sdo formalmente
indicados.

Com rela¢io ao uso de corticoides para o controle materno, re-
visdo sistematica®” nio identificou evidéncias suficientes para sua
recomendacio rotineira. Porém uma metanélise mais recente®?
conclui que esta agio aumenta a contagem de plaquetas e melhora
os niveis de TGP, reduzindo o tempo de permanéncia hospitalar
e necessidades de transfusio, nio se associando com reducio de
morbidade geral ou de mortalidade materna.

Um estudo brasileiro®

que incluiu 105 puérperas nio identi-
ficou diferenca significante em termos de recuperagio da contagem
de plaquetas, enzimas hepaticas, necessidade de hemoderivados e
mortalidade ou morbidade materna. Neste ensaio foi utilizada do-
ses de 10,0 mg EV de dexametasona a cada 12 horas, por 4 dias.
Neste estudo, os casos foram inclusos independentemente da gra-
vidade definida pela contagem de plaquetas. Dessa forma, ainda
persistem duvidas se, na dependéncia da gravidade, algum grupo
poderia ser mais beneficiado por esta acio terapéutica.

Para responder a esta questio, encontra-se em andamento um
ensaio clinico randomizado multicéntrico brasileiro (COHELLP)®4



que inclui apenas pacientes com HELLP classe I de Martin, cujo
objetivo é verificar o possivel impacto na recupera¢io da contagem
plaquetaria no periodo puerperal das pacientes. Sendo assim, o uso
de corticoides parece nio ser ainda consensual em todos os proto-
colos assistenciais. Porém, considerando o nivel de evidéncia atual,
parece ser razodvel que seja utilizado em pacientes graves com con-
tagem inferior a 50.000 plaquetas/mm?, principalmente nos locais
de atendimento onde a disponibilidade de sangue e de plaquetas
nio é adequada.

N&o ha razdes aceitdveis para postergar o parto em pacientes com
idade gestacional superior a 34 semanas. Nesses casos, o preparo
do colo uterino com misoprostol ou, ainda, com sonda de Foley
pode resultar em parto vaginal, sendo este considerado um desfe-
cho altamente positivo em termos de reduc¢io dos riscos maternos.
A conduta conservadora pode ser adotada nos casos com idade ges-
tacional inferior a 34 semanas, em que a utilizacdo do corticoide
antenatal representa uma reduc¢io consistente nos riscos neona-
tais. Entretanto a qualificagio fetal nunca poder4 estar a frente dos
riscos maternos.

A via de parto preferencial serd a vaginal. Porém elementos de
conduta devem ser respeitados de forma a justificar a indicagio
de cesarea. Os principais serdo as condi¢des fetais avaliadas por
métodos biofisicos (ultrassom e Doppler), apresentacdes andma-
las do feto em idades gestacionais inferiores a 34 semanas e pre-
senca de duas ou mais cicatrizes de cesireas. Casos graves sem
contraindica¢io ao parto vaginal devem receber preparo do colo



o mais rdpido possivel. Para essas pacientes, a episiotomia nio
deve ser realizada em vista dos riscos de hemorragias e formacio
de hematomas no local. Da mesma forma, o parto instrumental,
em especial com fércipe, deve ser realizado apenas em situacdes
especiais.

Quanto ao tipo de anestesia, a contagem de plaquetas serd
elemento essencial para a esta decisdo. A raquidiana e a peridural
estdo contraindicadas nos casos com menos de 100.000 plaquetas/
mm?, em vista do risco de hemorragia e/ou hematomas nestes es-
pacos que podem resultar em problemas neuroldgicos. Para estas
circunstancias, estd indicada a anestesia geral.

Em vista dos riscos de hemorragia durante a cesarea, em pa-
cientes com plaquetas abaixo de 50.000/mm3, recomenda-se a
transfusdo de plaquetas, precedendo o inicio do ato operatdrio,
seguindo as doses preconizadas de uma unidade para cada 10 Kg
de peso.® Cumpre destacar que a transfusdo de plaquetas estd
indicada para todas as pacientes com trombocitopenia grave (<
20.000 plaquetas), mesmo sem sangramento e independente do
tipo de parto planejado. No tocante a incisdo uterina, diante de
idades gestacionais muito precoces, a incisdo de segmento corporal
pode ser necessdria para facilitar a extra¢io fetal e reduzir os ris-
cos de hemorragia materna. Nestas pacientes, devido as alteracbes
intrinsecas dessa sindrome, nio é raro ocorrer atonia uterina. Para
prevenir esta situacio, a paciente deve receber 10 Ul intramuscu-
lar ou EV de ocitocina imediatamente apds a extracgdo fetal. Caso
a situagido persista, considerar o uso de misoprostol via retal (600
microgramas). Eventualmente, a sutura hemostatica de B-Lynch
pode controlar a situacdo e evitar a realizacdo de histerectomia
puerperal.



As primeiras 72 horas do periodo pés-parto sio extremamente cri-
ticas em vista da possibilidade da piora da situa¢io materna decor-
rente do consumo de plaquetas e fatores de coagulagdo. Essa piora
é mais acentuada ap0s cesariana. Neste periodo é recomendével
manter a paciente em uma unidade de tratamento intensivo ou sob
vigilancia judiciosa da equipe assistencial. Deve-se acompanhar a
evolugéo clinica e laboratorial até que haja melhora da funcéo he-
patica e tendéncia a elevagio da contagem de plaquetas. O controle
laboratorial deve ser feito a cada 24 horas e sera realizado por he-
mograma com plaquetas, DHL, transaminases hepdticas e creati-
nina plasmética. A diurese deve ser controlada e mantida acima
de 25 ml/hora. Caso presente, a pressdo arterial deve ser mantida
abaixo de 150/100 mmHg. Da mesma forma, caso pertinente, o
sulfato de magnésio deverd ser mantido por pelo menos 24 horas.
A diurese espontanea acima de 25ml/hora e normatizagio grada-
tiva dos exames laboratoriais sinaliza para a remissio do processo.

N&o ha prevencéo primadria para sindrome HELLP. O uso de 4cido ace-
tilsalicilico (AAS) em baixas doses e de suplementacio de célcio sdo
recomendacdes semelhantes para reducéo nos riscos de PE. A melhor
prevencio ainda é antecipar-se ao quadro, diagnosticando precoce-
mente e, assim, amenizando a gravidade e as complica¢des da doenga.

As pacientes que tiveram sindrome HELLP devem ser alerta-
das sobre o risco de recorréncia da doenca em gravidez subsequen-
te, devendo ser orientadas para o uso de AAS e reposi¢io de calcio,
além de seguimento pré-natal em centro de referéncia, iniciando o
acompanhamento o mais precoce possivel. Em tais situa¢des, cabe



as equipes assistenciais projetar retornos diferenciados de forma a
identificar o mais precocemente possivel a instala¢io da doenca e
adotar medidas efetivas em tempo oportuno.

Considerar a hipé6tese diagndstica de HELLP frente a sintoma-
tologia sugestiva, nio esperar hipertensio e proteiniria (PE)
para fazer o diagnéstico.

Avaliar cuidadosamente as condicbes fetais através de perfil
biofisico e Doppler. Realizar maturac¢io pulmonar, se feto entre
24 e 34 semanas, e sulfato de magnésio para neuroprote¢io se
feto entre 24 e 32 semanas.

Programar o parto de acordo com a gravidade do quadro ma-
terno e as condi¢des fetais. Este nunca dever4 ser postergado
com o intuito de melhorar a qualifica¢io fetal frente a uma si-
tuagdo materna grave.

Controlar os niveis pressdricos e prevenir quadros de eclamp-
sia com sulfato de magnésio.

Manter plaquetas acima de 50.000/mm? para cesidrea e de
20.000/mm? para parto normal. Solicitar reserva de plaquetas
e/ou de concentrado de hemacias de forma antecipada.
Orientar a paciente sobre riscos futuros e possibilidade de

recorréncia.
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