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INTRODUGCAO

A sindrome HELLP caracteriza-se por intensa lesdo endotelial, responsavel por
microangiopatia tromboética com hemdlise, ativacdo do sistema de coagulagdo, consumo
de plaquetas e comprometimento hepatico. Assim, o acronimo HELLP em inglés significa
- H: Hemolysis;, EL: Elevated Liver Enzymes; LP: Low Platelets — e se traduz por
Hemolise, Elevagio de Enzimas Hepaticas e Plaquetopenia.

Considerado por muitos autores como uma forma grave de pré-eclampsia (PE),
cuja disfungdo endotelial manifesta-se pela ativagdo da coagulacdo e pela disfuncdo
hepatica, detectadas por meio de exames laboratoriais, sendo possivel apresentar-se
clinicamente com pressdo arterial normal e/ou sem proteinaria.? O fendtipo clinico da
sindrome HELLP sem alteracdo dos niveis pressoricos pode trazer dificuldade
diagnéstica, desta forma, estar atento a sintomatologia como prurido, vOmitos excessivos
associados a ictericia e/ou dor em regido hipocondrial direita, mesmo em gestantes sem
hipertensao, podera fazer a diferenca.

Apresenta frequéncia estimada entre 10 e 20% entre pacientes com PE, porém
variacdes podem ser decorrentes de diferentes critérios diagndsticos adotados. A exemplo
da PE, quanto mais precoce se instala (antes de 34 semanas), maior a gravidade do quadro
clinico e dos riscos materno-fetais.>

Muitas vezes o quadro de sindrome HELLP ndo ¢ encontrado no primeiro
momento da admissd@o de uma paciente com suspeita ou diagnostico de PE, mas pode
caracterizar a deterioracdo dela. Portanto, o acompanhamento de pacientes com PE
envolve o rastreamento do quadro de sindrome HELLP* E preciso atentar para a
possibilidade de sua manifestagdo puerperal, principalmente nas primeiras 24 a 48 horas.’

Um quadro denominado de sindrome HELLP parcial foi descrito a partir da

identificacdo de apenas um ou dois dos parAmetros laboratoriais alterados.® Este quadro
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constitui outro subtipo da PE, também com potencial para desfechos adversos. Apesar da
importancia relacionada as alteragdes laboratoriais encontradas em pacientes com PE
(trombocitopenia e/ou elevacdo de transaminases e/ou hemolise), quadros estes
conhecidos como PE com "sinais de gravidade', alguns autores acreditam que utilizar o
termo "'sindrome HELLP parcial™" neste contexto, poderia levar a condutas exageradas,
como antecipagdo do parto em qualquer idade gestacional e prematuridade iatrogénica,
por considerarem o quadro como uma verdadeira sindrome HELLP. E preciso, portanto,
manter acompanhamento adequado e reavaliar esses casos de maneira seriada, antes de

tomar decisdes pontuais se as condigdes clinicas estiverem controladas.’
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ASPECTOS ETIOPATOGENICOS

A etiologia exata da sindrome HELLP ndo ¢ totalmente compreendida, mas
sabemos que suas alteracdes laboratoriais e consequentes repercussdes clinicas decorrem
de um processo de microangiopatia trombdtica, secunddria as extensas lesdes do
endotélio vascular, e da ativagdo da coagulagdo intravascular.!: A histologia hepatica
pode mostrar deposi¢do de fibrina microvascular, infiltrado neutrofilico, infiltracdo
gordurosa, necrose lobular e hemorragia periportal.® Embora a disfungdo renal ndo seja
um critério diagndstico essencial, a disfun¢do microvascular também pode ocorrer no rim
e aumentar sua vulnerabilidade a uma lesdo isquémica.’

A circulagdo das hemadcias através dos vasos com o endotélio danificado, com
deposicao de fibrina e vasoconstricio segmentar, especialmente na microcirculagdo,
determinardo sua fragmentagdo e, consequentemente, a determina¢do de hemolise
importante com instalacio de um quadro de anemia hemolitica microangiopatica,
identificada laboratorialmente pelo aumento da desidrogenase latica (DHL).!%!!

A fragmentacdo das hemacias determina o aparecimento de formas anormais no
sangue periférico como esquizdcitos e equindcitos refletindo o processo hemolitico.!” A
hemoglobina livre secundaria a hemolise ¢ convertida em bilirrubina ndo conjugada ou
pode ligar-se a haptoglobina no plasma sanguineo determinando aumento na
concentragdo de bilirrubina indireta e reducdo da concentracdo da haptoglobina sérica,
marcadores importantes da sindrome HELLP.!?

A lesdo dos hepatdcitos (apoptose e necrose) decorre da microangiopatia, que
obstrui a circulagdo nos sinusoides hepaticos ocasionando necrose periportal e
hemorragia subcapsular de graus variaveis, com consequente distensdo da capsula de
Glisson que se manifesta clinicamente pela dor no hipocondrio direito.® Acredita-se que,

no figado, a lesdo endotelial é responsavel pela obstru¢do do espaco Disse, uma area entre




PROTOCOLO SINDROME HELLP — RBEHG

as cé¢lulas endoteliais senoides e os hepatdcitos, acarretando aumento da formagdo de
micro trombos e isquemia dos hepatocitos, que culmina com a manifestagdo de
insuficiéncia hepatica e aumento das enzimas hepaticas.!!-1?

A manifestacdo de plaquetopenia € consequente ao importante aumento do consumo,
pois sdo ativadas e aderem ao endotélio vascular danificado resultando em maior furn
over ¢ menor tempo de vida util plaquetdria. O maior consumo de plaquetas e a
insuficiéncia hepatica podem determinar quadros graves de disturbio da coagulagdo

intravascular.!%-11
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QUADRO CLiNICO E DIAGNOSTICO

A expressdo clinica da sindrome HELLP pode ser discreta, muitas vezes se
confundindo com sintomas comuns. Muitas pacientes sdo avaliadas e dispensadas em
vista de sintomas inespecificos antes da definicao diagnostica, principalmente em casos
de sindrome HELLP que cursam sem hipertensdo arterial ou com hipertensio leve.
Assim, perde-se oportunidades preciosas para o diagndstico precoce e reducao dos riscos
maternos e perinatais.'> Embora seja evento raro, a sindrome HELLP pode se manifestar
apenas com sintomatologia sem hipertensdo ou mesmo proteiniria, presentes em
aproximadamente 85% das pacientes.®

Sintomas como prurido intenso, nauseas ou vOmitos e dor abdominal,
principalmente em hipocondrio direito, devem chamar atencdo para possibilidade de
sindrome HELLP ou outras hepatopatias da gravidez como a purpura trombocitopénica
trombdtica (PTT), a sindrome hemolitico-urémica atipica e a esteatose hepatica aguda da
gravidez, Ictericia, coluria e sangramentos espontaneos podem estar presentes, mas sao
manifestagdes raras e associam-se a situagdes extremamente graves.”'4

Assim, todas as gestantes com idade gestacional acima de 20 semanas que
procuram assisténcia com queixa de dor epigastrica e/ou em hipocondrio direito,
associadas ou ndao a vOmitos, devem ser consideradas elegiveis para o diagndstico de
sindrome HELLP e precisam ser devidamente investigadas, independentemente se

apresentarem hipertensao.
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PARAMETROS LABORATORIAIS

Hemodlise — um ou mais dos seguintes pardmetros: valor de concentragdo de
desidrogenase latica (DHL) > 600 UI/L ou superior a duas vezes o valor de referéncia do
laboratério; concentragdo de haptoglobina < 25 mg/dL; anemia grave (concentragdo de
hemoglobina < 8g/dL); concentracdo de bilirrubina indireta > 1,2 mg/dL; presenca de

esquizdcitos ou equindcitos em sangue periférico.>%13:15

Comprometimento hepéatico - concentracao de aspartato aminotransferase (AST) e/ou

alanina aminotransferase (ALT) > 70 UI/L ou igual ou maior que duas vezes o maior

valor do padrio do laboratorio.>%13:15

Plaquetopenia - classicamente a contagem de plaquetas < 100.000/mm? define o
quadro de plaquetopenia, porém ¢ preciso ainda atentar-se para quedas rapidas na
contagem de plaquetas, ainda que seus valores ndo atinjam niveis menores do que
100.000/mm3.2® Assim, quedas maiores que 20% nessa contagem devem ser
interpretadas com cautela. Os niveis de plaquetas sdo muito importantes para se definir a

gravidade da sindrome HELLP.

Chamamos atencdo para que ndo ocorra confusdo com o diagnostico da PE, que
atualmente é fechado com valores de plaquetas < 150.000 /mm?.!6 A fim de se evitar
prematuridade iatrogénica, recomendamos que o diagnostico da sindrome HELLP seja
confirmado apenas com valores plaquetarios menores do que 100.000/mm?® e que as
pacientes com niveis maiores sejam monitoradas quanto a possibilidade de quedas rapidas

desses valores (quadro 1).
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Frente ao diagndstico da sindrome HELLP, deve-se solicitar exame de
coagulograma. A trombocitopenia ¢ a principal e uma das mais precoces modificacdes
laboratoriais. Alteracdo do tempo de protrombina, tempo parcial da tromboplastina e
fibrinogénio apenas ocorrerdo em fases avancadas, ou seja, quando a queda das plaquetas
for além de 30.000/mm?>. Nessas ocasides a paciente pode apresentar quadro tipico de
CIVD (coagulagdo intravascular disseminada), com hemorragia difusa (petéquias,
sangramento gengival, hematuria, hematémese, sangramento nos locais de puncao),
podendo estar associada a descolamento prematuro, sangramento periparto grave ou
insuficiéncia hepdatica fulminante, além de riscos nos procedimentos operatorios
(episiotomia, cesariana).'3

O comprometimento hepatico mostra-se, inicialmente, com a elevagdo das
enzimas, podendo progredir para situacdes dramaticas de grave disfungdo,
comprometendo o equilibrio metabdlico, agravando as condi¢cdes de coagulagdo,
acarretando elevacdo da bilirrubina, podendo culminar com a formagdo de hematoma
subcapsular que pode, eventualmente, romper-se de forma espontdnea. Em alguns casos,
podera ocorrer ictericia associada.!?

Ainda que seja destacado o comprometimento de 6rgdos-alvo especificos, o dano
endotelial ¢ universal, acarretando, assim, comprometimento funcional de multiplos
6rgdos. Dessa forma, muitas mulheres exibem desconforto respiratorio ou mesmo edema
pulmonar decorrente dos danos instalados nos capilares perialveolares, edema e
hemorragias cerebrais e problemas no territorio placentario que podem culminar com o

descolamento da placenta.!”
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Quadro 1. Critérios diagnodsticos da Sindrome HELLP.

DHL > 600 U/L (ou 2x o valor de referéncia)
Concentragdo de haptoglobina < 25 mg/dL
HEMOLISE Anemia grave (concentragdo de hemoglobina < 8g/dL)
Concentragdo de bilirrubina indireta > 1,2 mg/dL
Presenca de esquizdcitos ou equindcitos em sangue periférico

ELEVACAO DE ENZIMAS HEPATICAS TGO / TGP > 70 U/L (ou 2x o valor de referéncia)
PLAQUETOPENIA Contagem planetaria < 100.000/mm3

DHL (desidrogenase lactea), TGO (ASL ou aspartato aminotransferase), TGP (ALT ou alanina
aminotransferase).
Fonte: propria dos autores.

Em relagdo aos problemas renais, a hemolise e o acimulo de bilirrubina, bem
como o choque hemorragico, podem determinar insuficiéncia renal aguda (creatinina
sérica > 1,2 mg/dL e oliguria). O quadro pode ainda evoluir para sindrome hemolitico-
urémica (SHU) atipica. Nesta, os niveis elevados de uréia provocam intensa e progressiva
hemolise, responsaveis por anemia grave e de dificil interpretagdo inicial.!®

O envolvimento cerebral ¢ algo também esperado na sindrome HELLP, decorrente
também do comprometimento endotelial e antiangiogénico, mas também do papel
inflamatorio exercido pela ativagdo plaquetdria neste local. H4 ainda grande risco de
fendmenos hemorragicos. O edema e as hemorragias cerebrais constituem causas
importantes de morbimortalidade nas pacientes com sindrome HELLP.!

Um estudo brasileiro?® que avaliou o perfil clinico e laboratorial de pacientes com
sindrome HELLP atendidas em unidade de terapia intensiva documentou que as
principais complicacdes encontradas foram oliguria (47%), necessidade de
hemotransfusdo (33%), hemorragias (34%), insuficiéncia renal aguda (20%), edema
agudo de pulmao (7%) e 0bito materno (4%). Essas informacdes ressaltam a necessidade
do diagnostico precoce através da pesquisa laboratorial de plaquetopenia, hemolise e
alteracdes hepaticas em todas as pacientes com pré-eclampsia e do seu encaminhamento

a centros terciarios em tempo oportuno. '3
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS

Virias intercorréncias clinicas podem confundir o diagndstico da sindrome
HELLP quando a PE ndo ¢ bem caracterizada (quadro 2). Destacamos os mais comuns:
trombocitopenia gestacional, hepatites virais agudas, colecistite aguda, pancreatite, lipus,
choque séptico ou hemorragico, arboviroses como a febre amarela e a dengue
hemorragica. Entretanto, as principais manifestacdes que competem com as
manifestagdes laboratoriais caracteristicas da sindrome HELLP s3o: a puarpura
trombocitopénica trombotica (PTT), a sindrome hemolitico-urémica atipica e a esteatose
hepatica aguda da gravidez, sendo importante ressaltar alguns aspectos Uteis ao se

considerar esses casos.

Trombocitopenia Gestacional

E condi¢do comum e autolimitada. Caracteriza-se por quadro de gestante com
trombocitopenia usualmente leve (contagem de plaquetas 100.000 a 150.000/mm?),
geralmente no final da gravidez e no periodo do parto, com exame fisico sem alteragdes
e sem outras alteragdes laboratoriais significativas. Costuma ser diagnostico de

exclusdo.?

Esteatose Hepatica Aguda da Gravidez (EHAG) ou "Figado Gorduroso™

A EHAG representa o diagnéstico diferencial mais dificil, recomendando-se
atengdo aos niveis glicémicos, pois hipoglicemia importante ¢ muitas vezes refrataria,
costuma acompanhar esses quadros.?! O comprometimento clinico é extremamente grave

e a paciente pode evoluir rapidamente para a faléncia hepatica. Ictericia e coltiria sio mais
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comuns nesses casos do que na sindrome HELLP. A ocorréncia de 6bito fetal € bastante
comum, provavelmente em decorréncia dos metabdlitos toxicos relacionados ao
comprometimento hepatico e que cruzam a barreira placentaria.’!

Embora o manejo inicial da sindrome HELLP e da EHAG seja semelhante nos
cuidados de suporte ou de parto e puerpério, faz-se necessario diferenciar entre esses dois
distarbios, principalmente porque esses tltimos podem evoluir rapidamente insuficiéncia

hepética, encefalopatia e hipoglicemia grave.?>%3

Purpura Trombocitopénica trombética (PTT)

Tanto a PTT como a sindrome HELLP apresentam trombocitopenia grave, anemia
grave e niveis elevados de lactato desidrogenase (DHL).!32* O tempo de inicio do quadro
pode diferenciar um disturbio em detrimento do outro. O inicio da PTT tende a ocorrer
mais cedo: aproximadamente 12% ocorrem no primeiro trimestre, 56% no segundo
trimestre e 33% no terceiro trimestre/pos-parto, enquanto a sindrome HELLP ndo ocorre
antes das 20 semanas de gestacdo e a maioria dos casos ¢ diagnosticada no terceiro
trimestre.2*

A PTT geralmente ¢ quadro ja diagnosticado quando a mulher atinge a idade
reprodutiva, mas ¢ possivel que sejamos surpreendidos pelo diagnostico no periodo
gestacional.>> A presenca de niveis baixos de plaquetas antes de 20 semanas de gestagdo
deve ressaltar a possibilidade de PTT. Recentemente, alteragdes nos niveis séricos de
ADAMTS13, uma proteina clivadora do fator de von Willebrand, tem sido descrita como
util para o diagnodstico diferencial da PTT. Assim, a atividade de ADAMTS13 < 5% ¢
indicadora de PTT.?® Diante da confirmagdo ou suspeita da PTT, torna-se importante a

avalia¢do da hematologia para adequado diagndstico e seguimento.
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Sindrome hemolitico-urémica (SHU)

A SHU ¢ uma microangiopatia trombotica rara caracterizada pela triade de anemia
hemolitica microangiopdtica, trombocitopenia e lesdo renal aguda, patologicamente
marcada por necrose fibrinoide dentro das arteriolas renais e capilares glomerulares.?” A
gravidez ¢ uma condicdo predisponente reconhecida para a SHU devido a reducdo
potencial nas proteinas reguladoras do complemento e a possibilidade de resposta imune
materna aumentada®’, podendo acontecer na gestagdo ou mais comumente no puerpério.?®
A SHU ¢ na maioria das vezes uma complica¢do da PE com deterioragdo clinica.'®

Tanto a SHU quanto a sindrome HELLP sdo caracterizadas por trombocitopenia
e hemolise. No entanto, na SHU, a lesdo renal ¢ muito mais proeminente e progride apos
o parto. Além disso, nessa patologia o figado geralmente ndo é gravemente afetado,
estando as transaminases normais ou levemente elevadas.!> Um estudo recente apontou
que creatinina sérica >1,9 mg/d ou DHL >1832 U/L eram bons limiares para diferenciar
SHU dos casos de sindrome HELLP.?° Quando avaliados em conjunto, a combinagio de
creatinina sérica >1,9 mg/dL e DHL >600 U/L mostrou a maior utilidade, pois foi

observada em 91% dos casos de SHU em comparagdo com 0% dos casos de HELLP.?

Luapus Eritematoso Sistémico (LES)

Pode ser dificil distinguir um quadro de sindrome HELLP em pacientes com LES,
particularmente em pacientes com hepatite ou nefrite lupica. No entanto, nos casos de
crises lupicas, estdo mais pronunciadas a diminui¢do do complemento e ao aumento dos
titulos de anticorpos anti-DNA.!* Nessa patologia ¢ comum a associagdo com aumentos
de proteinuria e/ou hematuria e elevacdes significativas no nivel de creatinina sérica. Ja

a hipertensdo, embora possa estar presente no LES, geralmente ¢ menos pronunciada do
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que na sindrome HELLP que também se mostra mais associada a quadros de anemia

hemolitica.’® A trombocitopenia ¢ comum em ambas. A hipertensio acelerada de inicio

agudo tem maior probabilidade de ser devida a pré-eclampsia com sindrome HELLP do

que a uma exacerbagdo do LES.°

Quadro 2: Diagnésticos diferenciais da sindrome HELLP.
Sindrome

Principais manifesta¢tes
clinicas

HELLP

Esteatose hepatica
aguda da gravidez

PTT

SHU/MC

Piirpura

Febre

Alteracoes neurologicas

Hipertensio arterial

Ictericia

Ndusea e vomito

Dor Abdominal

Distiirbio de coagulacéio

Lesao renal aguda

Anemia hemolitica

Hipertensao Néusea, vomito . .
perte g ’ Sintomas | Comprometimento
arterial sensacao de mal- P

c . neurolégicos renal

e proteinuria estar
ausente ausente usualmente ausente
ausente ausente usualmente ausente
ausente ausente usualmente ausente

usualmente ocasionalmente ocasionalmente usualmente

ocasionalmente sempre ocasionalmente | ocasionalmente
ocasionalmente ocasionalmente usualmente usualmente
ocasionalmente ocasionalmente usualmente usualmente
<20% 50-100% Raramente Raramente
Leve / moderada Moderada Leve/ Grave

Aumento do tempo parcial
de tromboplastina

Hipoglicemia

Trombocitopenia
(<100.000/mm3)

DHL (UI/L)

Elevac@o de amonia

Elevagao de bilirrubina

Elevagéo de transaminase
hepitica

Multimeros de fvW

ADAMTS13 <10%

usualmente ocasionalmente sempre usualmente
ocasionalmente usualmente ausente ausente
ausente usualmente ausente ausente
> 20.000 > 50.000 =20.000 > 20.000
600 ou mais Varidvel >1.000 > 1.000
ocasionalmente usualmente ausente ausente
ocasionalmente usualmente usualmente ausente
usualmente sempre ausente ausente

ausente ausente usualmente usualmente

ausente ausente sempre usualmente

Fonte: Autores.
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ASPECTOS TERAPEUTICOS

Para o tratamento da sindrome HELLP, a antecipagdo do parto se constitui em uma
etapa fundamental. No estagio atual do conhecimento, ndo € possivel afirmar que existam
medidas terapéuticas mais efetivas do que a realiza¢ao do parto para os casos de sindrome
HELLP.*!3 Ainda, esta decisdo enfrenta desafios frente aos riscos maternos e perinatais,
especialmente quando diante de idades gestacionais precoces que determinam importante
onus relacionado a prematuridade. Nos casos de sindrome HELLP com idade gestacional
inferior a 34 semanas, a conduta expectante deve ser excepcionalmente praticada e nao
exceder 48 horas'? (Fluxograma 1). Somente sera adotada se resguardadas condig¢Oes
maternas e/ou fetais estaveis para esse breve aguardo antes do parto. As justificativas para
a adocdo dessa tratativa sdo a possibilidade de otimizar as condig¢des para assisténcia ao
parto (remog¢do para centro especializado) ou qualificar o progndstico fetal mediante a
administragdo de corticoides.?

Uma vez diagnosticada a sindrome HELLP, o uso do sulfato de magnésio
(MgSo4) ¢ mandatdrio com o objetivo de profilaxia de convulsdes e deve ser mantido por
cerca de 24 horas ap6s o parto. Tal conduta se justifica, pois a sindrome HELLP ¢ uma
forma de PE com sinais de gravidade e pelo menos 15% dessas pacientes podem evoluir
com eclampsia.*!*3! Também benéfico por promover a neuroprote¢do neonatal € indicado
para este fim pelo menos até a idade gestacional de 32 semanas.*?

O parto devera ocorrer em centro terciario de atendimento materno e neonatal e o
tempo de espera para remocao inter-hospitalar, quando necessaria, precisa ser o mais curto
possivel. No intuito de interceptar oportunamente os quadros potencialmente desfavoraveis,
os protocolos de atendimento devem estar bem definidos promovendo avaliagdes com
frequéncia individualizada, a cada seis a 24 horas de acordo com a evolugdo, do ponto de

vista clinico e laboratorial materno e revisando se ha vantagens fetais >* (quadro 3).
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Fluxograma 1: Sugestdo de fluxo para pacientes com sindrome HELLP.

SiNDROME HELLP

23 - 34 semanas

> 34 semanas

.

Sulfato de Magnésio

Corticoterapia ante natal

v

Se paciente clinicamente
bem e PA controlada

Repetir exames em 6
horas

Piora clinica e/ou
laboratorial

'

Se mantida a estabilidade
clinica e laboratorial

v

Manter Sulfato de
Magnésio e almejar o
completo ciclo de
corticoterapia ante natal
Repetir exames no dia
seguinte

Piora clinica e/ou
laboratorial

v

Sulfato de Magnésio

v

Parto — por via mais
segura — Vide fluxograma
para conduta obstétrica

1

Se mantida a estabilidade
clinica e laboratorial

v

Parto ao se completarem
48h ou individualizar o
caso - Vide fluxograma
para conduta obstétrica

Fonte: propria dos autores.
*Na vigéncia de hematoma hepatico, o parto vaginal apresenta maiores riscos de rotura,
sendo o parto cesariano indicado neste cenario.
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Quadro 3: Passos assistenciais no seguimento da sindrome HELLP.
Roteiro para o atendimento de pacientes com sindrome HELLP

* Pesquisar sindrome HELLP rotineiramente em pacientes com pré-eclampsia;

* Pesquisar sindrome HELLP rotineiramente em pacientes com sintomas sugestivos na
segunda metade da gravidez: nduseas/vomitos/dores abdominais/prurido...;

* Considerar os diagnosticos diferenciais da sindrome HELLP;

* Avaliar condi¢des materna e fetal;

* Manter um bom controle pressorico;

* Manter estabilidade clinica e administrar sulfato de magnésio em todas as pacientes
com HELLP e anti-hipertensivos se necessario;

* Considerar uso de corticdides em idades gestacionais abaixo de 34 semanas;

* Avaliar o uso de hemocomponentes, em especial as plaquetas;

* Avaliar alteragdes hepaticas por exames de imagem, em especial se houver dor tipica;

* Ponderar sobre o procedimento anestésico com especialista da area;

* Conduzir o trabalho de parto de forma ativa, ou planejar cesariana baseada em
critérios obstétricos, com técnica apropriada e segura;

* Planejar o atendimento em Unidade de Terapia Intensiva materna e neonatal;

» Fazer avaliagdo laboratorial em intervalos individualizados de 6 a 24 horas;

* Garantir vigilancia ativa no puerpério, principalmente quanto a sangramentos,
mantendo a infusdo de sulfato de magnésio e anti-hipertensivos;

* Aconselhar sobre gestagdo futura e complicagdes de longo prazo.

Fonte: propria dos autores.

Em relagdo ao uso de corticoides para o controle da sindrome HELLP, revisao
sistematica ndo identificou evidéncias suficientes para sua recomendagdo rotineira.’?
Outra meta-analise recente concluiu que esta agdo aumenta a contagem de plaquetas e
melhora os niveis de enzimas hepaticas, reduzindo o tempo de permanéncia hospitalar e
necessidades de transfusdo, porém a conduta ndo se associou com reducdo de morbidade
geral ou mortalidade materna.** Estes beneficios ndo foram confirmados em uma pesquisa
brasileira desenvolvida com 105 puérperas com graus heterogéneos de gravidade para as
quais foram prescritas doses de 10 mg de dexametasona, a cada 12 horas, por quatro
dias.*> Também néo identificaram diferenga significativa quanto a melhoria na contagem
de plaquetas. Permanece assim o questionamento quanto aos riscos eventuais do uso deste

medicamento e os proveitos que eventualmente possam existir.
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CONDUTA OBSTETRICA

Conforme referido anteriormente, apos o diagnostico de sindrome HELLP,
procede-se a conduta obstétrica identificando-se os elementos necessarios para se definir
a via de parto, lembrando que o parto vaginal ¢ considerado como a melhor opg¢ao, por
apresentar menores riscos cirurgicos, principalmente no que se refere ao sangramento
(fluxograma 2). Entretanto, muitas vezes o tempo de preparo do colo e indugdo do
trabalho de parto pode comprometer a seguranga materna do ponto de vista de evolugdo
da doenga, sendo entdo o parto cesareo plenamente justificdvel. Ademais, as condi¢des
fetais podem contraindicar um parto vaginal, como ¢ o casos de fetos com alteragdes
dopplervelocimétricas (artéria umbilical com diastole zero, reversa ou comprometimento
do ducto venoso).

No parto vaginal, a episiotomia deve ser evitada pelo risco de hemorragias e
hematomas. Da mesma forma, o parto instrumental deve ser realizado com indica¢des
restritas. A aplicagdo de forcipe, quando necessaria, deve ser realizada de maneira
cuidadosa, dando preferéncia para a rotagdo manual do polo cefélico, permitindo-se a
aplicagdo de forcipe de alivio em variedades de posi¢ao anteroposteriores (OP e OS) ou
com pequenas rotagdes de 45°. Por fim, a assisténcia ao parto como um todo deve ser
assegurada por obstetra experiente em todos esses procedimentos.

Em vista dos riscos de hemorragia durante a cesarea, pacientes com plaquetas abaixo
de 70.000/mm?, devem receber transfusio de plaquetas precedendo o inicio do ato operatdrio.
A quantidade de concentrados preconizada ¢ de uma unidade para cada 10 Kg de peso ou
a obtengdo de niveis em torno de 100.000/mm? (uma aférese de plaquetas corresponde a
6 — 8 Unidades de plaquetas). Cumpre destacar que diante de niveis muito baixos de

plaquetas e principalmente de importante comprometimento hepatico, a investigacdo
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adicional do sistema de coagulacdo pode trazer beneficios para o adequado planejamento
estratégico, havendo necessidade de administracao de outros hemoderivados, o que deve
ser discutido com as equipes anestésica e de hemoterapia.

Ressalta-se que a transfusdo de plaquetas ¢ indicada a todas as pacientes com
trombocitopenia grave (menos de 20.000 /mm’), mesmo sem sangramento €
independentemente do tipo de parto planejado. Cada pool de plaquetas eleva de 5.000 a
10.000 unidades em um adulto com peso corporal de 70 Kg.3

Especialmente nos casos de plaquetopenia importante, o uso de incisdo abdominal
mediana infra umbilical, em vez de incisdo de Pfannenstiel, pode correlacionar-se a menos
risco de hematoma de parede. A incisdo longitudinal mediana evita a necessidade de
maiores descolamentos e fornece campo operatdrio seguro, sendo indicacdo absoluta para
os casos de coagulopatia instalada e certamente mais prudente diante de dificuldades
previstas, como nos casos de restricdo de crescimento fetal importante, principalmente
com feto em apresentacdo pélvica ou cérmica e segmento uterino inadequadamente
formado.

No tocante a incisdo uterina, diante de idades gestacionais mais precoces, a incisao
de segmento corporal pode ser necessaria para facilitar extragdo fetal e reduzir riscos de
hemorragia materna. Deve ser considerado o uso de drenos cirurgicos, preferencialmente de
aspiragdo, para facilitar o controle das complicagdes pds-operatorias, devendo estes ser

retirados em 24 a 72 horas conforme a drenagem.?
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ASPECTOS ANESTESICOS

No caso da necessidade de anestesia (para cesariana ou analgesia), ha um desafio
singular ao anestesista, visto que tanto a anestesia regional e/ou a geral podem acarretar riscos
consideraveis a paciente com sindrome HELLP. Sempre que possivel, a anestesia local
regional ¢ a preferencial, posto que evita varias complicacdes da anestesia geral, como
dificuldades de intubagdo e resposta vasopressora a intubagdo traqueal’’. Além disso, a
anestesia local regional diminui a exposi¢ao fetal e o risco de tromboembolismo materno no
pos-operatorio. Até o0 momento, ndo ha um consenso mundial do valor de plaquetas seguro
para anestesia peridural ou raquidiana. Entretanto, a contagem de plaquetas acima de
80.000/mm> ¢é bastante segura para anestesia loco-regional’’ e a maioria dos anestesistas

concorda em realiza-la com plaquetas acima de 70.000/mm?.
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Fluxograma 2: Sugestdo assistencial para parto em pacientes com sindrome HELLP.

Indicada a resolugdo da
l— gestagao —l

Comprometimento da vitalidade fetal ou instabilidade Vitalidade fetal preservada e

clinica/laboratorial materna: estabilidade clinica/laboratorial materna
(sangramento espontdneo, pressdo arterial de dificil controle)

l |

Parto ceséareo Parto Vaginal
*Ver recomendagdes referentes ao procedimento ciriirgico Considerar se apresentagdo cefélica e
auséncia de contraindicagdes.
r
Colo desfavoravel Colo favoravel
Sonda de Foley por Indugdo de Trabalho de
24 horas ou parto com ocitocina
r 3
Misoprostol
Colo desfavoravel Colo favoravel

Fonte: propria dos autores.
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ASSISTENCIA AO PUERPERIO

As primeiras 72 horas do periodo pos-parto sdo extremamente criticas em vista da
possibilidade da piora da situa¢do materna, decorrente do consumo de plaquetas e fatores
de coagulagdo, das repercussdes relacionadas a possiveis casos de sangramento

excessivo, comprometimento renal ou instalacdo de SHU atipica.

Dentro desse contexto amplo ¢ recomendavel:

e Manter a paciente sob vigilancia judiciosa da equipe assistencial, de preferéncia com
acompanhamento em unidade de terapia intensiva, recebendo alta apenas quando

apresentar melhora evidente do quadro;

e Manter o sulfato de magnésio por 24 horas apos o parto;

e Manter o tratamento anti-hipertensivo se estiver em uso. E importante ressaltar que,
mesmo em pacientes com niveis controlados da pressdo arterial, espera-se a elevacao
destes, principalmente a partir do terceiro dia de puerpério, quando a redistribui¢ao
de volume circulatdrio ocorrera de maneira mais consistente. Em abordagem inicial,
recomendamos o enalapril como primeira escolha, seguido de anlodipina e atenolol.
Entretanto, os inibidores da enzima conversora de angiotensinogénio (enalapril)
devem ser evitados nos casos de insuficiéncia renal aguda, iniciando-se entdo o
tratamento com anlodipina. O uso de diuréticos pode ter aplicagdo importante,
principalmente para os casos de comprometimento leve da fung¢do renal ou de casos
mais dramdticos como o edema agudo de pulmado e/ou insuficiéncia cardiaca,

podendo-se utilizar os diuréticos de al¢a, como a furosemida;

e Acompanhar a evolucdo clinica e laboratorial até que se estabele¢ca uma curva de

melhora dos exames de funcdo hepatica e contagem de plaquetas;
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Atentar para o possivel comprometimento renal, lembrando sempre da possibilidade
de estabelecimento da SHU atipica e/ou PTT. A diurese deve ser controlada e mantida

acima de 25 mL/hora;

Manter o controle da pressao arterial, sendo desejada a pressao diastélica em torno de

85 mmHg?;

Quando chegar a hora da alta hospitalar, enfatizar os riscos futuros de recorréncia em

novas gestacdes e os riscos para sua vida no longo prazo. (ver protocolo puerpério);

Oferecer relatorio detalhado do ocorrido, que servird de base para condutas futuras;

Detalhar para a paciente os proximos passos a serem seguidos, bem como exames a

serem feitos em curto e médio prazos;

Oferecer métodos de contracepcao efetivos e de longa duracdo, de preferencia com

inser¢do ainda na maternidade, se possivel.
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PREVENGAO E ACONSELHAMENTO FUTURO

Pacientes que tiveram sindrome HELLP devem ser alertadas sobre o risco de
recorréncia dessa condi¢do de até 20%.%>3-3® Na gestagdo subsequente, todas devem
ser orientadas quanto ao uso de acido acetilsalicilico (100 mg/dia; iniciar até 16
semanas) e a reposicdo de calcio (500 a 1.000 mg/dia), além de seguimento do pré-
natal em centro de referéncia, iniciando o acompanhamento o mais precocemente
possivel.* Em tais situa¢des, cabe as equipes assistenciais projetarem retornos
diferenciados para identificar, o mais precocemente possivel, a instalacdo da doenca
e adotar medidas efetivas em tempo oportuno.

Alguns estudos cléassicos ja identificam que quadros graves de PE e suas
complicagdes implicam em uma doenga inflamatoria cronica que pode afetar multiplos
orgdos ao longo da vida.’**° Desta forma sdo identificadas com possibilidade de
problemas futuros e para reduzir seus riscos as mulheres precisam se orientadas a ter uma
alimentagdo saudavel, reduzir ao maximo o consumo de alcool, ndo fumar e ter uma
atividade fisica de forma a ndo evoluir para obesidade.*® Além disso, principalmente nos
anos subsequentes, observar sua pressdo arterial, fungdo renal e hepatica*!*2. Estes
aspectos sdo importantes pois alguns trabalhos apontam reduzir a expectativa de vida
entre estas mulheres acometidas diante de maior risco cardiovascular, hipertensao arterial
cronica e obesidade.*!4344

Em relagdo a fungdo renal, os rins podem ser acometidos de forma definitiva
durante a pré-eclampsia e na sindrome HELLP sendo que a chamada
glomeruloendoteliose do capilar glomerular ¢ um achado classico do acometimento da
pré-eclampsia.*> A proteintiria é observada com muita frequéncia e é um fator de risco
expressivo que pode avancar ao longo da vida até dano renal definitivo, necessitando de

didlise no futuro.**#7 Por fim, sera fundamental mulheres que apresentaram sindrome
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HELLP, tenham informagdes seguras e que possam entender de acordo com os seus niveis
de escolaridade sobre o problema que enfrentaram e que possam nao sé avangar em suas
vidas com qualidade, mas também ampliar o conhecimento deste problema em suas redes

de contato.!¢

voltar ao sumario



voltar a0 sumario

PROTOCOLO SINDROME HELLP — RBEHG

RECOMENDAGCOES FINAIS

Considerar a hipotese diagnostica de sindrome HELLP ante a sintomatologia
sugestiva, ndo esperar hipertensdo nem proteindria para aventar essa hipotese e

confirmar o diagndstico;

Administrar sulfato de magnésio a todas as pacientes com sindrome HELLP,

independentemente da clinica de iminéncia de eclampsia;

Avaliar cuidadosamente as condigdes fetais por meio de perfil biofisico e se possivel

Doppler;

Programar o parto de acordo com a gravidade do quadro materno e as condigdes fetais.
Este nunca devera ser postergado perante situagdo materna grave, ou seja, a utilizacao

de corticoterapia jamais sera razao para aguardar o parto;

Excepcionalmente retardar o parto em 48h, para corticoterapia antenatal, entre 23-34

semanas, em pacientes estaveis, pode ser recomendado;

Controlar os niveis pressoricos e prevenir quadros de eclampsia com o uso de sulfato

de magnésio;

Solicitar reserva de hemoderivados conforme a gravidade de cada caso. Manter

plaquetas acima de 70.000/mm? para cesarea e 20.000/mm? para parto normal;

Levar em conta que nem sempre ha disponibilidade de plaquetas. Diante de quedas

abaixo de 100.000, considerar a realiza¢ao do parto em local seguro;

Orientar a paciente sobre riscos futuros e possibilidade de recorréncia.
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