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ABSTRACT
HELLP syndrome (haemolysis, elevated liver enzymes, low platelet count)
is a multisystemic disorder that has a poor prognosis and occurring usually
in older multiparous women in the third trimester of pregnancy due to a
generalized microangiopathy. If patient has complications such as hepatic
rupture, cerebral hemorrhage and disseminated intravascular coagulation
(DIC), materno-fetal mortality is high. Severe thrombocytopenia worsens
prognosis. The early recognition of HELLP syndrome and the rapid initiation
of therapy are required for the improvement of materno-fetal prognosis. The
only specific therapy in HELLP syndrome is induction of delivery.

ÖZET
HELLP sendromu (Hemoliz, karaci¤er enzimlerinde yükselme ve plateletlerde
azalma), yayg›n mikroanjiopatilere ba¤l› olarak genellikle multipar bayanlar›n
üçüncü trimestirinde ortaya ç›kan kötü prognozlu multisistemik bir hastal›kt›r.
E¤er hastada, karaci¤er rüptürü, beyin kanamas› ve yayg›n damar içi p›ht›laflmas›
(D‹C) varsa, anne-bebek mortalitesi yüksektir. Ciddi trombositopeni prognozu
kötülefltirir. HELLP tablosunun erken tan›nmas› ve tedavinin h›zl› bafllanmas›,
anne-bebek prognozunun düzeltilmesi için gereklidir. HELLP tablosunun
özel l ik l i  tedavis i ,  do¤um eyleminin  gerçeklefl t i r i lmesidi r .
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HELLP sendromu (Hemoliz, karaci¤er enzimlerinde yükselme
ve plateletlerde azalma) ilk defa 1982 y›l›nda Weinstein taraf›ndan
tan›mlanan gebeli¤in ilerleyen sürecinde ortaya ç›kan kötü
prognozlu multisistemik bir hastal›kt›r (1). Hastal›k, vücutta ödem,
proteinüri ve hipertansiyon gibi yayg›n hamilelik semptomlar›
yan›nda, mikroanjiopatik hemoliz, karaci¤er fonksiyon testlerinde
art›fl ve trombositopeni ile kendini gösterir. Eklemptik ataklar,
böbrek fonksiyonlar›nda bozulma, intrakranial kanama, intrahepatik
kanama ve koagülopati gibi klinik tablolar ile karfl›m›za
ç›kabilmektedir (2-4).

Patogenez
Kesin sebebi belli de¤ildir. Patogenezde; a) Gebelik sürecinde
anne damarlar›nda ortaya ç›kan anormal yap›sal de¤ifliklikler, b)
Anne lökositlerinin fetüste akut red reaksiyonu,  c) Anne damar
endotelinde segmental vazospazm ve fibrin matrix oluflumu
sonucunda vazospazm, trombosit agregasyonu ve hasar oluflumu
gibi  mekanizmalar›n etkili oldu¤u iddia edilmektedir (5-7). HELLP
sendromunda, mikroanjiopatik hemolitik anemi olsa bile, yayg›n
damar içi p›ht›laflma (DIC)’›n bir varyant› de¤ildir. Protrombin
zaman› (PT), parsiyel tromboplastin zaman› (aPTT) ve serum
fibrinojen seviyesi HELLP sendromunda normal iken, DIC’te
genellikle de¤iflkendir. Antitrombin III, alfa-2 antiplazmin,
plazminojenler, fibrin monomer, D-dimer, fibronektin, fibrinopeptid
A, prekallikrein gibi daha hassas DIC belirteçleri ay›r›c› tan›da
kullan›labilir (2,8,9).

Tan›
HELLP sendromu, gebelerin %70’inde son trimestirde ve geri
kalan›nda do¤um sonras› ortaya ç›kmaktad›r. Hastalar›n ço¤unda
bafllang›ç flikâyetleri halsizlik, bulant›, kusma ve sa¤ üst kadran
a¤r›s›d›r. Do¤um öncesi dönemde geliflen vakalarda, do¤umdan
48 saat sonra hemoliz kaybolur ve trombosit say›s› 100.000/mm3
üstüne ç›kar. Ancak trombositopeni yaklafl›k iki hafta kadar
sürebilir. Trombosit say›s›  50.000/mm3  alt›nda  ise,  anne
morbiditesi artar. Ancak trombosit say›s›n›n k›sa süre içinde h›zla
azalmas› rejyonal anestezi uygulamalar› için risk oluflturmaktad›r.
Sa¤ üst kadran a¤r›s›, omuz a¤r›s› olan HELLP sendromu
hastalar›nda hipotansiyon da geliflmiflse mutlaka karaci¤er
incelenmelidir. Karaci¤er hematomlar›n›n %75’i sa¤ lobta görülür
ve kapsül rüptürleri fliddetli kanamalara sebep olabilir. Tomografide
karaci¤erde patoloji saptanan hastalar›n %77’sinde trombosit
say›s› 20.000/mm3 alt›ndad›r (10-11).
HELLP sendromunun erken döneminde, hemoliz, karaci¤er
fonksiyon testlerinde de¤ifliklik ve böbrek fonksiyonlar›nda
bozulma tespit edilebilir. Hemoliz, serumda laktik dehidrogenaz
(LDH) düzeyinde art›fl (600 UI/L >) ve serum haptoglobin
seviyesinde azalma ile tan›n›r. Bu belirteçler, indirek bilüribin
art›fl› ve hemoglobin düzeyinde azalma olmadan, HELLP
sendromunun tan›s›na yard›mc› olurlar. Keza, glutatyon S transferaz
π ve glutatyon S transferaz α gibi belirteçler, karaci¤er hasar›n›
ve hemolizin erken fark edilmesinde faydal›d›rlar (2,8). PT ve aPTT
erken dönemde normaldir. Ancak platelet agregasyonu ve sekonder
fibrinolizis sonucu fibrin y›k›m ürünleri, D-dimer ve trombin-
antitrombin kompleksleri artar. Antitrombin III < %79, D-dimer
> 4 μg/ml ve trombin- antitrombin kompleksleri >26 mg/ml ise

do¤um eylemi gerçeklefltirilmelidir (9).
Trombositopeni koagülasyon de¤iflikli¤inin erken ve major
belirtisidir. Trombosit say›s› 50,000/mm3 alt›na düfltü¤ü vakit,
DIC tablosu ortaya ç›kar ve kötü prognozu gösterir (12). Anne
trombosit say›s› do¤um sonras› hemen düflerken, üçüncü günden
itibaren artmaya bafllar ve alt›nc› günde >100,000/mm3’e ulafl›r.
Do¤um sonras› 96. saatte platelet düzeyi hala düflük ise, multiorgan
yetmezli¤i gibi ciddi bir hastal›k var demektir(13).
Akut karaci¤er yetmezli¤i nadir görülmekle beraber, sinüzoidlerde
mikroanjiopatiye ba¤l› t›kanma sonucu hepatosit nekrozu ortaya
ç›kar. Böylelikle, aspartat aminotransferaz (AST), alanin
aminotransferaz (ALT) düzeyleri artar. Vakalar›n %30’unda gama
glutamil transferaz (GGT), alkalin fosfataz (ALP) ve bilüribinlerde
orta düzeyde art›fl görülebilir (14).
Preeklempside, hyaluronik asit  düzeyindeki art›fl HELLP sendromu
için güvenilir bir belirteçtir.  Ayr›ca preeklmepside, fibronektin
düzeyindeki bir art›fl damarsal bir tutulumu gösterir.  ‹kinci
trimestirde, yüksek alfa fetoprotein (AFP) ve human korionik
gonadotropin (hCG) de¤erleri, HELLP sendromu riskini 47 kat
artt›r›r (15).
Karaci¤erde subkapsüler veya parankim içi hematom ve karaci¤er
rüptürü  olan hamileler için,  iyonize radyasyon vermeyen
ultrasonografi (USG) ve Magnetik rezonans (MR) tercih edilir.
Tomografi ise, do¤um sonras› dönemde kullan›l›r. Transabdominal
USG, intrahepatik hematomlar› hipoekojenik yap›lar olarak
gösterir. Tomografi ve MR, hemoperitonyumu, intrahepatik
hematomu, kapsül rüptür yeri ile ilgili olarak normal parankim
ile hematomlu sahan›n aras›ndaki düzensiz yüzeyi gösterir. Hepatik
anjiografi, invaziv bir giriflimdir ve kanama yerini gösterir ve
gerekti¤inde arteriyel embolizasyon için kullan›labilir (16-17).

S›n›flama
HELLP sendromu için genellikle 2 s›n›flama kullan›l›r (2,8);
a. Tennessee s›n›flamas›:  Bu s›n›flamada dikkate al›nan kriterler;

AST>70 UI/L, LDH >600 UI/L, trombosit say›s› <100,000/
mm3. Bu s›n›flamaya göre tam (Tüm kriterler pozitiftir) ve
k›smi (Bir veya iki kriter pozitiftir) formlar› vard›r.

b. Mississippi s›n›flamas›: Trombosit say›s›na göre yap›l›r.
Trombosit say›s›, grup 1’de 50,000/mm3 alt›nda, grup 2’de
50,000-100,000/mm3 aras›nda ve grup 3’de 100,000-
150,000/mm3 aras›ndad›r.

Mortalite ve morbidite
HELLP sendromunda, karaci¤erde nekroz, kanama ve hematomlar
ortaya ç›kabilir. Karaci¤er rüptürü, 40.000-250.000 do¤umda bir
ortaya ç›kabilir. Rüptürün sebebi, karaci¤erde kanama ve kapsül
alt›nda hematom varl›¤› veya minör travmalar (Kusma, öksürük,
hastan›n nakli, karaci¤erin palpasyonu ve do¤um gibi)’d›r.
Ço¤unlukla, Glisson kapsülü rüptürüne ba¤l› olarak ani bafllayan
epigastrik a¤r›, anemi ve hipotansiyon semptomlar› ortaya ç›kar.
Parasentez veya görüntüleme yöntemleri ile kar›n içi kanama
tespit edilir. Anne mortalitesi, %18-86 aras›ndad›r (18,19). HELLP
sendromunda, mikrovasküler anormallikler karaci¤er yan›nda
safra kesesi ve pankreas›da etkileyerek pankreatit ve kolesistit
tablosuna sebep olabilir (20).
Beyin kanamas› %55 vakada ölümcül seyredebilen en yayg›n
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yoksa, vaginal do¤um tercih edilir. Vakalar›n %60’›nda sezeryan
gerekir. Sezeryan s›ras›nda, karaci¤er subkapsüler hematomu var
ve kapsül sa¤lam ise müdahale edilmez. Ancak yayg›n hematom
varsa, ikincil rüptür riskinin önüne geçmek için hematom
boflalt›lmal›d›r (32). Trombosit say›s› 100,000/ mm3 üstünde ve
herhangi bir kanama bozuklu¤u yoksa, epidural anestezi tavsiye
edilir (33).

Cerrahi müdahale
fiok tablosunda baflvuran rüptüre olmufl karaci¤er subkapsüler
hematomlu hastaya, trombosit süspansiyonu ve taze donmufl
plazma ile koagülopati düzeltilmeli, masif kan transfüzyonu
yap›lmal› ve derhal ameliyata al›nmal›d›r. Ameliyatta; hemorajik
karaci¤er segmentinin cerrahi ligasyonu, sütür ve drenaj, omental
mesh ve karaci¤er bütünlü¤ünü sa¤lamak için cerrahi mesh
uygulanabilir. Genel durumu kötü ve yayg›n karaci¤er
kanamalar›nda geçici kompres uygulamas› yap›labilir (9,18,19).
Hastada hemodinamik instabilite, masif kan kayb›, artan a¤r› ve
hematom infeksiyonu gibi durumlar varsa, acil cerrahi müdahale
yap›lmal›d›r. Ancak, hemodinamik olarak stabil hastalarda dikkatli
klinik, biyolojik ve görüntüleme takibi alt›nda konservatif tedavi
yap›labilir. Hepatik arteriografi s›ras›nda, arteriyel embolizasyon
ile baflar›l› sonuçlar elde edilmifltir (17). Karaci¤er hematom rüptürü
sonras›, hemostaz için argon koagülasyonu kullan›labilir.
‹ntraoperatif nekrotik dokular varsa, rezeksiyon daha sonraki
seansta yap›l›r (34). Rekombinan FVIIa, cerrahi tedaviye cevap
vermeyen vakalarda hayat kurtar›c› olabilir (35). Laparotomi
s›ras›nda durdurulamayan kanamalarda ve karaci¤er yetmezli¤inde,
karaci¤er transplantasyonu gereklidir (36).
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