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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Introduccion: El sindrome de HELLP (SH) aparece en el 0,5-0,9% de las gestantes. Se caracte-
Recibido el 4 de mayo de 2011 riza por anemia hemolitica, trombopenia y disfuncién multiorgédnica segun los criterios de
Aceptado el 1 de julio de 2011 Tennessee. El objetivo de nuestro trabajo es la presentacién de 4 mujeres gestantes
On-line el 21 de noviembre de 2011 diagnosticadas del SH con afectacién hepatica severa.

Pacientes y método: Aportamos 4 mujeres gestantes de 24, 27, 28 y 36 semanas de gestacién
Palabras clave: respectivamente, diagnosticadas de SH asociado a hematoma hepatico. En los 4 casos
Sindrome de HELLP se realizé interrupcién del embarazo mediante cesarea urgente. El primer caso precisé la
Trasplante hepatico realizacién de hepatectomia derecha con buena evolucién postoperatoria, la segunda
Reseccién hepética paciente desarrollé un fallo hepatico fulminante, falleciendo por fallo multiorgédnico en
Hematoma hepético espera de trasplante hepatico. La tercera paciente evoluciond satisfactoriamente con

tratamiento médico conservador. La cuarta paciente precisé 2 trasplantes de higado siendo
alta a los 3 meses.
Conclusiones: Ante la sospecha clinica de un SH es esencial descartar un hematoma hepa-
tico, ya que el tratamiento de eleccién estd en funcién de la severidad clinico-radiolégica del
mismo. Si hay rotura del hematoma, es imprescindible un abordaje quirdrgico urgente y, en
caso de insuficiencia hepdtica grave, esta indicado un trasplante de higado.

© 2011 AEC. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

HELLP syndrome with severe liver dysfunction: A presentation of three
cases

ABSTRACT

Keywords: HELLP syndrome (HS) occurs in 0.5-0.9% of pregnant women. According to the Tennessee
HELLP syndrome criteria, itis characterised by haemolytic anaemia, thrombopenia and multi-organ dysfunc-
Liver transplant tion. The purpose of this article is to present the cases of four pregnant women diagnosed
Liver resection with HS with severe liver involvement.

Liver haematoma Patients and method: We present the cases of 4 pregnant women of 24, 27, 28 and 36 weeks

gestation, respectively. Pregnancy was terminated by urgent Caesarean section in all
4 cases. The first case required a right hepatectomy, with a good post-operative outcome;
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the second patient developed fulminant liver failure, dying due to multi-organ failure while
waiting for a liver transplant. The third patient progressed satisfactorily with conservative
medical treatment. The fourth patient required two livers transplants, being discharged

from hospital three months later.
Conclusions: When faced with the clinical suspicion of a HS it is essential to rule out a liver
haematoma, since the treatment of choice depends on its clinical-radiological severity. If

there is a rupture of the haematoma, urgent surgery is essential and, in the case of severe
liver failure, a liver transplant is indicated.

© 2011 AEC. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de HELLP (SH) fue descrito, por primera vez, en
1982 por Louis Weinstein® al publicar 29 casos en mujeres
gestantes. Aparece en el 0,5-0,9% de los embarazos alcanzando
el 4-14% si hay preeclampsia/eclampsia®®. Clinicamente se
caracteriza por anemia hemolitica, trombopenia y alteracio-
nes analiticas del perfil hepatico.

El hematoma hepdtico es una rara complicacién del
SH3. En su proceso evolutivo, el hematoma puede romperse
y, en ocasiones, puede incluso producir una insuficiencia
hepatica aguda severa, lo que ocasiona una elevada
morbimortalidad*®.

El objetivo de nuestro trabajo es aportar 4 casos de mujeres
gestantes diagnosticadas de SH con afectacién hepética severa
tratadas en nuestra Unidad, haciendo una actualizacién del
manejo diagnéstico-terapéutico de esta enfermedad.

Pacientes y método

Caso clinico n.° 1

Mujer de 32 afios, gestante de 24 semanas, que presenta un
cuadro brusco de hipertensién arterial. A su ingreso, en
Urgencias, tiene una tension arterial de 190/110 mmHgy en la
analitica destaca una Hb de 7,5mg/dl, GOT 115Ul/], GPT
250 UV/], bilirrubina total 2,15 mg/dl, bilirrubina indirecta
2 mg/dl, plaquetas 85.000/mm?, dimero D 7 mg/1 y proteinuria
positiva. En la exploracién fetal se objetiva asistolia cardiaca.
Ante esta situacion clinica se decide cesarea urgente. En la
intervencién se objetiva sangrado profuso del Gtero, que obliga
a una histerectomia, dejando drenaje en lecho quirtrgico. A
las tres horas, la paciente presenta hipotensién arterial brusca
asociada a una hemoglobina de 5,3 mg/dl y salida de 500 ml de
sangre roja a través del drenaje. Se realiza una ecografia
abdominal urgente que informa de hematoma subcapsular
hepético en segmentos vi, vi y vi. En la tomografia
computarizada del abdomen (TAC) se confirman los hallazgos
ecograficos (fig. 1). Se reinterviene de urgencia hallando
hemoperitoneo de 2 litros secundario a rotura del hematoma
subcapsular, realizdndose hemostasia de la superficie hepa-
tica con material hemostatico y argén. A las 12 horas de la
reintervencién hay un nuevo episodio de hipotensién arterial
refractaria al tratamiento médico que obliga a la realizacién de
una nueva exploracién quirdrgica urgente. Al explorar la
superficie hepética se comprueba que el hematoma hepatico

habia aumentado de tamafio, ocupando ahora los segmentos
v, vi, vii y v, realizdndose hepatectomia derecha reglada
asociando packing con compresas de la superficie cruenta. La
paciente se estabiliza hemodindmicamente y a las 48 horas se
realiza nueva exploracién quirdrgica para retirar el packing. La
evolucién clinica de la paciente fue satisfactoria, siendo alta
hospitalaria a los 45 dias del episodio.

Caso clinico n.° 2

Paciente de 25afios, gestante de 27 semanas. Acude a
Urgencias por dolor abdominal y metrorragias de 6 dias de
evolucién. A su ingreso presenta una tension arterial de 180/
100 mmHg y analiticamente destaca una Hb 8,3 mg/dl, GOT
623 Ul/], GPT 546 Ul/], bilirrubina total 1,5 mg/dl, bilirrubina
indirecta 1,3 mg/dl, plaquetas 54.000/mm? y dimero D 4 mg/1
con proteinuria positiva. En la monitorizacién fetal se objetiva
bradicardia, lo que obligd a la realizacién de cesarea urgente. A
las 6 horas la paciente presenta shock hipovolémico refractario
al tratamiento médico, con bradicardia y aumento del
perimetro abdominal. Se realiza cirugia urgente, presentando
el Gtero un sangrado masivo que obligd a la realizacién de
histerectomia. En las 2 horas siguientes se produce nuevo
episodio de shock hipovolémico que obliga a la transfusién de
15 concentrados de hematies, 4 de plasma y 2 gramos de
fibrinégeno. Se procede a una nueva revisién quirtrgica
encontrando hemoperitoneo de 4 litros. Ademas, al explorar
la cavidad, el higado esta pétreo, amarillento, con capsula de
Glisson deslustrada, con sangrado en sdbana por toda su

Figura 1 - Hematoma subcapsular correspondiente al caso
clinico n.° 1.
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superficie, intentando realizar hemostasia mediante sustan-
cias hemostdticas y argén, sin éxito, dejando un packing
hepatico. En el postoperatorio inmediato presenta fallo
hepatico fulminante, indicdndose trasplante hepatico. La
paciente es incluida en cédigo 0 a la espera de un donante
cadaver. En las horas siguientes hay un empeoramiento de la
funcién hepdtica y ante la ausencia de un higado donante, se
produce un fracaso multiorganico, siendo éxitus a las 24 horas
de ser incluida en lista de espera.

Caso clinico n.” 3

Mujer de 38afios, gestante de 28semanas, que acude a
Urgencias por dolor abdominal localizado en epigastrio e
hipocondrio derecho de 6 horas de evolucién. Entre sus
antecedentes destacan 2 abortos, uno a los 35 aflos en la 20.2
semana de gestacién por oligoamnios y el segundo, a los
37 afios, en la sexta semana de gestacién por dindmica uterina.
Asullegada a Urgencias la paciente tiene una tensién arterial de
150/100 mmHg. En la analitica destaca una Hb de 9 mg/dl, GOT
65UI/l GPT 115UV, bilirrubina total 1,2mg/dl, bilirrubina
indirecta 1mg/dl, dimero D 10mg/l. En la analitica de
orina destaca una proteinuria positiva. Se le realizé6 una
ecografia abdominal en la que se objetivé frecuencia cardiaca
y movimientos fetales normales, placenta normoinserta y
liquido amniético normal, asi como un hematoma subcapsular
hepético. Se realiza TAC para valorar la extensién del
hematoma, el cual ocupaba los segmentos vi, vii y v sin
signos de rotura ni de sangrado activo (fig. 2). Ante la sospecha
de SH asociado a hematoma hepatico se decide realizar
una cesarea urgente. La paciente queda ingresada en la Unidad
de Cuidados Intensivos para monitorizacién hemodinamica. A
los 7 dias serealiza control radiolégico con TAC, evidenciandose
hematoma hepatico en fase de resolucién.

Caso clinico n° 4

Mujer de 29 afios, gestante de 36 semanas, que acude a
Urgencias por dolor abdominal localizado en hipocondrio
derecho de 24 horas de evolucién. A su ingreso hay hiperten-
sién arterial de 170/106 mm HG. En la analitica destaca un Hb
de 12mg/dl, 106.000 plaquetas/mm3, GPT 1480 UI/l, GPT
780 UI/], con proteinuria positiva. En la monitorizaciéon fetal
hay reactividad reducida y bardicardia mantenida por lo que
se realiza cesarea urgente. Tras la extraccién del feto vivo, se

Tabla 1 - Criterios de Tennessee para el diagnéstico de

sindrome de HELLP

1.- Hemdlisis
1.1.- Anormalidades en el frotis de sangre periférica (esquistocitos)
1.2.- Bilirrubina total superior a 1,2 mg/dl
1.3.- Ausencia de haptoglobina en plasma

2.- Elevacion de enzimas hepaticas
2.1.- GOT superior a 72 Ul/1
2.2.- GPT superior a 45 UI/1
2.3.- LDH superior a 600 UI/1

3.- Plaquetopenia inferior a 100.000 plaquetas/mm
Se establece el diagndstico con 2 o mas criterios

Figura 2 - Hematoma subcapsular correspondiente al caso
clinico n.° 3.

objetiva hemoperitoneo de 2-3 litros de sangre. Se evidencia
hematoma en higado derecho y se realiza packing hepatico. La
paciente es trasladada a nuestro Hospital en situacién de
inestabilidad hemodinamica y fracaso renal agudo. A su
ingreso hay fracaso hepético fulminante con GOT 10.000 UI/1,
GPT 2500 UI/l con alteracién severa de la coagulacién. Se
realiza trasplante urgente de higado segin técnica de piggy-
back. En el postoperatorio inmediato hay una disfuncién
hepatica severa del injerto que obliga a un retrasplante
hepatico urgente. Tras un postoperatorio tormentoso, con
fracaso renal reversible y complicaciones infecciosas, la
paciente fue dada de alta a los 3 meses de su ingreso.

Discusion

El SH es un trastorno severo asociado al embarazo y al
puerperio, relacionado con las formas graves de preeclampsia
y eclampsia®. La preeclampsia es una enfermedad especifica
que aparece en un 5-10% de los embarazos y que se suele
manifestar después de la semana 20 de gestacion. Se caracteriza
por hipertensién y proteinuria. En la eclampsia ademas,
aparecen convulsiones y sintomas cerebrales asociados, en
especial, trastornos visuales en el 30-50% de los casos. El
diagnéstico clinico del SH? en gestantes y puérperas, debe
cumplir los criterios de Tennessee (tabla 1). Para valorar la
gravedad, suele utilizarse la clasificacién de Mississippi* segin
la cual los pacientes se dividen en funcién de sus niveles de
plaquetas. Se define la Clase I: < 50,000 plaquetas/mm?, la Clase
II: 50.000 a 100.000 plaquetas/mm?® y la Clase III: > 150.000
plaquetas/mm?.

Las principales complicaciones del SH son la coagulacion
intravascular diseminada en un 21% de los casos, la abruptio
placentae en el 16% y la insuficiencia renal en el 8%. Otras
complicaciones mds raras son el edema cerebral, el despren-
dimiento de retina, el edema laringeo y el hematoma hepatico.

Los hematomas subcapsulares hepaticos durante el emba-
razo tienen una incidencia de entre 1:45.000 y 1:225.000 emba-
razos. Es una complicacién grave® aunque poco frecuente del
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SH, apareciendo tan solo en un 1% de las mujeres afectas. La
mayoria de las pacientes manifiestan el hematoma hepdatico
entre la semana 27 y 37 de gestaciéon aunque puede observarse,
también, en el puerperio, con un pico de incidencia maxima a
las 48 horas posparto. Existen numerosas teorias que intentan
explicar la fisiopatologia de los hematomas hepaticos, aunque
la més aceptada considera que, inicialmente, existe un
depésito de fibrina en los sinusoides hepaticos y en los
espacios periportales, favoreciendo el desarrollo de coagula-
cién intravascular diseminada, vasoespasmo, dafio endotelial,
elevacién de presién intraluminal, exudado y rotura de las
anastomosis entre las venas portales y los sinusoides. En
nuestros casos, la manifestacién tuvo lugar durante la
gestacién, en las semanas 24, 27,28 y 36, respectivamente.

La forma de presentacién mas frecuente es el dolor stbito en
hipocondrio derecho, justificable por la distensién de la capsula
de Glisson secundaria a la obstrucciéon de los sinusoides
hepéticos por depésitos de fibrina, asi como por las células
sanguineas®®. En los casos que presentamos también existia
dolor abdominal asociado a cifras elevadas de tensién arterial
refractarias al tratamiento médico antihipertensivo, acompa-
fidndose, en un caso, de metrorragia. Los datos analiticos mas
precoces de nuestras pacientes fueron la trombopenia, asi como
el aumento de enzimas hepdticas y del dimero D. Sin embargo,
segun las publicaciones realizadas, los pardmetros de labora-
torio son inespecificos tanto para realizar el diagnéstico como
para predecir la rotura hepatica. El dimero D'° es el indicador
mas sensible para detectar coagulopatia, pudiendo ser positivo,
de forma mas precoz que las alteraciones analiticas de la
coagulacién. Sin embargo, a pesar de ser una prueba especifica
de fibrinolisis, puede ser positivo en otros supuestos como la
trombosis venosa o las enfermedades inflamatorias.

La exploracién mds utilizada en el diagnéstico del
hematoma hepatico es la ecografia’, ya que es el método
mas util por surapidez y por la facilidad de realizacién a pie de
cama de la paciente. En caso de necesidad, la TAC sirve para
conocer la extensién del hematoma hepatico. En nuestra serie,
la TAC se ha realizado en tres de las cuatro pacientes.

Respecto al tratamiento del SH es esencial la interrupcién del
embarazo. Ademas, hay que evitar las convulsiones, controlar
la hipertensién arterial y los trastornos de la coagulacion
asociados. En las pacientes con SH que presentan hematoma
hepético contenido, como en nuestro caso n.° 3, debe
mantenerse una actitud conservadora, realizdndose una
monitorizacién hemodindmica exhaustiva y pruebas de ima-
gen para su control. La cirugia debe reservarse para aquellos
casos en los que exista rotura, inestabilidad hemodindmica o
hemoperitoneo con shock hipovolémico severo. La principal
maniobra quirirgica es el control de la hemorragia hepatica
mediante packing de compresas o con otras sustancias
hemostaticas, la sutura del parénquima e incluso una reseccién
hepatica. También se ha descrito la ligadura quirtrgica de la
arteria hepatica y la embolizacién de la misma como técnicas
eficaces para el control del sangrado™. En nuestro caso n.° 2 se
realizd reseccién hepdtica a la demanda asociado a packing de
compresas mantenidas durante 48 horas.

Si se produce un fallo hepdtico agudo, el trasplante
hepatico (TH) es la uUnica estrategia que ha demostrado
prolongar la vida de las pacientes. En el caso n.° 2, a pesar
de ser incluida en lista de espera de TH cadaver como c6digo 0,

presentd un fallo multiorganico, falleciendo a las 24 horas. En
el caso n° 4 la paciente fue sometida a trasplante de higado,
siendo retrasplantada a las 48 horas por una disfuncién severa
del injerto.

El papel del trasplante hepatico en el SH fue publicado por
primera vez, en 1991, por Gubernatis G et al.»® en una gestante de
33 afios, con SH y fracaso hepatico agudo, realizandole un
trasplante ortotdpico auxiliar parcial de higado. Resecaron los
segmentos hepaticos 1 y m del receptor y trasplantaron, en
situacién ortotdpica, el 16bulo izquierdo del higado donante. En
1993, Ehrard et al.'* publican el primer trasplante ortotépico de
higado por SH. En 2005, Shames et al.’® aportan 17 casos de SH
tratados mediante trasplante, de ellos 9 estaban publicados enla
literatura y los 8 restantes procedian de la base de datos United
Network for Organ Sharing (UNOS). Posteriormente, se han
publicado 4 casos més de TH en pacientes con SH. En 2009,
Connor et al.’® aportan un caso de fallo hepatico fulminante
asociado a rotura hepdatica en una gestante con SH en la que se
realizé6 un TH ABO incompatible en espera de un higado
compatible. También, en 2009, Descheemaeker et al.'” publican
un caso de TH en una gestante con SH y un hematoma
subcapsular hepético con insuficiencia hepatica grave. En 2010,
Varotti et al.’® publican un caso por rotura hepatica espontinea
y en 2011, Agren et al.'® aportan otro caso por fallo hepatico
fulminante.

En resumen, ante la sospecha clinica de un SH el estudio de
los parametros clinicos y las pruebas de imagen son esenciales
para el diagnéstico precoz siendo esencial la realizacién de una
cesdrea urgente. Si hay hematoma hepatico, el tratamiento de
eleccién varia en funcién de la severidad clinico-radiolégica del
mismo. Si hay rotura hepdtica, el prondstico lo marca la
precocidad de un abordaje quirtirgico urgente y, en caso de
insuficiencia hepdtica grave, estd indicado un trasplante de
higado urgente.
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