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Souhrn: HELLP syndrom je zdvazna porodnicka komplikace vyskytujici se prevazné v 2. pili téhotenstvi, kterd komplikuje 6 %o gravidit.
Nazev HELLP syndromu je odvozen z pocateénich pismen anglickych slov oznaéujicich laboratorni zmény, které se pti tomto pro graviditu
specifickém onemocnéni vyskytuji. Jsou to hemolyza, zvy3ené jaterni enzymy a sniZeny pocet desticek. MiiZze se vyskytovat v souvislosti
s preeklampsii anebo bez ni. Nejzavaznéjsi komplikace jsou rozvoj DIC, ruptura jater nebo selhani réiznych organii. Patogeneze neni dosud
zcela zndma. Zakladnim opatienim pf¥i 1é¢bé je porod v co nejkratdim mozném terminu. HELLP syndrom se vét3inou rozviji v 2. nebo
3. trimestru téhotenstvi, ale miiZe se objevit také az po porodu. Ma typické ptiznaky, které se vyskytuji i pfi jinych onemocnénich jater,
nejcastéji pfi onemocnénich Zlu¢ového systému, ke kterym je v gravidité z divodu fyziologickych zmén v téle téhotné také predispozice.
Zena proto miize vyhledat s témito obtizemi lékate jiné ne2 porodnické odbornosti. Nagim piipadem jsme chtéli poukazat na pottebu
véasného rozpozndni tohoto onemocnéni, jelikoz v ptipadé opozdéné diagnézy a neodesldni Zeny na porodnické oddéleni maze dojit
k rozvoji zdvazného Zivot ohroZujiciho stavu pro matku i plod.
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A delay in the HELLP syndrome diagnosis

Summary: HELLP syndrome is a serious obstetrical complication that tends to occur in the second half of pregnancy that complicates
six promiles of pregnancies. The term HELLP syndrome is derived from the beginning letters of the English words indicating laboratory
changes, which is occurs as a specificillness in pregnancy. There is hemolysis, elevated liver enzymes and a decreased platelet count. It can
present itself with preeclampsia or without it. The most serious complications are disseminated intravascular coagulation, liver rupture
or various organ failures. The pathogenesis at the moment is not completely known. The basic approach to care is delivery at the earliest
possible term. HELLP syndrome generally arises in the second or third trimester of pregnancy, but can also occur after delivery. It has
typical signs, which can also arise due to other liver diseases, but more frequently in diseases of the gall bladder, which in pregnancy given
the physiological changes in the body of the pregnant women is also predisposed. In this context, woman with this problem can seek out
other physicians than obstetricians. In our case, we wanted to refer to the needs of early diagnosis of this frequently diagnosed illness,
since in the case of late diagnosis and a woman not sent to the obstetrical department can lead to a serious life threatening state for the

mother and child.
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Uvod

HELLP syndrom popsal poprvé Wein-
stein v roce 1982, a to jako kombi-
naci mikroangiopatické hemolyzy, zvy-
Senych jaternich enzym( a nizkého
poctu trombocytl [1]. Tento syndrom
se vyskytuje u 6 zen na 1 000 gravi-
dit, u téhotnych s preeklampsii se
rozviji v 5-10% pripadd [2]. Acko-
liv u HELLP syndromu jsou pFitomny
stejné symptomy jako u preeklampsie
a je jednim z kritérii, které definuji za-
vaznou preeklampsii, maze se HELLP
syndrom rozvinout u Zen, které zadné
znaky a symptomy preeklampsie ne-
maji. Perinatdlni mortalita se pohy-
buje v rozmezi 6-70 %, nej¢astési p¥ici-
nou je zavaznd iatrogenni prematurita,
nebo je disledkem jinych matefskych

komplikaci [3]. HELLP se obvykle vy-
skytuje v 2. nebo 3. trimestru tého-
tenstvi, ale miZe se také objevit aZ po
porodu. Mezi rizikové faktory patfi po-
krocily vék matky, multiparita a bélos-
ské etnikum.

Patogeneze onemocnén( nenf zcela
zndmd, uplatriuje se zde celkova ak-
tivace trombocytl vedouci ke zvySen{
uvolfiovani prozanétlivych cytokind
a segmentalni vazospazmus s posko-
zenim cévniho endotelu [4]. Také byla
popsadna asociace HELLP syndromu
s defektem v dlouhém Fetézci 3-hy-
droxyacyl-koenzymu A dehydrogenazy
(LCHAD) a tim vznikla porucha oxi-
dace mastnych kyselin v mitochon-
driich [5]. PostiZeni jater je zpisobeno
intravaskuldrnim uklddanim depozit

fibrinu, hypovolemif a zvySenym sinu-
soidalnim tlakem, které vedou k mir-
nému zvySeni aminotransferdz a bili-
rubinu. Stejné jako u nékterych jinych
téhotenskych komplikaci Zeny s Lei-
denskou mutaci faktoru V maji vy33i ri-
ziko vyskytu HELLP syndromu [6-8].
Pacientky s HELLP syndromem
mohou byt asymptomatické nebo se
u nich objevuje bolest v pravém hor-
nim bfisnim kvadrantu a epigastriu,
nauzea, zvraceni a celkova nevule. Hy-
pertenze a proteinurie je pfitomna
u vice nez 85% pfipad(. Diagnosticka
kritéria stanovil Sibaivroce 1990 takto:
hemolyza charakterizovana p#itom-
nosti schizocytl, celkovy bilirubin zvy-
Seny nad 12mg/l nebo LDH zvy3ené
nad 600 Ul/I, cytolyza jater se zvy3e-
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nymi aminotransferdzami nad 70 Ul/I
a trombocytopenie s hodnotami des-
ticek pod 100 000/mm? [9]. Protrom-
binovy ¢as zlstava normalnf, pokud se
oviem nerozviji diseminovand intravas-
kularnf koagulace (DIC) nebo zavazné
jaterni poskozeni. ZvySend hodnota ky-
seliny moc¢ové v séru nad 464 pmol/| je
spojena se zvySenou matefskou a fe-
talni morbiditou a mortalitou [3,10].
Biopsie jater je stdle vysoce rizikovd
diagnostickd metoda z ddvodu trom-
bocytopenie a mikroskopicky ndlez
mze byt nespecificky nebo stejny jako
u preeklampsie.

Nejzavaznéjsi komplikace, které se
vyskytuji u minima Zen s HELLP syn-
dromem, je infarkt a ruptura jater
a subkapsularnf jaterni hematom. Tyto
komplikace se objevuji také u preek-
lampsie a je u nich popsana 50% mor-
talita, zvlasté pokud je pfitomna za-
vaznd trombocytopenie [11]. Jaterni
hematom vznikajici sekundarné pti
ruptufe jater se manifestuje v 3. tri-
mestru silnou bolesti v hornim b#isnim
kvadrantu a horeckou a mize se pro-
jevit také az ¢asné po porodu. Déle se
objevuje vyrazny vzestup aminotransfe-
rdz na 3 000 U/, leukocytéza, horecka
a anémie. V diagnostice téchto pato-
logif se uplatriuji CT a MRI. Mezi kon-
zervativni [é¢ebné metody patfi krevnf
transfuze a mezi invazivni patfi arte-
ridlni embolizace hepatdlni arterie.
Chirurgické moznosti jsou ligace a. he-
patalis anebo resekce postizené &ésti
jater.

Zena s HELLP syndromem ¢asto vy-
Zaduje p¥isné sledovan( rozvoje labora-
torniho obrazu a vitdlnich funkci. Za-
kladnim opatfenim pti |é¢bé HELLP
syndromu je porod v co nejkrats$im
mozném terminu. Promptni ukondenf
téhotenstvi by se mélo provést, pokud
je staff gravidity nad 34 tydn(, vzdy.
Pokud je pfitomen fetdlni distress nebo
se zacind rozvijet orgdnové selhani
u matky (DIC, rendlni selhani nebo ab-
rupce placenty), je pottebné téhoten-
stvi ukondit bez ohledu na gestaéni
stari [12]. PFi staki téhotenstvi pod
34 tydn a mirném pribéhu je indiko-
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vano podanf kortikoid(i z divodu in-
dukce fetdlni plicnf zralosti a ukonceni
téhotenstvi za 48 hod. Benefit z podani
kortikoid na samotny pribéh HELLP
syndromu nebyl prokazan [13].

Zdravotnf stav zen s HELLP syndro-
mem se obycejné rychle po porodu
upravuje. Vétsina laboratornich hod-
not (transamindzy, bilirubin, LDH) se
normalizuje do 48 hod. Existuji p¥i-
pady, kdy se naopak laboratorni hod-
noty dale zhor3uji nebo perzistuji, coz
muze signalizovat postpartalni kompli-
kace [14]. Jaterni nebo rendlnf selhanf
vyzaduje ptijem na JIP. Pro lé¢bu po-
kracujictho nebo nové vzniklého HELLP
syndromu post partum se vyuZivaji
modality, jako jsou trombocytdrni né-
plavy, vyménnd plazmaferéza ¢i dialyza
[4]. V extrémnich pFipadech ruptury
jater nebo jaterniho selhanf je indiko-
vand transplantace jater [15]. 88 % pa-
cientek prezivd 5 let po transplantaci
jater po HELLP syndromu [16]. Riziko
rekurence HELLP syndromu v dal3i gra-
vidité je zvy3eno [17,18].

Kazuistika
Primigravida, primipara ve 30. tydnu
téhotenstvi se dostavila na interni po-
hotovostni sluzbu pro bolesti v nad-
b¥isku, nauzeu a mirnou dyspnoe. Ne-
zvracela, stolici méla pravidelnou.
Rodinnd a osobni anamnéza bez
pozoruhodnosti, bez chronické medi-
kace. Objektivné celkovy stav dobry,
pti védomi, orientovdna, spolupracuje,
eupnoe, bledd bez cyandzy a ikteru.
Celkové fyzikalni vySetfeni pacientky
neshledalo zadnou patologii. P¥i vstup-
nim mé¥en( zjistén TK 150/90 mm Hg,
po preméreni 160/100 mmHg, TF
68/min. reg., teplota 36,6 °C. EKG -
fyziologickd k¥ivka. Sonografie nad-
brisku - jdtra nezvétena, bez loZi-
sek, primérené echogenity, zluénik
anechogenni, Zlu¢ovody bez dila-
tace, sténa nezesilend, pankreas ne-
zvétden, ledviny bez zndmek méstnani,
bez odrazu konkrementd, slezina ne-
zvétdena, homogennf, Zaludek s obsa-
hem ve stfednim epigastriu, v déloze

Zivy plod.

Laboratorné: KO - Leu 17,2 x 10%/I,
Ery 4,33 x 10%/I, Hb 137g/l, HCT
0,40, trombocyty 144 x 10%/I. V séru
S-bil. celkovy 7,0 pmol/I, S-bil. kon-
jugovany 2,5 pmol/l, ALT 1,38 pkat/I,
AST 1,62 pkat/l, S-ALP 2,39 pkat/I,
S-AMS 1,8 pkat/l, S-Glu 5,5 mmol/I.

Zrealizovano chirurgické konzilidrnf
vySetfeni se zavérem: colica abdomi-
nalis (reg. epigastrii), té. bez zndmek
NPB, ndlez nevyZaduje chirurgickou
intervenci, dale pyrosis, dyspnoe, po-
dand 1 amp. Buscopanu s ¢aste¢nou
tlevou, ndvrat na interni ambulanci.

Internista uved| v zavéru zprdvy tyto
diagndzy: algicky dyspepticky syndrom
horniho typu, jaterni léze (zvySené
hodnoty ALT, AST), hypertenze, peri-
maleolarni otoky, leukocytéza. Dopo-
rucil kontrolu v téhotenské poradné
tentyZz den rdno a chirurgickou kon-
trolu po 11.00 hod.

Téhotnad navstivila rdno na do-
poruceni internisty svého obvod-
niho gynekologa, ktery naméril TK
160/100 mm Hg, proved| ultrazvukové
vySetieni stavu plodu, zjistil ristovou
retardaci plodu a patologickou hod-
notu pritokd v a. umbilicalis a s timto
pacientku okamzité referoval na nasf
kliniku.

U nds TK 160/100 mm Hg, kardioto-
kograficky zaznam suspektnf, potvr-
zena rdstova retardace plodu, obvod
bticha plodu - 4 tydny, béhem diastoly
Zadny pratok v a. umbilicalis. Z klinic-
kého vysetteni palpac¢nf citlivost v epi-
gastriu pacientky.

Laboratorni vySetfeni bylo u nds
zrealizovdno s odstupem 7 hod od la-
boratornich hodnot na interné: v modi
bilkovina +++, v séru BLR 15 pmol/I,
AST 5,62 pkat/l, ALT 3,61 pkat/|, ALP
2,01 pkat/l, GMT 0,38 pkat/l, S-U
5,33 mmol/l, S-KR 60 pmol/l, S-KM
237 pmol/l, AMS 0,77 pkat/l, LDH
10,15 pkat/l. KO - Leu 18,4 x 10%/I, Ery
411 x 10%%/1, Hb 131,0g/I, Hct 0,385,
trombocyty 92 x 10°/l. Koagulace -
APTT 33,5 s, APTR 1,01 s, fibrino-
gen 4,71g/l, D-Di 1 450,0 ng DD/ml,
AT 3 79%, fdp pozitivni, nad 5 a pod
20 pg/ml.
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Patrny vzestup jaternich testdl a po-
kles trombocytl. Stav uzavfen jako
HELLP syndrom, indikovdno okamZité
ukonceni téhotenstvi cisatskym Fezem,
z indikace plodu rodi¢ka pfevezena
do nejblizsiho perinatalniho centra.
Po transportu proveden okamzité ci-
safsky fez, porozen plod Zenského po-
hlavi 1 080 g, Apgarové skére 6 -8 - 9,
s dobrou poporodni adaptaci, ope-
race bez komplikaci. P¥i pfijmu v cen-
tru zjistén pokles trombocytl u matky
na 70 x 10%/1 a dal3i mirny vzestup
transamindz. Po porodu dochdazi k po-
stupné upravé laboratornich hodnot,
pacientka 3. den po operaci prelozena
zJIP na normalni oddéleni Sestinedéli.

Diskuze a zavér

Vice nez 3% vsech gravidit je kompli-
kovano jaternimi poruchami [19]. Za-
vazna onemocnéni jater nejsou casta,
ale pokud se v téhotenstvi objevi, vedou
ke zvySeni morbidity a mortality jak
u matky, tak u plodu. Jejich vyskyt spe-
cificky v ur¢itém trimestru neni pravi-
dlem. Onemocnénf jater v téhotenstvf
se obvykle rozdéluji na 2 skupiny. A to
na poruchy jater, které vznikaji pouze
v piimé souvislosti s téhotenstvim (hy-
peremesis gravidarum, intrahepatalnf
téhotenska cholestdza, preeklampsie
a eklampsie, HELLP syndrom, akutnf{
téhotenska steatéza jater - morbus
Sheehan I1) a na onemocnéni jater,
kterd nejsou specifickd jen pro tého-
tenstvi. Tuto druhou skupinu mizZeme
dale rozdélit na poruchy jater, které
se rozvinuly jiz pted graviditou, ale
béhem téhotenstvi doslo k jejich exa-
cerbaci (cirhéza a portalni hypertenze,
hepatitis B a C, autoimunitni onemoc-
nénf jater, Wilsonova choroba), a na
onemocnéni, kterd se objevuji koinci-
dencné s téhotenstvim (virové hepati-
tidy, onemocnéni Zlu¢niku a Zlucovych
cest, Budd-Chiariho syndrom, léky in-
dukovana hepatotoxicita).

Béhem normaélnf gravidity dochazi
ke zméndam nékterych laboratornich
hodnot a naopak nékteré zistavaji
stejné. Hladina sérového albuminu
klesd z divodu expanze volumu plazmy

a aktivita alkalické fosfatdzy stoupa,
jelikoz ALP je produkovano v téhoten-
stvi i v placenté. Koncentrace amino-
transferdz (ALT, AST), bilirubinu, ga-
maglutamyltranspeptiddzy zGstdvajf
stejné jako mimo graviditu, a proto by
zmény jejich hodnot mély byt vzdy déle
dovysetieny. Ultrazvuk je stale nejbez-
pec¢néjsi zobrazovaci metoda pro vy-
Setfeni jater a k detailnimu zobrazeni
je mozné pouZit i bezkontrastni MRI.
Dal3i fyziologickou zménou v gravidité
je snizenf motility Zluéniku, coz vede ke
zvydenf litogenicity Zluci. Teleangiekta-
zie nebo pavouckovité névy a palmarni
erytém jsou taktéz normalni kozni
zmény v gravidité a jsou ddny hyperes-
trogennim stavem.

Diferencidlni diagnéza zahrnuje pre-
devdim interni onemocnéni Zluéniku
a Zlu¢ovych cest (cholelitiasis, cholan-
giolitiasis), kdy se symptomy vyrazné
podobaji HELLP syndromu. Etiologie
pro zvysenou prevalenci rozvoje kon-
krement( je multifaktorialni. Kromé
zvysenych hodnot estrogent zvlasté
v druhém a tfetim trimestru hraji dd-
leZitou roli také faktory, jako je vysoky
BMI, vysoka hladina sérového lep-
tinu, nizkd hladina HDL v séru a in-
zulinova rezistence [20,21]. Tvorba
konkrement( je asociovand s paritou.
Prevalence u multipary je 18,4-19,3%
a u nulipary 6,9-8,4% [22]. Mezi ty-
pické ptiznaky patfi bolest v hornim
b¥isnim kvadrantu vysttelujici do lo-
patky nebo do ramene, nauzea, zvra-
ceni, anorexie, intolerance tuénych
jidel a mirnd horecka. Konzervativni
pFistup je doporucovén hlavné béhem
1. a 3. trimestru, kdy chirurgicka inter-
vence muize vést k abortu nebo pred-
¢asnému porodu. Ve 2. trimestru je
preferovana laparoskopickd cholecys-
tektomie [23]. V p¥ipadé podezteni na
choledocholitiasis je mozné provést
endoskopickou retrogradni cholan-
giopankreatografii se stinénim plodu
a minimalizovanim fluoroskopického
¢asu [24]. Daldi mélo ¢&astd internf
onemocnéni, kterd maze HELLP syn-
drom imitovat, jsou primarni bilidrni
cirhéza, primarnf sklerézujicf cholangi-
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itida, autoimunitn{ hepatitida, Wilso-
nova choroba, hepatitida B a C, prostd
cirhéza nebo pouze tzv. dietni chyba.
Chtéli jsme timto pfipadem pouka-
zat na moznost, Ze téhotnd pacientka
s jasnou porodnickou komplikaci vy-
hledd pomoc u |ékate jiné specializace.
ProtoZze HELLP syndrom je velice z4-
vazny stav, ohrozujici Zivot matky i di-
téte, je potfeba na néj myslet a té-
hotnou Zenu neprodlené odeslat na
porodnické oddéleni. V zajmu ditéte

v

je vhodné zvlasté nizsf gestacni tydny
poslat pfimo do nejblizstho perinatél-

v

niho centra. PFi v¢asné a razantni 1é¢bé
moZno predejit matefské mortalité,
novorozenecka morbidita viak zlstava
i pti porodu v specializovaném centru
stdle vysoka [25].

N&s piipad nastésti, i kdyZz doslo
k prodleni v fadu hodin, nemél kata-
strofélni nasledky. Vyvoj plodu bude
naddle intenzivné sledovan.
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Oznameni o konani XXX. dnu mladych internistu

Vybor Ceské internistické spole¢nosti Ceské lékatské spole¢nosti J. E. Purkyné oznamuje, Ze v souladu s kalenddtnim
planem odbornych konferenci Ceské internistické spole¢nosti a Slovenské internistické spole¢nosti budou usporadany
ve dnech 2.-3. ¢ervna 2011 XXX. dny mladych internistd. Organizaci konference byla povétena lll. interni klinika Lé-
katské fakulty UP a FN v Olomouci, mistem kondanfi jsou opétovné Teoretické tstavy LékaFské fakulty UP, Hnévotin-
ska 3, Olomouc. K aktivni G¢asti formou prednagkovych sdéleni se mohou pfihlasit Iékafi - internisté z Ceské republiky
a ze Slovenska ve véku do 35 let a v rdmci samostatné sekce i studenti delegovani vedenim lékafskych fakult CR a Slo-
venska zapojeni do védeckovyzkumné prace (SVOC), Fesici problematiku nékterého z diléich obort vnitiniho lékafstvi.
Nejhodnotngjsi sdélen jednotlivych odbornych sekci budou ocenéna Cenami piedsedi Ceské internistické spole¢nosti
a Slovenské internistické spolecnosti, dékana Lékatské fakulty UP. Dvé vybrané prednasky autort z CR a ze Slovenska
jsou jako kazdorocné spojeny s delegaci na Letnf Skolu mladych internistd EFIM.

Prvni informace, shrnujici iidaje o organizaci, pokyny pro predndsejici, pro sestaven{ abstrakt zverejnénych v c¢aso-
pise Vnitini lékafstvi i o zplisobu ubytovani bude zaslana ¢lencim CIS a SIS mladsim 35 let potou. Organizaéni pokyny
jsou vyvédeny i na webovych strankach Ceské internistické spole¢nosti (www.vnitrnilekarstvi.cz v kalendati akci) a na
strance poradatelského pracovisté http://dnymladychinternistu.sweb.cz/.

prof. MUDr. Viastimil Séudla, CSc.
garant konference

e-mail: vlastimil.scudla@fnol.cz
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