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SUMARIO

Sindrome HELLP e figado gorduroso agudo da gestacdo sdao patologias
obstétricas associadas a alta mortalidade materna e fetal. Esta revisao objetiva
o diagndstico diferencial e o tratamento de ambas doencas.

SUMMARY

HELLP syndrome and acute fatty liver of pregnancy are obstetric disorders
related to high maternal and fetal mortality. This review aims to differential
diagnosis and treatment of both diseases.

INTRODUCAO

Sindrome HELLP e figado gorduroso agudo da gestacdao (FGAG) sao
doencas exclusivas da gravidez, com sintomatologia inespecifica e semelhante,
porém com prevaléncia e progndstico distintos. Ambas s3ao associadas a
desfechos obstétricos negativos e portanto devem ser manejadas com precisao
e rapidez.

SINDROME HELLP

HELLP é um acronimo que se refere a sindrome gestacional que engloba
hemolise (H), elevacdo de enzimas hepaticas (EL) e plaquetopenia (LP). Embora
até 15 a 20% das pacientes possam ndo apresentar hipertensdo e/ou
proteindria, a Sindrome HELLP é considerada uma forma severa de pré-



eclampsia (PE), acometendo cerca de 10% das pacientes com PE e até 50% das
pacientes com eclampsial.

A etiologia é indeterminada e tem incidéncia aproximada de 0,2 a 0,6% de
todas as gestacdes. Historia prévia de HELLP ou pré-eclampsia é um dos mais
importantes fatores de risco’. O surgimento do quadro ocorre
predominantemente entre 26 e 38 semanas de gestacdo, porém ha a
possibilidade de manifestacdao no segundo trimestre e no pds parto. Apresenta
formas variaveis de severidade, podendo nos casos mais graves levar a faléncia
hepatica, coagulacao intravascular disseminada, insuficiéncia renal aguda,
descolamento de placenta, dbito fetal e materno®.

INVESTIGACAO

A sintomatologia é inespecifica, variada e os sintomas podem até mesmo
estar ausentes. A manifestacao clinica mais comum é dor ou desconforto
abdominal em regido epigastrica ou em quadrante superior direito. Outros
sintomas incluem nduseas e vomitos, cefaléia e mal estar. Hipertensdo e
proteinuria estdo presentes em cerca de 80-90% das pacientes acometidas,
portanto a alta suspei¢cdao da sindrome em pacientes com PE se faz necessaria.
Pacientes que manifestem tais sintomas no pds parto também devem ser
investigadas.

O diagnoéstico é laboratorial e definido por:

*Anemia hemolitica microangiopatica
-Esquizdcitos no sangue periférico ou
-Bilirrubinas totais >= 1,2 mg/dL ou
-LDH >= 600 UI/L

* Contagem de plaquetas <100000 células/microL

*TGO >=70 Ul

A trombocitopenia tende a ser o primeiro parametro a se alterar e
apresenta relacao direta com a gravidade da doeng¢a. Quanto maior a
trombocitopenia mais grave é o quadro. Caso a paciente ndao se enquadre em
todos os critérios definimos como HELLP parcial®.

TRATAMENTO

Toda paciente com HELLP, seja parcial ou completa, necessita internagao
hospitalar e monitorizacdo materna e fetal. Exames laboratoriais como provas
de coagulacdo, funcdo renal e hepatica devem ser monitorizados a fim de
antever um desfecho desfavoravel.

O foco do tratamento é a interrupcdo da gestacdo apds estabilizacdo
materna e definicdo precisa da idade gestacional. A via de parto é de indicacdo
obstétrica.



A estabilizagdo materna envolve a administragao cautelosa de fluidos, o
controle da hipertensdo, correcdo da coagulopatia (se presente) e a prevencao
ou tratamento de convulsdes.

O manejo de crise hipertensiva esta descrito no Cap. 30 desta Acta.

Caso a paciente apresente sinais premonitdrios e de eclampsia deve-se
administrar sulfato de magnésio na dose inicial da 4 a 6 gramas EV em 20
minutos e apds manter com dose de 1 a 2 gramas EV por hora até 24 horas apds
a interrupc3o da gestacio’.

A transfusao de plaquetas esta indicada sempre que o valor for inferior a
20.000/uL ou na presenga de sangramento significativo e equimoses extensas.
Se houver indicacdo de cesariana e a contagem for inferior a 50000/uL também
se faz necessaria. Nesses casos, evita-se a anestesia peridural ou subaracndide,
e opta-se por anestesia geral.

O parto deve ser imediato apods a estabilizacdao nos seguintes casos:

e Casos graves com instabilidade hemodinamica: CIVD, insuficiéncia renal,
descolamento de placenta, infarto ou hemorragia hepética, edema pulmonar.

e Gestagbes >= 34 semanas

o Inviabilidade fetal

e Situagdo fetal ndo tranquilizadora

O manejo conservador com adiamento do parto em até 48h pode ser
tentado em pacientes estaveis e com idade gestacional entre 24 e 34 semanas a
fim de se realizar duas doses de corticéide para maturacdo pulmonar®.

A recuperacao comecga a ocorrer entre 24 a 48 horas apods a retirada da
placenta, devendo-se atentar para possiveis sangramentos, edema agudo de
pulmao, hematoma hepatico e insuficiéncia renal.

FIGADO GORDUROSO AGUDO DA GESTAGCAO

Importante diagndstico diferencial da Sindrome HELLP, o figado gorduroso
agudo da gestacao (FGAG) é uma condicdo rara, caracterizada por infiltracao
microvesicular de gordura nos hepatécitos, faléncia hepatica e encefalopatia.
Associada a elevadas taxas de mortalidade materna e neonatal, de até 18% e
55%, respectivamente, tornam-se o diagndstico precoce e tratamento
adequado imprescindiveis para a melhora dos desfechos.

Apresenta incidéncia varidvel de 1 em 7000 a 1 em 16000 partos e ocorre
quase exclusivamente no terceiro trimestre gestacional, exceto por poucos
casos descritos no segundo trimestre. Gestagdes multiplas, gravidez de feto
masculino, primiparidade e desnutricdo materna sdo fatores de risco
conhecidos. Sua etiologia ndo é totalmente elucidada, entretanto envolve
anormalidades na betaoxidagdo mitocondrial de acidos graxos e alteragdes
genéticas fetais’.



INVESTIGACAO

Embora o padrao ouro para o diagndstico seja bidpsia hepdtica, em
servicos de emergéncia a doengca ¢é definida clinicamente por suas
manifestacdes clinicas e alteracdes laboratoriais utilizando-se a imagem
principalmente para diagnodstico diferencial.

Os sintomas iniciais surgem, mais comumente, apdés as 36 semanas
gestacionais e sao inespecificos, sendo mais prevalente entre as pacientes:
nauseas e vomitos intensos, anorexia, dor abdominal em quadrante superior
direito e epigastro, cefaléia, polidipsia e posteriormente ictericia nao
pruriginosa. Cerca de 50% das pacientes apresentam sinais de pré-eclampsia,
sendo a Sindrome HELLP um importante diagndstico diferencial.

Se ndo diagnosticada precocemente a doenca pode evoluir para
insuficiéncia hepatica, com consequente coagulopatia, hipoglicemia,
encefalopatia portossistémica e insuficiéncia renal, sendo o 6ébito fetal por
acidose materna frequente neste estagio.

AlteracGes laboratoriais incluem: aumento de transaminases (300-
500Ul/L), aumento de bilirrubinas (até 10mg/dl), aumento de fosfatase alcalina,
hipoglicemia grave, hiperuricemia, aumento de uréia e creatinina, leucocitose,
anemia discreta, hipofibrinogenemia e aumento do tempo de protrombina.
Diferentemente da sindrome HELLP, hemdlise e trombocitopenia sdo incomuns.
A pesquisa de marcadores virais para hepatite permite afasta-las no diagndstico
diferencial.

Métodos de imagem incluem ultrassonografia abdominal, podendo
mostrar aumento da ecogenicidade hepatica que é sugestivo de infiltracdo
gordurosa no figado, e tomografia computadorizada de abdome com
diminuicdo da densidade hepatica. Ambos os métodos mostram baixa
sensibilidade na confirmacao diagndstica tendo sua importancia na exclusao de
outras patologias®.

A bidpsia hepdtica confirma o diagndstico ao evidenciar infiltracdo
microvesicular de gordura nos hepatdcitos, porém é incomum e s6 é realizada
em casos duvidosos pela dificuldade de execucdo que a gestacao impde e pelo
risco de sangramento.

TRATAMENTO

O foco do tratamento é estabilizacdao materna e interrupg¢ao imediata da
gestacdo, unico fator capaz de interromper a deterioracao hepdtica. Quanto a
via de parto, a escolha decorre de indicagao obstétrica visando a resolu¢ao mais
rapida®.

Casos graves devem ser manejados em unidade de terapia intensiva e
conforme a necessidade devera ser feito reposicao volémica, correcdo de



hipoglicemia e correcao de coagulopatias com reposicao de plasma fresco,
crioprecipitado e plaquetas.

A recuperacao clinica e laboratorial inicia logo apds o parto com resolucao
plena entre 1 a 4 semanas, normalmente sem sequelas?®.

CONCLUSAO

Sindrome HELLP pode ser de dificil distincao clinica de FGAG uma vez que
ambas ocorrem em periodo gestacional semelhante e compartilham vdrias
caracteristicas clinicas. A distincdo de ambas é util para estabelecimento
diagndstico, entretanto, a conduta sera similar, pois ambas requerem
interrupcao da gestacdo para a cura. A avaliacdo laboratorial é util para
diagndstico diferencial, sendo o prolongamento de TP e KTTP, hipoglicemia
grave e elevacdo de creatinina mais comuns em FGAG do que em HELLP, e
plaquetopenia e hemdlise, mais caracteristicos de HELLP, assim como a
hipertensao associada. Ambas as doencas possuem elevada mortalidade e
morbidade materna e fetal e as pacientes com FGAG podem desenvolver
rapidamente insuficiéncia hepdatica e encefalopatia.
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