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Sindrome de HELLP y ruptura hepatica espontanea.
Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Objetivo: Presentar un caso de sindrome de HELLP y
ruptura hepatica espontanea.

Disefio: Reporte de caso.

Lugar: UCI de un hospital de tercer nivel de atencion de
la ciudad de México.

Paciente: Paciente de 37 afios de edad con sindrome
de HELLP que se complicé con ruptura hepatica espon-
tanea y disfuncion organica multiple.

Intervenciones: Colocacion de catéter arterial pulmonar,
tratamiento quirdrgico, uso de soluciones cristaloides,
paquete globular, plaquetas y plasma fresco congelado,
asi como asistencia mecanica ventilatoria y terapia de
reemplazo renal.

Mediciones y resultados principales: Se encontré
ruptura hepatica, hemoperitoneo, hematoma subcapsu-
lar del higado, alargamiento del TP,TTP y TT, plaquetas
bajas, hipofibrinogenemia, hipoxemia y aumento de la
creatinina y BUN séricos.

Conclusion: La ruptura hepatica es una complicacion
grave del sindrome de HELLP.

Palabras clave: Sindrome de HELLP, ruptura hepatica,
preeclampsia, disfuncién organica multiple.

La asociacion de hemodlisis, elevacion de enzimas
hepaticas y plaquetopenia en el contexto del emba-
razo, fue reconocido por primera vez por Pritchard
en 1954;1 en 1982, Weinstein describié 29 casos de
preeclampsia severa con caracteristicas similares,
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SUMMARY

Objective: To present a case of HELLP syndrome and
spontaneous hepatic rupture.

Design: Case report.

Setting: ICU of a tertiary care hospital, Mexico City.
Patient: A 37-yrs-old patient with HELLP syndrome who
developed spontaneous hepatic rupture and multiple or-
gan failure dysfunction.

Interventions: Pulmonary artery catheter insertion, sur-
gical treatment, use of crystalloid solutions, red blood
package, platelets and fresh frozen plasma, as well as
mechanical ventilation support and renal replacement
therapy.

Measurements and main results: It was found hepatic
rupture, hemoperitoneum, subcapsular hematoma, enlar-
gement of TP, TTP and TP, low platelets hypofibrinogene-
mia, hypoxemia and increase level of serum creatinine
and BUN.

Conclusion: Hepatic rupture is a serious complication
of HELLP syndrome.

Key words: HELLP syndrome, hepatic rupture, pree-
clampsia, mutiple organ failure dysfunction.

y designd a esta nueva con el acronimo HELLP
(por sus siglas en inglés: Hemolysis, Elevated Liver
Enzymes and low Platelets).2

El sindrome de HELLP tiene una incidencia de
0.2 a 0.6% de todos los embarazos, y de 4 a 12%
en pacientes con preeclampsia.® La mortalidad ma-
terna asociada al sindrome de HELLP se encuentra
en un rango de 1 a 25%, y la perinatal es de 10 a
60% (promedio, 35%).2 La hemorragia intrahepati-
ca y la ruptura hepética espontaneas son eventos
sumamente raros o poco frecuentes, pero repre-
sentan complicaciones graves y peligrosas, de pre-
sentacion aguda que ponen en riesgo la vida de las
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mujeres embarazadas con preeclampsia-eclamp-
sia.® La mayoria de las rupturas hepaticas ocurren
en asociacion con sindrome de HELLP.2 La hemo-
rragia intrahepatica espontanea, ocurre alrededor
de 1 a 2% de los casos de preeclampsia-eclamp-
sia,*® y se estima una incidencia de 1 caso por cada
45,000 nacimientos.® Un subgrupo de pacientes
con sindrome de HELLP, mujeres afiosas (mayores
de 32 afios) y multiparas, tienen en particular mayor
riesgo de presentar hemorragia intrahepatica.®

Fisiopatogenia. La etiologia del sindrome de
HELLP es desconocida aun, sin embargo, se cree
gue existe un dafio endotelial vascular.” El resultado
final del dafio endotelial es una reactividad vascular
anormal con depésito intravascular de fibrina que
culmina en disfuncién multiorganica.® La fisiopatoge-
nia de la preeclampsia/eclampsia implica un des-
equilibrio del metabolismo de las prostaglandinas
gue conduce a una disminucion del efecto protector
y vasodilatador de la prostaciclina, por disminucion
en su sintesis lo que conduce a una agregacion pla-
guetaria, disminucién de la sintesis del factor relajan-
te del endotelio, hipercoagulabilidad y activacién del
sistema de complemento, todo esto favorecido por el
efecto vasoconstrictor del tromboxano A2, es decir,
existe un desequilibrio de la relacion prostaciclina/
tromboxano,® ademés de consumo de factores de la
coagulaciéon como consecuencia de una complica-
cion grave: coagulacion intravascular diseminada
(CID).*® Los cambios vasculares ocurren en érganos
gue tienen alto flujo sanguineo, como el higado, el
rifnén y la placenta.”

El sindrome de HELLP se caracteriza por hemoli-
sis microangiopatica, plaquetopenia y disfuncion he-
patica; y se asocia con complicaciones tales como
eclampsia,® disfuncién renal, hemorragias intracra-
neales, hemorragias hepaticas y coagulopatia. Las
complicaciones que se asocian con el sindrome de
HELLP, incluyen CID (20%), desprendimiento de
placenta (16%), falla renal aguda (7%), y edema
agudo pulmonar (6%). Las complicaciones menos
comunes (menor a 1%) son: ascitis, derrame pleural,
derrame pericardico y hematoma y/o ruptura hepati-
cos.>"® La ascitis y el derrame pleural derecho pue-
den contribuir al desarrollo de insuficiencia respirato-
ria. El sindrome de HELLP que se presenta en el
postparto se asocia a una elevada incidencia de dis-
funcién renal y edema agudo pulmonar, siendo la
mortalidad muy alta.”*1°

El mecanismo exacto con que se produce la he-
morragia/ruptura hepética espontanea no esta cla-
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ro. Sin embargo, en el higado, al igual que en otros
6rganos, como resultado de la microtrombosis y la
vasoconstriccién se presenta obstruccion sinusoi-
dal, congestion vascular, sobrecarga e incremento
de la presion intrahepética, dilatacion de la capsula
de Glisson, desarrollo de hematoma subcapsular y
ruptura hepética espontanea.’

El examen del parénquima hepatico, muestra
areas de necrosis con laceraciones multiples,”® asi
como areas de necrosis periportal.'*!?® La oclusion
de los capilares periportales por depdsitos de fibri-
na son hallazgos caracteristicos, que sugieren un
papel importante de la CID en la patogénesis de
estos eventos trombohemorragicos.”®° La lesién
vascular que desencadena dafo endotelial y va-
soespasmo, incrementan la sensibilidad a los vaso-
presores circulantes que predisponen al inicio de
los eventos en la hemorragia intrahepatica.®

La mayoria de los hematomas ocurren en el 16-
bulo derecho del higado, mas frecuentemente en la
superficie anterior y superior.®® Henny et al, repor-
taron en una serie de 75 casos, la presencia de he-
matomas en el I6bulo derecho en 75% de los ca-
sos, 11% en el I6bulo izquierdo y 14% en ambos
I6bulos.®® Greenstein et al demostraron multiples
pseudoaneurismas pequefios durante la angiogra-
fia en los casos de hemorragia intrahepatica recu-
rrente que acompafiaba al sindrome de HELLP,'!lo
gue sugiere un papel importante de la vasculopatia
relacionada con la toxemia del embarazo, en la
etiologia de la hemorragia.*®>"° La asociacion de
hemorragia y ruptura hepéticas por el abuso de la
cocaina, da soporte al concepto de espasmo vas-
cular que condiciona isquemia y hemorragia.*?

Presentacion clinica. La presentacion clinica
de la hemorragia intrahepatica y ruptura hepética,
generalmente es inespecifica. La hemorragia tipica-
mente ocurre durante el tercer trimestre del emba-
razo, pero puede ocurrir mas temprano, incluso 48
horas después del parto.*®Los sintomas consisten
en dolor abdominal vago en el cuadrante superior
derecho, que puede ser de inicio subito, ndusea,
vOomito y cefalea, que quizas se presentan dias o
semanas antes del diagndstico. La hipotension ar-
terial y el choque son hallazgos frecuentes.'* En el
abdomen a menudo se encuentra distension y sig-
nos de irritacién peritoneal.

Diagndstico. Es esencial tener una alta sospe-
cha clinica para establecer el diagndstico tempra-
no. A menudo se observa anemia hemolitica mi-
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croangiopatica, descenso del hematécrito y pla-
guetopenia; el conteo de plaquetas tipicamente es
menor de 50,000/mm?3. Los hallazgos de laboratorio
compatibles con CID y disfuncién hepatica son fre-
cuentes.

El diagnéstico de sindrome de HELLP, se esta-
blece en base a los criterios de Tennessee (cuadro
/), y ala gravedad del mismo, en base a la clasifica-
cion de Martin (cuadro 1l).

Los estudios de imagenologia, tales como ultra-
sonido (USG) y tomografia (TAC) abdominales, son
utilizados para investigar la posibilidad de ruptura
hepética.’® El USG es menos sensible que la TAC
para detectar hemorragia.'®*®*La TAC contrastada
es el mejor método diagnéstico.121315

Sin embargo, la IRM es el estudio de imagen
mas sensible para detectar hemorragia aguda, ade-
mas de permitir la visualizacién de otros 6rganos
intraabdominales.® La TAC helicoidal tiene la ven-
taja de eliminar la interferencia de la respiracion, y
quizas sea el estudio mas util para caracterizar la
lesién. Sin embargo, la experiencia para detectar
hematomas con TAC helicoidal es limitada.*131%

La IRM tiene la ventaja de no exponer al feto a la
radiacion,'t® y es particularmente util para el diag-
noéstico de hematomas crénicos, mientras que el
USG y la TAC son menos especificos.’**® La angio-
grafia puede usarse para el diagnéstico preciso de
hemorragia intrahepética y ruptura hepética, y ofre-
ce la opcién de embolizacién en pacientes seleccio-
nadas.'*'7 La angiografia por sustraccion digital con
CO, se ha utilizado para el diagnostico de hemorra-
gia intrahepatica.t’

Diagndstico diferencial. Aunque la mayoria de
los casos de hemorragia intrahepética durante el
embarazo se han reportado en asociacién con sin-
drome de HELLP,**!! |a hemorragia intrahepatica
puede ocurrir en el embarazo normal e incluso, en
ausencia de toxemia.*®® Otras raras causas de he-
morragia intrahepdtica incluyen: trauma, carcinoma
hepatocelular, adenoma hepético, hemangioma,
absceso hepdtico, higado graso y abuso de cocai-
na.'*!2 Estas causas pueden ser excluidas en forma
temprana mediante una historia clinica meticulosa y
estudios de imagen.

Tratamiento. El sindrome de HELLP con ruptu-
ra hepatica requiere un manejo multidisciplinario
con monitorizacién en una unidad de terapia inten-
siva. Magna et al demostraron estabilizacion y me-
joria significativa tanto clinica como bioquimica-

Cuadro . Criterios de Tennessee para el diagndstico de
sindrome de HELLP.

Hemolisis: a) Anormalidades en el frotis de sangre periférica (es-
quistocitos)

b) Bilirrubina total > 1.2 mg/dL

¢) Ausencia de haptoglobina en plasma

Elevacion de enzimas hepaéticas:
a) TGO > 72 UIL
b) TGP > 45 UI/L
¢) DHL > 600 UI/L

Plaquetopenia: < 100,000 plaquetas/mm?
Se establece el diagnostico con la presencia de 2 0 mas criterios.®

Cuadro Il. Clasificacion de la gravedad del sindrome de
HELLP segun Martin.

Clase I: < 50,000 plaquetas/mm?
Clase II: 50,000 a 100,000 plaguetas/mm?
Clase Ill: > 150,000 plaquetas/mm?

mente con dosis altas de corticoesteroides,* pero la
reanimacion agresiva con cristaloides, coloides y
derivados hematicos representa la parte mas im-
portante del manejo temprano.1011.13.14

La transfusién masiva de sangre, plasma fresco
y plaquetas, es imperativa en pacientes con cho-
que. Aunque la intervencién quirargica a menudo
es necesaria,®!® muchas pacientes pueden ser ma-
nejadas en forma conservadora.* Si la capsula del
higado se encuentra intacta, la monitorizacion debe
continuar con USG o TAC cada 7 dias o antes si
existen datos de inestabilidad hemodindmica.®%15
Las pacientes con eclampsia requieren que se les
interrumpa el embarazo en forma urgente; el proce-
dimiento de eleccion es la operacion cesarea,®*®
para evitar la ruptura del hematoma subcapsular.

Muchos médicos prefieren realizar un manejo de
resucitacion intensiva y cirugia de urgencia para el
manejo de la ruptura hepatica.®*%318 E| tratamiento
quirdrgico incluye evacuacion del hematoma y em-
paquetamiento perihepatico,®*® la segmentectomia
yl/o lobectomia se reservan para los casos de he-
morragia incontrolable®*7 y |la embolizacion para
aquellas pacientes que cursen con coagulopatia
severa, con multiples hematomas intrahepaticos, y
qgue son pobres candidatas a cirugia convencio-
nal.*%17 E| trasplante hepético se ha utilizado en al-
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gunos casos de necrosis hepéatica masiva, hemo-
rragia incontrolable o ruptura hepética.'®

Pronéstico. El pronéstico de la hemorragia in-
trahepdatica y ruptura hepéatica durante el embarazo,
mejoran con un diagnéstico temprano por estudios
de imagen, e intervencién quirdrgica oportuna en
casos de ruptura capsular.*Henny et al reportaron
una mortalidad materna de 96% en pacientes con
ruptura hepatica que recibieron tratamiento conser-
vador de 35% para aquéllas tratadas quirargica-
mente.’® Todas las pacientes que sobreviven,
muestran una resolucién completa de la lesién he-
pética, después de 4 a 6 a meses de que se efectud
el diagnéstico, demostrable por estudios tomografi-
COS.3’6'10'15

PRESENTACION DEL CASO

Una mujer de 37 afios que tenia antecedentes de
dos embarazos, una operacion cesarea y embara-
zo de 36 semanas acompafiado de diabetes gesta-
cional desde las 20 semanas (controlada con die-
ta), ingresé al hospital por dolor abdominal en
cuadrante superior derecho de presentacién subita,
de cinco horas de evolucidn, refractario a trata-
miento con antiacidos (automedicacion), que fue
seguido de alteraciones de la conciencia. Al llegar
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al servicio de urgencias se encontraron datos de
choque e hipoxemia. Fue valorada por el servicio
de gineco-obstetricia, decidiéndose someterla a
operacion cesarea de urgencia. Los hallazgos
transoperatorios fueron 6bito, hemoperitoneo de
aproximadamente 900 mL, ruptura hepética de los
segmentos 5y 6 y hematoma subcapsular de 80%
del I6bulo derecho. Se realiz6 la extraccion del pro-
ducto y empaquetamiento perihepético, el sangrado
transoperatorio se calculé de 2,000 mL, que se re-
puso con 1,250 mL de concentrados eritrocitarios y
1,250 mL de plasma fresco congelado. Ingresé a la
unidad de terapia intensiva (UTI) sedada y con apo-
yo mecanico ventilatorio. Los parametros hemodi-
némicos obtenidos a través de un catéter de flota-
cion de la arteria pulmonar fueron compatibles con
hipovolemia; el intercambio de gases era aceptable,
tenia acidosis metabdlica descompensada, y oligu-
ria. Los exdmenes de laboratorios mostraron: Hb
6.4 g/dL, anemia normocitica hormocrdémica, pla-
quetas de 32,000/mms3, DHL 4,395 U/L, TGO 3,175
U/L, TGP 3,499 U/L, TP 22.5", INR 1.8, TPT 43", TT
17", fibrinbgeno 119 mg/dL, dimero D 50,000 U/L,
BUN 79 mg/dL; creatinina 1.4 mg/dL, glucosa 246
mg/dL, Na 138 mEg/L, K 7.1 mEg/L y Cl 119 mEq/L,
en muestras de sangre.

Con los datos anteriores, se establecieron los
diagnésticos de choque hipovolémico, sindrome de

Cuadro Ill. Comportamiento hematoldgico de la paciente.

Fecha Hb  Hto Plaquetas TP™-% TTP  TT Fib DD Fecha Hb Hto Plaquetas TP"-% TTP TT Fib
13-Ene *134 *40.6 *89 *14.8-58 *47 *18  *286 20 -Ene 16 41 201 12990 23 20 265
64 189 32 225-28 43 17 119 5,000 21-Ene 16 48 184 12795 23 19 240
144 31 84 183-39 36 15 205 22-Ene 129 389 189 14759 65 200 227
77 22 38 175-41 50 16 120 10.4 30 171 14.2-66 27 25 198
14-Ene 6.6 196 181 15-56 34 16 182 11.1 33.4 94 14.2-66 27 17 203
114 335 150 15-56 32 18 214 21,270 23-Ene 111 32 60 13.4-80 25 14 252
127 36.8 113 15-56 31 18 223 104 30 89 13284 25 13 241
155 458 101 155-50 29 19 218 18,022 24-Ene 109 32 144
929 29 113 153-52 28 17 246 25-Ene 126 37 133 132-84 22 14 216
15-Ene  10.7 31 155 15.1-54 30 17 265 9,685 26-Ene 12.1 35 193
16.8 50 84 139-71 30 19 254 27-Ene 122 35 167
16.3 50 70 139-71 28 19 244 28 -Ene 114 34 151
16-Ene 165 48 111 139711 29 19 317 29 -Ene 113 33 152 12893 25 15 262
17-Ene 165 49 114  133-82 25 18 315 30-Ene 11 33 200 12.4-100 26 16 299
18-Ene 16 49 86 31-Ene 97 30 234 12.4-100 24 14 341
19-Ene  15.6 47 272 127-95 24 19 214 01-Feb 104 31 220
06-Feb 107 31 369 12.6-97 23 16 416

* Laboratorios prequirdirgicos.

Abreviaturas: Hb = hemoglobina, Hto. = hematécrito, TP = tiempo de protrombina, TTP = tiempo de tromboplastina parcial, TT = tiempo de trombina, Fib = fibring-

geno, DD = dimero D.
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Cuadro IV. Cambios hemodinamicos de una paciente con ruptura hepatica y sindrome de HELLP.
13 de enero 14 de enero 15 de enero 16 de enero
IC, L/min 1.7 21 14 2 35 41 37 32 34 37 63 36 37 31 28 3
PCP, mmHg 8 8 5 5 16 9 14 14 12 14 19 16 16 19 18 21
TAM, mmHg 97 75 70 63 115 89 120 96 81 83 101 95 113 111 106 101
FC, lat/min 114 115 113 98 121 121 118 122 148 137 137 114 112 108 94 87

Los datos corresponden a cada una de las mediciones efectuadas durante el tiempo que estuvo en uso el catéter de flotacion arterial pulmonar.
Abreviaturas: IC = indice cardiaco, PCP = presion de cufia pulmonar, TAM = presion arterial media, FC = frecuencia cardiaca, lat/min = latidos por minuto.

Comportamiento hemodinamico de una paciente con
Sx de HELLP con ruptura hepatica
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Figura 1. Evolucion hemodinamica de un caso con sindro-
me de HELLP y ruptura hepatica. En la figura estan repre-
sentados los valores promedio de los diferentes parame-
tros hemodinamicos determinados en cuatro dias conse-
cutivos. En el cuadro que acompafia a la figura se consig-
nan los valores de cada determinacion por separado.

HELLP (siendo clasificado el cuadro de extrema
gravedad, ante la coexistencia de 4 criterios de
Tennessee y Martin | '), ruptura hepatica esponta-
nea, disfuncién renal aguda y coagulopatia de con-
sumo. En el cuadro Il se presenta el comporta-
miento hematoldgico de la enfermedad.

Se trat6 con soluciones cristaloides, concentra-
dos eritrocitarios, plasma fresco, féresis de plaque-
tas y crioprecipitados, se continué el manejo con

asistencia mecanica ventilatoria, pero se complico
con sindrome de insuficiencia respiratoria aguda
gue hizo necesario el uso de PEEP hasta 20 cm de
agua durante 48 horas; la falla renal aguda se trato
con hemodiélisis. Al recuperarse de la hipovolemia
presentod hipertensién arterial severa siendo nece-
sario el empleo de infusién de nitroprusiato de so-
dio, metoprolol e hidralazina (figura 1, cuadro 1V)y
se reintervino quirdrgicamente para retiro de com-
presas a las 96 horas del primer procedimiento.

Su evolucién posterior fue lenta y gradual hacia
la mejoria, con el manejo multidisciplinario en que
participaron los departamentos de ginecologia, he-
matologia, cirugia general, nefrologia y terapia in-
tensiva. Toleré la progresion de la ventilacién me-
canica asistida hasta su extubacién, se corrigieron
las alteraciones de la coagulacion, hubo descenso
gradual y sostenido de las enzimas hepaticas y re-
cuperacion de la disfuncién organica, después de
24 dias de tratamiento intensivo.

DISCUSION

La ruptura hepatica espontanea asociada a sindro-
me de HELLP es una complicacién rara, pero las
complicaciones de la misma son muy graves.2 El
mecanismo por el cual se produce la ruptura hepa-
tica se desconoce, pero es posible que se deba a
obstruccion sinusoidal por microtrombosis y vaso-
constriccion que se acompafia de aumento de la
presion intrahepatica y dilatacion de la capsula de
Glisson.” Se ha descrito que el parénquima tiene
multiples laceraciones y areas de necrosis peripor-
tal.”% En el caso que nos ocupa se encontrd ruptu-
ra de los segmentos 5y 6, lo que probablemente
contribuy6 al hemoperitoneo, que a su vez produjo
choque hemorragico. La mayoria de los hemato-
mas se localizan en el I16bulo derecho del higado;
en la paciente, motivo de esta comunicacion, se
encontré un hematoma que abarcaba 80% de este
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I6bulo y la hemorragia abdominal fue secundaria a
los problemas descritos anteriormente, pero segu-
ramente hubo otras causas, por ejemplo, el consu-
mo de factores (descenso de plaquetas y disminu-
cion del fibrinégeno, y el alargamiento del TP TTP y
TT) causados por la CID, que se ha descrito que
tienen un papel importante en la génesis de la dia-
tesis hemorragica.*®

Debido a la severidad de la enfermedad, ademéas
de las alteraciones de la coagulacion, se presentan
otras complicaciones como choque hemorragico,
gue por si mismo es causa de mortalidad; insufi-
ciencia renal aguda, que a menudo requiere de
substitucién temporal de la funcion renal; falla pul-
monar severa que hace necesario el apoyo mecani-
co ventilatorio con maniobras para efectuar recluta-
miento alveolar como el empleo de PEEP a nivel
elevado; y por supuesto alteraciones de la funcion
hepatica. Como ya fue sefialado con anterioridad,
en el presente caso se observé disfuncion organica
multiple que ocasion6 una estancia prolongada en
la unidad de cuidados intensivos.

CONCLUSIONES

Una alta sospecha clinica y una evaluacion por es-
tudios paraclinicos y de imagen, son esenciales
para establecer un diagndstico temprano. La tomo-
grafia computada de abdomen es el estudio de ima-
gen mas utilizada en la actualidad. Se requiere un
manejo multidisciplinario agresivo en todos los ca-
so0s, y de intervencién quirdrgica en quienes desa-
rrollen ruptura hepética, para mejorar la sobrevida.
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