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As sindromes hipertensivas da gestagdo, incluindo a Sindrome HELLP (Hemdlise,
Elevacio das enzimas hepaticas e Plaquetopenia), representam uma complicagio grave da pré-
eclimpsia, afetando cerca de 79 das gestagdes. A origem da Sindrome HELLP est4 associada ao
desenvolvimento placentrio inadequado, estresse oxidativo e lesdo endotelial, resultando em
complicagdes graves como hembdlise, disfuncdo hepitica e plaquetopenia. O diagndstico precoce é
essencial para prevenir desfechos desfavordveis. Este estudo realiza uma revisdo integrativa da
literatura, explorando os aspectos epidemiolégicos, fisiopatolégicos, clinicos, diagnésticos e de
manejo da Sindrome HELLP. Com uma incidéncia de 0,1% a 0,99% nas gestacdes, a Sindrome HELLP
ocorre frequentemente em contextos de pré-eclimpsia grave e é caracterizada por uma elevada taxa
de mortalidade materna e perinatal. A fisiopatologia envolve fatores imunolégicos e genéticos,
levando a disfuncées vasculares e endoteliais. Clinicamente, a sindrome se manifesta por sintomas
como dor abdominal, n4useas e hipertensdo. O diagnédstico é confirmado por exames laboratoriais
especificos, enquanto o tratamento geralmente envolve a interrup¢io da gravidez e cuidados
intensivos materno-fetais.
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Hypertensive syndromes of pregnancy, including HELLP Syndrome (Hemolysis,
Elevated Liver Enzymes, and Low Platelets), represent a severe complication of preeclampsia,
affecting about 7% of pregnancies. The origin of HELLP Syndrome is associated with inadequate
placental development, oxidative stress, and endothelial injury, resulting in severe complications
such as hemolysis, liver dysfunction, and thrombocytopenia. Early diagnosis is essential to prevent
unfavorable outcomes. This study conducts an integrative review of the literature, exploring the
epidemiological, pathophysiological, clinical, diagnostic, and management aspects of HELLP
Syndrome. With an incidence of 0.19% to 0.9% of pregnancies, HELLP Syndrome frequently occurs
in the context of severe preeclampsia and is characterized by a high maternal and perinatal mortality
rate. The pathophysiology involves immunological and genetic factors, leading to vascular and
endothelial dysfunctions. Clinically, the syndrome manifests with symptoms such as abdominal
pain, nausea, and hypertension. The diagnosis is confirmed by specific laboratory tests, while
treatment generally involves the termination of pregnancy and intensive maternal-fetal care.
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INTRODUCAO

As sindromes hipertensivas da gestagio, que incluem hipertensio crénica e todo o
espectro da pré-eclimpsia, afetam cerca de 790 das gestagdes. Uma das formas mais severas
de pré-eclimpsia, que piora o prognéstico materno, é a Sindrome HELLP (SH). Esta
sindrome foi descrita inicialmente por Pritchard em 1954 e mais tarde por Louis Weinstein
em 1982, que a nomeou como HELLP. HELLP é um acrdénimo usado para descrever a
condi¢io em que uma paciente com pré-eclimpsia ou eclimpsia apresenta hemdlise,
elevacio das enzimas hepaticas e plaquetopenia.’

A Sindrome HELLP tem sua origem associada ao desenvolvimento placentdrio
inadequado, estresse oxidativo e lesdo endotelial, especialmente nos vasos hepéticos. Além
disso, as complica¢es hipertensivas derivam de uma formacgio defeituosa das artérias
espirais, que nio penetram adequadamente no segmento miometrial, resultando em ma
formacdo dos vasos placentédrios e consequente comprometimento da irrigagio sanguinea.
Essa isquemia placentdria leva 4 ativagdo e disfuncdo do endotélio vascular materno,
causando as complica¢Bes tipicas da sindrome, como hemdlise, aumento das enzimas
hepaticas, plaquetopenia e diversas alteragdes clinicas que podem ser confundidas com
complicacdes hipertensivas, incluindo alteracées visuais, vémitos, cefaleia, proteindria,
hipertensio arterial e dor epigéstrica.>"

Embora a etiologia exata da Sindrome HELLP nio seja totalmente compreendida, a
ativagio generalizada da cascata de coagulacdo é considerada um dos principais problemas
subjacentes. O dano endotelial provoca a ruptura dos elementos sanguineos, especialmente
dos glébulos vermelhos, que sdo fragmentados ao passarem rapidamente pelo endotélio
danificado, seguido pela ativacio, agregacio e consumo de plaquetas. Isso resulta em
isquemia distal e necrose hepatocelular, podendo levar 2 morte.”

O diagnéstico precoce da Sindrome HELLP é crucial para prevenir desfechos
desfavoridveis para a mie e o feto. Embora seja considerada uma complicacio da pré-
eclimpsia, n3o estd necessariamente associada a niveis elevados de pressio arterial. O
diagndstico é feito por meio de exames laboratoriais, j4 que os sintomas clinicos podem
variar entre as gestantes. Além disso, algumas pacientes podem apresentar sintomas
semelhantes aos de uma sindrome viral, como dor no quadrante superior direito, nduseas e
vbémitos. Portanto, a maneira mais eficaz de diagnosticar a Sindrome HELLP é através de

exames complementares.”
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No entanto, a Sindrome HELLP pode se manifestar sem os sintomas tipicos de
hipertensdo, proteiniria e edema. Pacientes frequentemente apresentam mal-estar geral e
sintomas semelhantes aos de infec¢des virais, mesmo na auséncia dessas condig¢des. Isso
torna o diagnéstico clinico da sindrome um grande desafio médico.”

Tendo em vista a gravidade desta patologia e sua importante repercussio na
qualidade de vida dos pacientes, esse artigo tem como o objetivo principal revisar a
literatura existente e evidenciando os aspectos epidemiolégicos, fisiopatolégicos, clinico,

diagndstico e o manejo da Sindrome HELLP.

METODOLOGIA

Trata-se de uma sintese integrativa com abordagem qualitativa, que busca
estabelecer conexdes entre as referéncias bibliogréficas provenientes de fontes tedricas de
renomados autores que discutem o tema em questdo. A coleta de dados foi realizada por
meio de revisio bibliogréfica para anélise secundiria nos bancos de dados online PUBMED,
SCIELO e LILACS, utilizando os descritores “Sindrome HELLP" “Pré-eclampsia” e
"Doenga Hipertensiva na Gestagido". Essas publicacdes foram selecionadas por sua
relevincia e importincia para o estudo.

Os critérios de exclusio inclufram artigos que apresentavam apenas o resumo
disponivel e aqueles que nio se alinhavam aos objetivos propostos. Apés a selecio da
bibliografia, suas principais caracteristicas foram agrupadas, com foco nas varidveis

relacionadas a doenga investigada.

DISCUSSAO

EPIDEMIOLOGIA

A Sindrome HELLP apresenta uma incidéncia de 0,19 a 0,99% nas gestacdes e ocorre
em 10% a 20% dos casos de pré-eclimpsia grave e em 50% dos casos de eclampsia. Esta
complicacdo gestacional estd associada a uma alta taxa de mortalidade materna, variando de
1% a 24%, dependendo da qualidade da assisténcia médica recebida. A maioria dos
diagndsticos ocorre entre a 282 e a 362 semanas de gestacdo. Além disso, a sindrome resulta
em uma taxa de mortalidade fetal de aproximadamente 7% a 349%. 3

A maioria das mulheres brancas com HELLP sdo multiparas. No periodo pés-parto,
a sindrome HELLP geralmente se desenvolve nas primeiras 48 horas em mulheres que

apresentaram proteindria e hipertensio antes do parto. " A taxa de mortalidade materna
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perinatal pode atingir até 309%, o que destaca a necessidade de um parto imediato para

minimizar os danos causados por essa sindrome.

FISIOPATOLOGIA

A Sindrome de HELLP é uma condi¢do médica complexa, possivelmente originada
de uma fonte comum a pré-eclimpsia (PE), cuja causa exata ainda estd sob investigagio.
Duas principais hipdteses sdo debatidas: mutagGes genéticas, tanto maternas quanto fetais,
e uma possivel origem inflamatéria. Acredita-se que sua origem esteja relacionada a
distarbios vasculares na placenta, causando isquemia e lesio do endotélio dos vasos
sanguineos maternos. Isso desencadeia uma série de eventos, incluindo ativagio da
coagulagio, consumo de plaquetas, ruptura das hemaicias e disfuncdo hepitica. A liberacio
de produtos resultantes da manipulacio das hemicias e da coagulagio contribui para a
hemoélise e o aumento das enzimas hepaticas. Esta sindrome estd intimamente ligada a
problemas na implantagio da placenta nas fases iniciais da gravidez, resultando em
complicacdes hepéticas e na ativacdo da cascata de coagulagio. Compreender
profundamente a fisiopatologia da sindrome HELLP é crucial para o diagndstico precoce e
a gestdo eficaz dessa condic¢do clinica complexa. 8912

Nesse contexto, é essencial entender a patogénese da PE, amplamente associada a
disfun¢io endotelial materna causada por fatores placentérios. O primeiro estigio comega
com a invasio insuficiente dos citotrofoblastos nas artérias espiraladas, conhecida como
placentacdo anormal. Influéncias como predisposi¢io imunoldgica, fatores genéticos e riscos
maternos preexistentes podem afetar esse processo. Na PE, a falha na remodelacio
fisiolégica dos vasos deciduos resulta na redugdo da perfusdo placentdria, liberando fatores
placentarios na circulagio materna. Atualmente, estudos tém se concentrado em entender o
papel das citocinas inflamatérias produzidas pela placenta e como uma possivel ma
adaptacgio do sistema imunolégico pode contribuir para o desenvolvimento da Sindrome de
HELLP. Os mecanismos celulares subjacentes a patogénese dessa sindrome estdo
intimamente relacionados as disfun¢des no sistema imunolégico e A resposta inflamatéria.
A placenta é uma entidade chave nesse contexto, sofrendo alteracées estruturais e funcionais
em resposta a eventos imunoldgicos e inflamatérios. A ativacdo descontrolada do sistema
imunolégico materno resulta na produgio excessiva de citocinas pré-inflamatdrias, como o
fator de necrose tumoral alfa (TNF-a) e a interleucina-6 (IL-6), que desempenham um papel

crucial na lesdo endotelial, na agregacio plaquetdria e na disfuncdo hepatica. Além disso, a
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disfun¢io plaquetdria e a ativagdo da coagulacio sdo importantes para a trombose

microvascular, uma caracteristica marcante da sindrome. 89

MANIFESTACOES CLINICAS

A sindrome HELLP engloba diferentes varia¢Ses laboratoriais, como aumento das
enzimas hepiticas, diminui¢do das plaquetas e hemélise. Embora a maioria das mulheres
com pré-eclimpsia (PE) nio desenvolva essa sindrome, ela é uma possivel apresentagio
dessa condi¢io. A PE com sinais graves e maior probabilidade de evoluir para a sindrome
HELLP inclui pressdo arterial sistélica > 160 mmHg ou pressdo arterial diastélica > 1o

P g P
mmHg em dois momentos diferentes, com um intervalo de 4 horas entre eles e com a
paciente em repouso. Além da trombocitopenia, outros sinais podem ser observados, como
elevacio das enzimas hepéticas em duas vezes o valor normal, dor epigistrica, edema
pulmonar, creatinina sérica > 1,1 mg/dL, e sintomas visuais e cerebrais recentes.”?

Os fatores de risco mais significativos para a PE incluem IMC antes da gestacio >

g g ¢

30, PE em gestacdo anterior, gestacdo multipla, hipertensdo crdnica e diabetes mellitus pré-
gestacional. No caso da sindrome HELLP, outros fatores de risco incluem histérico familiar
da doenga (mie e irmis), ocorréncia da sindrome em gestacdes anteriores, sindrome do
anticorpo antifosfolipide e idade gestacional precoce, o que aumenta a chance de
. ’ ~ - . ’
desenvolvimento da sindrome em futuras gestacdes. E importante destacar que é raro o
desenvolvimento da sindrome HELLP na primeira gestagdo.”?

Os sintomas clinicos caracteristicos da sindrome HELLP geralmente se manifestam

24
antes das 36 semanas de gestacdo e incluem dor no quadrante superior direito do abdome,
dor epigéstrica, nduseas e vomitos. Muitas mulheres também relatam mal-estar geral alguns
P1g ) 24 g
dias antes. Dados mostram que 30 a 60% das pacientes referem dor abdominal e 209
mencionam manifestacdes visuais. O exame fisico detecta hipertensio e proteiniria em 85%
das gestantes, além de edema e ganho de peso serem frequentemente observados antes do
quadro sindrémico. Os sintomas geralmente progridem rapidamente, com piora repentina.

Contudo, em casos excepcionais, pode ocorrer regressio clinica.”?

DIAGNOSTICO

O diagnéstico precoce e oportuno da Sindrome HELLP pode salvar a mie e o feto de
desfechos graves. Apesar de ser considerada uma variante e agravante da pré-eclimpsia, a

sindrome HELLP n3o necessita de niveis elevados de pressdo arterial. Suspeitar dessa
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condi¢io é crucial para evitar sua evolucio para casos severos. A presenca de
trombocitopenia em uma paciente com pré-eclimpsia é um sinal laboratorial de alerta.
Muitas pacientes sdo avaliadas e liberadas devido a sintomas inespecificos antes da definicdo
diagndstica, o que resulta em oportunidades perdidas para um diagnéstico precoce e a adogio
de medidas efetivas para reduzir os riscos maternos e perinatais.+?

Os critérios laboratoriais cldssicos para o diagnéstico da sindrome HELLP incluem
hemdlise (indicada por bilirrubinas totais > 1,2 mg/dL, esfregaco de sangue periférico com
formas andmalas de hemécias ou DHL > 600 U/L), disfungio hepatica (transaminases > 70
UI - ou o dobro do valor normal do método utilizado) e plaquetopenia (contagem de
plaquetas < 100.000/mm3).4

A trombocitopenia é a alteracio laboratorial mais precoce e principal encontrada,
com alteracdo dos tempos de protrombina, tempo parcial da tromboplastina e fibrinogénio
ocorrendo apenas em fases avancadas, quando a contagem de plaquetas cai abaixo de
30.000/mm3. Nessas ocasides, a paciente pode apresentar quadro tipico de Coagulacio
Intravascular Disseminada (CIVD), com hemorragia difusa (petéquias, sangramento
gengival, hemattria, hematémese, sangramento nos locais de pungdo) e riscos em
procedimentos cirtrgicos (episiotomia, cesirea).+

O comprometimento hepéitico manifesta-se inicialmente pela elevagio das enzimas
hepaticas, mas clinicamente destaca-se a presenca de ictericia, podendo evoluir para
disfungio grave que compromete o equilibrio metabélico, agrava as condic¢ées de coagulagio,
eleva a bilirrubina e pode culminar na formagio de hematoma subcapsular que pode romper-
se espontaneamente. Em relagdo aos problemas renais, a hemélise e o acimulo de bilirrubina
sdo responséveis pela sindrome hemolitico-urémica, que pode ser agravada pela queda da
pressdo arterial decorrente de quadros hemorréigicos, levando 2 insuficiéncia renal aguda e
elevacio das concentragdes plasmiticas de ureia e creatinina. Valores de creatinina
plasmética superiores a 1,1 mg/dL indicam insuficiéncia renal grave. Embora o
comprometimento de érgios-alvo especificos seja destacado, o dano endotelial é universal,
comprometendo a funcio de multiplos 6rgdos. Assim, muitas pacientes apresentam
desconforto respiratério ou edema pulmonar devido a danos nos capilares perialveolares,
edema e hemorragias cerebrais, e problemas no territério placentirio que podem levar ao
descolamento da placenta*

Além dos parimetros laboratoriais, é necessério realizar um diagnéstico diferencial

para descartar outras patologias que possam causar sinais e sintomas semelhantes, como
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hepatites virais agudas, colecistite aguda, pancreatite, lapus, figado gorduroso da gestagio,

’ . A . ’ .. A . ’ . ’ .
purpura trombocitopénica, sindrome hemolitico-urémica e choque séptico ou hemorrégico.
7

E importante considerar também arboviroses como febre amarela e dengue hemorrigica,

entre outras4

TRATAMENTO

O curso clinico da Sindrome HELLP ¢ frequentemente marcado por uma
deterioracio progressiva na condi¢io materno-fetal. A abordagem expectante apds o
diagndstico desta sindrome pode resultar em um prolongamento da gestagdo, cujos
beneficios devem ser criteriosamente avaliados. Entre a 242 e 342 semana de gestagdo, a
intervencdo ativa apresenta riscos de prematuridade e morbidade neonatal, justificando a
conduta expectante nessa fase. No entanto, devido a gravidade da condi¢io, a maioria dos
especialistas recomenda a interrup¢io da gravidez em mulheres com Sindrome HELLP,
independentemente da idade gestacional. Geralmente, isso é realizado por meio de cesariana,
embora o momento exato do parto dependa da gravidade da condi¢io e da satide da mie e
do feto. A remocio da placenta danificada é essencial para interromper a fonte de estresse
do sistema materno e permitir a recuperagio. Em casos em que a gesta¢do estid em um estégio
muito precoce e o feto ndo é vidvel, a inducdo do parto pode ser realizada.>%

O manejo da Sindrome HELLP deve ocorrer em unidades de cuidados intensivos
neonatais e obstétricos, sob os cuidados de uma equipe experiente e especializada, dada a
complexidade da condicdo. Pacientes com Sindrome HELLP que nio estio préximas de
entrar em trabalho de parto devem ser atendidas em centros de cuidados tercidrios. O
monitoramento inclui avaliagdo continua da pressio arterial, fun¢io hepética, concentragio
de plaquetas e hemoglobina. O controle da pressio arterial é uma prioridade e ¢
frequentemente alcangado com medicamentos anti-hipertensivos, como sulfato de magnésio
e bloqueadores de célcio. A estabilizagdo do paciente visa reduzir a carga de trabalho sobre
o figado e minimizar o risco de complica¢des, como hemorragia, insuficiéncia hepditica e
coagulopatia.’»®

O wuso de corticosteroides, devido aos seus efeitos anti-inflamatérios e
imunossupressores, pode modificar algumas das caracteristicas pré-inflamatérias da pré-
eclimpsia com caracteristicas graves e afetar favoravelmente o curso clinico. No entanto,
vérios ensaios clinicos randomizados com corticosteroides em altas doses para estabilizagio

da Sindrome HELLP no pré-parto ou pés-parto ndo mostraram diferenca significativa no
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risco de morte materna, morbidade materna grave ou morte perinatal e infantil, comparado
com placebo ou nenhum tratamento. O aumento na contagem de plaquetas foi o tinico efeito
notavel do tratamento, tornando o uso dessas medicag¢des ainda controverso.»»%

E essencial o monitoramento cuidadoso até o parto e no pés-parto na Sindrome
HELLP, com testes laboratoriais realizados pelo menos a cada 12 horas. Niveis de aspartato
aminotransferase superiores a 2.000 IU/L ou LDH superiores a 3.000 IU/L sugerem um
aumento no risco de mortalidade. Na evolu¢do natural da sindrome, hd uma relagio inversa
entre as tendéncias nos valores de plaquetas e nos niveis de enzimas hepiticas. Durante a
fase de agravamento da doenga, a contagem de plaquetas geralmente diminui enquanto os
valores das enzimas hepdaticas tendem a aumentar. Com cuidados de suporte, cerca de goo
das pacientes com Sindrome HELLP terdo uma contagem de plaquetas superior a 100.000/uL
e uma tendéncia a diminui¢io nos valores das enzimas hepiticas dentro de 7 dias apds o
parto.»6

Além do parto, pacientes com Sindrome HELLP frequentemente necessitam de
suporte clinico adicional, como transfusdes de plaquetas e concentrados de hemécias para
tratar a trombocitopenia e a hemdlise. A disfuncdo hepética requer monitoramento préximo
e, em casos graves, pode necessitar de consulta a um hepatologista. O sulfato de magnésio é
frequentemente administrado para prevenir convulses associadas a eclimpsia, uma
complicagdo comum da Sindrome HELLP. O acompanhamento cuidadoso apés o parto é
essencial para garantir a recuperacio adequada do paciente e o tratamento de quaisquer
complicagdes a longo prazo. O tratamento da Sindrome HELLP é altamente individualizado
e depende da gravidade da condicdo, da idade gestacional e do estado de satide da mie e do
feto. A gestio adequada pela equipe médica é fundamental para melhorar os resultados e

minimizar os riscos associados a essa sindrome potencialmente fatal.»»°

CONCLUSAO

A Sindrome HELLP é uma complicagio potencialmente fatal da gravidez, exigindo
diagndstico precoce e manejo especializado. Sua patogénese complexa e suas manifestacées
clinicas variadas tornam o diagnéstico desafiador, mas essencial para prevenir complicac¢des
graves. A revisdo da literatura destaca a importincia de reconhecer os sinais clinicos e
laboratoriais para uma intervengio eficaz. A interrup¢io da gravidez e o manejo intensivo
em unidades especializadas sio fundamentais para melhorar os desfechos maternos e

perinatais. O tratamento inclui monitoramento continuo, controle da pressio arterial e
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suporte clinico adicional, como transfusées e uso de medicamentos especificos. A
compreensao aprofundada da fisiopatologia e o desenvolvimento de protocolos de manejo

padronizados sio cruciais para aprimorar o atendimento e reduzir a mortalidade associada a

Sindrome HELLP.
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