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Streszczenie

W przebiegu uktadowych choréb tkanki tacznej wystepujg rézne
powiktania potoznicze, m.in. nawracajace poronienia, wewngtrzma-
ciczne op6znienie wzrostu ptodu lub stan przedrzucawkowy. Auto-
rzy opisali przypadek 36-letniej chorej na toczen rumieniowaty
uktadowy i wtérny zespot antyfosfolipidowy, u ktérej w 17. tygodniu
cigzy doszto do rozwoju zespotu HELLP, na ktéry sktada sie hemoli-
za, podwyzszona aktywnos¢ enzymoéw watrobowych i matoptytko-
wos¢ (hemolysis, elevated liver enzymes, low platelet count —
HELLP). Leczenie glikokortykosteroidami, heparyna matoczastecz-
kowa, immunoglobulinami dozylnymi i lekami hipotensyjnymi
pozwolito uzyskac poprawe stanu klinicznego chorej i normalizacje
wynikéw badan laboratoryjnych. Pomimo zastosowanego leczenia,
w 18. tygodniu cigzy doszto do wewngtrzmacicznego zgonu ptodu.
Celem publikacji jest zwrdcenie uwagi na mozliwos¢ wczesnego
wystepowania zespotu HELLP u chorych na uktadowe choroby tkan-
ki tacznej.

Wstep

Zespdt HELLP (hemolysis, elevated liver enzymes, low
platelet count) charakteryzuje sie rownoczesnym wystepo-
waniem hemolizy, podwyzszonej aktywnosci amino-
transferaz i matoptytkowosci u kobiet w okresie cigzy lub
potogu [1-3]. Przyczyna zespotu pozostaje nieznana. Pew-
ne znaczenie predysponujace przypisuje sie wspétistnie-
jacym chorobom matki, takim jak nadcisnienie tetnicze, cho-

Summary

The presence of connective tissue diseases is associated with
numerous pregnancy complications, such as recurrent miscar-
riages, intrauterine growth retardation or preeclampsia. A case of
a 36-year-old woman with systemic lupus erythematosus and sec-
ondary antiphospholipid syndrome who developed a syndrome of
haemolysis, elevated liver enzymes and low platelet count (HELLP
syndrome) at 17 weeks of gestation is described. Treatment with
corticosteroids, subcutaneous heparin, intravenous immunoglob-
ulin and hypotensive drugs led to improvement of the clinical
symptoms and normalization of laboratory parameters. Despite
treatment, intrauterine foetal death occurred at 18 weeks of ges-
tation.

The purpose of this case report is to increase awareness of the
possibility of early onset of HELLP syndrome in patients with con-
nective tissue diseases.

roby nerek i choroby autoimmunologiczne, przede wszyst-
kim toczen rumieniowaty uktadowy i zesp6t antyfosfo-
lipidowy [3-5].

Prezentowany przypadek ma zwréci¢ uwage na
mozliwos¢ wczesnego wystepowania zespotu HELLP
u kobiet z uktadowymi chorobami tkanki tacznej, przy
wspotistniejacym zespole antyfosfolipidowym.
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Kobieta, lat 36, w 17. tygodniu cigzy, z rozpoznanym od
kilku lat toczniem rumieniowatym uktadowym i wtérnym
zespotem antyfosfolipidowym, zostata przyjeta na Oddziat
Potozniczo-Ginekologiczny Wojewddzkiego Szpitala Spe-
cjalistycznego w Radomiu z powodu nagtego pogorszenia
stanu ogodlnego, boléw brzucha, nudnosci i wymiotéw,
wystepujacych od 2 dni.

W wykonanych badaniach stwierdzono matoptytkowosé
(84 tys./mm3), wydtuzony APTT (51,6 s), podwyzszong aktyw-
nos¢ aminotransferaz (AspAT 220 j./|, AIAT 140 j./1) oraz nie-
znaczne poszerzenie drég zotciowych w lewym ptacie
watroby i kilka hiperechogenicznych obszaréw o Srednicy
ok. 5 cm w prawym ptacie watroby w badaniu ultrasono-
graficznym. W drugiej dobie hospitalizacji, z uwagi na pogar-
szanie sie stanu ogélnego chorej, dalszy wzrost aktywno-
Sci aminotransferaz (AspAT 844 j./I, AIAT 1088 j./|) i narastanie
matoptytkowosci (31 tys./mm3) chorg z zachowang ciaza
przeniesiono do Kliniki Potoznictwa i Ginekologii CMKP
w Warszawie, a nastepnie do Kliniki Choréb Wewnetrznych
i Reumatologii WIM CSK MON w Warszawie.

W dniu przyjecia do Kliniki chora zgtaszata ogélne
ostabienie, béle w prawym podzebrzu, nudnosci i wymioty.
W wywiadzie toczerh rumieniowaty uktadowy rozpoznany
w 1999 r, przebiegajacy z zajeciem nerek, stawow, skory
i obecnoscia przeciwciat ANA, anty-Ro, anty-La w surowicy
oraz wtorny zespét antyfosfolipidowy rozpoznany w 2001 r.
na podstawie trzech poronien samoistnych i obecnosci prze-
ciwciat antykardiolipinowych w surowicy. P6t roku przed
zajsciem w cigze uzyskano u chorej remisje tocznia uktado-
wego, cztery miesigce przed zajsciem w cigze zakonczono
leczenie pulsami dozylnymi cyklofosfamidu. Przed zajsciem
w cigze w leczeniu podtrzymujacym remisje stosowano pred-
nizon w dawce 15 mg/dobe i kwas acetylosalicylowy
w dawce 75 mg/dobe, a od momentu stwierdzenia cigzy pred-
nizon w dawce 15 mg/dobe i enoksaparyne podskérnie
w dawce 60 mg/dobe. Do 17. tygodnia cigzy chora nie
zgtaszata zadnych dolegliwosci, nie stwierdzano réwniez nie-
prawidtowosci w wynikach badan laboratoryjnych.

W dniu przyjecia do Kliniki w badaniu przedmiotowym
z odchylen od normy stwierdzono podwyzszone cisnienie
tetnicze i niewielkie obrzeki podudzi. W wykonanych
badaniach laboratoryjnych stwierdzono matoptytkowos¢
(25 tys./mm3), podwyzszong aktywnos¢ aminotransferaz
(AspAT 813 j./1, AIAT 780 j./1), cechy hemolizy (obnizenie
poziomu Hgb z 14,5 g/dl do 11,7 g/dl, LDH 2496 j./|)
i biatkomocz (4,66 g/dobe). W trakcie hospitalizacji obser-
wowano dalsze narastanie niedokrwistosci (Hgb 8,6/dl).
Na podstawie typowych objawéw klinicznych i niepra-
widtowosci laboratoryjnych rozpoznano zespdt HELLR

Leczenie chorej prowadzono we wspétpracy z Klinika
PotoZnictwa i Ginekologii CMKP w Warszawie. W leczeniu
stosowano prednizon w dawce 1 mg/kg m.c. na dobe, eno-

ksaparyne podskérnie w dawce 2 x 60 mg/dobe, leki hipo-
tensyjne, tj. antagoniste kanatéw wapniowych, furosemid
i metyldope, siarczan magnezu, Swiezo mrozone 0socze oraz
immunoglobuliny dozylne w tacznej dawce 2 g/kg m.c.
W 9. dobie leczenia stwierdzono wewnatrzmaciczne obumar-
cie ptodu. Po ukoniczeniu cigzy obserwowano szybka popra-
we ogodlnego stanu chorej, ustapienie objawdéw klinicznych,
normalizacje cisnienia tetniczego, ustapienie obrzekow
i biatkomoczu, zmniejszenie matoptytkowosci (52 tys./mm3),
niedokrwistosci (Hgb 10,7 g/dl) i aktywnosci aminotransferaz
(AspAT 54 j./|, AIAT 86 j./|) oraz ustgpienie zmian stwier-
dzanych w badaniu ultrasonograficznym watroby.

Kontynuowano leczenie prednizonem w dawce
1 mg/kg m.c. na dobe, enoksaparyng podskornie w daw-
ce 1 x 60 mg/dobe i lekami hipotensyjnymi. Ponadto
w leczeniu tocznia uktadowego zastosowano réwniez chlo-
rochine w dawce 250 mg/dobe.

W trakcie dalszej 3-miesiecznej obserwacji chora nie
zgtaszata zadnych dolegliwosci, nie stwierdzano réwniez
nieprawidtowosci w wynikach badan laboratoryjnych.
Z uwagi na przetrwate nadcisnienie tetnicze stosowano leki
hipotensyjne. Stopniowo zmniejszano dawke prednizonu,
po 2 miesigcach od zakofczenia cigzy odstawiono enoksa-
paryne i rozpoczeto podawanie kwasu acetylosalicylowego
w dawce 75 mg/dobe.

Dyskusja

Zespot HELLP jest rzadka choroba. Ocenia sie, ze doty-
czy jedynie 0,2-1% ogblnej populacji ciezarnych kobiet, ale
az 10-20% kobiet ze stanem przedrzucawkowym i 5-10%
kobiet z rozpoznanym zespotem antyfosfolipidowym [1-3,
5-8]. Sredni wiek zachorowania wynosi ok. 29 lat [3, 9]. Okoto
70-80% przypadkoéw zespotu HELLP wystepuje w czasie
cigzy, gtownie w Il trymestrze [2, 8]. Sredni wiek cigzowy
w chwili zachorowania wynosi 30-33 Hbd (3, 5, 9, 10]. Jedy-
nie 20-30% przypadkéw wystepuje w okresie potogu,
zwykle do 48 godzin po porodzie [2, 8]. U prezentowanej
w pracy chorej objawy zespotu HELLP wystapity juz w 17. ty-
godniu cigzy, co mozna wigzac ze wspbtistniejacymi cho-
robami autoimmunologicznymi, tj. toczniem rumieniowa-
tym uktadowym i wtérnym zespotem antyfosfolipidowym.
Wiadomo, ze wsrdd kobiet z zespotem antyfosfolipidowym
choroba zwykle rozpoczyna sie wczesnie, w 2/3 przypad-
kow nawet przed 27. tygodniem cigzy [5, 8, 11].

Najczestszym objawem zespotu HELLP, wystepujacym
nawet u 90% chorych, sa bole brzucha zlokalizowane w nad-
brzuszu lub prawym podzebrzu [3, 12]. Rzadziej wystepuja
nudnosci i wymioty [12]. U wiekszosci chorych wystepuja
objawy stanu przedrzucawkowego, tj. biatkomocz i nad-
cisnienie tetnicze, oraz zwigzane z nim béle gtowy i zabu-
rzenia widzenia[1, 3, 5, 12, 13]. Rozpoznanie choroby usta-
la sie na podstawie klasycznych objawéw klinicznych
i nieprawidtowosci w badaniach laboratoryjnych, takich jak
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niedokrwistos¢ hemolityczna, podwyzszona aktywnosé ami-
notransferaz i matoptytkowos¢ [3, 5, 12]. Prezentowana cho-
ra zgtaszata typowe dla zespotu HELLP objawy kliniczne,
tj. béle w prawym podzebrzu, nudnosci i wymioty. Tak jak
i uwiekszosci chorych, wystepowaty u niej objawy stanu
przedrzucawkowego, tj. biatkomocz i nadcisnienie tetni-
cze. W badaniach laboratoryjnych potwierdzono typowa
dla zespotu HELLP triade nieprawidtowosci.

W zaleznosci od liczby ptytek krwi (PLT) w surowicy
wyréznia sie trzy postacie zespotu HELLP: ciezka — PLT
< 50 tys., umiarkowana — PLT 50-100 tys., i tagodng — PLT
>100tys. [1, 5, 6]. U opisanej chorej w kilkukrotnych ozna-
czeniach stwierdzano liczbe ptytek krwi ponizej 50 tys./mm?3.
Na tej podstawie rozpoznano postac ciezka zespotu HELLP
Jest to zgodne z dotychczasowymi obserwacjami méwigcymi
o ciezszym przebiegu choroby u kobiet z chorobami auto-
immunologicznymi, zwtaszcza z zespotem antyfosfolipi-
dowym [5, 8].

Leczenie zespotu HELLP zalezy od ciezkosci choroby, cho-
réb towarzyszacych matki i wieku ciazowego w chwili roz-
poznania. Zesp6t HELLP moze by¢ przyczyna powaznych
powiktah narzadowych, m.in. rozsianego wykrzepiania
wewnatrznaczyniowego, krwotokéw, ostrej niewydolno-
Sci oddechowej (ARDS), zaburzen neurologicznych i ostrej
niewydolnosci nerek [1, 6, 13-15]. Smiertelnos¢ szacuje sie
na 1-5% kobiet, w postaci ciezkiej moze ona siega¢ nawet
10% [1, 5, 6, 13, 14]. Wiadomo réwniez, ze ryzyko wystapie-
nia powiktan potozniczych jest tym wieksze, im nizszy wiek
cigzowy w chwili rozpoznania lub rozwigzania cigzy i jest
wieksze m.in. u chorych z uktadowymi chorobami tkanki
tacznej[3, 5, 6, 15]. W przypadkach zagrozenia zycia mat-
ki wskazane jest jak najszybsze zakorniczenie cigzy, nieza-
leznie od wieku cigzowego i dojrzatosci ptodu [12, 14].
W przypadkach przebiegajacych bez zagrozenia zycia
matki mozna natomiast podja¢ prébe leczenia zacho-
wawczego, obejmujacego m.in. monitorowanie stanu
matki i ptodu, leczenie hipotensyjne, profilaktyke drgawek
za pomoca siarczanu magnezu, przyspieszanie dojrzewania
ptuc ptodu za pomoca glikokortykosteroidéw (GKS —deksa-
metazonu lub betametazonu) oraz u czesci chorych sto-
sowanie lekéw przeciwzakrzepowych, immunoglobulin,
plazmaferez lub GKS [2, 5, 8, 11, 12, 14, 16].

U prezentowanej chorej poza ciezka matoptytkowoscia
nie wystepowaty inne zmiany zagrazajace jej zyciu, dlate-
go tez odstapiono od pilnego zakohczenia ciazy i podjeto
prébe leczenia zachowawczego. Zastosowano sciste moni-
torowanie chorej i regularne ultrasonograficzne monito-
rowanie ptodu, podano leki hipotensyjne i siarczan magne-
zu. Z uwagi na wspdtistniejace choroby autoimmunologiczne,
tj. toczeh rumieniowaty uktadowy i zespét antyfosfolipidowy,
ktére u chorej mogty by¢ podtozem zespotu HELLP, w lecze-
niu stosowano heparyne matoczasteczkowa, GKS w wyso-
kiej dawce i dozylnie immunoglobuliny.
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Zastosowane leczenie spowodowato ustapienie obja-
wow klinicznych i stopniowa normalizacje wynikéw badan
dodatkowych u matki, jednak z powodu wczesnego wie-
ku cigzowego nie pozwolito na pomyslne zakonczenie ciagzy.
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