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Der Begriff HELLP-Syndrom steht für Hämolyse
(Haemolysis), erhöhte Leberenzymaktivitäten (Elevated

Liver enzymes) und Thrombozytopenie (Low Platelet
count). Die Erstbeschreibung dieses Krankheitsbildes erfolg-
te 1982 durch Weinstein [1]. Es gilt als schwere, unkalku-
lierbar verlaufende und lebensbedrohliche Komplikation
hypertensiver Schwangerschaftserkrankungen [2]. Es lassen
sich jedoch auch HELLP-Syndrome ohne gleichzeitiges Vor-
handensein einer arteriellen Hypertonie beobachten.

Die Inzidenz wird in Deutschland mit 0,2 bis 0,85 %
bzw. 1 auf 150 bis 300 Geburten angegeben, bzw. 1 auf
70 Geburten in den hochspezialisierten Perinatalzentren
[3]. Das HELLP-Syndrom tritt häufiger bei Erstgebärenden
auf, das mediane Lebensalter liegt bei 25 Jahren und der
mittlere Manifestationszeitpunkt in der 34. SSW [4]. Etwa
ein Drittel aller Fälle manifestiert sich erst in den ersten
sechs Tagen post partum. Wenngleich die Definition des
Syndroms lediglich eine bestimmte laborchemische Kon-
stellation beinhaltet, verlaufen die meisten Erkrankungen
nicht klinisch symptomlos. Als Leitsymptom gelten rechts-
seitige Oberbauchbeschwerden als Ausdruck einer Leber-
kapselspannung, die in bis zu 90 % der Fälle beobachtet
werden können und häufig den laborchemischen Verän-
derungen um Tage oder Wochen vorausgehen [2]. Bereits
während der Schwangerschaft auftretende HELLP-Syndro-
me können einen schubweisen Verlauf aufweisen. Diese
Tatsache bildet eine Grundlage, um in sehr frühen Schwan-
gerschaftswochen eine Prolongation der Schwangerschaft
unter bestimmten Voraussetzungen anzustreben [5].

Für die meisten Fälle stellt jedoch die rasche Beendi-
gung der Schwangerschaft als kausale Therapie die anzu-
strebende Behandlung dar. Hierbei ist zu beachten, daß
die stärksten Änderungen der Laborwerte meist erst 24 bis
48 Stunden post partum zu beobachten sind. Es hat sich
gezeigt, daß die Zeit bis zu ihrer Normalisierung durch
Glukokortikoidgaben verkürzt werden kann [6].

Kasuistik

Eine 25jährige Erstschwangere wurde in der 31. SSW we-
gen einer klinisch symptomlosen Präeklampsie in einem
auswärtigen Krankenhaus aufgenommen. Es bestand eine
Proteinurie mit 5,6 g Eiweißverlust im 24-Stunden-Urin
mit entsprechend erniedrigten Eiweißwerten im Serum bei
bis dahin unauffällig verlaufener Zwillingsschwangerschaft.
Unter der oralen Gabe von 3 x 12,5 mg/d Dihydralazin
normalisierte sich der Blutdruck. Zur Lungenreifungsinduk-
tion wurde Betamethason verabfolgt. Hierunter zeigte der
I. Zwilling ein deutlich eingeschränktes Oszillationsmuster
mit variablen Dezelerationen im Kardiotokogramm, wäh-
rend das des II. Zwillings völlig unauffällig war. Thrombo-
zyten und Transaminasen lagen im Normbereich.

In dieser Situation erfolgte die Verlegung in die
Universitätsfrauenklinik Greifswald. Bei der Übernahme
war die Patientin normoton und frei von Symptomen. In
der Kontrolle waren die Transaminasen leicht erhöht bei
weiterhin normaler Thrombozytenzahl. Sonographisch
und dopplersonographisch zeigten sich regelrechte Befun-
de bei der diamnialen, dichorialen Geminigravidität.
Nach dem Transport kam es zu einer leichten Wehen-
tätigkeit. Da keine Dezelerationen mehr nachweisbar wa-
ren, wurde unter niedrig dosierter intravenöser Toko-
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Aufgrund möglicher schwerwiegender Komplikationen und der hohen Letalität sind die Geburtshelfer seit seiner Erstbeschreibung darauf fokussiert,
das HELLP-Syndrom mit seinem sehr variablen klinischen Erscheinungsbild so frühzeitig wie möglich zu erkennen. Trotz der durch die verschiedenen
modernen Therapieansätze deutlich verbesserten Prognose bzw. reduzierten Letalität stellt dieses Krankheitsbild weiterhin eine lebensbedrohliche
Erkrankung dar. Im folgenden berichten wir über den Fall einer 25jährigen Erstschwangeren mit Geminigravidität, bei der sich in der 31.
Schwangerschaftswoche (SSW) eine Präeklampsie entwickelte. Wegen zusätzlich kardiotokographisch nicht auszuschließender Hypoxie eines Zwillings
wurde die primäre Schnittentbindung in der 31 + 2 SSW durchgeführt. Bei zunächst nur moderat veränderten Laborparametern erfolgte kurze Zeit
nach der Geburt die Diagnose eines HELLP-Syndroms. Bereits wenige Stunden später kam es zur Entwicklung eines Multiorganversagens, das trotz
Ausschöpfung aller intensivtherapeutischen Maßnahmen (einschließlich Implantation einer perkutanen Herz-Lungen-Maschine) letztlich letal endete.
Obwohl im vorliegenden Fall die einzige kausale Therapie des HELLP-Syndroms – die Entbindung – noch vor der eigentlichen Diagnosestellung
erfolgte, die Laborveränderungen zunächst nur gering waren und ungeachtet sofortiger zusätzlicher symptomatischer Therapie entwickelte der klinische
Verlauf eine nicht mehr beherrschbare Dynamik.

Because of the possibility of severe complications and a high rate of mortality obstetricians have learned to realize HELLP syndrome with its very
variable clinical forms early. In spite of better prognosis and lower mortality rate because of various therapies this disease is further dangerous to life.
We report on the case of a 25 year old primigravida with twin pregnancy who developed a preeclampsia in 31st week of gestational age. Because of
the possibility of hypoxia at one of the twins a caesarean section was done at 31 + 2 weeks of gestational age. Only short time after delivery a HELLP
syndrome was diagnosed. The changes in laboratory parameters have been small at this time. Already few hours later a multiple organ failure
developed. In spite of intensive medical care inclusive implantation of a percutane heard-lunge-machine the disease ended deathly. Although delivery,
the only causal therapy of the HELLP syndrome, was done before diagnosis, changes in laboratory parameters were moderate and additional intensive
therapy was done directly after diagnosis it wasn’t able to influence the clinical course. J Hypertonie 2004; 8 (4): 7–10.
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lysetherapie mit Fenoterol und Magnesium eine zunächst
abwartende Haltung über die ersten 8 Stunden eingenom-
men. Eine passagere Oligurie konnte durch einmalige
Gabe von Mannitol behoben werden.

Am kommenden Morgen, zwölf Stunden nach Verle-
gung, war das Kardiotokogramm des I. Zwillings silent. Bei
der bestehenden Präeklampsie und nicht auszuschließen-
der Hypoxie des I. Zwillings entschloß man sich zur
Durchführung einer Sectio. Diese erfolgte problemlos in
Spinalanästhesie. Es konnten zwei lebensfrische Kinder
entwickelt werden. Bereits unter der Operation war die
Patientin teils unruhig, klagte über Rückenschmerzen und
teilweise Dyspnoe. Deshalb erfolgte postoperativ eine ver-
längerte Überwachung im anästhesiologischen Aufwach-
raum. Alle Symptome sprachen auf therapeutische Maß-
nahmen gut an. Unter Gabe von Analgetika und Sauerstoff
verschwanden die Rückenschmerzen und die Dyspnoe.
Eine zwischenzeitlich beobachtete Stundenurinver-
minderung normalisierte sich nach Volumengabe und ein-
malig 10 mg Furosemid völlig. Zu diesem Zeitpunkt wurde
die Diagnose HELLP-Syndrom anhand der präoperativ ent-
nommenen Laborwerte gestellt: Thrombozyten: 85 Gpt/l;
ALAT: 1,45 µmol/sl; ASAT: 1,89 µmol/sl; freies Hb im Se-
rum: 40 µmol/l. Es wurden 40 mg Methylprednison i.v.
appliziert. Der Zustand der Patientin war zunächst stabil.

6 Stunden post partum fiel der systolische Blutdruck
innerhalb von 45 min von 110 auf unter 90 mmHg, und
war weitere 5 Minuten später nicht mehr meßbar. Die Pa-
tientin war zunächst noch ansprechbar und schmerzfrei.
Es zeigten sich eine Anämie (Hb: 5,0 mmol/l) und eine
ausgeprägte Hyperkaliämie (7,8 mmol/l) sowie eine
Hämoglobinurie als Ausdruck einer deutlichen Hämolyse.
Zur Blutdruckstabilisierung wurden Hydroxyethylstärke,
Cafedrin/Theodrenalin sowie Dopamin gegeben, gleich-
zeitig wurde die Hyperkaliämie im Serum mittels Glukose-
/Insulininfusionen und Kalziumgaben behandelt. Es erfolg-
te die Verlegung der Patientin auf die Intensivtherapie-
station der Klinik für Anästhesiologie und Intensivmedizin.

Unter dem Bild der schweren Hämolyse mit
Gerinnungsstörung (Thrombozyten: 85 Gpt/l; Thrombo-
plastinzeitwert: 52 % (INR 1,51); PTT: 61 s; Fibrinmonomer-
Nachweis: negativ), des Leberzellzerfalls (ASAT: 31,7 µmol/
sl; ALAT: 22,9 µmol/sl; GLDH: 22970 nmol/sl) sowie eines
kongestiven Lungenödems und Nierenversagens (Kreatinin:
276 µmol/l; Harnstoff: 14,3 mmol/l) mit nephrotischem
Syndrom wurde die Diagnose eines Multiorganversagens
gestellt. Trotz Weiterführung der bereits initiierten Therapie
sowie forcierter Diurese mit Mannitol und Furosemid, Sub-
stitution von Blutbestandteilen und gerinnungsaktiven Sub-
stanzen (im gesamten Verlauf: 17 x 300 ml Erythrozyten-
konzentrate, 34 x 200 ml Thrombozytenkonzentrate, 26 x
200 ml gerinnungsaktives Plasma, 1000 IE Antithrombin III),
kontinuierlicher Hydrokortison-Infusion sowie bereits früh-
zeitig initiierter CPAP-Atemhilfe kam es 10 Stunden post
partum zur respiratorischen Dekompensation und zum
Herzstillstand. Die endotracheale Intubation und eine
zweiminütige Herzdruckmassage einschließlich Gabe von
Katecholaminen (Dobutamin 10 µg/kg/min, Adrenalin 2
mg, nachfolgend Noradrenalin bis 0,2 µg/kg/min) führten
zu zunächst stabilen Kreislaufverhältnissen. Bereits zwei
Stunden später mußte die Patientin erneut eine Minute we-
gen eines ausgeprägten Blutdruckabfalls mit nachfolgender
Asystolie reanimiert werden. Zur differenzierten Steuerung
der Volumen- und Katecholamintherapie erfolgte die Anla-
ge eines Pulmonaliskatheters.

Am ersten Tag post partum wurde bei inzwischen ein-
getretener Anurie zur Senkung des Kaliumspiegels sowie
zum Volumenentzug mit einer kontinuierlichen veno-ve-
nösen Hämofiltrationsbehandlung begonnen. Zur verbes-
serten Ventilation der Lunge erfolgte die Lagerung im
Rotationsbett. Eine transthorakale Echokardiographie zeig-
te bis auf eine Hypo- bis Akinesie des Septums einen an-
sonsten unauffälligen Befund. 60 Stunden post partum
kam es jedoch zu einem erneuten, weitgehend therapie-
refraktären Schockzustand. Der Kreislauf konnte nur unter
höchsten Katecholamindosierungen (Dobutamin 10 µg/
kg/min; Noradrenalin bis 2 µg/kg/min, Adrenalin bis 1 µg/
kg/min) aufrechterhalten werden. Es zeigten sich nunmehr
die echokardiographischen Zeichen einer Rechtsherz-
belastung, die als Folge einer möglichen Lungen-
thromboembolie interpretiert wurden. Auffällig war außer-
dem eine apikale ST-Streckenhebung im Elektrokardio-
gramm. Zum Ausschluß einer Lungenthromboembolie so-
wie einer ischämischen Ursache des zu diesem Zeitpunkt
als kardiogen interpretierten Schockgeschehens wurde eine
kombinierte Pulmonalis- und Koronarangiographie durch-
geführt. Es zeigte sich eine umschriebene Lungenembolie
im rechten Unterfeld, welche die hämodynamischen Pro-
bleme aber nicht erklären konnte. Die Koronarien waren
unauffällig. Aufgrund der ermittelten Hämodynamik wurde
die Diagnose einer akuten restriktiven Kardiomyopathie ge-
stellt. Noch im Katheterlabor kam es erneut zu einer
Asystolie mit elektromechanischer Entkopplung, wobei
auch eine Schrittmacherstimulation erfolglos blieb. Darauf-
hin wurde als ultima ratio ein extrakorporales femoro-
femorales Linksherz-Assistsystem (Rotaflow Console RFC
20-970 und Quadrox Membranoxygenator) implantiert und
die Patientin in das Herz- und Diabeteszentrum Mecklen-
burg/Vorpommern nach Karlsburg verlegt.

Unter der extrakorporalen Zirkulation an der
perkutanen Herz-Lungen-Maschine kam es während der
darauf folgenden vier Stunden zu einer kurzfristigen Besse-
rung der hämodynamischen Parameter. Im Labor zeigte
sich nunmehr eine deutliche Myoglobinämie (30.000 ng/
ml) als Ausdruck einer fulminanten Rhabdomyolyse neben
den Zeichen eines Multiorganversagens (u.a. ASAT/ ALAT:
100–150faches der Norm). Darüber hinaus bestand eine
nicht beeinflußbare Hyperlaktatämie mit Laktatazidose
(Laktat: > 30 mmol/l; pH: zwischen 7,1 und 7,2; BE zwi-
schen -9 bis -15 trotz fortwährender Pufferung). Nach drei
Stunden erfolgte ein erneuter, nun nicht mehr beeinfluß-
barer Kreislaufzusammenbruch mit Herzstillstand, woran
die Patientin 88 Stunden post partum verstarb. Eine Sekti-
on wurde von den Angehörigen abgelehnt.

Diskussion

Ein Müttersterblichkeitsfall stellt in den entwickelten Län-
dern ein sehr seltenes Ereignis dar. In den Jahren 1989 bis
1994 betrug die Müttersterblichkeit in Bayern 7,8/100.000
Lebendgeborene. Der Rückgang gegenüber dem Zeitraum
von 1983 bis 1988 mit 13,6/100.000 Lebendgeborene ist
besonders auf den Rückgang bei direkt bedingten Sterbe-
fällen zurückzuführen [7]. Im Zeitraum von 1983 bis 1996
wurden in Bayern 176 Müttersterblichkeitsfälle registriert.
Nach 41 thrombembolischen Ereignissen und 29 Hämor-
rhagien waren mit 21 Fällen hypertensive Erkrankungen
die dritthäufigste Haupttodesursache [8]. Die besondere
Bedeutung des HELLP-Syndroms dabei wird durch Onrust
et al. anläßlich einer kasuistischen Darstellung mit Anga-
ben aus den Niederlanden hervorgehoben. In den Jahren
1988 bis 1992 wird auf 35 direkte Müttersterblichkeitsfälle
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verwiesen. In 13 Fällen davon war eine Präeklampsie die
Todesursache, wobei in 8 dieser 13 Fälle ein HELLP-Syn-
drom vorhanden war [9].

Komplikationen beim HELLP-Syndrom sind lange be-
kannt. Bereits 1993 beschrieben Sibai et al. bei 442 beob-
achteten Fällen in 21 % eine disseminierte intravasale
Gerinnungsstörung, in 16 % eine vorzeitige Plazentalösung,
in jeweils 8 % ein akutes Nierenversagen bzw. Aszites und
in jeweils 6 % ein Lungenödem bzw. Pleuraergüsse. In 1 %
der Fälle beobachteten sie ein Hirnödem, Netzhautablö-
sungen, Larynxödem, Leberhämatome oder ein ARDS
[10]. Das Auftreten dieser Komplikationen ist beim HELLP-
Syndrom häufiger und schwieriger vorhersehbar als bei
der Präeklampsie [3].

Es sind mehrere Schemata zur Behandlung mit
Glukokortikoiden im Rahmen der Schwangerschafts-
prolongation sowie zur postpartalen Therapie beim HELLP-
Syndrom angegeben worden [6, 11–14]. Sie werden ange-
wendet, um die Zeit zur Erholung der laborchemischen
Veränderungen zu verkürzen und Komplikationen mög-
lichst zu vermeiden. Einzelne Komplikationen können be-
reits lebensbedrohliche Gefahren in sich bergen. Es sei
hier exemplarisch an die Ruptur eines Leberkapsel-
hämatoms gedacht. Kommt es jedoch zu einem Multi-
organversagen, so werden die therapeutischen Optionen
oft limitiert. In Kasuistiken über HELLP-Syndrome mit müt-
terlicher Letalität finden sich deshalb immer wieder Dar-
stellungen mit Multiorganversagen [10, 15].

In dem von uns beobachteten Fall hat sich das HELLP-
Syndrom offenbar unmittelbar peripartal entwickelt. Weder
die Beendigung der Schwangerschaft durch Sectio
caesarea, die bereits vor Erhalt der Laborwerte – die zur
Diagnose HELLP-Syndrom führte – erfolgte, noch die sofor-
tige Gabe von Methylprednison konnten den foudroyanten
Verlauf aufhalten. Das Erkennen des letztendlich rasant ein-
setzenden Multiorganversagens führte zur sofortigen Aus-
schöpfung aller interdisziplinären Therapieoptionen. Den-
noch konnte das Geschehen nicht aufgehalten werden.

Die im Endstadium diagnostizierte akute, restriktive
Kardiomyopathie wird von Intensivmedizinern im Rah-
men eines Multiorganversagens anderer Kausalität häufig
gesehen. Im Gegensatz zu der in der Geburtshilfe bekann-
ten peripartalen Kardiomyopathie [16–18] werteten wir
sie bei dem von uns beschriebenen Fall als Folge des
durch HELLP-Syndrom bedingten Multiorganversagens.

Der Fall zeigt eindrucksvoll, daß auch bei frühzeitiger
Diagnose und Therapie ein HELLP-Syndrom einen foudro-
yanten, nicht beeinflußbaren, letalen Verlauf im Multi-
organversagen nehmen kann.
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