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Abstract

Cranial MRI Findings of Severe HELLP Syndrome Treated With Plasmapheresis
We present a case of severe postpartum HELLP (hemolysis, elevated liver enzymes, low platelets) syndrome associated with
central nervous system symptoms. Cerebral manifestations of HELLP syndrome and relevant radiological findings were dis-
cussed. Microvascular endothelial damage causes hemolysis of red blood cell and subsequent thrombosis occurs in the
pathophysiology of syndrome. Diffuse symmetric hyperintensities in bilaterally basal ganglions, fronto-parieto-occipital cor-
tical and subcortical white matter were illustrated on T2 weighted magnetic resonance imaging (MRI) of our case. Diffusion
weighted images showed that these abnormalities are areas of vasogenic edema accompanied by focal cytotoxic edema with
diffusion restriction. Plasma exchange was resulted in a steady improvement. This case illustrates the potential importance
of early diagnosis with diffusion weighted imaging and management of pregnancy-related thrombotic microangiopathy for
better neurological outcome.
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Özet
Santral sinir sistemi semptomlar›n›n efllik etti¤i a¤›r HELLP (hemoliz, karaci¤er enzimlerinde art›fl, trombosit say›s›nda aza-
l›fl) sendromlu postpartum bir olguyu sunuyoruz. HELLP sendromunun serebral belirtileri ve ilgili radyolojik bulgular› tart›-
fl›ld›. Patofizyolojide, mikrovasküler endotelyal hasar k›rm›z› kan hücrelerinde hemolize neden olmakta ve bunun ard›ndan
trombozis geliflmektedir. Olgumuzun T2 a¤›rl›kl› manyetik rezonans görüntülemesinde (MRG), bilateral bazal ganglionlar,
fronto-paryeto-oksipital korteks ve subkortikal beyaz cevherde yayg›n simetrik intensite art›fllar› izleniyordu. Bu patolojilerin
difüzyon a¤›rl›kl› görüntülerinde, difüzyon k›s›tlamas› içeren fokal sitotoksik ödemin efllik etti¤i, vazojenik ödem alanlar› ol-
du¤u görüldü. Plazma de¤iflimi ile sürekli bir iyileflme elde edildi. Bu olgu, gebelikle iliflkili trombotik mikroanjiopatide daha
iyi nörolojik sonuç elde edebilmek için, difüzyon a¤›rl›kl› görüntülemenin erken tan› ve tedavide potansiyel önemi oldu¤unu
göstermektedir.
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CASE REPORT

Girifl

Hemoliz, karaci¤er enzimlerinde art›fl ve trombosit say›s›nda

azalma ile karakterize HELLP sendromu, gebeli¤in geç döne-

minde geliflen hipertansif hastal›¤› daha da a¤›rlaflt›rabilen bir

mikroanjiopati ve trombosit y›k›m durumudur. ‹mmünopato-

lojik mekanizmalarla geliflen yayg›n endotel hasar› ve trombo-

tik mikroanjiopatik seyir; böbrek, karaci¤er, hematolojik sis-

tem, kalp ve beyin gibi birçok yaflamsal organ› etkileyebil-

mekte, hafif nezle benzeri flikayetten a¤›r konvülziyona kadar

de¤iflebilen yak›nmalara yol açabilmektedir (1). Beyin ödemi,

enfarkt ve kanama gibi ciddi intrakranial komplikasyonlar›n

geliflimi maternal morbidite ve mortaliteyi önemli ölçüde etki-

leyebilmektedir. Konvansiyonel görüntüleme yöntemleri ile

sitotoksik-vazojenik ödem ve enfarkt ayr›m›n› yapmak olduk-

ça güçtür. Difüzyon a¤›rl›kl› manyetik rezonans görüntüleme-

nin (MRG), eklamptik olgularda serebral enfarkt ile vazojenik

ödem ayr›m›nda yararl› olaca¤› bildirilmifltir (2). HELLP

sendromlu olgularda da iskemi-ödem ayr›m› benzer olarak

önem tafl›maktad›r.

Bu olgu sunumunda, do¤um sonras› klinik seyri giderek kötü-

leflen ve HELLP sendromu geliflen bir olguyu, kranial manye-

tik rezonans görüntüleme ve difüzyon a¤›rl›kl› görüntüleme

bulgular› ›fl›¤› alt›nda sunmay› amaçlad›k.
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Olgu Sunumu

Yirmi iki yafl›nda, primigravid 28. gestasyonel haftadaki

olgunun, epigastrik kar›n a¤r›s› yak›nmas›yla acil servise bafl-

vurdu¤u, muayenede intrauterin exitus tan›s› konuldu¤u esna-

da konvülsiyon geçirdi¤i epikrizinden ö¤renildi. Hariçte in-

düksiyonla vajinal yolla yapt›r›lan do¤um sonras›nda, klinik

durumunun kötüleflmesi, karaci¤er fonksiyon testlerinde yük-

selme ve trombosit say›s›nda düflme nedeniyle hastanemize

nakledildi. Hastanemiz acil servisinde yap›lan ilk muayenede,

olgunun uykuya meyilli, ancak sözel uyaranlara yan›t verdi¤i

ve orta derecede hipertansiyonu (150/95 mmHg) oldu¤u sap-

tand›. Laboratuvar incelemesinde hemolizi iflaret eden bulgu-

lar; indirekt bilirubin 2.3 mg dL-1 (normal aral›k (NA): 0-1.2),

laktat dehidrogenaz (LDH) 5883 U L-1 (NA: 135-225), he-

moglobin 12 g dL-1 (NA: 14-18), yükselmifl karaci¤er enzim-

leri; aspartat aminotransferaz (AST) 2575 U    L-1 (NA: 0-37),

alanin aminotransferaz (ALT) 3680 U L-1 (NA: 0-42) ve

trombosit say›s›nda azalma 29x103 μL-1 (NA:130-400) sap-

tand›. Strip ile yap›lan idrar analizinde dansite 1020, protein

3+, eritrosit 4+ ve direkt mikroskobik incelemede bol eritro-

sit izlendi. HELLP sendromu tan›s› ile olgu obstetrik servisin-

de izleme al›narak metildopa 4x250 mg, taze donmufl plazma

(TDP) ve trombosit transfüzyonu tedavisi baflland›. Hastane-

ye geliflinin 16. saatinde olguda alt ve üst ekstremitelerde

güçsüzlü¤ü takiben, bilinç bulan›kl›¤› ile sözel ve a¤r›l› uya-

ranlara yan›t›nda belirgin azalma saptanmas› nedeniyle krani-

al MRG (Philips Intera 1.5 T, Hollanda) incelemesi yap›ld›.

Spin eko (SE) T1 a¤›rl›kl› (T1A) ve Turbo spin eko (TSE) T2

a¤›rl›kl› (T2A) multiplanar görüntüler elde edildi. Difüzyon

a¤›rl›kl› görüntüler ve bunlardan “apparent diffusion coeffici-

ent” (ADC) haritalar› oluflturuldu.

T2A görüntülerde fronto-paryeto-oksipital bölgelerde korti-

kal ve subkortikal beyaz cevheri birlikte tutan, simetrik hi-

perintens alanlar izlendi. Bilateral kaudat nükleuslar, bazal

ganglionlar ve eksternal kapsüllerin de ayn› sekanslarda be-

lirgin hiperintens oldu¤u dikkati çekti (Resim 1a, b). Bu böl-

gelerin T1A görüntülerde hipointensite gösterdi¤i saptand›.

T2A görüntülerde simetrik hiperintens izlenen bilateral bazal

ganglionlar, kortikal ve subkortikal bölgelerde, difüzyon

a¤›rl›kl› incelemede, difüzyon sinyalinde hafif art›fl oldu¤u

görüldü. ADC haritalar›nda bu bölgelerin difüzyon art›fl›

göstermesi nedeniyle, yayg›n vazojenik ödem alanlar› olarak

de¤erlendirildi (Resim 2 a, b). Benzer olarak difüzyon a¤›r-

l›kl› görüntülerde sa¤ kaudat nükleusta ve sol fronto-paryetal

kortekste belirgin sinyal art›fl› olan küçük alanlar dikkati çek-

ti. Bu küçük alanlar ADC haritalar›nda, düflük ADC de¤eri

gösterdi¤inden, difüzyon k›s›tl›l›¤› gösteren fokal sitotoksik

ödem alanlar› olarak de¤erlendirildi (Resim 2 a, b).

MRG bulgular› ile birlikte stuporöz klini¤i de¤erlendirilerek,

olguya plazma de¤iflimi planland› ve reanimasyon ünitesine

nakledildi. Periferik yaymada flistosit ve immatür eritrositler

izlenirken, retikülosit %4 olarak ölçüldü. Komplikasyonsuz

santral ven kanülasyonu sonras›, her seferinde olgunun yak-

lafl›k 3000 mL plazmas› (vücut a¤›rl›¤›n›n yaklafl›k %5’i)

TDP ile (1:1 oranda) de¤ifltirildi. Filtrasyon yöntemiyle afe-

rez tekni¤i kullan›ld›. 24 saat arayla yap›lan ikinci plazmafe-

rez sonras› klinik iyileflme saptand›; bilinç aç›k ve nörolojik

defisit olmaks›z›n stabil ve arteryal kan bas›nc› normal s›n›r-

lardayd›. Laboratuvar testlerinde ciddi düzelme gözlendi. ‹z-

lemde olgunun elektrolit, koagülasyon ve böbrek fonksiyon

testleri normal düzeylerde seyretti. Reanimasyonda 6. gü-

nünde olgu servise nakledildi¤inde laboratuvar de¤erleri:
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Resim 1. Postpartum ikinci günde HELLP sendromu geliflen olguda kranial MRG bulgular›. Transvers T2A kesitlerde, iki tarafl› bazal ganglion,
kaudat nükleus, eksternal kapsüller ile sa¤da oksipital lobda subkortikal beyaz cevherde (A) ve iki tarafl› fronto-oksipito-paryetal kortikal ve sub-
kortikal beyaz cevherde artm›fl sinyal intensitesi gözleniyor (B).



AST 23 U L-1, ALT 101 U L-1, LDH 280 U L-1, trombosit

210x103 μL-1, indirekt bilirubin 0.4 mg dL-1, Hb 11.2 g dL-1

fleklindeydi. Ayn› gün çekilen kranial MRG’de, T2 a¤›rl›kl›

incelemede daha önce hiperintensite izlenen bölgelerde, bila-

teral normal sinyal intensitesi izlendi. Serviste dört gün daha

izlenen olgu, (LDH yüksekli¤i hariç, 258 U L-1) hemoliz,

trombositopeni ve hipertansiyon olmaks›z›n, oral multivita-

min ve demir tedavisi önerisi ile taburcu edildi. Bir ay sonra-

ki izlemde, hafif anemi (Hb 11 g dL-1) d›fl›nda laboratuvar

testleri normaldi.

Tart›flma

HELLP sendromunda; beyin ödemi, konvülsiyon, sinüs trom-

bozu, akut kortikal körlük, parankim içine kanama ve enfarkt

gibi ciddi serebral komplikasyonlara rastlanmaktad›r (3). Bu

komplikasyonlardan en s›k izleneni ve tedaviye daha iyi yan›t

al›nan› beyin ödemidir. Klinik olarak beyin ödeminin rever-

sible veya kal›c› defisit oluflturabilece¤i ayr›m›n› yapmak im-

kâns›z oldu¤u için, tedaviye yönelim ve prognoz aç›s›ndan

vazojenik veya sitotoksik beyin ödemi ayr›m›n›n yap›lmas›

önem tafl›maktad›r. Eklampside karfl›lafl›lan beyin ödemi da-

ha çok beyaz cevheri ve a¤›rl›kl› olarak beynin paryeto-oksi-

pital bölgesini tutmakta, hipertansif ensefalopatiye benzer nö-

rolojik bulgular göstermektedir (4). Hipertansif ensefalopati-

de, sistemik arter bas›nc›n›n serebral otoregülasyon s›n›rlar›

üzerine ç›kmas›, interstisyel alana s›v› kaç›fl› nedeniyle vazo-

jenik ödemle sonuçlanmaktad›r. Kan beyin bariyerinde hasa-

ra yol açan bu patofizyoloji yan›nda, eklampside; endotel dis-

fonksiyonu, koagülasyona e¤ilim, vasküler a¤›n pressörlere

yan›t›nda de¤iflim ve postpartum atriyal natriüretik peptidde

art›fl gibi etkenler de mevcuttur. Hipertansiyonu olmayan ba-

z› eklampsili hastalarda ve HELLP sendromlu olgularda,

LDH yüksekli¤i ve eritrosit morfolojisindeki bozulma (flisto-

sit, anizosit) nedeniyle, beyin ödeminde temel patolojinin en-

dotel hasar› oldu¤u vurgulanmaktad›r (1,4). Ayr›ca endotel

hasar›yla dolafl›ma sal›nan baz› vazoaktif maddelerin ve erit-

rosit hemolizi sonucu ortaya ç›kan oksihemoglobinin, beyin-

de vazospazm ve kapiller mikrotromboza neden olarak bölge-

sel kan ak›m›n› azaltt›¤› bildirilmifltir (4). Ciddi HELLP send-

romunda tabloya özellikle mikrovasküler trombozun eklen-

mesi, yayg›n beyin ödemi yan› s›ra iskemi-enfarkt›n da erken

tan›s›n› zorunlu k›lmaktad›r. Olgumuzun T2A görüntülerin-

de, gri ve beyaz cevheri birlikte tutan yayg›n simetrik hiperin-

tens alanlar izlenmifltir. Ancak bu görüntüler, tedavi protokol-

leri farkl› olan sitotoksik ödemle sonuçlanan akut enfarkt ile

interstisyuma s›v› kaç›fl›yla karakterize vazojenik ödem ayr›-

m›nda yeterli olmam›flt›r. Bu nedenle difüzyon a¤›rl›kl› gö-

rüntüleme ile ADC haritalar› ç›kar›lm›flt›r.

Difüzyon a¤›rl›kl› görüntüler, su moleküllerinin mikroskobik

translasyonel hareketlerine oldukça hassas yeni bir eko-pla-

nar MR görüntüleme tekni¤idir. Difüzyon a¤›rl›kl› görüntü-

lerde sinyal art›fl›, iskemik hasarda görülen sitotoksik ödeme

ba¤l› k›s›tlanm›fl difüzyon olabilece¤i gibi artm›fl T2 sinyali-

ne de ba¤l› olabilir. Bunun ay›rt edilmesinde T2 etkisinden

ar›nd›r›lm›fl ADC haritalar› kullan›l›r (5). Difüzyon a¤›rl›kl›

görüntüler ile, PRES olgular›nda vazojenik ödem ile nadiren

birliktelik gösteren sitotoksik ödem alanlar›n›n ayr›m› yap›-

labilir. Difüzyon a¤›rl›kl› görüntüler, olgumuzun T2A görün-

tülerinde izlenen yayg›n hiperintensitelerin difüzyon art›fl›

gösteren vazojenik ödem alanlar› oldu¤unu göstermifltir. Bu-

nunla birlikte bazal ganglion ve kortekste küçük sitotoksik

ödem odaklar›n›n saptanmas›nda da bize yard›mc› olmufltur. 
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Resim 2. Difüzyon a¤›rl›kl› görüntülerde (DAG) T2A serilerde hiperintens izlenen alanlara uyan bölgelerde zay›f sinyal art›fl› izlenirken, sa¤ kaudat
nükleusta (siyah ok) belirgin sinyal art›fl› gösteren fokal alan dikkati çekiyor (A). Ayn› kesit düzeyinin ADC haritas›na bak›ld›¤›nda, sa¤ kaudat nük-
leustaki küçük alan›n ADC de¤erinde azalma ile karakterize difüzyon k›s›tl›l›¤› gösteren sitotoksik ödem oldu¤u anlafl›l›yor (siyah ok). T2A görün-
tülerde di¤er alanlarda izlenen yayg›n difüzyon art›fl›n›n, ADC de¤erinde art›flla karakterize vazojenik ödem alanlar› (beyaz ok) oldu¤u izleniyor (B).



HELLP sendromu yan› s›ra; hemolitik üremik sendrom, gebe-

li¤in akut ya¤l› karaci¤eri, anti-fosfolipid antikor sendromu,

fulminan sepsis, yayg›n damar içi p›ht›laflmas› (DIC) ve hepa-

rine ba¤l› trombositopeni gibi hastal›klar gebelikte görülebilen

ve trombotik trombositopenik purpuraya (TTP) oldukça benze-

yen mikroanjiopatik süreçlerdir (1,6). Bu ilgili sendromlar›n

patofizyolojisi tam olarak anlafl›lamamakla birlikte, esas bile-

flen endotel hücresi hasar›d›r. Al›fl›lmad›k büyüklükteki von-

Willebrand faktör (vWF) multimerlerini daha küçük formlara

dönüfltüren vWF-cleaving proteaz enziminin olmay›fl› veya ek-

sikli¤inin saptanmas›, TTP patofizyolojisine yeni kavray›fllar

kazand›rm›flt›r (7). Endotel hasar›, büyük vWF multimerlerinin

plazmaya b›rak›lmas›na neden olmakta, enzim eksikli¤i nede-

niyle parçalanamayan moleküller trombositlerle birleflerek

mikrovasküler a¤da yayg›n tromboza yol açmaktad›r (6). Olgu-

muzun nörolojik semptomlar›n›n belirginleflti¤i dönemde çeki-

len difüzyon a¤›rl›kl› MRG, yayg›n vazojenik ödemle birlikte

iskemik odaklar gösteriyordu. TTP tedavisinde etkinli¤i göste-

rilmifl aferez, özellikle nörolojik semptomlar›n efllik etti¤i cid-

di HELLP sendromlu olgularda uygulanabilir. Do¤ru zamanda

yap›lan plazma de¤ifliminin, TTP ve HELLP sendromunda

hem mortaliteyi hem de relaps h›z›n› anlaml› düzeyde azaltt›¤›

gösterilmifltir (6,8). Plazma de¤iflimi tedavisi; hem antikor/in-

hibitörleri ar›nd›rmas›, hem de eksik serum faktörlerini h›zl› bir

flekilde yerine koymas› yoluyla, laboratuvar sonuçlar› ve nöro-

lojik bulgularda ciddi düzelmeler sa¤layabilmektedir.

Sonuç olarak bu yaz›, yüksek maternal mortalite ve morbi-

dite riski nedeniyle, ciddi HELLP sendromlu olgular için

yo¤un bak›m ünitesinde izlemin gerekti¤ini iflaret etmekte-

dir. Nörolojik semptomlar ön plana ç›kt›¤›nda radyolojik

serebral görüntüleme yöntemlerinden yararlan›lmal›d›r.

Özellikle vazojenik ve sitotoksik ödem ayr›m›n› sa¤lamas›

nedeniyle, difüzyon a¤›rl›kl› MRG tedaviye ›fl›k tutabilir.

Klasik tedaviye yan›t vermeyen veya nörolojik semptom-

lar›n a¤›rl›k kazand›¤› HELLP sendromu olgular›nda afe-

rez tedavisi bir seçenek olarak de¤erlendirilmelidir.
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