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CASE REPORT

Plazmaferez ile Tedavi Edilen Agir HELLP Sendromunda

Kranial MRG Bulgulari
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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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Ozet

Santral sinir sistemi semptomlarinin eslik ettigi agir HELLP (hemoliz, karaciger enzimlerinde artis, trombosit sayisinda aza-
lis) sendromlu postpartum bir olguyu sunuyoruz. HELLP sendromunun serebral belirtileri ve ilgili radyolojik bulgular: tarti-
sildi. Patofizyolojide, mikrovaskiiler endotelyal hasar kirmizi kan hiicrelerinde hemolize neden olmakta ve bunun ardindan
trombozis gelismektedir. Olgumuzun T2 agirlikli manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG), bilateral bazal ganglionlar,
fronto-paryeto-oksipital korteks ve subkortikal beyaz cevherde yaygin simetrik intensite artiglari izleniyordu. Bu patolojilerin
difiizyon agirlikli goriintiilerinde, difiizyon kisitlamasi igeren fokal sitotoksik 6demin eslik ettigi, vazojenik ¢dem alanlari ol-
dugu goriildii. Plazma degisimi ile siirekli bir iyilesme elde edildi. Bu olgu, gebelikle iligkili trombotik mikroanjiopatide daha
iyi norolojik sonug elde edebilmek icin, difiizyon agirlikli goriintiilemenin erken tani ve tedavide potansiyel 6nemi oldugunu

gostermektedir.

Anahtar sézciiklers HELLP sendromu, eklampsi, trombotik mikroanjiopati, plazma degisimi, MRG

Giris

Hemoliz, karaciger enzimlerinde artig ve trombosit sayisinda
azalma ile karakterize HELLP sendromu, gebeligin ge¢ done-
minde gelisen hipertansif hastalig1 daha da agirlastirabilen bir
mikroanjiopati ve trombosit yikim durumudur. Immiinopato-
lojik mekanizmalarla gelisen yaygin endotel hasari ve trombo-
tik mikroanjiopatik seyir; bobrek, karaciger, hematolojik sis-
tem, kalp ve beyin gibi bircok yasamsal organi etkileyebil-
mekte, hafif nezle benzeri sikayetten agir konviilziyona kadar
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degisebilen yakinmalara yol agabilmektedir (1). Beyin 6demi,
enfarkt ve kanama gibi ciddi intrakranial komplikasyonlarin
gelisimi maternal morbidite ve mortaliteyi 6nemli dlciide etki-
leyebilmektedir. Konvansiyonel goriintiileme yontemleri ile
sitotoksik-vazojenik 6dem ve enfarkt ayrimini yapmak olduk-
ca giictiir. Difiizyon agirliklt manyetik rezonans goriintiileme-
nin (MRG), eklamptik olgularda serebral enfarkt ile vazojenik
0dem ayriminda yararli olacagi bildirilmistir (2). HELLP
sendromlu olgularda da iskemi-6dem ayrimi benzer olarak
onem tagimaktadir.

Bu olgu sunumunda, dogum sonrasi klinik seyri giderek kotii-
lesen ve HELLP sendromu gelisen bir olguyu, kranial manye-
tik rezonans goriintiileme ve difiizyon agirlikli goriintiileme
bulgular 15181 altinda sunmay1 amagladik.
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Olgu Sunumu

Yirmi iki yasinda, primigravid 28. gestasyonel haftadaki
olgunun, epigastrik karin agris1 yakinmasiyla acil servise bas-
vurdugu, muayenede intrauterin exitus tanist konuldugu esna-
da konviilsiyon gecirdigi epikrizinden 6grenildi. Haricte in-
diiksiyonla vajinal yolla yaptirilan dogum sonrasinda, klinik
durumunun kétiilesmesi, karaciger fonksiyon testlerinde yiik-
selme ve trombosit sayisinda diisme nedeniyle hastanemize
nakledildi. Hastanemiz acil servisinde yapilan ilk muayenede,
olgunun uykuya meyilli, ancak s6zel uyaranlara yanit verdigi
ve orta derecede hipertansiyonu (150/95 mmHg) oldugu sap-
tand1. Laboratuvar incelemesinde hemolizi isaret eden bulgu-
lar; indirekt bilirubin 2.3 mg dL-! (normal aralik (NA): 0-1.2),
laktat dehidrogenaz (LDH) 5883 U L' (NA: 135-225), he-
moglobin 12 g dL! (NA: 14-18), yiikselmis karaciger enzim-
leri; aspartat aminotransferaz (AST) 2575 U L' (NA: 0-37),
alanin aminotransferaz (ALT) 3680 U L' (NA: 0-42) ve
trombosit sayisinda azalma 29x10° pL-! (NA:130-400) sap-
tand1. Strip ile yapilan idrar analizinde dansite 1020, protein
3+, eritrosit 4+ ve direkt mikroskobik incelemede bol eritro-
sit izlendi. HELLP sendromu tanist1 ile olgu obstetrik servisin-
de izleme aliarak metildopa 4x250 mg, taze donmus plazma
(TDP) ve trombosit transfiizyonu tedavisi baglandi. Hastane-
ye gelisinin 16. saatinde olguda alt ve iist ekstremitelerde
giicsiizliigii takiben, biling bulanikligi ile sozel ve agrili uya-
ranlara yanitinda belirgin azalma saptanmasi nedeniyle krani-
al MRG (Philips Intera 1.5 T, Hollanda) incelemesi yapildu.
Spin eko (SE) T1 agirlikli (T1A) ve Turbo spin eko (TSE) T2
agirlikli (T2A) multiplanar goriintiiler elde edildi. Difiizyon
agirlikli goriintiiler ve bunlardan “apparent diffusion coeffici-
ent” (ADC) haritalar1 olusturuldu.
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T2A goriintiilerde fronto-paryeto-oksipital bolgelerde korti-
kal ve subkortikal beyaz cevheri birlikte tutan, simetrik hi-
perintens alanlar izlendi. Bilateral kaudat niikleuslar, bazal
ganglionlar ve eksternal kapsiillerin de ayni sekanslarda be-
lirgin hiperintens oldugu dikkati ¢ekti (Resim 1a, b). Bu bol-
gelerin T1A goriintiilerde hipointensite gosterdigi saptandi.
T2A goriintiilerde simetrik hiperintens izlenen bilateral bazal
ganglionlar, kortikal ve subkortikal bolgelerde, difiizyon
agirlikli incelemede, difiizyon sinyalinde hafif artis oldugu
goriildii. ADC haritalarinda bu bolgelerin difiizyon artigt
gostermesi nedeniyle, yaygin vazojenik 6dem alanlart olarak
degerlendirildi (Resim 2 a, b). Benzer olarak difiizyon agir-
likl1 goriintiilerde sag kaudat niikleusta ve sol fronto-paryetal
kortekste belirgin sinyal artis1 olan kii¢iik alanlar dikkati ¢cek-
ti. Bu kiiciik alanlar ADC haritalarinda, diisik ADC degeri
gosterdiginden, diftizyon kisithiligi gosteren fokal sitotoksik
O0dem alanlar1 olarak degerlendirildi (Resim 2 a, b).

MRG bulgulari ile birlikte stupordz klinigi degerlendirilerek,
olguya plazma degisimi planlandi ve reanimasyon tinitesine
nakledildi. Periferik yaymada gistosit ve immatiir eritrositler
izlenirken, retikiilosit %4 olarak ol¢iildii. Komplikasyonsuz
santral ven kaniilasyonu sonrasi, her seferinde olgunun yak-
lagik 3000 mL plazmasi (viicut agirliginin yaklasik %35°1)
TDP ile (1:1 oranda) degistirildi. Filtrasyon yontemiyle afe-
rez teknigi kullanildi. 24 saat arayla yapilan ikinci plazmafe-
rez sonrasi klinik iyilesme saptands; biling agik ve norolojik
defisit olmaksizin stabil ve arteryal kan basinct normal sinir-
lardayd1. Laboratuvar testlerinde ciddi diizelme gozlendi. iz-
lemde olgunun elektrolit, koagiilasyon ve bobrek fonksiyon
testleri normal diizeylerde seyretti. Reanimasyonda 6. gii-
niinde olgu servise nakledildiginde laboratuvar degerleri:

Resim 1. Postpartum ikinci giinde HELLP sendromu gelisen olguda kranial MRG bulgulari. Transvers T2A kesitlerde, iki tarafli bazal ganglion,
kaudat niikleus, eksternal kapsiiller ile sagda oksipital lobda subkortikal beyaz cevherde (A) ve iki tarafli fronto-oksipito-paryetal kortikal ve sub-
kortikal beyaz cevherde artmig sinyal intensitesi gozleniyor (B).
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Resim 2. Diflizyon adirlikli goriintiilerde (DAG) T2A serilerde hiperintens izlenen alanlara uyan bélgelerde zayif sinyal artigi izlenirken, sag kaudat
nilkleusta (siyah ok) belirgin sinyal artigi gosteren fokal alan dikkati gekiyor (A). Ayni kesit diizeyinin ADC haritasina bakildifinda, sag kaudat niik-
leustaki kiiglik alanin ADC degerinde azalma ile karakterize difiizyon kisithigi g6steren sitotoksik 6dem oldugu anlasiliyor (siyah ok). T2A gortin-
tllerde diger alanlarda izlenen yaygin difiizyon artiginin, ADC degerinde artisla karakterize vazojenik 6dem alanlari (beyaz ok) oldugdu izleniyor (B).

AST 23 U LY, ALT 101 U L'}, LDH 280 U L-!, trombosit
210x103 pL™, indirekt bilirubin 0.4 mg dL'!, Hb 11.2 g dL*!
seklindeydi. Ayn1 giin ¢ekilen kranial MRG’de, T2 agirlikli
incelemede daha once hiperintensite izlenen bolgelerde, bila-
teral normal sinyal intensitesi izlendi. Serviste dort giin daha
izlenen olgu, (LDH yiiksekligi hari¢, 258 U L") hemoliz,
trombositopeni ve hipertansiyon olmaksizin, oral multivita-
min ve demir tedavisi Onerisi ile taburcu edildi. Bir ay sonra-
ki izlemde, hafif anemi (Hb 11 g dL') disinda laboratuvar
testleri normaldi.

Tartisma

HELLP sendromunda; beyin 6demi, konviilsiyon, siniis trom-
bozu, akut kortikal korliik, parankim icine kanama ve enfarkt
gibi ciddi serebral komplikasyonlara rastlanmaktadir (3). Bu
komplikasyonlardan en sik izleneni ve tedaviye daha iyi yanit
alinan1 beyin 6demidir. Klinik olarak beyin 6deminin rever-
sible veya kalic1 defisit olugturabilecegi ayrimimi yapmak im-
kansiz oldugu igin, tedaviye yonelim ve prognoz agisindan
vazojenik veya sitotoksik beyin 6demi ayriminin yapilmasi
onem tagimaktadir. Eklampside karsilasilan beyin 6demi da-
ha ¢ok beyaz cevheri ve agirlikli olarak beynin paryeto-oksi-
pital bolgesini tutmakta, hipertansif ensefalopatiye benzer no-
rolojik bulgular gostermektedir (4). Hipertansif ensefalopati-
de, sistemik arter basincinin serebral otoregiilasyon simirlari
iizerine ¢ikmasi, interstisyel alana siv1 kacis1 nedeniyle vazo-
jenik 6demle sonuglanmaktadir. Kan beyin bariyerinde hasa-
ra yol acan bu patofizyoloji yaninda, eklampside; endotel dis-
fonksiyonu, koagiilasyona egilim, vaskiiler agin pressorlere
yanitinda degisim ve postpartum atriyal natriiiretik peptidde
artig gibi etkenler de mevcuttur. Hipertansiyonu olmayan ba-

240

z1 eklampsili hastalarda ve HELLP sendromlu olgularda,
LDH yiiksekligi ve eritrosit morfolojisindeki bozulma (sisto-
sit, anizosit) nedeniyle, beyin 6deminde temel patolojinin en-
dotel hasar1 oldugu vurgulanmaktadir (1,4). Ayrica endotel
hasartyla dolagima salinan baz1 vazoaktif maddelerin ve erit-
rosit hemolizi sonucu ortaya ¢ikan oksihemoglobinin, beyin-
de vazospazm ve kapiller mikrotromboza neden olarak bolge-
sel kan akimint azalttig1 bildirilmigtir (4). Ciddi HELLP send-
romunda tabloya 6zellikle mikrovaskiiler trombozun eklen-
mesi, yaygin beyin 6demi yani sira iskemi-enfarktin da erken
tanusint zorunlu kilmaktadir. Olgumuzun T2A goriintiilerin-
de, gri ve beyaz cevheri birlikte tutan yaygin simetrik hiperin-
tens alanlar izlenmistir. Ancak bu goriintiiler, tedavi protokol-
leri farkli olan sitotoksik 6demle sonuglanan akut enfarkt ile
interstisyuma siv1 kacgistyla karakterize vazojenik 6dem ayri-
minda yeterli olmamustir. Bu nedenle difiizyon agirlikli go6-
riintiileme ile ADC haritalar1 ¢ikarilmigtir.

Difiizyon agirlikli goriintiiler, su molekiillerinin mikroskobik
translasyonel hareketlerine oldukca hassas yeni bir eko-pla-
nar MR goériintiileme teknigidir. Difiizyon agirlikli goriintii-
lerde sinyal artisi, iskemik hasarda goriilen sitotoksik 6deme
bagli kisitlanmig difiizyon olabilecegi gibi artmig T2 sinyali-
ne de bagli olabilir. Bunun ayirt edilmesinde T2 etkisinden
arindirilmig ADC haritalar1 kullanilir (5). Difiizyon agirlikli
goriintiiler ile, PRES olgularinda vazojenik 6dem ile nadiren
birliktelik gosteren sitotoksik ¢dem alanlarinin ayrimi yapi-
labilir. Diflizyon agirlikli goriintiiler, olgumuzun T2 A goriin-
tillerinde izlenen yaygin hiperintensitelerin difiizyon artisi
gosteren vazojenik 6dem alanlar1 oldugunu gostermistir. Bu-
nunla birlikte bazal ganglion ve kortekste kiiciik sitotoksik
6dem odaklarinin saptanmasinda da bize yardimci olmustur.
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HELLP sendromu yant sira; hemolitik tiremik sendrom, gebe-
ligin akut yagh karacigeri, anti-fosfolipid antikor sendromu,
fulminan sepsis, yaygin damar i¢i pihtilasmasi (DIC) ve hepa-
rine bagli trombositopeni gibi hastaliklar gebelikte goriilebilen
ve trombotik trombositopenik purpuraya (TTP) olduk¢a benze-
yen mikroanjiopatik siireclerdir (1,6). Bu ilgili sendromlarin
patofizyolojisi tam olarak anlagilamamakla birlikte, esas bile-
sen endotel hiicresi hasaridir. Alisilmadik biiyiikliikteki von-
Willebrand faktér (vWF) multimerlerini daha kii¢iik formlara
doniistiiren vVWF-cleaving proteaz enziminin olmayist veya ek-
sikliginin saptanmasi, TTP patofizyolojisine yeni kavrayislar
kazandirmistir (7). Endotel hasari, biiyiik vWF multimerlerinin
plazmaya birakilmasia neden olmakta, enzim eksikligi nede-
niyle parcalanamayan molekiiller trombositlerle birleserek
mikrovaskiiler agda yaygin tromboza yol agmaktadir (6). Olgu-
muzun norolojik semptomlarinin belirginlestigi donemde c¢eki-
len difiizyon agulikli MRG, yaygin vazojenik 6édemle birlikte
iskemik odaklar gosteriyordu. TTP tedavisinde etkinligi goste-
rilmig aferez, 6zellikle norolojik semptomlarin eslik ettigi cid-
di HELLP sendromlu olgularda uygulanabilir. Dogru zamanda
yapilan plazma degisiminin, TTP ve HELLP sendromunda
hem mortaliteyi hem de relaps hizin1 anlaml diizeyde azalttig1
gosterilmistir (6,8). Plazma degisimi tedavisi; hem antikor/in-
hibitorleri arindirmasi, hem de eksik serum faktorlerini hizli bir
sekilde yerine koymasi yoluyla, laboratuvar sonuglari ve noro-
lojik bulgularda ciddi diizelmeler saglayabilmektedir.

Sonug olarak bu yazi, yiiksek maternal mortalite ve morbi-
dite riski nedeniyle, ciddi HELLP sendromlu olgular igin
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yogun bakim iinitesinde izlemin gerektigini isaret etmekte-
dir. Norolojik semptomlar 6n plana ¢iktiginda radyolojik
serebral goriintiilleme yontemlerinden yararlanilmalidir.
Ozellikle vazojenik ve sitotoksik ddem ayrimini saglamasi
nedeniyle, difiizyon agirlikli MRG tedaviye 1s1k tutabilir.
Klasik tedaviye yanit vermeyen veya norolojik semptom-
larin agirlik kazandigi HELLP sendromu olgularinda afe-
rez tedavisi bir se¢enek olarak degerlendirilmelidir.
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