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H
ELLP-oireyhtymän patofysiologia on 
edelleen avoin. Pre-eklampsiassa koh-
dun ja istukan angiogeneesi on häiriin-
tynyt, ja kohdun valtimot jäävät jäykik-

si ja herkistyvät vasomotoriselle stimulaatiolle. 
Tämä johtaa istukan perfuusion vähenemiseen. 
Pre-eklampsian oireisessa vaiheessa istukas-
ta äidin verenkiertoon vapautuvat sytokiinit ja 
antiangiogeneettiset tekijät aiheuttavat yleisen 
endoteelihäiriön, mikä johtaa pre-eklampsialle 
tyypilliseen hypertensioon ja proteinuriaan. 

HELLP-oireyhtymässä endoteelihäiriö ete-
nee endoteelin vaurioitumiseen, fibriinikatteiden 
kertymiseen ja trombosyyttien aktivoitumiseen. 
Fibriini- ja trombosyyttikertymät johtavat mi-
kroangiopaattiseen hemolyyttiseen anemiaan 
punasolujen tuhoutuessa mekaanisesti. Maksavau-
rio johtuu istukasta vapautuvasta FasL-tekijästä, 
joka on maksatoksinen, sekä fibriinin kertymisestä 
maksan sinusoideihin. Fibriinin kertyminen puo-
lestaan aiheuttaa maksan sinusoidien tukkeutu-
misen (1). Tämän seurauksena maksansisäinen 
paine nousee johtaen solutuhoon ja potentiaali-
sesti maksainfarkteihin tai maksahematoomaan 
(2,3). Trombosyyttiaktivaation takana on endo-
teelisoluista vapautuva von Willebrandin teki-
jä (vWF). ADAMTS13-entsyymi, joka vastaa 
vWF:n pilkkomisesta, on tyypillisesti madaltu-
nut HELLP-oireyhtymässä (1). Tällä ilmiöllä on 
yhtäläisyyksiä tromboottisen trombosytopeenisen 
purppuran (TTP) kanssa, mutta  yhtäläisyyden 
merkitys on vielä epäselvä. 

Oireet ja löydökset 
Oirekuva vaihtelee pre-eklampsian tapaan, ja 
epäspesifiä huonovointisuutta esiintyy 90 %:lla 
potilaista. Pahoinvointia tai oksentelua, vatsaki-
pua ja päänsärkyä esiintyy 40–80 %:lla potilaista. 
Vatsakipu painottuu tyypillisesti oikealle ylävat-
salle ja epigastriumiin. Näköhäiriöitä esiintyy 
noin viidenneksellä (6). Kahdella kolmasosalla 
potilaista verenpaine ylittää 160/110 mmHg ja 
pääosalla ilmenee proteinuriaa. Huomionarvois-
ta on, että noin 15 %:lla potilaista verenpaine on 
vain lievästi koholla ja 6 %:lla potilaista proteinu-
riaa ei esiinny (2). Viimeisen trimesterin aikana 
ilmaantuvan vatsakivun ja pahoinvoinnin pitäisi 
aina herättää epäily HELLP-oireyhtymästä.

Diagnoosi 
HELLP-oireyhtymän diagnoosi perustuu he-
molyyttisen anemian, trombosytopenian ja mak-
sa-affision toteamiseen. Yhtenäisten diagnostisten 
kriteereiden esiin tuominen on ollut haastavaa ja 
vaihtelut oireyhtymän määrittelyssä ovat vai-
keuttaneet tutkimustulosten tulkintaa potilas-
materiaalin heterogeenisyyden vuoksi (7). Ylei-
sessä käytössä on kaksi kriteeristöä: Tennesseen ja 
Mississippin luokitukset (taulukko 1). Tennesseen 
luokituksen mukaisesti kriteerit täyttyvät, kun to-
detaan keskivaikea trombosytopenia, laktaattide-
hydrogenaasin (LD) nousu, maksa-arvojen nousu 
ja poikkeava veren sivelyvalmiste (2). Mississip-
pin luokitus jakaa HELLP-oireyhtymän kolmeen 
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luokkaan trombosytopenian vaikeusasteen mu-
kaan. Lisäksi vaaditaan LD:n ja maksa-arvojen 
nousu (8). Kolmas luokka on herättänyt keskus-
telua, ja kaikki eivät sitä hyväksy (2). On kuiten-
kin osoitettu, että kolmannen luokan kriteerien 
täyttyessä äidin sairastuvuus yli kaksinkertaistuu 
suhteessa pre-eklampsiaa sairastavaan äitiin; näin 
ollen luokkaa ei voi pitää merkityksettömänä (8). 

Laboratoriokriteereitä on sovellettava kriit-
tisesti. Tennesseen luokituksessa ASAT-raja on 
määritetty >3 SD (standardideviaatiota) laborato-
rion keskiarvon yläpuolelle, joten raja-arvo vaih-
telee laboratoriomenetelmästä riippuen (2). LD ei 
välttämättä aina kuvasta hemolyysin astetta ko-
vinkaan hyvin, ja isolla osalla pre-eklamptikois-
ta LD:n nousu voi johtua ennemminkin maksan 
iskemiasta. Tästä syystä on suositeltu, että hemo-
lyysi osoitettaisiin lisäksi määrittämällä haptoglo-
biini, bilirubiini tai punasolujen pilkkoutumisaste 
perifeerisen veren sivelyvalmisteesta (7,9). 

Erotusdiagnostiikka 
HELLP-oireyhtymään kuuluvia oireita ja löy-
döksiä nähdään monessa muussakin taudissa. 
Raskaudenaikainen trombosytopenia on yleinen 
löydös: gestationaalista trombosytopeniaa ilme-
nee 5–8 %:ssa raskauksista (10). Kuvauksia on 
muun muassa aorttadissekaation, sappiteihin 
liittyvien tautien, pankreatiitin ja ITP:n sekoit-
tamisesta HELLP-oireyhtymään (2). Tyypillisiä 
vaikean pre-eklampsian ja HELLP-oireyhtymän 
huomioon otettavia imitaattoreita ovat akuutti 
raskaudenajan rasvamaksa (AFLP), TTP, HUS, 
SLE:n vaikeutuminen, antifosfolipidioireyhty-
mä, disseminoitunut herpes ja septinen sokki. 
Pre-eklampsian ja HELLP-oireyhtymän ero-
tusdiagnostiikasta on ansiokkaasti kirjoittanut 
Sibai vuonna 2009. (11) Trombosytopeniaa teho-
hoitopotilailla käsittelivät Tuominen, Adamski 
ja Karihuhta Finnanestin edellisessä numerossa 
2/2018.

Hoito 
HELLP-oireyhtymän tärkein hoito on synny-
tys. Raskausviikoilla 24–34 voi tulla kyseeseen 
synnytyksen viivästyttäminen 24–48 tuntia ja 
kortikosteroidin aloittaminen sikiön keuhkojen 
kypsyttämiseksi (3,9). Tällöin äidin ja sikiön 
riskit on punnittava tarkkaan, sillä HELLP voi 
edetä nopeasti tunneissa. Synnytystavan päät-
tää  obstetrikko. Noin 60 % tapauksista päätyy 
keisarileikkaukseen (3).

Muu liitännäishoito on pääosin sama 
kuin  pre-eklampsiassa. Verenpainetta pyritään 
alentamaan tasolle 140–150/90–100 mmHg ja 
magnesiuminfuusio aloitetaan kouristusriskin 
vähentämiseksi. Trombosyyttisiirtoja tarvitaan 
harvoin. Alatiesynnytyksen trombosyyttirajana on 
pidetty arvoa 20x109/l, keisarileikkauksen rajana 
on pidetty arvoa 50x109/l. Yleisesti hemoglobii-
nin siirtorajana on pidetty 70 g/l. Siirretyillä pu-
nasoluilla on taipumus hajota, joten tavanomaista 
suurempaan punasolujen siirtotarpeeseen on va-
rauduttava (9). Nesteytyksen suhteen on oltava 
tarkkana: keuhkopöhö on merkittävä kuolleisuut-
ta ja tehohoitoa lisäävä tekijä, joka assosioituu yli 
5 500 millilitran nesteylimäärään. Nesteresuski-
taatiota ei myöskään suositella oligurian hoidossa 
potilailla, joilla on edeltävästi normaali munuais-
funktio ja tasainen kreatiniinitaso. (12)

Kortikosteroidien, pääasiassa deksametasonin, 
asema on edelleen kiistanalainen. Kortikosteroidi-
en mahdollisesta hyödystä HELLP-oireyhtymän 
hoidossa kiinnostuttiin 1990-luvulla, kun beeta-
metasonia sikiön keuhkojen kypsyttämiseen saa-
neiden HELLP-oireyhtymää sairastavien äitien 
verikoetulokset näyttivät paranemisen merkkejä jo 
ennen synnytystä (8). Vuonna 2010 aiheesta jul-
kaistiin Cochrane-katsaus, johon hyväksyttiin 11 
tutkimusta, joissa verrattiin kortikosteroidia pla-
seboon yhteensä 550 synnyttäjällä. Tutkimuksista 
vain neljä oli plasebokontrolloituja ja sokkoutet-
tuja. Katsauksessa todetaan, että kortikosteroidit 
nopeuttavat trombosyyttien, LD:n, ALATin ja 
ASATin palautumista, erityisesti, kun kortikos-
teroidi aloitetaan antenataalisesti. Kirjoittajat eivät 
kuitenkaan löytäneet eroja äitien kuolleisuudessa, 
sairastuvuudessa (maksahematooma tai -ruptuura, 
maksan vajaatoiminta, keuhkopöhö, munuaisten 
vajaatoiminta, istukan irtoaminen, eklampsia ja 
aivotapahtuma) tai kotiutumisajoissa. Vastasyn-
tyneiden kuolleisuudessa ja sairastuvuudessa ei 
myöskään havaittu eroja. (13) Katsaus ei päätynyt 

HELLP-oireyhtymän epidemiologia
�� HELLP-oireyhtymän ilmaantuvuus on 0,2–

0,8 %:ssa raskauksista (1).

�� Pre-eklampsian yhteydessä ilmaantuvuus nousee 
2–12 prosenttiin ja vaikean pre-eklampsian 
yhteydessä 10–20 prosenttiin.

�� HELLP-oireyhtymä ilmaantuu noin 70 %:lla 
potilaista ennen synnytystä ja loppuosalla pian 
synnytyksen jälkeen. Noin 11 % ilmaantuu ennen 
raskausviikkoa 27.

�� HELLP-oireyhtymän uusiutumisen riski seuraa-
vissa raskauksissa on eri tutkimusten mukaan 
2–19 %.

>>
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suosittelemaan rutiininomaista kortikosteroidien 
käyttöä.

Toistaiseksi suurimmassa kaksoissokkou-
tetussa RCT-tutkimuksessa Fonseca ym. eivät 
pystyneet toteamaan merkittävää eroa trom-
bosyyttien palautumisessa 132 synnyttäjällä. 
Tarkemmassa alaryhmien analyysissä vaikeam-
paa tyypin 1 HELLP-oireyhtymää sairastavilla 
deksametasoni vaikutti kuitenkin antavan hoi-
tovasteen, mutta painoarvo jäi vähäiseksi, sillä 
tutkimusta ei oltu suunniteltu tämän alaryhmän 
analysointia varten (14). Vuonna 2016  Pour-
rat ym. vertasivat metyyliprednisolonia plaseboon 
72 synnyttäjällä löytämättä eroja ryhmien välillä 

(15), mutta tässä tutkimuksessa 
oli useita puutteita. Tällä het-
kellä meneillään on monikes-
kustutkimus, jossa verrataan 
deksametasonia plaseboon 
luokan 1 HELLP-oireyhtymän 
hoidossa (16). Tutkimuksen on 
määrä valmistua heinäkuus-

sa 2018, jolloin toivottavasti saadaan enemmän 
tietoa deksametasonin hyödystä vaikeassa HEL-
LP-oireyhtymässä.

Plasmafereesiä on käytetty, kun vaikea he-
molyysi ja trombosytopenia jatkuvat yli 24–72 
tuntia tai jos todetaan etenevä  monielinvaurio 
(17,18). Siitä ei ole vertailevia tutkimuksia ja 
näyttö on toistaiseksi kokemusperäistä. TTP:ssä 
ja HUSissa plasmafereesi on parantanut selviyty-
mistä 10 %:sta 75–92 %:iin (18). Sekä TTP että 
HUS voivat esiintyä yhdessä HELLPin kanssa. 

Erotusdiagnostiikka voi olla haastavaa ja  plas-
mafereesin koettu hyöty voi myös johtua näiden 
päällekkäisestä esiintymisestä. Dialyysia käyte-
tään hoidossa tarvittaessa vaikeassa munuaisten 
vajaatoiminnassa (9). 

Anestesian anto 
Neuraksiaalinen anestesia on ensisijainen anes-
tesiamenetelmä myös HELLP-oireyhtymässä. 
Spinaali-, subduraali-, tai epiduraalihematooman 
riski on kuitenkin otettava huomioon. Hematoo-
man riski on yleisesti 1:150 000 epiduraalin laiton 
yhteydessä ja 1:220 000 spinaalipuudutuksen yh-
teydessä. Synnyttäjillä riski on tätäkin pienempi, 
ellei muita hyytymishäiriöitä todeta (19,20). 

Trombosyyttimäärän alaraja neuraksiaalisen 
anestesian suhteen on laskenut viime vuosien ai-
kana. SSAI:n suosituksissa Breivik ym. esittelevät 
kolmiportaisen suosituksen trombosyyttirajoista 
epiduraali- ja spinaalipuudutuksille synnytys-
analgesiassa ja keisarileikkauksessa (taulukko 
2) (21). Katsauksessaan Veen ym. esittävät, että 
epiduraalipuudutus on turvallinen, mikäli trom-
bosyyttitaso on yli 80x109/l ja spinaalipuudutus 
turvallinen trombosyyttien ollessa yli 40x109/l. 
Tällöin trombosyyttitason tulee olla stabiili, koa-
gulopatiaa ei saa olla ja trombosyyttifunktion pitää 
olla normaali. Varsinaista alarajaa turvalliselle epi-
duraalipuudutukselle ei tunneta, mutta vaikuttaisi 
siltä, että epiduraalin laitto trombosyyttiarvoilla 
50–75x109/l on turvallista, mikäli muita riskite-
kijöitä ei ole. (19) Obstetrisissa tapauksissa, joissa 
on kehittynyt hematooma, trombosytopeniaan 
on liittynyt nopea trombosyyttien lasku (trom-
bosyytit laskeneet arvosta 71x109/l alle arvon 46x 
109/l) tai potilaalla on ollut muu koagulopatia (19). 
Hematooman riskin alentamisesta profylaktisesti 
trombosyyttivalmisteita antamalla ei ole riittävää 
näyttöä, jotta tästä voisi antaa suosituksia (22).

HELLP-oireyhtymässä on toistaiseksi suo-
siteltu perinteistä trombosyyttirajaa yli 100x 
109/l (Kätilöopiston ja Naistenklinikan ohjeistus, 
HUS). Alaraja kuitenkin todennäköisesti voi-
si olla matalampikin. Ennen epiduraalin laittoa 
HELLP-oireyhtymässä on lisäksi poissuljettava 
koagulopatia (TT, APTT, fibrinogeeni) ja var-
mistettava, että trombosyyttitaso ei ole laskeva. 
On myös vältettävä useita pistoyrityksiä. Mikäli 
keisarileikkausta suunnitellessa päädytään neu-
raksiaaliseen anestesiaan, kannattaa suosia ker-
taspinaalia pienemmän hematoomariskin takia. 
Jos potilaalla on epiduraalikatetri, sen poistossa 
on noudatettava samoja varotoimia kuin pistossa.

Neuraksiaalinen anestesia on 
ensisijainen anestesiamenetelmä 

myös HELLP-oireyhtymässä.

Taulukko 1. HELLP-oireyhtymän diagnostiset kriteerit Martinin (8) ja 
Sibain (10) mukaan, siteerattu Ahosen ja Nuutilan perusteella (9).

HELLP-luokka Mississippin luokitus Tennesseen luokitus 

Luokka 1 Trom ≤50x109/l 

ASAT tai ALAT ≥ 70U/l 

LD ≥600 U/l 

Tromb ≤100x109/l 

ASAT ≥70 U/l 

LD ≥600 U/l 

Poikkeava sivelyvalmiste 

Luokka 2 Trom >50x109/l, ≤100x109/l 

ASAT tai ALAT ≥70 U/l 

LD ≥600 U/l 

N/A 

Luokka 3 Trom >100x109/l, ≤150x109/l 

ASAT tai ALAT ≥40 U/l 

LD ≥600 U/l 

N/A 

Partiaalinen 
HELLP 

Vaikea pre-eklampsia-
eklampsia ja 2/3 HELLP:in 
laboratoriokriteereistä 
täyttyy

N/A 
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Yleisanestesia on tarpeen, mikäli neuraksiaali-
nen anestesia ei sovellu hyytymishäiriön, keuhko-
pöhön tai eklampsian takia. Kuten pre-eklampsias-
sa, erityistä huomiota on kiinnitettävä intubaation 
aiheuttaman verenpaineen nousun estämiseen 
esimerkiksi fentanyylia, alfentaniilia tai esmololia 
käyttäen (12). Taiwanilaisessa yli 300 000 synnyt-
täjän aineistossa nukutetuilla pre-eklamptikoilla 
oli yli kaksinkertainen aivotapahtuman riski neu-
raksiaaliseen anestesiamenetelmään verrattuna 
(23). Yksittäisessä tapauksessa on myös kuvattu 
remifentaniilin menestyksekästä käyttöä, tällöin 
on kuitenkin huomioitava annostuksen asteittai-
nen pienentäminen ennen vauvan syntymistä (24). 

Komplikaatiot 
Kuten pre-eklampsiaankin, HELLP-oireyhty-
mään liittyy monen eri elinjärjestelmän kompli-
kaatioita. Vaikeaan pre-eklampsiaan verrattuna 
keuhkopöhön ja infektioiden riski yli kaksin-
kertaistuu ja keskushermostoaffisiot yli kolmin-
kertaistuvat (5). Lisäksi disseminoituneen int-
ravaskulaarisen koagulaation (DIC) ja akuutin 
munuaisten vajaatoiminnan riski on suurentunut 
(taulukko 3).

Keskushermostovaikutukset vaihtelevat aivo-
verenvuodosta tai aivoinfarktista aivojen kortikaa-
lisen turvotuksen aiheuttamiin näköhäiriöihin. 
Näköhäiriöiden syynä voi myös olla verkkokal-
von irtauma tai lasiaisverenvuoto, mistä syystä 
silmälääkäriä tulee konsultoida herkästi. (9) Nä-
köhäiriöt palautuvat yleensä kuudessa kuukaudes-
sa, paitsi silloin, kun syynä on aivoverenvuoto tai 
aivoinfarkti (5). 

Maksahematooma tai maksaruptuura on va-
kava komplikaatio, jonka riski lisääntyy merkit-
tävästi trombosyyttien laskiessa alle 20x109/l (2). 
Oireet voivat olla hyvin vaihtelevia, mistä syystä 

kaikki potilaat, joilla on todettu HELLP-oireyh-
tymä ja joilla ilmenee hypotensiota tai jotka valit-
tavat kipua oikealla ylävatsalla tai hartian alueella, 
tulisi kuvantaa ultraäänellä tai 
tietokonetomografialla maksa-
hematooman poissulkemiseksi. 
Konservatiivinen hoito on suo-
siteltavaa, mikäli maksakapseli 
on ehjä. Ruptuuran tapaukses-
sa on harkittava kirurgista hoi-
toa tai embolisaatiota. (25) Maksa-arvot eivät 
kuvasta maksahematooman riskiä. Synnyttäjän 
hypoglykemia voi olla merkki vaikeasta maksan 
vajaatoiminnasta (2).

HELLP-oireyhtymän yleisin kuolleisuutta 
aiheuttava komplikaatio on aivoverenvuoto tai 
aivoinfarkti. Ne ovat kuolinsyynä lähes puolessa 
kaikista kuolemista (5). Sikiön kuolleisuus liittyy 
gestaatioikään eikä niinkään HELLP-oireyhty-
mään (2).

Lopuksi
HELLP-oireyhtymä on loppuraskauden vakava 
komplikaatio, joka huomaamattomana voi johtaa 
äidin kuolemaan. Oireyhtymä on todennäköisesti 
jatkumoa vaikealle pre-eklampsialle ja siten hoito 
mukailee pre-eklampsian hoitolinjaa. Kun HEL-
LP-oireyhtymä on todettu, synnytys on järjestet-
tävä nopeasti. Synnytyksen jälkeen on seurattava 
oireiden ja laboratorioarvojen korjaantumista ja 
tarvittaessa siirryttävä pettäviä elinjärjestelmiä 
tukevaan hoitoon. Kortikosteroidi kannattanee 
aloittaa, mikäli taudinkuva on vaikea, vaikka 
vankkaa tieteellistä näyttöä sen hyödystä ei tois-
taiseksi ole. Plasmafereesi on hyvä muistaa hoito-
muotona, mikäli oireyhtymä ei näytä paranemisen 
merkkejä 24–48 tunnin sisällä synnytyksestä, tai 
jos potilaan tila jatkaa heikkenemistä. 

Taulukko 2. Trombosyyttiarvon vähimmäisrajat neuraksiaalisessa anestesiassa. (22)

Spinaalipuudutus Epiduraalipuudutus

Neuraksiaalisen anestesian 
arvioitu etu  Analgesia1 Sairastuvuus2 Kuolleisuus3 Analgesia1 Sairastuvuus2 Kuolleisuus3

Trombosyyttiarvo x 109/l >100 >50 >30 >100 >80 >50 

SSAI:n suositus trombosyyttien vähimmäisrajoista NA:ssa. 1Mikäli NA:n katsotaan parantavan potilaan kivun hoitoa, esim. NA vs. 
opioidi tai muu menetelmä synnytyskivun lievittämisessä. 2Mikäli NA:n katsotaan merkittävästi vähentävän äidin sairastuvuutta 
suhteessa yleisanestesiaan, esimerkiksi ilmatiekomplikaation riski. 3Mikäli NA:n katsotaan merkittävästi vähentävän äidin kuol-
leisuutta suhteessa yleisanestesiaan, esimerkiksi aivotapahtuman riski kiireellisessä kontrolloimattomassa hypertensiivisessa 
kriisissä. Lisäksi on huomioitava trombosyyttiarvon heikkeneminen, mahdollinen koagulopatia, trombosyyttifunktio, ja vältettävä 
toistuvia pistoyrityksiä.

HELLP-oireyhtymän tärkein 
hoito on synnytys.
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Taulukko 3. Komplikaatioiden esiintyvyys Sibain (4) ja Martinin (5, 27) mukaan, siteerattu 
Ahosen ja Nuutilan perusteella (9).

DIC 15–21 %

Keuhkopöhö 6–22 %

Hematuria 10 %

Munuaisten vajaatoiminta 3–8 %

Istukan ennenaikainen irtoaminen 9–16 %

Aivoinfarkti, kallonsisäinen verenvuoto, tajuttomuus 2 %

Kortikaalinen sokeus, verkkokalvon irtauma, lasiaisverenvuoto 1 %

Maksan verenvuoto tai -ruptuura 1 %

Infektiot 43 %
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