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摘  要 

HELLP综合征(hemolysis, elevated liver enzymes, and low platelet count syndrome, HELLP syn-
drome)是子痫前期的严重阶段，主要表现为溶血、肝酶升高和血小板减少，可引起多脏器功能障碍，对

母婴危害极大，是孕产妇和围产期发病率和死亡率的重要原因之一。尽管国内外对于HELLP综合征的认

识在不断加深，但其发病机制尚未完全明确，且临床表现往往呈现非典型、临床多样化，病情发展快，

容易误诊、漏诊。使用糖皮质激素、补充血制品及适时终止妊娠是治疗HELLP综合征的重要方法。本文

就其发病机制、临床表现、诊断标准、鉴别诊断、治疗方案等方面作一综述，便于在临床工作中引起重

视、及早处理、改善预后。 
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Abstract 
HELLP syndrome is a severe stage of preeclampsia, mainly characterized by hemolysis, elevated 
liver enzymes and thrombocytopenia, which can cause multiple organ dysfunction and great harm 
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to maternal and infant, and is one of the important causes of maternal and perinatal morbidity 
and mortality. Despite the deepening understanding of HELLP syndrome at home and abroad, the 
pathogenesis of HELLP syndrome is not completely clear, and its clinical manifestations are often 
atypical and clinical diversification, with rapid disease development and easy misdiagnosis and 
missed diagnosis. The use of glucocorticoids, blood supplement and timely termination of preg-
nancy are important methods for the treatment of HELLP syndrome. In this paper, the pathogene-
sis, clinical manifestations, diagnostic criteria, differential diagnosis and treatment are reviewed 
in order to improve the prognosis and arouse attention in clinical work. 
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1. 引言 

HELLP 综合征于 1954 年首次报道，但直到 1982 年才由 Weinstein 等正式定名，以溶血(hemolysis)、
肝酶升高(elevated liver enzymes)及血小板减少(low platelet count)为主要特点，故取首字母命名[1]。其发

病率大约占所有妊娠的 0.1%~0.9%，在重度子痫前期中的发病率为 10%~20% [2]。据报道显示，HELLP
综合征可发生于妊娠期(70%)至产后数日(30%)的任何时间，于妊娠 27~37 周之间最常见，少数病例(10%)
发生在妊娠 27 周之前[3]。因此，加强孕期监测，了解 HELLP 综合征的发病机制、诊断及治疗，做到早

期识别、早期诊断、合理规范治疗，对改善母婴预后显得至关重要。 

2. 发病机制 

HELLP 综合征是妊娠期高血压疾病中的一种比较少见且特殊的严重并发症，HELLP 综合征的具体

发病机制尚不完全清楚，可能涉及多系统–多因素–多机制之间的相互作用，病理生理变化与妊娠期高

血压疾病类似，主要表现为全身小血管痉挛和血管内皮损伤，胶原组织暴露，凝血功能激活，以及血小

板激活聚集形成微血管血栓，血管内溶血，进而导致组织缺血、缺氧等引发一系列器官功能受损。 

2.1. 血管内皮损伤 

首先是血管内皮细胞受损造成胶原暴露，从而启动内源性凝血机制，血小板被激活，活化后的血小

板黏附聚集于血管内皮形成血栓，导致血小板被消耗及数量下降。此外，活化后的血小板能够释放一些

缩血管物质造成血管痉挛，使血管内皮细胞进一步受损，形成恶性循环。血管内皮细胞受损造成纤维蛋

白沉积、血管痉挛，红细胞通过痉挛狭窄的血管和纤维蛋白网时遭受破坏而造成微血管溶血。随着疾病

的不断进展，肝脏血管痉挛，血管内皮损伤和纤维素沉积使肝窦内血流受阻，肝细胞肿胀灶性坏死，细

胞内酶释放至血液循环导致肝酶升高[4]。Bu 等人研究发现，HELLP 综合征孕妇中内皮素-1、血管紧张

素受体拮抗剂(AT-AA)等物质增加，推测与血管内皮损伤有关，给予其受体拮抗剂可抑制此作用[5] [6]。 

2.2. 氧化应激异常 

在正常妊娠期间，孕妇血清中活性氧生成增加，此现象被认为是一种正常的全身炎性反应，与细胞
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成熟、细胞复制、胚胎发育和妊娠维持密切相关[7]。而子痫前期患者中表现为绒毛外滋养细胞浸润能力

受损，造成胎盘浅着床和子宫螺旋动脉重铸不足，最终使胎盘缺血–再灌注损伤，导致氧化应激水平增

加及氧自由基增多，诱导产生氧化应激，进而引起一系列物质释放，刺激炎症反应，导致疾病发生。有

研究者正在研究抗氧化治疗在子痫前期中的作用，推测将来会有大量的研究来进一步探讨及佐证[8]。 

2.3. 免疫功能异常 

研究认为，免疫因素与 HELLP 综合征的发生有关，母胎免疫耐受机制破坏，出现对胎儿的免疫排斥

反应，可能是其发病的主要原因之一。最近有一项研究表明，HELLP 综合征患者外周血中补体系统被异

常激活，通过测定 16 名 HELLP 综合征、32 名重度子痫前期和 48 名正常妊娠孕妇血浆中 C1q、C4d、
MBL、Bb、C3a、C5a、sC5b-9、s-Eng 和 flt-1 水平，发现 HELLP 综合征与重度子痫前期相比 C5a、sC5b-9
水平显著升高，同时观察到补体系统在 HELLP 综合征中激活程度更高[9]。Burwick 等人报道一例成功应

用 C5a 拮抗剂治疗 HELLP 综合征的病例，也进一步证明了补体系统异常激活参与了 HELLP 综合征的发

生过程[10]。将来会有大量的研究来探讨抗补体治疗在 HELLP 综合征中的潜在作用。 

2.4. 脂质代谢异常 

HELLP 综合征患者体内脂肪酸氧化代谢障碍，导致代谢中间产物累积过多产生毒性作用，大量脂质

过氧化物产生和抗氧化物降低，一些自由基物质进入母体循环，触发一系列的炎性介质改变和内皮功能

损伤[11]。文献报道显示，HELLP 综合征患者体内脂肪酸氧化抑制剂 SIRT4 明显升高，进一步证明了脂

肪酸氧化参与 HELLP 综合征的病理生理过程[12]。 

2.5. 遗传 

遗传因素在子痫前期和 HELLP 综合征中起着重要的作用。迄今为止，国内外研究仍未确定导致

HELLP 综合征的遗传因素。最近一项研究发现，与健康女性相比，Fas、VEGF 和凝血因子 V 基因突变

患 HELLP 综合征的风险增加[13]。目前已发现多种与子痫前期或 HELLP 综合征有关的基因，在 HELLP
综合征发病机制中起着更重要作用的基因有 Toll 样受体 4、糖皮质激素受体基因 BclI 多态性和亚甲基四

氢叶酸还原酶(MTHFRC677T)基因多态性[14]。 

3. 诊断 

3.1. 诊断标准 

HELLP 综合征被认为是子痫前期的严重并发症，主要临床表现为右上腹或上腹部疼痛、恶心、呕吐、

全身不适等。大约高达 15~20%的病例不伴有高血压、或蛋白尿，所以一些研究者认为它是与子痫前期无

关的一种独立疾病[15]。因其临床表现缺乏特异性，目前确诊主要依据实验室检查。HELLP 综合征诊断

主要参照 Tennessee 分类和 Mississippi 分类，最新的一些其他实验室指标及影像学检查也可用于 HELLP
综合征辅助诊断。(−)诊断标准：Tennessee 分类诊断标准：① 血管内溶血：外周血涂片中可见破碎、球

形等异形红细胞，血清总胆红素 ≥ 20.5 μmol/L，血清结合珠蛋白 < 250 mg/L；② 血清肝功能检查：3
种酶谱水平升高：丙氨酸转氨酶(ALT) ≥ 40 U/L 或天门冬氨酸转氨酶(AST) ≥ 70 U/L，乳酸脱氢酶(LDH)
升高(≥600 U/L)；③ 血小板计数(PLT) < 100 × 109/L。以上 3 项指标均达到标准为完全性 HELLP 综合征，

其中任意 1 项或 2 项异常为部分性 HELLP 综合征。其中部分性 HELLP 综合征有发展为完全性的可能，

且完全性 HELLP 综合征预后更差，更容易导致母婴严重并发症，致死率更高。因此，临床上也应该更加

强调对部分性 HELLP 综合征的重视。Mississipp 分类则根据血小板数目进行分型：I 型：PLT ≤ 50 × 109/L；
II 型：PLT ≤ 100 × 109/L；III 型：PLT ≤ 150 × 109/L [16]。 
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3.2. 其他实验室检查 

HELLP 综合征的发病机制目前尚不完全清楚，临床表现缺乏特异性，难以根据症状预测疾病的进展。

实验室指标、影像学检查的早期预测和预警是 HELLP 综合征临床研究的方向之一。有研究发现，HELLP
综合症患者血浆中测定 ADAMTS13 活性严重降低，且与正常孕妇、子痫前期患者相比更加明显，由此

推测ADAMTS13可作为诊断或预测HELLP综合征的指标[17]。也有研究表明，重度子痫前期和/或HELLP
综合征与 PP13 浓度降低有关，PP13 浓度可作为有效血清学筛查标志，与 PAPP-A、fLI 三者联合应用可

显著提高筛查价值[18]。王美蓉等人研究认为，APRI (AST/PLT)评分作为一种无创筛查指标，对于 HELLP
综合征的预测具有较高的特异度和灵敏度，且其预测价值优于 AST [19]。此外，sFlt-1/PIGF 比值、cfDNA、

gal-1 等生物标志物也可作为 HELLP 综合征的辅助诊断[20]。 

3.3. 影像学指标 

HELLP 综合征可造成全身多系统损害，除常规实验室检查外，影像学检查对其合并脏器损伤的诊断

也非常重要。例如 HELLP 综合征可导致肝包膜下血肿、肝破裂、肝梗塞、脑水肿、颅内出血等。CT 检

查因其扫描成像速度快，且应用广泛，更容易描述肝包膜下血肿、肝破裂、肝梗塞等，是 HELLP 综合征

的首选检查方法。磁共振弥散加权成像(DWI)上可表现出肝内信号异常扩散区，提示急性肝损伤，且肝损

伤程度与血清 AST 显著相关[21]。静脉碘油造影能更准确显示肝内出血及梗塞病灶，影像表现为肝内清

晰、完整的低密度区域，可用于产后评估。Ratiu 等人利用 B 超对 19~22 周孕妇进行子宫动脉血流指数和

子宫动脉切迹检查，发现子宫动脉血流指数升高、是否存在子宫动脉切迹与不良母婴结局有关，数据表

明存在子宫动脉切迹者与未存在者相比重度子痫前期的患病率增加 4%、HELLP 综合征增加 2.4% [22]。
Cetin 等人研究表明利用声脉冲辐射力成像技术(ARFI)对子痫前期、HELLP 综合征产妇产后第一天的肝

脏弹性进行量化检测，发现重度子痫前期、HELLP 综合征产妇肝脏硬度增加，预示 ARFI 评分增加可能

使妊娠期高血压孕妇更容易发展为重度子痫前期、HELLP 综合征[23]。 

3.4. 鉴别诊断 

HELLP 综合征临床症状不典型，在临床表现上又各种各样，容易导致漏诊、误诊。在临床诊断时特

别要注意与以下临床表现相似的疾病相鉴别，如与腹痛有关的疾病有胃肠炎、胆囊炎、肾结石和肾盂肾

炎等鉴别；与血小板减少有关的疾病有特发性血小板减少性紫癜、溶血性尿毒症综合征和系统性红斑狼

疮等鉴别；与黄疸有关的疾病有妊娠期急性脂肪肝、妊娠病毒性肝炎、妊娠期胆汁淤积症等鉴别。对于

不同的疾病，相对应的实验室检查及专科咨询至关重要。HELLP 综合征可伴随 APS 同时发生，研究报

道，HELLP 综合征合并 APS，其不良母婴结局更差，需注意鉴别[24]。 

4. 治疗 

HELLP 综合征一经确诊，必须住院治疗。一般处理应遵循重度子痫前期的治疗，给予解痉、降压、

利尿、镇静、扩容等支持治疗，严密监测母体血流动力学变化情况，在此基础上的其他治疗措施还包括

糖皮质激素使用、血制品输注、终止妊娠等，根据疾病严重程度，适当放宽剖宫产的指征。 

4.1. 糖皮质激素 

众所周知，糖皮质激素可促胎肺成熟。当前用于 HELLP 综合征的治疗却存在一定的争议，赞同使用

糖皮质激素的人认为，目前研究表明糖皮质激素可改善血小板计数、转氨酶、肝功能等各项指标，增加每

小时尿量，降低平均动脉压，同时使循环中抗血管生成因子(sFlt-1 和可溶性内皮糖蛋白)和炎症介质(IL-6)
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的水平降低，并可增加区域麻醉和阴道分娩机会，这可能与激素减轻血管内皮损伤、减少炎症因子产生、

抑制自身免疫系统等机制相关[25]。不赞同的人则认为，糖皮质激素虽然可升高血小板计数、减少抗高血

压药、血液制品的使用，但不能改善 HELLP 综合征孕产妇的发病率和死亡率[26]。同时，也有研究表明，

糖皮质激素对于 I 型 HELLP 综合征整体上并未显示出更加明显的作用。但是在亚组分析中，使用地塞米松

治疗的 I 型 HELLP 综合征平均血小板计数恢复时间较短，住院时间也较短[27]。对于 PLT < 50 × 109/L 的

HELLP 综合征患者，使用糖皮质激素治疗可以改善血小板、转氨酶、LDH 等各项指标，增加尿量，降低

平均动脉压，同时促进胎儿肺成熟，有助于改善早产儿预后。值得注意的是糖皮质激素并不能治愈疾病，

只能延缓病情进展，稳定实验室指标尽快终止妊娠才是最有效的方法。 

4.2. 输注血小板 

目前根据 2020 年妊娠期高血压疾病诊治指南，需根据病情有指征地输注血小板，对于血小板计数 > 
50 × 109/L，且不存在过度失血或血小板功能异常时，不建议预防性输注血小板或剖宫产术前输注血小板；

血小板计数 < 50 × 109/L 可考虑糖皮质激素治疗；血小板计数 < 50 × 109/L 且迅速下降或者存在凝血功能

障碍时应考虑备血，包括血小板；血小板计数 < 20 × 109/L 时阴道分娩前强烈建议输注血小板，剖宫产

术前建议输注血小板[28]。 

4.3. 产科处理 

1) 适时终止妊娠：由于 HELLP 综合征主要因妊娠所致，病情发展呈进展性，唯有终止妊娠才可彻

底消除疾病诱因，阻止其发展，从而改善母婴预后[29]。目前普遍认为对于孕龄 ≥ 34 周或胎肺已成熟、

胎儿窘迫、先兆肝破裂及病情恶化者，应立即终止妊娠；但对于<34 周的 HELLP 综合征患者是否进行期

待治疗尚无统一共识。国内文献报道，对妊娠 < 34周病情平稳的HELLP综合征患者尤其是部分性HELLP
综合征，密切监护母儿情况下，适当期待治疗超过 48 h，能在一定程度上改善胎儿预后且不增加母体损

伤风险[30]。国外文献报道，干预管理组(<34 周病情稳定的 HELLP 综合征患者，确诊后 48 h 内分娩)与
期待管理组相比，孕妇产后出血风险明显增加，新生儿并发症如坏死性小肠结肠炎、败血症、呼吸窘迫

综合征、颅内出血及输血的发生率也明显增加[31]。目前一项研究显示，对于妊娠 26~34 周出现 HELLP
综合征的患者，进行了分层管理，对于病情稳定的期待管理中平均延长妊娠时间 7.75 天，并且不增加孕

产妇和胎儿的死亡率，相比之下病情较重的孕妇进行干预管理(确诊后 48 h 内分娩)，该类患者出现意识

混乱、头痛、持续性反射亢进等症状发生率较高，且该组相关检查指标更差，如肌酐升高、凝血酶原比

率降低、异常静脉导管血流和病理性脐带血流。因此，早期识别可预测疾病进展的因素，更好地对孕产

妇进行分层管理，制定个体化治疗方案至关重要[32]。2) 分娩方式：分娩方式应结合患者的病情及胎儿

情况综合考虑。虽然 HELLP 综合征不是剖宫产的指征，但对该病患者可酌情放宽剖宫产指征。此外，因

剖宫产能快速结束分娩并改善病情，多数研究报道该病多以剖宫产结束妊娠[33] [34]。3) 麻醉方式：麻

醉方式的选择应由麻醉医师定夺。血小板计数 > 70 × 109/L，如无凝血功能障碍和进行性血小板计数下降，

首选区域麻醉[28]。 

4.4. 血浆置换 

血浆置换术在临床上应用越来越普遍。目前研究表明，血浆置换术应用于常规治疗效果差或合并多

器宫功能障碍者，能使病情进一步缓解，明显改善患者肝肾功能，同时缩短患者住院时间及各项异常指

标恢复时间，降低死亡率，提高治愈率。当前关于血浆置换术的适应症及使用时机尚无统一标准，在最

近的一项报告中显示，根据 Mississipp 分类标准对于 PLT ≤ 50 × 109/L 的患者，在产后 24 h 内进行的血浆
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置换能显著改善临床症状及实验室指标，降低患者的病死率[35]。血浆置换的停止时间以血小板计数为准，

血小板数开始上升并达到 100 × 109/L 且病情稳定的患者可以停止。 

4.5. 并发症的处理 

HELLP 综合征可并发严重并发症，如肝包膜下血肿、肝破裂、肝梗塞、胎盘早剥、急性肾功能衰竭、

DIC、休克、肺水肿、脑水肿等，严重威胁着母儿生命。因此，一旦发生 HELLP 综合征，应对孕妇状况

做出全面评估及病因鉴别，及时治疗和多学科协助处理，最大程度地降低孕产妇死亡率。 
综上所述，HELLP 综合征病情凶险，发展迅速，容易导致严重并发症，对母婴安全有着极大影响。

临床上必须要加强孕产妇管理，早期发现高危因素，高度重视临床表现，及时诊断和治疗，以降低母婴

不良妊娠结局。 
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