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Sindrome de Heyde: Relato de Caso y Revision de la Literatura

Fernando Cortes Remisio Figuinha, Guilherme Sobreira Spina, Flavio Tarasoutchi

Instituto do Coracao - HC-FMUSP, Sao Paulo, SP - Brasil

Describimos un caso de sindrome de Heyde y discutimos
las bases fisiopatolégicas y las posibilidades terapéuticas para
ese sindrome.

Introduccion

La asociacién entre estenosis aértica y sangrado
gastrointestinal — sindrome de Heyde — viene siendo estudiada
en los Gltimos afios con grandes avances en el conocimiento
de su mecanismo fisiopatolégico y de terapéutica. En este
relato, presentamos un caso ilustrativo de sindrome de Heyde
y revisamos la literatura existente hasta el momento.

Relato del Caso

Paciente A.M., masculino, de 76 anos, procuré atencion
médica con queja de dolor toracico opresivo, sin irradiacion,
asociado a nauseas y sudoresis, de comienzo generalmente a los
pequenos esfuerzos. Presentaba también disnea a los minimos
esfuerzos, con ortopnea, disnea paroxistica nocturna y edema
de miembros inferiores. Negaba fiebre. Referia episodios de
sangrado digestivo bajo (SDB) en pequefa cantidad, hace seis
meses. Negaba otros sitios de sangrado.

Relataba antecedentes de hipertension, diabetes mellitus
tipo 2, insuficiencia renal crénica (IRC) no dialitica, y referia
problema valvular y cansancio a los esfuerzos.

Al examen fisico, se encontraba palido, eupneico. Pulso de
82 Ipm, frecuencia respiratoria de 20 ipm, presion arterial 140 x
70 mmHg. Examen cardiovascular revel6 soplo sistélico eyectivo
en foco adrtico +++/6+, con irradiacion para farcula. Examen
pulmonar con estertores crepitantes en bases. Edema periférico
presente +-+/4+, y buena perfusién periférica.

Examenes generales mostraron hemoglobina de 6,8 g/
dl, hematocrito 23%, creatinina 1,39 mg/dL. Restante de los
examenes mostrados en la tabla 1. Inicialmente el cuadro de
anemia fue atribuido a la IRC. Entre tanto, hubo mejora de la
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funcién renal después de infusién de volumen, caracterizando la
disfuncién renal como aguda. En razén del cuadro de insuficiencia
cardiaca y anemia, se opté por transfusién sanguinea.

Perfil de hierro mostré anemia probablemente ferropriva
(tab. 1). Electrocardiograma mostrado en la figura 1.

La ecocardiograffa transtoracica confirmé estenosis adrtica
importante, con drea valvular de 0,5 cm? y gradiente maximo
de 85 mmHg y medio de 52 mmHg. Fraccion de eyeccion
62%. Ventriculo izquierdo con diametro diastélico de 56 mm
y sistolico de 37 mm.

Cineangiocoronariografia evidenci6 lesién de 60% en
1/3 proximal de la arteria descendente anterior; restante sin
lesiones criticas, apenas con irregularidades. Cradiente VI-Al
de 45 mmHg.

Para investigacion del SDB fue realizada colonoscopia, que
demostré angiodisplasia en colon ascendente proximal. La
presencia de sangrado digestivo por angiodisplasia y estenosis
adrtica sugirié el diagndstico de sindrome de Heyde.

Paciente mantuvo niveles de hemoglobina estables después
de transfusion realizada en la entrada. Después de cateterismo
y con mejora de los sintomas de insuficiencia cardiaca, se
optd por alta hospitalaria y reevaluacion en ambulatorio
especializado para programacion de cirugia de intercambio
valvular.

Dos meses después del alta, procuré nuevamente la sala
de emergencias, habiendo sido internado en UTI por cuadro
de insuficiencia cardiaca descompensada. Fue indicada
cirugfa para intercambio valvular aértica, pero present6
empeoramiento clinico en razén de cuadro infeccioso
pulmonar, evolucionando a ébito por shock séptico.

Discusion

El sindrome de Heyde consiste en la asociacién de sangrado
gastrointestinal por angiodisplasia y estenosis valvular adrtica
(EA0). Fue originalmente descripta por Heyde en 1958, y en
1992 Olearchyk? definié la combinacién de estenosis aértica
y sangrado recurrente por angiodisplasia gastrointestinal como
sindrome de Heyde.

Vincentelli et al.> demostraron que 21% de los pacientes
con estenosis adrtica grave presentaron sangrado de piel o
mucosa en los seis meses antecedentes a la cirugfa valvular.

Varios articulos fueron publicados en los dltimos afos
discutiendo la fisiopatologia, poco conocida hasta el final
del siglo pasado, y el tratamiento de ese sindrome. Su
presentacién estd relacionada con el sindrome de von
Willebrand adquirido tipo 2A que ocurre en esos pacientes
— un sindrome hemorragico que surge por pérdida de
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Resultado de los examenes séricos
Variable 15/set 10/10 (Admision) después de 12hs 11/oct 12/oct 17/oct 28/nov
Hemoglobina (g/dL) 8,4 6,8 6,6 9,3 8,7 93 99
Hematocrito (%) 27 23 22 29 28 30 32
Volumen Corpuscular Medio (um®) 90 85 85 83 85 83 89
HCM (pg) 28 28
RDW (%) 14,9 20,8
Reticulocitos (%) 25
Leucocitos (por mm?) 6700 4800 4300 3700 4000 5000 5500
Diferencial (%)
Neutréfilos 7 7 67 68 67 73 72
Linfocitos 1 13 16 13 12 13 1"
Monocitos 1 12 13 14 16 8 9
Eosinofilos 1 4 3 4 4 5 7
Basdfilos 0 0 1 1 1 1 1
Plaquetas (por mm®) 213000 172000 171000 173000 164000 159000
CKMB masa (ng/mL) 2,91 4,31 3,77
Troponina (ng/mL) <0,2 <0,2 <0,2
Coagulograma
Tiempo de protrombina (INR) 1,01 0,99 1 1,02 0,9
Tiempo de tromboplastina (R ) 1,49 1,41 1,3 1,27 1,21
Creatinina (mg/dL) 1,42 1,39 1,33 1 1,09 0,92 1,29
Urea (mg/dL) 123 139 128 86 7 35 91
Sodio (mEq/L) 139 139 140 142 139 141
Potasio (mEq/L) 56 53 4,9 43 38 52
Hierro (ug/dL) 22
Ferritina (ng/mL) 142
Cap. Lig. Fe (ug/dl) 368
Sat. Fe (%) 6
Acido Félico (ng/mL) >24
Vitamina B12 (pg/mL) 2300

multimeros de alto peso molecular (MAPM) del factor de von
Willebrand (fvW)?.

La explicacién fisiopatolégica es que, con el pasaje del
fvW por la valvula estendtica, ocurre protedlisis de esos
multimeros por la enzima ADAMTS13 (A Disintegrin And
Metalloproteinase with Thrombospondin type 1 moitf,
member 13) — una proteinasa que actia preferentemente bajo
situaciones de alta tension de corte. Esos MAPM son moléculas
muy importantes para una adecuada hemostasia mediada
por plaquetas®, ligandose a la glicoproteina Ib plaquetaria. El
fvW es secretado por células endoteliales a la sangre, donde
contribuyé para la formacién de trombos plaquetarios y acttia
como mediador de la adhesién plaquetaria en el sitio de lesion
vascular. La primera descripcién de la pérdida de MAPM en el
sindrome de Heyde fue hecha por Warkentin et al.*, en 1992.

La relacion entre EAo y funcion plaquetaria fue analizada
recientemente®. Casi todos los pacientes con EAo grave
tenfan disminucién del porcentaje de MAPM vy disfuncién
plaquetaria. A partir del primer dfa postoperatorio de
intercambio valvular, todos los pacientes tenfan sus niveles
de MAPM y funcién plaquetaria normalizados, lo que
comprueba la relacién entre la enfermedad valvular y esa
alteracion hematologica.

En relacién a la alta prevalencia de angiodisplasia
en esos pacientes, fue propuesto que estenosis adrtica
hemodindmicamente relevante puede estar asociada
a la disminucién de la perfusién gastrointestinal v,
consecuentemente, llevar a la dilatacién de vasos sanguineos
inducido por hipoxemia, acelerando el desarrollo de
vasodilatacién fija, génesis de la angiodisplasia.
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Fig. 1- Electrocardiograma de reposo mostrando ritmo sinusal, bloqueo atrioventricular de 1° grado y sobrecarga ventricular izquierda.

En cuanto al tratamiento, la duda que surge al encontrar
un paciente que tiene una estenosis adrtica importante y
sangrado gastrointestinal asociado es cual es la conducta
debe ser tomada: ¢Se opera primero el corazén, con
intercambio valvular aértico, o el intestino, con reseccion
del segmento que presenta el sangrado?

Existe el recelo de que después de la cirugia valvular
puedan ocurrir nuevos sangrados. Por otro lado, la cirugia
intestinal con EAo esta asociada a alto riesgo de complicaciones
cardiovasculares perioperatorias por la valvulopatia®.

La cirugia valvular puede, aisladamente, llevar a la
regresién de las alteraciones que ocurren en el sindrome
de Heyde. Solo ocurre recurrencia del sangrado cuando
el mecanismo fisiopatolégico es reestablecido, ya sea
por reestenosis adrtica, o por incompatibilidad paciente-
prétesis (definido por drea efectiva valvular por superficie
corporal <0,85 cm?/m? al ecocardiograma)® — en los cuales
aun existen altos gradientes adrticos en el postoperatorio
aun con vélvulas normofuncionantes.

El tipo valvular de eleccién es la protesis biolégica, una
vez que no necesita de anticoagulacion después de cirugfa.
Cuando no hay condiciones para realizacion de la cirugfa
valvular, por alto riesgo quirtrgico, algunos autores’ sugieren
la realizacion de colectomia después de identificacién del sitio
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de sangrado como una opcién terapéutica inicial, sabiendo
que podria ocurrir recurrencia del sangrado en otro sitio. Hoy
existe la opcién de realizacién de la prétesis percutanea®.

Algunos autores sugieren también como tratamiento
alternativo a aquellos en que la cirugia no obtuvo éxito
en la resolucion del sangrado el uso de octreotide 20 mg
una vez por mes’.

La suplementacién de factor de von Willebrand parece
ser efectiva para prevenir complicaciones hemorragicas
importantes en el periodo perioperatorio®, pero el
tratamiento a largo plazo del sindrome von Willebrand
adquirido del tipo 2A por lesién valvular no responde bien
a la desmopresina y a la transfusion repetida de factores
de la coagulacién, necesitando asi la correccion quirdrgica
de la estenosis adrtica para resolucion definitiva de esa
alteraciéon hematoldgica.

Asi, el tratamiento de eleccién preconizado para el
sindrome de Heyde es la cirugia de intercambio valvular
adrtica, debiendo ser elegida siempre que sea posible
para aquellos que poseen historia de sangrado y estenosis
adrtica grave.
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