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RESUMEN

El sindrome de Heyde es un diagnéstico poco
usual, descrito por primera vez en 1958. Es la
asociacion de sangrado gastrointestinal por
angiodisplasia y estenosis adrtica calcificada,
siendo ambos procesos degenerativos en
conjunto con un déficit adquirido tipo ITA del
factor Von Willebrand (FvW). Se presenta el
caso de un paciente con historia de disnea y
dolor  tordcico asociado a  sangrado
gastrointestinal, con posterior diagndstico de
estenosis adrtica, con posterior reemplazo
valvula adrtica transcatéter (TAVR).
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ABSTRACT

Heyde’s syndrome is an unusual entity, first
described in 1958. It is the association of chronic
gastrointestinal bleeding due to angiodysplasia
and calcific aortic stenosis, both degenerative
processes in  conjuntion with  acquired
coagulopathy IIA type of von Willebrand factor
(VWF). We present the case of a patient with
shortness of breath and chest pain with
gastrointestinal bleeding, with later diagnostic of
aortic stenosis, and later transcatheter aortic
valve replacement (TAVR).
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Paciente masculino de 73 afios, extabaquista, con
antecedente de angiografia que documentd
enfermedad arterial coronaria multivaso y doble
lesion adrtica, por lo que realizO angioplastia y
se colocO stents en arteria coronaria derecha,
arteria descendente anterior y arteria coronaria,
con posterior planteamiento de colocacion de
TAVR; que se presentd al Servicio de
Emergencias con historia de de disnea, mareos
asociados a esfuerzos grandes e historia de heces
con goteo de sangre. Se document® anemia con
hemoglobina de 8.3 y elevacién de troponinas de
3.2 a 10.8, por lo que se realiz0 transfusion. Se
realizd nueva angioplastia coronaria donde se
documentaron stents permeables. Posteriormente
se realizO gastroscopia que documentd gastritis
crOnica, restos de sangre en el duodeno y
ectasias vasculares.

Los signos vitales del paciente eran normales. A
la examinaciOn tordcica presentd ruidos
cardiacos ritmicos con un soplo sist6lico grado
HI/TV plurifocal de predominio a0rtico y campos
pulmonares limpios sin ruidos agregados. Al
tacto rectal se determind® la presencia de
hemorroides externas pequefias, sin sangre. Los
laboratorios indicaron hemoglobina 10,9 (post
transfusién), hematocrito en 31.5, plaquetas
211.000 y creatinina en 1.

El electrocardiograma en admisién presentd
ritmo sinusal con aumento de amplitud de R
precordial sugestivo de hipertrofia ventriculo
izquierdo, sin cambios isquémicos.

El ecocardiograma transtoracico demostrd un
ventriculo izquierdo hipertr6fico concéntrico
severo, con fraccion de eyeccién 55%, raiz de
Aorta maxima en 40 mm, valvula aOrtica
bivalva calcificada, con &rea de 0.9 cm2,
gradiente valvular de 40 mm Hg, insuficiencia
adrtica leve y vdlvula mitral calcificada. (Ver
figura 1)

La historia de sangrado gastrointestinal bajo con
la presencia de estenosis aOrtica es consistente
con el sindrome de Heyde. Debido a las
comorbilidades del paciente y el aumentado
riesgo preoperatorio se realizé TAVR con buen
prondstico postoperatorio, como se denota en la
figura 2.
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Desde 1958 se reconociO una asociaciOn entre
sangrado gastrointestinal y estenosis aOrtica,
llamado sindrome de Heyde por el Dr. Edward
C. Heyde. Debido a la amplitud de poblacién
adulta mayor y la prevalencia de ambas
patologias es de suma importancia reconocer este
diagnéstico y poder manejar a los pacientes de
acuerdo a sus necesidades. ?

La principal causa de enfermedad valvular en
pacientes adultos es la estenosis aOrtica
degenerativa, siendo una de las mayores causas
de morbilidad y mortalidad en este grupo de
pacientes.

Como se describe, su prevalencia va en relacién
con la edad, tomando en cuenta que un 2-7% se
diagnostica después de los 65 afios.”. Tanto la
prevalencia de la estenosis aOrtica degenerativa
como la angiodisplasia son de acuerdo a edad del
paciente.

La angiodisplasia también es un proceso
degenerativo donde tiene como caracteristicas
mucosa y submucosa el tracto gastrointestinal
dilatada, con pared delgada y vasos sanguineos
tortuosos, que afecta principalmente el colon
derecho y el ciego. Su manifestacion clinica es
hemorragia gastrointestinal baja. Su
etiopatogenia no tiene un fundamento claro, pero
se describe relaciOn con el déficit del FvW, que
favorece el sangrado.

El diagnOstico de Heyde es poco comUn, y
demostrar la asociacion entre la estenosis a0rtica
y la angiodisplasia es dificil, ya que ambas son
comunes en pacientes adultos mayores.

Dentro de las posibles explicaciones de la
asociacibn de sangrado gastrointestinal 'y
estenosis alrtica en el sindrome de Heyde la
principal es una deficiencia de multimeros de
alto peso molecular del factor von Willebrand. ®

La estenosis aOrtica se asocia con un estrés de
ruptura debido a estrechez, lo cual eleva
actividad de las metaloproteasas, que conlleva a
proteOlisis del FvW y aumenta las interacciones
entre el este y las plaquetas, llevando a su
degradacién o aclaramiento. Con el paso del
FvW a través de la valvula estendtica ocurre
prote0lisis por medio enzima ADAMTS13 de los
multimeros, que tienen una funcién de gran
importancia en la homeostasis mediada por las
plaquetas. ¢
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El FYW es una glicoproteina adhesiva, que se
sintetiza en las células endoteliales y los
megacariocitos, ejerce funcion en la homeostasis
en la adhesiOn y agregacion, contribuyendo a la
formacidn del trombo plaquetario y actuando
como mediador de la adhesidn plaquetaria en el
sitio de lesion vascular.

Los cambios en la funcién del FvW pueden ser
hereditarios o adquiridos, y no son especificos a
la valvulopatia adrtica.

Dentro de los fundamentos presentados como
base de la fisiopatologia del sindrome se ha
discutido grandemente la relacién con el déficit
adquirido del FvW tipo ITA que ocurre en estos
pacientes, donde el sindrome hemorragico se
desarrolla a partir de la pérdida de multimeros de
alto peso molecular del FvW que favorece la
tendencia sistémica de sangrado. E incluso se
discute que la mayoria de los pacientes con
estenosis alrtica severa tienen un porcentaje
disminuido de los multimeros y disfuncién
plaquetaria. ®

De esta forma se indica de forma resumida la
fisiopatologia de la enfermedad de Heyde, segUn
el flujograma a continuacion.

Esto se demostr0 en estudios donde posterior a
RVA los niveles de estos multimeros y la funcién
plaquetaria vuelven a lo normal.

En adicioOn, la reduccion de presion de perfusion
por la estenosis adrtica puede causar isquemia de
la membrana mucosa del intestino y la dilatacion
venosa de la angiodisplasia.

Otros posibles factores implicados en la
patogénesis del sindrome de Heyde incluyen
isquemia de la mucosa, embolizaciébn por
colesterol, disfuncion plaquetaria adquirida y
reacciones inflamatorias. El sangrado por la
angiodisplasia puede reflejar una interaccion
entre una coagulopatia poco comUn causada por
la valvulopatia y una enfermedad vascular del
tracto gastrointestinal.

En los pacientes con estenosis aOrtica
hemodindmicamente significante se asocia una
perfusion gastrointestinal disminuida, lo que
conlleva a una dilataciébn de los vasos
sanguineos debido a hipoxia.

Al tener una sospecha diagnostica del sindrome
de Heyde se deben explorar otras fuentes de
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sangrado gastrointestinal incluyendo ulcera
gastroduodenal, diverticulosis, cAncer de colon y
enfermedad inflamatoria intestinal.

Todos los pacientes con un sangrado
gastrointestinal deben realizarse una
colonoscopia.

La presencia de angiodisplasia debe alertar un
posible diagnéstico de valvulopatia alrtica y
desde luego se debe incluir el sindrome de
Heyde si la causa no esta clara.

Se deben realizar estudios complementarios
como laboratorios para determinar presencia de
anemia y  necesidad de  transfusiOn,
ecocardiograma para determinar presencia de
estenosis alrtica u otras valvulopatias y su
severidad.

Con la colonoscopia se puede identificar lesiones
consistentes con angiodisplasia. En este caso
teniendo de manera concomitante una
valvulopatia adrtica calcificada y anemia donde
se presume causal un sangrado gastrointestinal
oculto por ectasias vasculares. El sitio de
sangrado més comUn es distal y en el colon
sigmoide, pero se debe tomar en cuenta que las
angiodisplasias en intestino proximal e incluso
rinorragia han sido reportadas. @

En este sindrome es de suma importancia
localizar el sitio de sangrado pero en algunos
casos puede estar oculto y mediante endoscopias
convencionales no se permite observar de forma
clara.

Y se deben solicitar estudios de coagulacidén
tales como electroforesis para determinar si hay
perdida de multimeros de gran tamafio para
poder establecer el diagnGstico de forma clara.

En estos pacientes se estudia la posibilidad en
caso de estenosis alrtica severa si se realiza
reemplazo valvular adrtico (RVA) o TAVR. Si se
decide realizar RVA se deben tomar medidas
para evitar sangrado gastrointestinal
perioperatorio, por lo cual se administra
CoFactor F una hora prequirlrgica; siendo el
mismo protocolo utilizado en cirugia cardiaca
para la enfermedad de vW®. La suplementacion
del FvW parece ser efectiva al prevenir
complicaciones de sangrado mayores en periodo
perioperatorio, pero a largo plazo el déficit tipo
ITA FvW no responde bien a desmopresina ni
transfusiones a repeticion de factores de
coagulacion y la correcciOn quirlrgica de la
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estenosis a0rtica es la meta para resolucion final
de la anormalidad hematoldgica. @

Segln reportes de sangrado perioperatorio,
también se ha manejado la angiodisplasia
mediante tratamiento endoscOpico, que es eficaz
en algunos casos. Se debe tomar en cuenta que si
se presentan varios sitios de sangrado en el
intestino no se puede tratar mediante endoscopia,
por eso se defiende la hipGtesis que al realizar el
RVA y posterior normalizaciébn de los
multimeros del FvW es la forma de tratar a los
pacientes que se les dicta como no tratables. La
resolucién de la hemorragia gastrointestinal
posterior al reemplazo valvular a0rtico llevé a la
recomendacién que este sea el tratamiento
definitivo para ambos componentes del sindrome
©, En estos casos se decide colocar una protesis
bioldgica, para evitar la necesidad de
anticoagulacion y disminuir el riesgo de
sangrado postoperatorio.

La cesaciOn de sangrado posterior al RVA es
asociado a la mejora de niveles de multimeros
del FVW en el postoperatorio®. Aun asi se debe
tener en cuenta que el RVA no es el tratamiento
ideal para todos los pacientes con sindrome de
Heyde.

En los casos donde no se pueda realizar el RVA
debido a alto riesgo quirlrgico, se ha sugerido
realizar una colectomia después de identificar el
sitio de sangrado como tratamiento inicial,
teniendo en cuenta que puede ocurrir recurrencia
del sangrado en otro sitio. @

El manejo de este sindrome es multidisciplinario
con opciones de tratamiento que incluyen terapia
médica, intervencidén endoscOpica, cirugia de
colon y RVA.

Como se menciona anteriormente las
modalidades alternas del manejo de deficiencia
del FvW como desmopresina, octreGtido o
suplementacion del FVII o FvW , que
usualmente son inefectivas o insuficientes. @

En la mayoria de casos reportados hay cesacion
de sangrado con RVA, esto siendo consistente
con un 95% de los pacientes, mientras que un
5% el sangrado gastrointestinal se controla
mediante laparotomia con o sin reseccidon
intestinal. ©

En los casos de recurrencia tardia del sangrado
gastrointestinal se ha identificado estenosis
debido a degeneraciOn estructural de la prOtesis

4 Rev Cl EMed UCR

www.revistaclinicahsjd.ucr.ac.cr

Ano 2018 Vol 8 No 1

biolOgica, que resuelve posterior a recambio de
vélvula alrtica.

CONCLUSIONES

El sindrome de Heyde es una patologia poco
comUn que describe dentro de sus dos
principales caracteristicas la presencia de
sangrado gastrointestinal por angiodisplasia y la
estenosis alrtica severa calcificada. Siendo estas
dos patologias con mayor prevalencia segln la
edad se debe tener alta sospecha clinica en
pacientes mayores con estenosis alrtica y
sangrado gastrointestinal. Como ya se describe
en el caso la fisiopatologia se tiene como
fundamento la pérdida de multimeros que afecta
la homostasia en las plaquetas.

Estos pacientes deben tener una modalidad de
tratamiento multidisciplinario que toma en
consideracién terapia médica, intervenciOn
endoscOpica, cirugia de colon y RVA.

Se describe este caso con el fin de tener en claro
cuando sospechar del sindrome de Heyde y cual
es la modalidad de manejo mas apropiada segUn
el paciente.
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ANEXOS

Figura 1. Electrocardiograma transtoracico que
evidencia estenosis aodrtica severa.

Fuente: Hospital México
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Figura 2. Colocacion de valvula aértica
transcatéter.

Fuente: Hospital México
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Figura 3. Fisiopatologia de Sindrome de Heyde.

Fuente: Propia
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