Rev Bras Cardiol Invasiva.
2013;21(3):288-90

Relato de Caso

Sangramento Gastrintestinal por Angiodisplasia
e Estenose Aortica: Sindrome de Heyde

Felipe Homem Valle', Fernando Pivatto Janior?, Luiz Carlos Corsetti Bergoli?,
Rodrigo Vugman Wainstein*, Marco Vugman Wainstein®

RESUMO

Existe uma associacdo frequente entre estenose valvar adrtica e
sangramento gastrintestinal, também conhecida como sindrome
de Heyde. A base fisiopatolégica dessa sindrome parece ser uma
deficiéncia adquirida do fator de von Willebrand, que leva ao
sangramento de malformagdes arteriovenosas angiodisplasicas.
As alternativas de tratamento incluem a localizagdo de pontos
de sangramento e a cauterizacdo, mas tal opgdo terapéutica
estd associada a alta recorréncia. A substituicao da valvula
parece oferecer a melhor esperanca de resolucdo a longo
prazo do sangramento e deve ser considerada na maioria das
vezes. Relatamos aqui o caso de uma paciente de 79 anos
com estenose adrtica e sangramento gastrintestinal devido a
angiodisplasia duodenal, tratada por implante transcateter de
vélvula aértica.

DESCRITORES: Estenose da valva aértica. Hemorragia gastroin-
testinal. Angiodisplasia. Implante de prétese de valva cardiaca.

sindrome de Heyde, uma associagdo entre estenose

adrtica e sangramento gastrintestinal, foi descrita

pela primeira vez por Edward Heyde em 1958,
em uma série de dez pacientes com estenose adrtica
e hemorragia digestiva de causa desconhecida, sendo
a relacdo com a angiodisplasia intestinal apenas pos-
teriormente estabelecida. A hemorragia gastrintestinal
parece ser causada pela doenca de von Willebrand
adquirida tipo 2A, caracterizada por uma redugao dos
multimeros de alto peso molecular do fator de von
Willebrand (FvW). Esses multimeros sdo importantes para
manter a hemostasia em situacdes de elevada tensao
de cisalhamento — condigdes de fluxo prevalentes em

ABSTRACT

Gastrointestinal Bleeding due to Angiodysplasia
in a Patient with Severe Aortic Stenosis:
Heyde’s Syndrome

There is a frequent association between aortic valve stenosis
and gastrointestinal bleeding, also known as Heyde’s syndro-
me. The pathophysiologic basis for this syndrome seems to
be an acquired von Willebrand factor deficiency, leading to
bleeding of angiodysplastic arteriovenous malformations.
Treatment options include the location and cauterization of
bleeding points, which is associated to high recurrence rates.
Valve replacement appears to offer the best hope of long-term
resolution of bleeding, and should be considered in most
cases. We report a 79 year-old patient with aortic stenosis
and gastrointestinal bleeding due to duodenal angiodysplasia
treated by transcatheter aortic valve implantation.

DESCRIPTORS: Aortic valve stenosis. Gastrointestinal hemorrhage.
Angiodysplasia. Heart valve prosthesis implantation.

pacientes com lesdes angiodisplasicas.? A substituicao
da valvula parece oferecer a melhor esperanca de re-
solucdo a longo prazo do sangramento, devendo ser
considerada na maioria das vezes.* Relatamos aqui
o caso de uma paciente com estenose adrtica grave
e sangramento gastrintestinal devido a angiodisplasia
duodenal, tratada com sucesso pelo implante transca-

teter de valvula aodrtica.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 79 anos, com estenose
aortica grave (area valvar de 0,6 cm? gradiente trans-
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valvar maximo de 96 mmHg e médio de 59 mmHg; e
fungdo sistélica do ventriculo esquerdo preservada) foi
internada por insuficiéncia cardiaca sintomética asso-
ciada a melena. Na admissao, o nivel de hemoglobina
era de 4,6 g/dL. Foi submetida a avaliagao do trato
gastrintestinal inicialmente por meio de endoscopia
digestiva alta, que ndo mostrou alteragdes, e colonos-
copia, que evidenciou doenca diverticular do célon,
sem evidéncia de sangramento recente. Apés receber
transfusdo de concentrado de hemacias, obteve melhora
parcial dos sintomas.

Ap0s estudo do caso, optou-se por tratamento trans-
cateter da estenose adrtica. Uma valvula Edwards SAPIEN
XT (Edwards Lifesciences, Irvine, USA) de 23 mm foi
implantada por via transfemoral. O procedimento foi
realizado com sucesso e sem intercorréncias, obtendo-
-se gradiente transvalvar adrtico de 10 mmHg e sem
insuficiéncia adrtica significativa (Figura 1). Dois dias
ap6s o procedimento, houve recorréncia da melena.
Naquele momento, optou-se por avaliar o intestino
delgado por meio de enteroscopia, para elucidagdo do
sitio de sangramento. A enteroscopia avaliou até o
jejuno médio, evidenciando lesdo angiodisplasica em
duodeno proximal (Figura 2), que foi cauterizada com

Figura 1. (A) Liberacao da vélvula Edward SAPIEN XT ap6s a insufla-
¢ao do cateter baldo. (B) Vélvula adrtica implantada.

Figura 2. Lesao angiodisplasica no duodeno proximal.
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cateter de plasma de argdnio. A paciente recebeu alta
hospitalar, para seguimento com seu cardiologista, em
boas condigdes clinicas e hemoglobina de 8,2 g/dL no
212 dia de internacdo. Estava em uso de acido acetil-
salicilico (AAS) 100 mg/dia e foi orientada a iniciar o
clopidogrel 75 mg/dia (dupla antiagregacao plaquetaria),
apo6s a confirmacdo da auséncia de recorréncia do san-
gramento intestinal, 7 dias apés a alta.

DISCUSSAO

Angiodisplasia intestinal e estenose aértica sao doen-
cas cronico-degenerativas geralmente assintomaticas, cujas
prevaléncias aumentam conforme a idade. Ambas estdo
associadas a fatores de risco cardiovasculares. Muitos
estudos sugerem que haja uma ocorréncia maior de
angiodisplasia intestinal em individuos com estenose
aortica e vice-versa.* O principal conceito por tras dessa
associacao baseia-se no fato de que tanto a angiodisplasia
intestinal como a estenose adrtica estao relacionadas
aos processos fisiolégicos do envelhecimento.?

Em 1992, um mecanismo etiopatogénico foi pro-
posto por Warkentin et al., segundo o qual a deficiéncia
adquirida dos multimeros de alto peso molecular do
FvW (doenca de von Willebrand tipo 2A), necessa-
rios para manter a hemostase em condi¢des de alto
fluxo,* como ocorre nas malformacoes arteriovenosas
angiodisplésicas, pareceu ser a conexao entre os dois
componentes dessa sindrome. O FvW é secretado pelas
células endoteliais para o sangue, contribuindo para a
formacdo do trombo plaquetario e atuando como um
mediador da adesao de plaquetas no local da lesao
vascular.® A elevada tensdo de cisalhamento causada
pela valvula estendtica acarreta alteragdes na estru-
tura da molécula do FYW® e subsequente protedlise
dos multimeros de alto peso molecular pela enzima
ADAMTS13. Os multimeros com tamanho reduzido
sdo, do ponto de vista hemostatico, menos competentes
que os grandes multimeros intactos. Essa hipdtese é
apoiada pelo fato de que a troca da valvula adrtica
estendtica resulta em resolucdo em longo prazo do
sangramento digestivo. Em resumo, o desenvolvimento
da doenca de von Willebrand adquirida tipo 2A devido
a estenose aortica causa alteracbes hemostaticas, que
predispdem ao sangramento da angiodisplasia intestinal,
até entdo subclinica.®

Estudo realizado por Vincentelli etal.” demonstrou que
o grau de estenose adrtica é proporcional as alteragdes
hemostéticas: quanto maior o gradiente transvalvar,
menor a disponibilidade de multimeros de alto peso
molecular. Nesse estudo, a troca valvar adrtica cessou
o esgotamento desses multimeros, sendo esse efeito
ja observado em alguns pacientes no primeiro dia de
pés-operatério.®

Em relagdo ao sangramento digestivo decorrente
das angiodisplasias intestinais, as opgdes de tratamen-
to incluem a localizagdo e a cauterizacdo das lesoes,
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sendo, entretanto, tais estratégias associadas a alta taxa
de recorréncia. A melhora das alteracoes hematolo-
gicas apo6s a troca da valvula adrtica ja foi descrita
e é acompanhada também por melhora clinica: essa
abordagem parece oferecer as melhores perspectivas
de resolucao em longo prazo do sangramento e deve
ser considerada na maioria dos casos, especialmente
naqueles com estenose adrtica sintomatica. Nos pacien-
tes de alto risco cirdrgico, nos quais nenhum ponto de
sangramento for identificado, o tratamento da anemia
com transfusdes de sangue periédicas pode oferecer
algum alivio sintomético.*

A troca valvar adrtica parece diminuir o risco de
hemorragia gastrintestinal em pacientes com sindrome de
Heyde, sendo resolutiva em aproximadamente 80% dos
casos. Embora as taxas de recorréncia do sangramento
nado sejam significativamente diferentes entre as valvulas
biolégicas e mecanicas, o maior risco de hemorragia
em pacientes recebendo anticoagulantes faz com que
vélvulas biolégicas sejam a escolha para a maioria
dos pacientes.® A recorréncia de sangramento ocorre
apenas quando o mecanismo fisiopatolégico é resta-
belecido, seja por reestenose aértica ou por mismatch
paciente-protese (area valvar efetiva/superficie corporal
< 0,85 cm?/m? no ecocardiograma), persistindo gradien-
tes elevados no pés-operatério mesmo com valvulas
normofuncionantes.”

Nosso relato de caso é o segundo artigo que aborda
o tratamento percutaneo da estenose adrtica em pacien-
te com sindrome de Heyde.” Godino et al.” relataram
que essa sindrome incidiu em 1,7% dos 400 pacientes
submetidos ao implante transcateter de vélvula aértica
em sua instituicdo e que a recorréncia de sangramento
gastrintestinal foi abolida em todos os pacientes tratados
com sucesso.
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