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Sindrome de Heyde: Relato de Caso e Revisao da Literatura

Heyde’s Syndrome: Case Report and Literature Review

Fernando Cortes Remisio Figuinha, Guilherme Sobreira Spina, Flavio Tarasoutchi

Instituto do Coracao - HC-FMUSE Sdo Paulo, SP - Brasil

Descrevemos um caso de sindrome de Heyde e discutimos
as bases fisiopatoldgicas e as possibilidades terapéuticas para
essa sindrome.

This study reports the case of Heyde’s syndrome and
discusses the pathophysiology bases and potential therapies
for this syndrome.

Introducao

A associacdo entre estenose adrtica e sangramento
gastrointestinal — sindrome de Heyde — vem sendo estudada
nos Ultimos anos com grandes avangos no conhecimento de
seu mecanismo fisiopatolégico e de terapéutica. Neste relato,
apresentamos um caso ilustrativo de sindrome de Heyde e
revisamos a literatura existente até o momento.

Relato do Caso

Paciente A.M., masculino, de 76 anos, procurou
atendimento médico com queixa de dor toracica em aperto,
sem irradiacdo, associado a nduseas e sudorese, de inicio
geralmente aos pequenos esforgos. Apresentava também
dispneia aos minimos esforgos, com ortopneia, dispneia
paroxistica noturna e edema de membros inferiores. Negava
febre. Referia episddios de sangramento digestivo baixo (SDB)
em pequena quantidade, hd seis meses. Negava outros sitios
de sangramento.

Relatava antecedentes de hipertensdo, diabete melito
tipo 2, insuficiéncia renal crénica (IRC) ndo dialitica, e referia
problema valvar e cansago aos esforgos.

Ao exame fisico, encontrava-se descorado, eupneico. Pulso
de 82 bpm, frequéncia respiratéria de 20 ipm, pressao arterial
140 x 70 mmHg. Exame cardiovascular revelou sopro sist6lico
ejetivo em foco adrtico +++/6+, com irradiagdo para farcula.
Exame pulmonar com estertores crepitantes em bases. Edema
periférico presente ++/4+, e boa perfusao periférica.
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Exames gerais mostraram hemoglobina de 6,8 g/dl,
hemat6crito 23%, creatinina 1,39 mg/dL. Restante dos exames
mostrados na tabela 1. Inicialmente o quadro de anemia foi
atribuido a IRC. Entretanto, houve melhora da fungao renal
ap6s infusdao de volume, caracterizando a disfungdo renal
como aguda. Em razdo do quadro de insuficiéncia cardiaca
e anemia, optou-se por transfusao sanguinea.

Perfil de ferro mostrou anemia provavelmente ferropriva
(tab. 1). Eletrocardiograma mostrado na figura 1.

A ecocardiografia transtoracica confirmou estenose adrtica
importante, com area valvar de 0,5 cm? e gradiente maximo
de 85 mmHg e médio de 52 mmHg. Fracao de ejegdo 62%.
Ventriculo esquerdo com didmetro diastélico de 56 mm e
sistélico de 37 mm.

Cineangiocoronariografia evidenciou lesdo de 60% em
1/3 proximal da artéria descendente anterior; restante sem
lesoes criticas, apenas com irregularidades. Gradiente VE-Ao
de 45 mmHg.

Para investigagdo do SDB foi realizada colonoscopia, que
demonstrou angiodisplasia em célon ascendente proximal.
A presenga de sangramento digestivo por angiodisplasia e
estenose adrtica sugeriu o diagnéstico de sindrome de Heyde.

Paciente manteve niveis de hemoglobina estaveis ap6s
transfusdo realizada na entrada. Apds cateterismo e com
melhora dos sintomas de insuficiéncia cardiaca, optou-se por
alta hospitalar e reavaliacio em ambulatério especializado
para programacao de cirurgia de troca valvar.

Dois meses apds a alta, procurou novamente o pronto-
socorro, tendo sido internado em UTI por quadro de
insuficiéncia cardfaca descompensada. Foi indicada cirurgia
para troca valvar adrtica, mas apresentou piora clinica em
razao de quadro infeccioso pulmonar, evoluindo para o ébito
por choque séptico.

Discussao

A sindrome de Heyde consiste na associagdo de
sangramento gastrointestinal por angiodisplasia e estenose
valvar adrtica (EAo). Foi originalmente descrita por Heyde
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Resultado dos exames séricos
Variavel 15/set 10/10 (Admissao) apos 12hs 11/out 12/out 17/out 28/nov
Hemoglobina (g/dL) 84 6,8 6,6 93 8,7 93 99
Hematdcrito (%) 27 23 22 29 28 30 32
Volume Corpuscular Médio (um?) 90 85 85 83 85 83 89
HCM (pg) 28 28
RDW (%) 14,9 208
Reticulécitos (%) 25
Leucacitos (por mm®) 6700 4800 4300 3700 4000 5000 5500
Diferencial (%)
Neutrofilos 7 7 67 68 67 73 72
Linfocitos 11 13 16 13 12 13 11
Mondcitos 11 12 13 14 16 8 9
Eosinofilos 1 4 3 4 4 5 7
Bastfilos 0 0 1 1 1 1 1
Plaquetas (por mm?) 213000 172000 171000 173000 164000 159000
CKMB massa (ng/mL) 2,91 4,31 3,77
Troponina (ng/mL) <0,2 <0,2 <0,2
Coagulograma
Tempo de protrombina (INR) 1,01 0,99 1 1,02 0,9
Tempo de tromboplastina (R ) 1,49 141 13 1,27 1,21
Creatinina (mg/dL) 1,42 1,39 1,33 1 1,09 0,92 1,29
Ureia (mg/dL) 123 139 128 86 71 35 91
Sodio (mEg/L) 139 139 140 142 139 141
Potéssio (mEq/L) 56 53 4,9 43 38 52
Ferro (ug/dL) 22
Ferritina (ng/mL) 142
Cap. Lig. Fe (pg/dl) 368
Sat. Fe (%) 6
Acido Félico (ng/mL) >24
Vitamina B12 (pg/mL) 2300

em 1958', e em 1992 Olearchyk? definiu a combinagao de
estenose adrtica e sangramento recorrente por angiodisplasia
gastrointestinal como sindrome de Heyde.

Vincentelli e cols.*> demonstraram que 21% dos pacientes
com estenose adrtica grave apresentaram sangramento de
pele ou mucosa nos seis meses antecedentes a cirurgia valvar.

Vérios artigos foram publicados nos tltimos anos discutindo
a fisiopatologia, pouco conhecida até o final do século
passado, e o tratamento dessa sindrome. Sua apresentacao
estd relacionada com a sindrome de von Willebrand adquirida
tipo 2A que ocorre nesses pacientes — uma sindrome
hemorragica que surge por perda de multimeros de alto peso
molecular (MAPM) do fator de von Willebrand (fvW)?.

A explicacdo fisiopatolégica é que, com a passagem
do fvW pela valva estenética, ocorre protedlise desses

multimeros pela enzima ADAMTS13 (A Disintegrin And
Metalloproteinase with Thrombospondin type 1 moitf,
member 13) — uma proteinase que age preferencialmente
sob situagoes de alta tensao de cisalhamento. Esses MAPM
sao moléculas muito importantes para uma adequada
hemostasia mediada por plaquetas?®, ligando-se a
glicoproteina Ib plaquetdria. O fvW é secretado por células
endoteliais para o sangue, onde contribui para a formagao
de trombos plaquetdrios e age como mediador da adesao
plaquetaria no sitio de lesao vascular. A primeira descricao
da perda de MAPM na sindrome de Heyde foi feita por
Warkentin e cols.*, em 1992.

A relacdo entre EAo e fungao plaquetaria foi analisada
recentemente’. Quase todos os pacientes com EAo grave
tinham diminuigdo da porcentagem de MAPM e disfungao
plaquetaria. Ja a partir do primeiro dia pés-operatério de
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Fig. 1- Eletrocardiograma de repouso mostrando ritmo sinusal, bloqueio atrioventricular de 1° grau e sobrecarga ventricular esquerda.

troca valvar, todos os pacientes tinham seus niveis de MAPM
e funcao plaquetdria normalizados, o que comprova a
relacao entre a doenga valvar e essa alteragdo hematoldgica.

Em relagdo a alta prevaléncia de angiodisplasia
nesses pacientes, foi proposto que estenose aértica
hemodinamicamente relevante pode estar associada a
diminuigao da perfusao gastrointestinal e, consequentemente,
levar a dilatacao de vasos sanguineos induzido por hipoxemia,
acelerando o desenvolvimento de vasodilatagdo fixa, génese
da angiodisplasia.

Quanto ao tratamento, a ddvida que surge ao encontrar
um paciente que tem uma estenose aodrtica importante e
sangramento gastrointestinal associado é qual conduta deve
ser tomada: opera-se primeiro o coragao, com troca valvar
adrtica, ou o intestino, com resseccao do segmento que
apresenta o sangramento?

Ha o receio que apés a cirurgia valvar possam ocorrer novos
sangramentos. Por outro lado, a cirurgia intestinal com EAo
estd associada a alto risco de complicagdes cardiovasculares
perioperatérias pela valvopatia®.

Cirurgia valvar pode, isoladamente, levar a regressao das
alteragoes que ocorrem na sindrome de Heyde. S6 ocorre
recorréncia do sangramento quando o mecanismo fisiopatolégico
é re-estabelecido, seja por re-estenose adrtica, seja por
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incompatibilidade paciente-prétese (definido por drea efetiva
valvar por superficie corpérea <0,85 cm?*m? ao ecocardiograma)®
— nos quais ainda existem altos gradientes aérticos no pds-
operatério mesmo com valvas normofuncionantes.

O tipo valvar de escolha é a prétese bioldgica, uma vez
que nao necessita de anticoagulagao apés cirurgia.

Quando nao ha condigdes para realizagdo da cirurgia valvar,
por alto risco cirdrgico, alguns autores” sugerem a realizagao de
colectomia ap6s identificagdo do sitio de sangramento como
uma opgao terapéutica inicial, sabendo que poderia ocorrer
recorréncia do sangramento em outro sitio. Hoje ha opgao de
realizagao da prétese percutanea®.

Alguns autores sugerem também como tratamento
alternativo aqueles em que a cirurgia nao obteve sucesso na
resolucdo do sangramento o uso de octreotide 20 mg uma
vez por més’.

A suplementagdo de fator de von Willebrand parece ser
efetiva para prevenir complicagbes hemorrdgicas importantes
no perfodo perioperatério?, mas o tratamento a longo prazo da
sindrome von Willebrand adquirida do tipo 2A por lesdo valvar
nao responde bem a desmopressina e a transfusao repetida
de fatores da coagulagdo, necessitando assim da corregao
cirGirgica da estenose aértica para resolugao definitiva dessa
alteragdo hematolégica.
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Assim, o tratamento de escolha preconizado para a
sindrome de Heyde é a cirurgia de troca valvar aértica,
devendo ser optada sempre que possivel para aqueles que

possuem histdria de sangramento e estenose adrtica grave.
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