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Palavras-chave
Estenose da valva aórtica, hemorragia gastrointestinal, 

angiodisplasia, síndrome de Heyde. 

Descrevemos um caso de síndrome de Heyde e discutimos 
as bases fisiopatológicas e as possibilidades terapêuticas para 
essa síndrome.

This study reports the case of Heyde’s syndrome and 
discusses the pathophysiology bases and potential therapies 
for this syndrome.
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Introdução
A associação entre estenose aórtica e sangramento 

gastrointestinal – síndrome de Heyde – vem sendo estudada 
nos últimos anos com grandes avanços no conhecimento de 
seu mecanismo fisiopatológico e de terapêutica. Neste relato, 
apresentamos um caso ilustrativo de síndrome 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 torácica em aperto, 
sem irradiação, associado a náuseas e sudorese, de início 
geralmente aos pequenos esforços. Apresentava também 
dispneia aos mínimos esforços, com ortopneia, dispneia 
paroxística noturna e edema de membros inferiores. Negava 
febre. Referia episódios de sangramento digestivo baixo (SDB) 
em pequena quantidade, há seis meses. Negava outros sítios 
de sangramento.	

Relatava antecedentes de hipertensão, diabete melito 
tipo 2, insuficiência renal crônica (IRC) não dialítica, e referia 
problema valvar e cansaço aos esforços.

Ao exame físico, encontrava-se descorado, eupneico. Pulso 
de 82 bpm, frequência respiratória de 20 ipm, pressão arterial 
140 x 70 mmHg. Exame cardiovascular revelou sopro sistólico 
ejetivo em foco aórtico +++/6+, com irradiação para fúrcula. 
Exame pulmonar com estertores crepitantes em bases. Edema 
periférico presente ++/4+, e boa perfusão periférica. 

Exames gerais mostraram hemoglobina de 6,8 g/dl, 
hematócrito 23%, creatinina 1,39 mg/dL. Restante dos exames 
mostrados na tabela 1. Inicialmente o quadro de anemia foi 
atribuído à IRC. Entretanto, houve melhora da função renal 
após infusão de volume, caracterizando a disfunção renal 
como aguda. Em razão do quadro de insuficiência cardíaca 
e anemia, optou-se por transfusão sanguínea. 

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

A ecocardiografia transtorácica confirmou estenose aórtica 
importante, com área valvar de 0,5 cm2 e gradiente máximo 
de 85 mmHg e médio de 52 mmHg. Fração de ejeção 62%. 
Ventrículo esquerdo com diâmetro diastólico de 56 mm e 
sistólico de 37 mm.

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

Para investigação do SDB foi realizada colonoscopia, que 
demonstrou angiodisplasia em cólon ascendente proximal. 
A presença de sangramento digestivo por angiodisplasia e 
estenose aórtica sugeriu o diagnóstico de síndrome de Heyde.

Paciente manteve níveis de hemoglobina estáveis após 
transfusão realizada na entrada. Após cateterismo e com 
melhora dos sintomas de insuficiência cardíaca, optou-se por 
alta hospitalar e reavaliação em ambulatório especializado 
para programação de cirurgia de troca valvar.

Dois meses após a alta, procurou novamente o pronto-
socorro, tendo sido internado em UTI por quadro de 
insuficiência cardíaca descompensada. Foi indicada cirurgia 
para troca valvar aórtica, mas apresentou piora clínica em 
razão de quadro infeccioso pulmonar, evoluindo para o óbito 
por choque séptico.

Discussão
A síndrome de Heyde consiste na associação de 

sangramento gastrointestinal por angiodisplasia e estenose 
valvar aórtica (EAo). Foi originalmente descrita por Heyde 
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Tabela 1 – Resultado dos exames séricos

Variável   15/set 10/10 (Admissão) após 12hs 11/out 12/out 17/out 28/nov

Hemoglobina (g/dL) 8,4 6,8 6,6 9,3 8,7 9,3 9,9

Hematócrito (%) 27 23 22 29 28 30 32

Volume Corpuscular Médio (μm3) 90 85 85 83 85 83 89

HCM (pg) 28 28

RDW (%) 14,9 20,8

Reticulócitos (%) 2,5

Leucócitos (por mm3) 6700 4800 4300 3700 4000 5000 5500

  Diferencial (%)

  Neutrófilos 77 71 67 68 67 73 72

  Linfócitos 11 13 16 13 12 13 11

  Monócitos 11 12 13 14 16 8 9

  Eosinófilos 1 4 3 4 4 5 7

  Basófilos 0 0 1 1 1 1 1

Plaquetas (por mm3) 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 1,41 1,3 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

Sódio (mEq/L) 139 139 140 142 139 141

Potássio (mEq/L) 5,6 5,3   4,9 4,3 3,8 5,2

Ferro (μg/dL) 22

Ferritina (ng/mL) 142

Cap. Lig. Fe (μg/dl) 368

Sat. Fe (%) 6

Ácido Fólico (ng/mL) >24

Vitamina B12 (pg/mL) 2300

em 19581, e em 1992 Olearchyk2 definiu a combinação de 
estenose aórtica e sangramento recorrente por angiodisplasia 
gastrointestinal como síndrome de Heyde.

Vincentelli e cols.3 demonstraram que 21% dos pacientes 
com estenose aórtica grave apresentaram sangramento de 
pele ou mucosa nos seis meses antecedentes à cirurgia valvar.

Vários artigos foram publicados nos últimos anos discutindo 
a fisiopatologia, pouco conhecida até o final do século 
passado, e o tratamento dessa síndrome. Sua apresentação 
está relacionada com a síndrome de von Willebrand adquirida 
tipo 2A que ocorre nesses pacientes – uma síndrome 
hemorrágica que surge por perda de multímeros de alto peso 
molecular (MAPM) do fator de von Willebrand (fvW)3.

A explicação fisiopatológica é que, com a passagem 
do fvW pela valva estenótica, ocorre proteólise desses 

multímeros pela enzima ADAMTS13 (A Disintegrin And 
Metalloproteinase with Thrombospondin type 1 moitf, 
member 13) – uma proteinase que age preferencialmente 
sob situações de alta tensão de cisalhamento. Esses MAPM 
são moléculas muito importantes para uma adequada 
hemostasia mediada por plaquetas3, l igando-se à 
glicoproteína Ib plaquetária. O fvW é secretado por células 
endoteliais para o sangue, onde contribui para a formação 
de trombos plaquetários e age como mediador da adesão 
plaquetária no sítio de lesão vascular. A primeira descrição 
da perda de MAPM na síndrome de Heyde foi feita por 
Warkentin e cols.4, em 1992.

A relação entre EAo e função plaquetária foi analisada 
recentemente3. Quase todos os pacientes com EAo grave 
tinham diminuição da porcentagem de MAPM e disfunção 
plaquetária. Já a partir do primeiro dia pós-operatório de 
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troca valvar, todos os pacientes tinham seus níveis de MAPM 
e função plaquetária normalizados, o que comprova a 
relação entre a doença valvar e essa alteração hematológica.

Em relação à alta prevalência de angiodisplasia 
nesses pacientes, foi proposto que estenose aórtica 
hemodinamicamente relevante pode estar associada à 
diminuição da perfusão gastrointestinal e, consequentemente, 
levar à dilatação de vasos sanguíneos induzido por hipoxemia, 
acelerando o desenvolvimento de vasodilatação fixa, gênese 
da angiodisplasia.

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

Há o receio que após a cirurgia valvar possam ocorrer novos 
sangramentos. Por outro lado, a cirurgia intestinal com EAo 
está associada a alto risco de complicações cardiovasculares 
perioperatórias pela valvopatia5.

Cirurgia valvar pode, isoladamente, levar à regressão das 
alterações que ocorrem na síndrome de Heyde. Só ocorre 
recorrência do sangramento quando o mecanismo fisiopatológico 
é re-estabelecido, seja por re-estenose aórtica, seja por 

Fig. 1 - Eletrocardiograma de repouso mostrando ritmo sinusal, bloqueio atrioventricular de 1° grau e sobrecarga ventricular esquerda.

incompatibilidade paciente-prótese (definido por área efetiva 
valvar por superfície corpórea <0,85 cm2/m2 ao ecocardiograma)6 
– nos quais ainda existem altos gradientes aórticos no pós-
operatório mesmo com valvas normofuncionantes. 

O tipo valvar de escolha é a prótese biológica, uma vez 
que não necessita de anticoagulação após cirurgia.

Quando não há condições para realização da cirurgia valvar, 
por alto risco cirúrgico, alguns autores7 sugerem a realização de 
colectomia após identificação do sítio de sangramento como 
uma opção terapêutica inicial, sabendo que poderia ocorrer 
recorrência do sangramento em outro sítio. Hoje há opção de 
realização da prótese percutânea8.

Alguns autores sugerem também como tratamento 
alternativo àqueles em que a cirurgia não obteve sucesso na 
resolução do sangramento o uso de octreotide 20 mg uma 
vez por mês7.

A suplementação de fator de von Willebrand parece ser 
efetiva para prevenir complicações hemorrágicas importantes 
no período perioperatório9, mas o tratamento a longo prazo da 
síndrome von Willebrand adquirida do tipo 2A por lesão valvar 
não responde bem à desmopressina e à transfusão repetida 
de fatores da coagulação, necessitando assim da correção 
cirúrgica da estenose aórtica para resolução definitiva dessa 
alteração hematológica.
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Assim, o tratamento de escolha preconizado para a 
síndrome de Heyde é a cirurgia de troca valvar aórtica, 
devendo ser optada sempre que possível para aqueles que 
possuem história de sangramento e estenose aórtica grave.
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