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El sindrome de Heyde es la asociacién entre estenosis adrtica y sangrado intestinal por
angiodisplasias. Esta relaciéon parece deberse a un déficit adquirido de multimeros de alto
peso molecular del factor de von Willebrand.

Presentamos el caso de una mujer de 80 afios con estenosis adrtica severa y anemia grave
recidivante con elevados requerimientos transfusionales, que se corrigieron tras valvulo-
plastia adrtica percutanea.

© 2014 SAC. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Resolution of anemia after percutaneous aortic balloon valvuloplasty
in Heyde’s syndrome

ABSTRACT
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Heyde’s syndrome is the association between aortic stenosis and bleeding of gastrointestinal
angiodysplasia. The association between these entities is due to an acquired deficiency of
high-molecular-weight Von Willebrand factor multimers.
We report the case of an 80-year-old woman with diagnosis of aortic valve stenosis and
severe recurrent anemia which subsided after percutaneous aortic valvuloplasty.
© 2014 SAC. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.
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Caso clinico

Mujer de 80 afios hipertensa y dislipémica, que consulta en
urgencias por disnea de esfuerzo. En la exploracién fisica, des-
taca intensa palidez cutdnea y soplo sistélico 1n1/1v en foco
adrtico, presentando en la analitica hemoglobina de 4,7 g/dl.
Tras transfundir varios concentrados de hematies, alcanzando
10,3 g/dl de hemoglobina postransfusional, se realiza un eco-
cardiograma que muestra estenosis adrtica (EA) severa con,
gradiente maximo de 105 mmHg y medio de 62 mmHg, area
valvular adrtica 0,5 cm?, con funcién sistdlica del ventriculo
izquierdo preservada. Para el estudio de la anemia se realiza
colonocospia, endoscopia, transito gastrointestinal y tomo-
grafia computarizada abdominal con contraste, que fueron
normales. Tras correccién del hematocrito es dada de alta para
continuar el estudio ambulatoriamente.

Dos meses mas tarde ingresa nuevamente por anemia
severa. Se solicita cdpsula endoscdpica, que objetiva san-
grado activo en el intestino proximal, sin localizar foco causal.
Ante el sangrado digestivo continuo de la paciente precisando
transfusiones cada 3 dias, se realiza laparotomia exploradora
que no fue diagndstica. Debido al elevado riesgo quirtrgico,
previamente a la cirugia abdominal se realiza valvuloplastia
adrtica percutdnea (VAP) con catéter-balén no compliante de
bajo perfil, que resulta efectiva, con gradiente pico posvalvulo-
plastia de 45 mmHg (fig. 1A). La paciente se traslada ala Unidad
de Sangrantes del hospital de referencia, donde finalmente es
dada de alta sin precisar nuevas transfusiones. Para completar
el estudio se realiza enteroscopia con doble balén ambulatoria,
que objetiva una lesién angiodisplasica duodenal sin sangrado
activo que se trata mediante argén. Ante el resultado favorable
de la VAP, se optd por una actitud conservadora.

La paciente permanecié asintomadtica hasta un afio
después, que consulta por disnea de esfuerzo y episodio
sincopal, objetivindose hemoglobina de 5,8g/dl. Se realiza
un ecocardiograma postransfusional, presentando cifras de
hemoglobina de 9,6 g/dl, que revela progresién de la EA, que
era nuevamente severa, con area valvular aértica de 0,53 cm?
(fig. 1B). La persistencia del sangrado digestivo requeria
transfusiones cada 48 h, por lo que, dado el antecedente
de estabilizacién del mismo tras VAP, se decide realizarla

de nuevo. El resultado fue 6ptimo, con estabilizaciéon del
hematocrito y no precisando posteriormente nuevas transfu-
siones. Fue dada de alta pendiente de sustitucién valvular y
deriviandose a Hematologia para completar estudio.

Discusion

La asociacién de EA y sangrado gastrointestinal por angiodis-
plasias, conocida como sindrome de Heyde, parece explicarse
por el sindrome de von Willebrand (VW) tipo 2 A adquirido.
Este sindrome se caracteriza por la pérdida de multimeros de
alto peso molecular del factor de VW2,

El factor de VW es una glucoproteina multimérica que
desempena un importante papel en la hemostasia primaria,
permitiendo la adhesién plaquetaria al subendotelio del vaso
sanguineo dafiado®. Los multimeros de alto peso molecular
son los mas competentes en el desempeno de dicha fun-
cién, principalmente en zonas de flujo sanguineo a elevada
presién®.

Las angiodisplasias son comunicaciones microvasculares
arteriovenosas del tracto gastrointestinal, mas frecuentes en
ancianos. Presentan un rapido flujo sanguineo que incremen-
tan la velocidad de cizallamiento contra el endotelio vascular,
por lo que requieren de dichos multimeros para mantener una
correcta hemostasia ante un posible sangrado®.

En la EA se produce una modificacién de la conformacién
del factor de VW de alto peso molecular relacionado con el
aumento de presién del flujo sanguineo a través del orifi-
cio estendtico. Su estructura globular pasa a otra alargada y
asimétrica, exponiendo los dominios A2*. Este cambio en su
estructura facilita la unién a estos dominios de la proteasa
ADAMTS13, produciendo la protedlisis de los multimeros y
haciendo que sean menos competentes en la hemostasia®.

La presencia del sindrome de VW tipo 2 A adquirido esta
directamente relacionado con la severidad de la EA?°. El
déficit de multimeros de alto peso molecular se relaciona
inversamente con el gradiente adrtico transvalvular®®. El
recambio valvular se relaciona con una mejoria de la disfun-
cién hemostatica®’. La recurrencia de dicho sindrome puede

=T VAo
Vmax 419 cmis
Vmedia 318 cmisid,
GP max 70mmHg
GP med 44 mmHg
NT 105 cm
Relacién VIN2 0,27
AVAo (INT} 0,53 cm?®
AVAo (Vmax) 0,48 cm®

75mm/s

Figura 1 - A) Imagen de la valvuloplastia aértica percutinea en el momento de la dilatacién con balén de angioplastia.
B) Imagen de ecocardiograma transtoracico en plano apical 5 cdmaras, en la que se observa los elevados gradientes

transvalvulares compatibles con estenosis adrtica severa.
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indicar una reestenosis aértica o un mismatch entre la prote-
sis y el paciente®.

Aunque en la actualidad el sindrome de Heyde no cons-
tituye una indicacién para el recambio valvular, en nuestro
caso, la disminucién del gradiente transvalvular tras VAP fue
el Unico tratamiento para la anemia refractaria de nuestra
paciente.
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