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PALAVRAS-CHAVE Resumo Os autores apresentam um caso clinico de um homem de 68 anos com clinica de insufi-
Estenose aortica ciéncia cardiaca predominantemente direita, no contexto de estenose adrtica grave associada a
grave; hipertensao pulmonar. Concomitantemente, foi diagnosticada anemia que, apés estudo endos-
Hemorragia copico, se concluiu ser secundaria a angiodisplasias intestinais, tendo sido feito o diagnostico
gastrointestinal; de sindrome de Heyde.

Angiodisplasias; Apos cirurgia de substituicao valvular houve resolucdo do quadro, com melhoria dos sintomas
Sindrome de Heyde; de insuficiéncia cardiaca prévia e estabilizacdo dos valores de hemoglobina.

Hipertensao Com este caso pretende-se mostrar a necessidade do conhecimento de associacées menos
pulmonar frequentes na estenose adrtica grave para uma atuacao terapéutica imediata e adequada.

© 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos os
direitos reservados.
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Severe aortic

stenosis; Abstract The authors present the case of a 68-year-old man with predominantly right heart
Gastrointestinal failure in the context of severe aortic stenosis associated with pulmonary hypertension. Anemia
bleeding; was diagnosed which, after endoscopic study, was considered to be secondary to angiodysplasia
Angiodysplasia; and a diagnosis of Heyde syndrome was made.

Heyde syndrome; After valve replacement surgery the patient’s heart failure improved and hemoglobin levels
Pulmonary stabilized.

hypertension We present this case to show the need to recognize less common associations of severe aortic

stenosis, in order to provide immediate and appropriate treatment.
© 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights
reserved.
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Caso clinico

Homem de 68 anos, que apresentava como fatores de risco
cardiovascular diabetes mellitus tipo 2 (medicado com
metformina e vidagliptina) e dislipidemia (medicado
com estatina e fenofibrato). Além disso, tinha habitos
etilicos prévios (100g/dia) e histéria de anemia ferropénica
(Hb=10g/dL) desde ha um ano, tendo realizado estudo
endoscopico que mostrou gastropatia atrofica do antro.
Iniciou quadro de cansaco, dispneia para médios e
pequenos esforcos, aumento do volume abdominal, edemas
dos membros inferiores e caquexia em marco de 2013, tendo
sido medicado com furosemida e ivabradina. Foi avaliado
em consulta de cardiologia quatro meses apos o inicio das
queixas. Estava em classe i1 da New York Heart Association
(NYHA); no exame fisico objetivou-se emagrecimento mar-
cado com turgescéncia venosa jugular; na auscultacao pul-
monar apresentava crepitacdes bibasais e na auscultacao
cardiaca ouvia-se S1 e S2 ritmicos com sopro protome-
sosistolico aortico grau m/vi, com irradiacdo carotidea;
hepatomegalia palpavel cerca de 4cm abaixo do rebordo
costal; ascite de médio volume e edemas dos membros infe-
riores até ao joelho. O eletrocardiograma mostrava ritmo
sinusal e bloqueio completo de ramo direito. Na telerradio-
grafia do torax era evidente cardiomegalia com dilatacao
da auricula direita e reforco hilar bilateral. Analiticamente
destacava-se a existéncia de anemia (Hb=9,9g/dL). O
ecocardiograma mostrou dilatacao biauricular e do ven-
triculo direito (VD) (Figura 1), com hipertrofia ligeira
do septo interventricular; valvula aortica espessada e
calcificada, com limitacdo significativa da amplitude de
abertura (Figura 2); gradiente ventriculo esquerdo (VE)/
aorta (Ao) maximo de 55mmHg, médio de 33 mmHg, area
funcional (AF) aértica de 0,8 cm? (0,39 cm?/m?); insufici-
éncia tricUspide ligeira a moderada (Figura 3) com pressao
sistdlica da artéria pulmonar de 51 mmHg; funcao sistélica
do VE ligeira a moderadamente deprimida; retilinizacao
sisto-diastdlica do septo interventricular; funcao sistolica
do VD comprometida. Para esclarecimento dos sinais de
hipertensao pulmonar (HTP) em doente com estenose aor-
tica (EA) grave isolada, foi realizada espirometria que foi
normal; a tomografia computorizada pulmonar mostrou
auséncia de sinais de tromboembolismo pulmonar (TEP) e
de outras alteracdes do parénquima pulmonar e cintigrafia

Figura1 (apical quatro camaras) Evidéncia de dilatacdo biau-
ricular e do ventriculo direito.

Figura 2 (paraesternal eixo longo) Valvula adrtica espessada
e calcificada, com limitac@o importante da amplitude de aber-
tura.

de ventilacao perfusao que mostrou baixa probabili-
dade de TEP. A ecografia abdominal revelou ascite de
médio volume; hepatomegalia (19,2 cm); moderada esple-
nomegalia homogénea (14,7 cm) sem sinais de cirrose ou
hipertensao portal. Foi reforcada a terapéutica diurética e
o doente foi proposto para cirurgia de substituicao valvular
aortica.

Por manutencao da clinica de insuficiéncia cardiaca (IC),
o doente foi internado trés semanas apoés a avaliacao
inicial. Houve progressiva melhoria com a terapéutica diu-
rética endovenosa instituida. Analiticamente destacou-se:
Hb=8,6g/dL, estudo de cinética do ferro normal, dosea-
mento de vitamina B12 e acido folico normais; tempo de
tromboplasmina parcial ativada, tempo de protrombina e
fibrinogénio normais. O estudo da funcao plaquetaria mos-
trou um aumento do tempo de agregacdo plaquetaria e
o doseamento do antigénio do fator de Von Willebrand
(FVw) e cofator RCO do FVw foram normais. Realizou
cateterismo cardiaco que mostrou VD com pressao teledias-
tolica de 27 mmHg, pressao capilar pulmonar de 27 mmHg;
pressdo sistolica da artéria pulmonar de 65mmHg; foram
excluidos shunts intracavitarios por oximetria. A coro-
nariografia mostrou doenca coronaria angiograficamente
nao significativa.
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Figura 3 Insuficiéncia tricGspide ligeira a moderada.
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Figura 4 Angiodisplasias do antro.

Durante o internamento houve um agravamento progres-
sivo da anemia, com valor minimo de Hb de 5,3g/dL e
com necessidade de transfusao de oito unidades de con-
centrado eritrocitario e suplementacdo endovenosa com
ferro. Nesse periodo realizou estudo endoscopico que mos-
trou duas angiodisplasias do antro (Figura 4), submetidas
a hemdstase com argon-plasma. Por estabilidade nao sus-
tentada dos valores de Hb, realizou exame com capsula
endoscopica que revelou hemorragia ativa do jejuno, tendo
realizado hemostase com adrenalina e ablagcdo com argon-
-plasma de angiectasias jejunais através de enteroscopia.
Verificou-se posterior estabilizacdo dos valores de Hb em
9g/dL. Ao 28.° dia foi submetido a cirurgia de substituicao
valvular adrtica por protese aortica biologica Carpentier
Edwards Perimount 23 e anuloplastia tricUspide de De Vega
que decorreu sem intercorréncias. Ficou medicado com
furosemida, carvedilol, clopidogrel, antidiabéticos orais e
antidislipidémico.

Foi avaliado em consulta externa um més apos cirur-
gia. Encontrava-se em classe i1 da NYHA, sem evidéncia de
perdas hematicas visiveis. Analiticamente mantinha valores
de Hb estaveis (Hb=9,2g/dL). O ecocardiograma mostrou
dilatacdo moderada da auricula esquerda com restantes
camara de dimensdes normais; protese bioldgica em posicao
aortica com especto normal das valvas e sem regurgitacao
patologica (AF adrtica de 1,5cm?); vélvula tricispide com
anel implantado sem condicionar estenose/insuficiéncia;
funcao biventricular conservada.

Discussao

A associacao entre EA grave e hemorragia gastrointestinal
foi descrita pela primeira vez em 1958 por Heyde, tendo
ficado conhecida como sindrome de Heyde (SH)'.

Os estudos efetuados concluiram que a hemorragia no SH
estaria associada a alteracdes vasculares, nomeadamente
angiodisplasias’.

A EA nos idosos €, na maioria dos casos, degenerativa e
estd associada aos mesmos fatores de risco cardiovascular
do que a doenca aterosclerotica®. A EA é a doenca valvular
mais comum na Europa, atingindo 2-7% da populacao com
mais de 65 anos”?>.

As angiodisplasias sdao mais comuns em individuos
com mais de 60 anos e sao responsaveis por 1-6% das
hospitalizacoes por hemorragia digestiva e 30-40% das hemo-
rragias de causa «desconhecida»'*.

No SH as angiodisplasias tornam-se mais evidentes pela
presenca de EA*. A hemorragia gastrointestinal em doentes
com EA calcificada é superior em 100 vezes, em comparacao
com a populacao geral®.

O facto de esta associacdo ser pouco comum e muitas
vezes definida com critérios de diagndsticos pouco objeti-
vos e diversos, dificulta o respetivo estudo epidemioldgico,
sendo a sua frequéncia desconhecida'®.

Varias teorias tém sido propostas para explicar o SH:
desde uma fisiopatologia comum a EA e as angidospla-
sias, associada a fatores de risco cardiovascular comuns;
predisposicao para formacao de angiodisplasias associado ao
baixo débito cardiaco e alteracbes da onda de pulso ine-
rentes a EA; e hipoxia intestinal provocada por émbolos de
colesterol ou placas ateroscleroticas’#°.

A causa atualmente mais aceite para a SH esta rela-
cionada com o desenvolvimento do défice adquirido do
FVw. Esse défice deve-se a disrupcao mecanica de multi-
meros deste fator na passagem pelo fluxo turbulento da
valvula aortica estenosada, tornando-os mais predispostos
a degradacao por metaloproteinases. Além disso, esse fluxo
aumenta a interacao e formacao de microagregados entre
FVw e plaquetas, levando a sua degradacdo e eliminacao,
muitas vezes associada, por isso, a trombocitopenia’*¢7.

A gravidade do défice do referido fator esta diretamente
relacionada com a gravidade da EA, quantificada pelo gra-
diente transvalvular®”-8,

Tendo como base o mesmo mecanismo fisiopatologico,
o défice do FVw pode estar presente em situacdes de car-
diomiopatia hipertrofica ou de alguns casos de cardiopatia
congénita“.

A existéncia de multimeros de FVw é essencial para a
hemodstase em locais de elevado fluxo sanguineo, como é o
caso das angiodisplasias’*.

Assim, os doentes com EA grave apresentam maior
risco hemorragico, nomeadamente quando se associa um
antiagregante plaquetario ou durante os procedimentos
cirrgicos. O aumento do risco hemorragico relaciona-se
com o défice adquirido de FVw, que foi descrito entre
67-92% dos doentes com EA grave’.

O diagnéstico do SH faz-se pela evidéncia de EA
grave por ecocardiograma e hemorragia gastrointesti-
nal na dependéncia de angiodisplasias documentadas por
endoscopia’*®.

Para a documentacao de défice de FVw adquirido tem
interesse, por ordem decrescente, a verificacao de ausén-
cia de multimeros de FVw por eletroforese; aumento do
tempo de agregacdo plaquetaria na avaliacdao da funcao
plaquetaria; aumento do tempo de sangramento cutaneo;
atividade do cofator Rco do FVw e niveis de antigénio FVw
(estes dois ultimos muitas vezes com valores normais nos
doentes com défice adquirido de FVYw na sequéncia de EA
grave)*.

O tratamento da hemorragia gastrointestinal passa
por: hemodstase endoscopica, embolizacdo angiografica,
cirurgia intestinal’®, terapéutica hormonal estrogénios-
progesterona’’® (apesar de pouco casos descritos e escas-
sos estudos realizados neste ambito, a terapéutica
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hormonal pode ser efetiva no controlo de hemor-
ragia gastrointestinal recorrente por malformacées
vasculares)?, octreotido®'? e suplementos de ferro endove-
noso/transfusdes sanguineas’. A resolucdo completa do SH
faz-se com a substituicdo valvular adrtica mantendo-se as
angiodisplasias, mas sem hemorragia, sendo essa remissao
duravel’®,

Apesar de a hemorragia isolada na EA grave nao ser uma
indicacdo formal para cirurgia de substituicao valvular, a
sua indicacao deve ser ponderada individualmente.

Deve ser dada preferéncia a proteses biologicas no sen-
tido de evitar o longo tempo de anticoagulacdao, mas a
decisdo deve ter em conta o risco operatério e a espe-
ranca de vida do doente’. A substituicdo valvular é preferivel
a ressecao intestinal, quer pelo risco cirtrgico subjacente a
patologia valvular quer pelo carater disperso destas lesoes
intestinais, invalidando a possibilidade de ressecao total das
angiodisplasias’-®.

Neste caso clinico, o diagnéstico de SH foi feito pela
associacao entre hemorragia gastrointestinal ativa por angi-
odisplasias e a presenca de EA grave. A presenca de um
tempo de agregacao plaquetaria aumentado, na auséncia
de outras causas, mesmo com valores normais de atividade
do cofator Rco do FVw e niveis normais de antigénio FVw,
sugere a presenca de um défice aquiridor de FVw.

Poucos casos estao descritos na literatura com a
associacdo de EA grave, défice de FVYw e hemorragia
digestiva®.

A estratégia terapéutica adotada neste caso foi concor-
dante com outros casos clinicos descritos®'?. A manutencéo
dos valores de Hb estaveis, com tratamento dirigido da
lesao responsavel pela hemorragia, suplementacao de ferro
e transfusdo sanguinea permitiram manter a estabilidade cli-
nica até ao tratamento definitivo, diminuindo o potencial
risco cirdrgico durante a substituicao valvular.

A outra associacao incomum a destacar foi a presenca
de HTP grave associada a dilatacdo das camaras cardiacas
direitas, que condicionou a clinica de IC direita, atipica na
presenca de uma EA grave isolada.

A presenca de aumento marcado da pressao da artéria
pulmonar associada a aumento da pressao capilar pulmonar
consequéncia do aumento da pressao telediastdlica do VE,
apos exclusao de outras causas provaveis, a normalizacao
das dimensoes das cavidades cardiacas direitas e a resolucao
da HTP apds substituicdo valvular permitiram concluir que a
EA grave tera sido a causa subjacente.

A prevaléncia de HTP na EA é de 28-56% e de HTP grave
de 11-21%'"". Como analisado em trabalhos de Malouf'? e
Akin Cam'', a substituicdo valvular adrtica deve ser pon-
derada nos casos de HTP grave na dependéncia de EA grave,
especialmente quando associada a pressao capilar pulmo-
nar aumentada, sendo o beneficio a longo prazo superior ao
potencial risco cirlrgico.

Todas estas particularidades levaram a necessidade de
uma atuacao multidisciplinar na tentativa da estabilizacao
do doente. O beneficio superou o elevado risco cirdrgico,
sendo a cirurgia a Unica forma disponivel de melhoria clinica
consistente.
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