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RESUMEN
En muchas ocasiones, el origen del sangrado gastrointestinal bajo
no se dilucida completamente. El mayor porcentaje de casos tiene
su origen en el colon, siendo los diverticulos y las angiodisplasias las
causas mas comunes. El sindrome de Heyde es un diagndstico poco
frecuente que consiste en la asociacién de sangrado gastrointestinal
por angiodisplasia y estenosis adrtica, debido a un proceso dege-
nerativo y un déficit adquirido de factor von Willebrand tipo IIA. El
objetivo de ese trabajo es presentar un caso poco comun de HDB,
cuyo tratamiento consiste en cirugfa.
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ABSTRACT
In many cases, the origin of lower gastrointestinal bleeding is not
completely elucidated. The highest percentage of cases have their
origin in the colon, with diverticula and angiodysplasias being the
most common causes. Heyde syndrome is a rare diagnosis that
consists of the association of Gl bleeding due to angiodysplasia and
aortic stenosis, due to a degenerative process and an acquired defi-
ciency of von Willebrand factor type IIA. The objective of this work is
to present a rare case of HDB, whose treatment consists of surgery.
Keywords: Lower gastrointestinal bleeding, Heyde syndrome,
Von Willebrand factor, Aortic stenosis, Angiodysplasia, intestinal
bleeding, Aortic valve replacement.

INTRODUCCION

El sindrome de Heyde es una asociacién poco comun entre es-
tenosis adrtica y hemorragia digestiva baja (HDB), que ha sido
objetivo de estudio en los ultimos afios, con importantes avances
en su comprension fisioldgica y tratamiento.l En este trabajo,
presentamos un caso clinico de sindrome de Heyde y su evo-
lucién.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 64 afios que acude a consulta
ambulatoria de un centro asistencial de baja complejidad por
lipotimia y palidez marcada, donde se realiza el diagndstico de
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anemia aguda. Se solicitan estudios laboratoriales que informan
hemoglobina (Hb) de 6,9g/dL y hematocrito de 20,7%. Por el
resultado se decide la transfusion de 2 voliumenes de globulos
rojos concentrados y es dado de alta con pedido de test de Gua-
yaco. Un mes posterior a dicha consulta acude a nuestro servi-
cio de urgencias por presentar cuadro de 4 dias de evolucién de
deposiciones sanguinolentas en varias oportunidades de mode-
rada cantidad. Niega lipotimia, debilidad, mareos u otros sin-
tomas acompanantes. Al examen fisico presenta signos vitales
dentro de parametros normales, sin repercusion sistémica, piel
y mucosas palidas. Al examen fisico presenta un abdomen blan-
do depresible no doloroso, sin defensa, sin irritacion. Al tacto
rectal se constata hematoquecia en punta del dedo de guante. El
resto del examen fisico se presenta sin datos de valor.

Se solicita laboratorios al ingreso, que informa Hb de 8,9g/
dL, hematocrito de 27%, globulos blancos 8.580/mm3, neutrofi-
los 66%, plaquetas 275.000/mm3, tiempo de protrombina 100%,
creatinina 0,8mg/dL y urea 20mg/dL. El electrocardiograma de
ingreso informa: ritmo sinusal con aumento de amplitud de R
precordial, sugestivo de hipertrofia ventricular izquierda, sin
cambios isquémicos.

Se realiza endoscopia digestiva alta que informa hernia hia-
tal, gastritis cronica y duodenitis erosiva, mientras que en la
colonoscopia se constatan hemorroides internas grado II. Ante
el diagnostico incierto se le solicita estudio de tomografia con
doble contraste de abdomen y pelvis, el cual informa engrosa-
miento parietal del colon ascendente y ciego que sugiere valorar
con estudio dirigido (ver Figura 1).

El paciente egresa estable en buen estado general sin presen-
tar signos de sangrado, con una Hb de 10g/dL, hematocrito de
32,5% en planes de realizarse una enteroscopia y seguimiento
del caso de forma ambulatoria.

El paciente reingresa 6 semanas después por un cuadro de 3
dias de evolucion de hematoquecia en gran cantidad, sin reper-
cusion sistémica ni otros sintomas acompafiantes. Presenta un
laboratorio de ingreso con Hb 9,0g/dL y hematocrito 27%.

Durante la internacidn presenta persistencia de deposicio-
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Figura 1. Tomografia con doble contraste de abdomen y pelvis. Se observa engrosamiento focal parietal

asimétrico que compromete el colon ascendente.

Figura 2. Angiotomografia de abdomen, fase arterial. Obsérvese el realce parietal focal en la pared medial, por
debajo del dngulo hepatico de colon. (Ilzquierda: corte axial / Derecha: corte coronal)

nes sanguinolentas en gran cantidad (hematoquecia) por lo cual
se decide realizar endoscopia digestiva alta de urgencia, que no
arrojo datos de valor. El paciente queda con diagndstico de he-
morragia digestiva oculta en planes de realizar angiotomografia
y enteroscopia.

La angiotomografia de abdomen informa realce parietal fo-
cal en la pared medial del colon ascendente por debajo del angu-
lo hepatico compatible en primera hipétesis con una angiodis-
plasia (ver Figura 2).

Con el diagndstico probable de angiodisplasia y por los epi-
sodios de hemorragia digestivas baja en varias oportunidades se
decide preparar al paciente para colectomia total. Entre los es-
tudios prequirdrgico, se solicita ecocardiograma el cual informa
valvula aortica degenerativa con estenosis severa, escape mitral
y reflujo trictspideo leve.

Debido a una relacién de angiodisplasias del tracto gastroin-
testinal con estenosis adrtica se llega al diagnostico de sindrome
de Heyde y se plantea como tratamiento el reemplazo valvular
adrtico como tratamiento definitivo. Entre la analitica solicita-
da resalta el antigeno de FvW 160UI/dl (valor normal de 50-
150U1/dl) y actividad del FvW 108U1/dl (50-150U1/dl).

El paciente fue tratado con cirugia de recambio valvular
adrtico 4 meses después de haberse diagnosticado. Actualmente
con buena evolucién sin recurrencia del sangrado hasta la fecha.

DISCUSION

El Sindrome de Heyde fue descrito por primera vez en el afio
1958 por el Dr. Edward Heyde, internista en Vancouver. Es una
asociacion entre estenosis adrtica y un sangrado por angiodis-
plasia intestinal, resultado de un déficit adquirido del factor
von Willebrand (FvW) tipo ITA. La angiodisplasia es una enfer-
medad degenerativa de la mucosa intestinal que predispone al
sangrado gastrointestinal. Su asociacién con la estenosis adrtica
es bien conocida pero el diagnostico de Sindrome de Heyde es
poco comun. 1 La estenosis aértica con frecuencia origina una
diatesis hemorragica por déficit selectivo de multimeros de alto
peso molecular del FvyW. ?

La fisiopatologia del sindrome de Heyde involucra una pér-
dida de estos multimeros con funcién esencial en la hemostasis
y una funcién plaquetaria alterada, lo que favorece el sangrado
de las angiodisplasias.

El FvW en su forma madura se almacena en los cuerpos
de Weibel-Palade dentro de las células endoteliales y se liberan
gradualmente en la sangre circulante. Cumple una funcién cen-
tral en la adhesion y agresion de plaquetas, actuando como un
detector de dano de endotelio. Ademas, desempefia un papel
crucial en la coagulacién al unirse y estabilizar el factor VII (F-
VII), protegiéndolo de la protedlisis y llevandolo al lugar de la
lesién. La proporcion en la que circulan los diferentes multime-
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ros del FvW es crucial para mantener una hemostasis normal.
Los multimeros de mayor tamafio tienen una mayor actividad
proagregante que los de menor tamafio, siendo especialmente
importantes en areas vasculares con alto flujo y estrés tangencial,
como las angiodisplasias.

Desde una perspectiva estructural, las angiodisplasias se ca-
racterizan por ser anomalias en los capilares arteriales o venosos
que estan dilatados y torcidos, alcanzando hasta 5mm de didme-
tros. Estas anomalias se encuentran ubicadas en la submucosa
del tracto gastrointestinal. La particularidad de estas malfor-
maciones es que carecen de una capa media, lo que resulta en
una permeabilidad aumentada y una notable predisposicion al
sangrado, que suele ser recurrente. Las angiodisplasias tienden
a predominar en el ciego y el colon ascendente, pudiendo exten-
derse desde el cardias hasta el esfinter anal.

Tanto la estenosis aortica como las angiodisplasias tienden a
aumentan su prevalencia con el avance de la edad. Existen prue-
bas que sugieren que la valvulopatia desencadena con frecuencia
una predisposicion hemorragica debido a un déficit selectivo de
los multimeros de alto peso molecular del FvW °. Esta deficien-
cia, conocida como enfermedad de von Willebrand adquirida de
tipo IIA, favorece el sangrado de angiodisplasias que coexisten
en el paciente.

Asi se resume de manera concisa la fisiopatologia de sindro-
me de Heyde.

Esto se ha demostrado en varios estudios donde, después del
reemplazo valvular adrtico, los niveles de estos multimeros y la
funcién plaquetaria regresan a valores normales.

Cuando hay sospecha diagnostica del sindrome de Heyde,
es crucial investigar otras posibles fuentes de sangrado gastroin-
testinal, como ulcera gastroduodenal, diverticulosis, cancer de
colon y enfermedades intestinales inflamatorias, entre otras. En
todos los pacientes que presenten sangrado gastrointestinal, se
recomienda realizar una colonoscopia para un diagnostico com-
pleto y preciso.

Cuando se detecta la presencia de angiodisplasia y sangrado
gastrointestinal es importante considerar la posibilidad de una
estenosis aortica y buscar activamente este diagnostico para po-
der llegar a una conclusion de sindrome de Heyde. Este diagnos-
tico se confirma mediante métodos de laboratorio especificos, lo
que permite una definicién precisa del trastorno.

En nuestro caso con el diagnostico probable de Sindrome de
Heyde se le solicita estudio de dosaje y actividad de factor de
von Willebrand lo cual retorna, Ag de FvW levemente elevado
(160U1/dl del VN de 50-150U1/dl) y actividad del FvW Normal
(108 UI/dl del VN de 50-150U1/dl).

Importante he de recalcar que en caso de Enf. De von Wille-
brand tipo IIA, la dosificacién de Ag de FvW suelen ser variable,
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puede ser normal, levemente disminuido o estar elevado. En
caso de nuestro paciente estaba levemente elevado. Esto podria-
mos explicar por la estenosis aortica que provoca una disminu-
cién en el flujo sanguineo y dafo en el endotelio vascular, lo
que desencadena la liberacion de FvW almacenado en las células
endoteliales, lo que puede resultar en un aumento de los nive-
les de Ag de FyW en la circulacién. Ademads, la angiodisplasia
intestinal, que es una caracteristica comun en el sindrome de
Heyde, puede causar una hemorragia gastrointestinal cronica.
Esta hemorragia puede llevar a una respuesta compensatoria del
sistema hemostético, incluida la liberacién de FvW, lo que tam-
bién puede contribuir al aumento de los niveles de Ag de FvW.
Es importante destacar que los niveles elevados de Ag de FvW
en el sindrome de Heyde suelen ser el resultado de una respuesta
fisiologica a las condiciones subyacentes, es decir, la estenosis
aortica y la angiodisplasia intestinal. Sin embargo, la interpreta-
cion de estos niveles debe realizarse en el contexto clinico com-
pleto del paciente y otras pruebas diagndsticas pertinentes. El
andlisis decisivo del diagndstico es Analisis de los multimeros
de FYW por electroforesis.

El tratamiento més apropiado es la sustitucién valvular. *

El sindrome de Heyde es una patologia poco comun pero
una entidad que debemos tener presente, a la hora de valorar a
pacientes con historia de sangrado o anemia, en especial cuan-
do no se tiene el origen del sangrado en los examenes comple-
mentarios. Es indispensable para la deteccion e interpretacion
adecuada de sus manifestaciones y el manejo apropiado de la
valvulopatia, en un entorno multidisciplinario.

El tratamiento mds apropiado es la resolucion de la obstruc-
cion de la valvula aortica. La sustitucidn valvular revierte el tras-
torno fisiopatologico bésico, revirtiendo la consiguiente disfun-
cion plaquetaria y el sangrado de angiodisplasias coincidentes o
favorecidas por la propia Estenosis aortica.
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historial medico.
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