Acta Médica Peruana 2001; XVII: 31-34

Casos Clinicos

Hemoglobinuria producida por una fistula en la
sutura perivalvular post reemplazo con protesis
valvular mitral*

Régulo Agusti**, Alberto Yuen*** y José Parodi****

RESUMEN

Sc presenta ¢l caso de un paciente de sexo masculing, de 65 afias de edad, portador de una cardiopatia
isquémicay severo prolapso de la valvula mitral, que fue sometido a cirugla de revascularizacion con un
puente aorto coronario utilizando la vena safena y reemplazo de la valvula mitral con prétesis valvular
St. Jude Medical 29, La evolucion quirirgica fue buena y sometido anticoagulacion con warfarina,
luego desarrolld aparente hematuria, por lo que fue sometido a exploraciones clinicas diversas y exame-
nes de laboratorio a fin de determinar la causa. Posteriormente el laboratorio hace ¢l diagnéstico de
hemoglobinuria. El ecocardiograma transtorécico localiza un escape de sangre a través de una fistula en
la sutura del reemplazo valvular mitral, La evolucion clinica fue buena, la hemoglobinuria desaparecid
espontaneamente can persistencia de la fistula.

Se discute la etiologia ¥ la fisiopatologia de la hemoglobinuria en este tipo de complicacidon post
quir(rgica. Se sefiala la utilidad de la ecocardiografia transtoracica y transesofagica en caso que la pri-
mera no fuera concluyente y existiera la sospecha clinica de la formacién de este tipo de fistulas.

SUMMARY ‘

This is a case of 65 year old male with past medical history significant for coronary artery disease and
severe mitral valve prolapse for which he underwent simultaneous coronary artery bypass graft using the
saphenous vein, mitral valve replacement with a St. Jude prosthetic vaive. There were no postoperative
complications and after anticoagulation with warfarin the patient wa discharged home. Three months
postoperatively the patient developed apparent “hematuria”. Physical examination and extensive laboratory
analysis were unremarkable in determinig an etiology. After referred, further studies ilustrared a diagno-
sis of hemoglobinuria. Transthoracic echocardiogram revealed a perivalvular leakage with a normally
functioning St. Jude mitral valve replacement. Clinical course was uncventful and the hemoglobinuria
resolved spontaneously. This case illustrates the importances in determinig the etiology and
pathophysiology of hemoglobinuria with transthoracic and transesophageal echocardiography.

INTRODUCCION

La anemia hemolitica extracorpuscular
microangiopatica, con hemoglobinemia y
hemoglobinuria, y con presencia de hematies fragmen-
tados, ¢s una complicacion de la cirugia de reemplazo
valvular, no muy infrecuente, y con mayor
predominancia cn ¢l reemplazo valvular, no muy infre-
cuente, y con mayor predeminancia en el reemplazo
valvular aortico. Cuando cllo sucede se debe pensar cn
una ancimia tan scvera que supera esta destruccion a la
produccién normal medular. Este tipo de ancmia cstos
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pacientes se debe bésicamente al escape de sangre a
través de una deformidad de la valvula adrtica, por un
“shunt” arteriovenoso, por un defecto septal ventricular,
una valvula Starr-Edwards vieja donde el pasaje forzo-
so de la sangre produce una rotura de los hematies o a
través de una fistula producida en el lugar de las suturas
que se aplican en la implantacion de las prétesis
intracardiacas (1).

Presentamos un paciente con severo prolapso de la
valvula mitral y enfermedad coronaria ateroesclerdtica
sometido a reemplazo de fa vilvula mitral con una pro-
tesis Sr. Jude Medical y puente aorto coronario finico,
que posteriormeante desarrolla hemoglobinuria, que se
diagnostica por los analisis del laboratorio. La presen-
cia de la fistula a nivel de Jos puntos aplicados en el
reemplazo de la valvola fue confirmada por
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ecocardiografia transtordcica. en algunos casos es ne-
cesario la ecocardiografia transesofagica para poeder
precisar el diagnostico.

El paciente desarrolld anemia que nunca fue severa
y luego monitorizado cuidadosamente. La hemoglo-
binuria desapareci6 espontancamente y la cvolucién
clinica fue buena.

CASO CLINICO

Paciente de 65 afios, médico, que ocho afios antes le
diagnosticaron por primera vez soplo cardiaco compa-
tible con prolapso de la vdlvula mitral; luego confirma-
do por ecocardiografia trantaricica. No referia historia
de fiebre reumitica. Dos afios después le diagnostica-
ron Hipertension Arterial Esencial por lo que recibid
dieta hiposddica e inhibidores de la enzima convertidora
en forma regular. Posteriormente recibid atenolol por-
que desarroll¢ crisis de palpitaciones rapidas y
fibrilacion auricular transitoria. A los 25 afios de edad
tuvo hematuria a causa de litiasis renal, cuya etiologia
transitoria.

A los 25 afes de edad tuvo hematuria a causa de
litiasis renal, cuya etiologia no fue determinada. Fuma-
ba 20 cigarritlos al dia hasta los 55 afos. Desarrollé
disnea de esfuerzo y dolor retroesternal con irradiacion
y opresion en al garganta que se presentaba con ef ejer-
cicio, a veces post prandial, desaparecia con
vasodilatadores sublinguales. El examen fisico reveld
hipertension arterial moderada, pulsos periféricos nor-
males. Reflujo hepato yugular positivo. En la ausculta-
cion se aprecio un soplo de regurgitacion mitral. Pul-
mones claros v sin signos de congestién. ausencia de
edema periférica. Resto del examen normal. El electro-
cardiograma mastrd hipertrofia auricular izquierda, eje
izquierdo del QRS con bloqueo incompleto de rama
derecha. En el ecocardiograma se encontré inicio de
deterioro de la funcién ventricular tzquierda con aumen-
to de sus dimensiones sobre los limites normales y cal-
cificacién de la valvula mitral, El cateterismo cardiaco
confirmd que la valvula mitral estaba calcificada con
severo prolapso y auricula izquierda grande. Presion
media en arteria pulmonar de 40 mm con ondas V de
60mm Hg. La presién final det ventriculo dercho v la
presion en la auricula derecha elevadas. Lesiones
ateroesclerdticas severas de un solo vaso, comprome-
tiendo la arteria coronaria derecha en su region media y
ventriculo izquierdoe ligeramente agrandado. Fue some-
tido a cirugia de revascularizacién con puente aorto
coronario derecho utilizando la vena safena y reempla-
zo de la valvula mitral con una prétesis St. Jude Medical,
debido a que fue imposible realizar una plastia de la
valvula.

l.a vdlvula mitral difusamente comprometida con
enfermedad mixomatosa (Entfermedad de Barlow). La
vélvula mitral anterior estaba distendida con la cuerda
elongada y con prolapso central, ¢l borde de la valvula
posterior estaba prolapsado y presentaba movilidad
paradojal debido a una cucrda rota de la region media
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de! borda. Calcificacién exiensa en el anulus y dentre
de la pared libre del ventriculo. La valvula fue extraida
totalmente, el calcio debridado aplicindose un parche
de pericardic mevimiento libre del disco de la protesis.
En el post operatoria temprano desarrolié leve pericar-
ditis y hemorragia persistente sin un defecto de la coa-
gulacién y que desaparecié cspontancamente. Salié de
alta con ritmo sinusal. Posteriormente desarrolla
fibrilacion auricular v anemia con hemoglobina de 9
gr.%. Recibid digoxina 0.125 mg.% qd., atenolol 50 mg.
Qd, fierro 300 mg., bid., quinapril 10 mg., qd., ¥
warfarina sédica dosis suficiente para mantener ef INR
3.0a4.0.

A los tres meses de la operacién presento anemia v
“hematuria” por lo que fue sometido a estudio uroldgico
con radiografia vesical, urocultivos, tacto rectal, estu-
dio anatomo patolégico de sedimento urinario para des-
cartar ¢élulas malignas. A las tres semanas el laborato-
rio hace el diagnéstice correcto de hemoglobinuria. Con
este diagndstico se realizd un ecocardiograma dirigido
a la basqueda de una (istula en la satura de la protesis
valvular y se confirma esta sospecha, La hemoglobinuria
desaparecid en exdmenes posteriores y el paciente se
recuperd espontaneamente continuando con ta medici-
na de mantenimiento establecida.

DISCUSION

Varias publicaciones han descrito hemolisis
intravascular crénica y ancmia como complicaciones
en el post operatorio en ¢l reemplazo de las protesis
valvulares tipo Starr Edwards, Bjiock Shiley, Beall,
Magovern y Cutier-Smelloff (2-4). Esta es una hemolisis
mecdnica que aparece dias despuds de la implantacion
de la protesis y se asocia al desarrollo de cierto grado
de insuficiencia hepato-renal recibiendo el nombre de
anemia hemolitica macro angiopdtica y si la hemélisis
es severa puede desencadenar hemoglobinuria (5,6). En
este paciente, la ancmia no fue severa y la
hemoglobinuria fue descubierta en el laboratorio don-
de fue enviado para evaluar el grado de supuesta
hermagturia, El ecocardiograma (ranstoracico demostsd
la presencia de una fistuta en la region perivalvular de
la protesis St. Jude Medical instalada en reemplazo de
la valvula mitral prolapsada. Fs recomendable que to-
dos los pacientes sometidos a reemplazo valvualar que
desarrollen hematuria y aun mas hemoglobinuria sean
sometidos a evaluacion ecocardiografica transtordcica
y si éstanc es concluyente y hay una sospecha mayor el
ecocardiograma transesofagico es el examen auxiliar
definitivo.

La deswruccién de los hematies en estas lesiones se
produce por la fuerza de la turbulencia del flujo sangui-
neo al deslizarse por la fistula mas que por el impacto
de los hematies sobre la protesis. En casos severos, si la
vélvula no se repara a tiempo se puede producir falla
renal severa que puede ser mortal (7).

En presencia de orinas oscuras en pacientes con
implantacién de protesis valvularcs y sometidos a
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anticoagulacion preventiva, la primera posibilidad es
que se trate de hematuria debida al uso de
anticoagulantes, descartada esta posibilidad hay que
pensar en hemoglobinuria secundaria a la fistula for-
mada anivel de fos puntos de las suturas aplicadas en la
protesis valvulan

Se describe hemdlisis severa producida por fuga o
escape de sangre en los puntos de la sutura aplicados en
la implantacion de la valvala mitral con la protesis de
St. Jude Medical, que puede Hevar a la hemoglobinuria
¥ ansmia importante, La hemoglobinuria desaparcce en
tos pacientes sometides a correccitn quirtrgica de la
fistula (8,9). En pacientes que desarrollaron hemolisis
después del reemplazo valvular, que no es nuestro caso,
se han realizado estudios andtomo patologicos de 1a pro-
tesis valvitlares de St. Jude Medical con ayuda del mi-
croscopio electronico encontrandose superficies rugo-
sas € irregulares en la costura de la prétesis, La fuerza
de la corriente producida al atravesar la fistula crea una
turbulencia y un impécto directo friccionando, fragmen-
tando y destruyende los hematies los que tienen un H-
mite critico de soporte al estiramiento {6).

Al liberarse la hemoglobina se meteboliza uniénde-
se ala haproglobina que es una alfa 2 globulina, y lsego
es captada por elsistema reticule endotelial. Cuando la
hemoglohina plasmatica libre, supera la capaeidad de
la captacién de la haptoglobina, aparece en la orina,
filtrada por ¢f glomerulo renal. Si la cantidad de 1a he-
moglobina filtrada cs pequeiia, os absorbida por el tibuli
proximal y descompuesta en Territina, {proteina ricaen
hierro que s¢ fijaen diversos drganos) y en su pigmento
la hemosiderina. Cuando la cantidad de hemoglobina
expuesta al tibuli proximal es grande este mecanismo
compensatorio no es suficients y aparece la
hemoglobinuria {1}, El color escure de 1a orina depen-
de de Ia hemosiderina o de la hemoglobina, que estd en
relacion a la severidad de la patologia que le da origen.

Kontozis y col (10) en un seguimiento a largo plazo
evalaan ia duracién del funcionamiento de la prétesis
St. Jude Medical implatada en una poblacion de 200
iGvenes con cardiopatia reumdtica, promedio de edad
31 afios (+/-13) ¥ luego sometidos a anticoagulacion
con warfarina a dosis bajas. Encuentran 12 pacientes
con fistulas paraprostéticas {1,4%/ paciente afio), Ellos
solo consideran las fistulas paraprostéticas del anilio
valvular detectadas clinicamente v confirmadas por
ecocardiografia, no consideraron fistulas clinicamente
silentes detectadas incidemtalmente por ecocardiografia
trans esofigica. Tres de estas fistulas de la protesis
valvular fueron secundarias a endocarditis, Un pacien-
te con endocarditis v severa fislula rehuso reparacion
guirargica v subsecuentemente fallecis. La severidad
de {a hemolisis intravascular fiie evaluada en base a fos
niveles séricos de la deshidrogenasa lactica, recuento
de reticulocitos vy niveles de hemoglobina,

Wisenhaugh vy col. {11) analizan ta evolucién de 66
pacienies jévenes con remplazo valvular mitmal por
regurgitacién de origen reumdtico, con ¢l objeto de en-

contrar parametros de prediccidn no invasivos de los
resultados post quirirgicos. De ellos, 43 recibieron vil~
vula St. Jude, 8 Metronic y 10 Carbomedies. Solo uno
de los pacientes se complicd con el desarrollo de una
teve fismula evaluada con mapeo de fhujo a color con
ecocardiograma frantorécico y transesofigice. Pero no
especifican a que tipo de préiesis valvular implantada
pertenece. La incidencia de esta complicacion en esta
casuistica es realmente baja probablemente se explique
por traterse de una poblacion de pacientes jovenes, con
promedio de edad 14 afios.

Kohler v Streuli {12) publican el caso de un pacien-
te ictérico, drogadicto heroina dependiente, de 33 afios
que fue sometido a reconstruccion de la valvula mitral
insuficiente. A los 5 meses despuéds de la operacién,
desarrolla anemia normocitica normocronica con incre-
mente de la bilirrubina sérica no conjugada, disminu-
cién de la haptoglobina, hemoglobinuria v
hemosiderinuria. El extendido de sangre contenia nu-
merosas células (ragmentadas v en la médula sea mar-
cado incremento de la eritropoyesis v ausencia de de-
pdsitos de hierro. Bl ecocardiograma mestré severa in-
suficiencia de la valvulamitral por lo que se opt6 por el
implante de una protesis valvuolar mitral. Durante ef re-
emplazo de ia valvula se encontré ruptura de la cuerda
tendinea de la valvula posterior y una fistulz en uno de
les puntos de la sutura de la valvula anterior probable-
mente causante de la anemia hemolitios por injuria me-
cinica y fragmentacién de los hematies.

También se ha descrito hemoglobinuria en dos pa-
cientes (13) a los que se les habia reparado la comuni-
cacion interventricular con parche de dacron de doble
“velour” y no se habia cubierto con pericardio autdlogo,
fo que segin los autores indicaria que el pericardio apa-
rentemente protege el desarrolle de la hemdélisis
postoperatoria.

Kino y col. publican un caso que recibié tratamien-
to quirtrgice de emergencia, porque desarrolld
hemoglebinuria a los 18 dias despuds de un reemplazo
valvalar mitral con prétesis 31, Jude Medical 27, Bl
paciente desarrolld hemolisis ¥ se agregd insuficiencia
renal no oligiirica. No se detecto ningiin soplo cardiaco
v el ecocardiograma transtoracico no fue capaz de de-
tectar la fistula perivalvular sospechada clinicamente,
Esta fue loecalizada por ecocardiografin doppler
transesoffgico. La fistula cstaba localizada donde el
anillp de 1a vélvula mitral se junta con el anillo de la
vélvula adrtica, junto al trigono libroso derecho, lugar
donde el cirujano debe ser muy cuidadoso. La fistula
localizada en este lugar es dificil de defectar por el
ecocardingrama transtordcico (14).

La evolucion de nuestro paciente fue buena, se man-
tuvo asintomatico, la hematuria desaparecio esponta-
neamente. Evaluaciones ecocardiograficas posteriores
demoastraron la persistencia de la fistula.
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