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Resumen

El sindrome de Hughes-Stovin (SHS) es una enfermedad rara, caracterizada por la presencia de
tromboflebitis y aneurismas de las arterias pulmonares y/o bronquiales. Si bien la etiologia y
patogénesis del SHS se desconoce, se han identificado asociaciones con ciertas infecciones y
angiodisplasia. Pertenece al grupo de las vasculitis generalizadas, con un mecanismo patoldgico
muy parecido al de la enfermedad de Behget (EB), incluso considerandose como una variante de
esta ltima. Las manifestaciones clinicas incluyen tos, disnea, fiebre, toracodinia y hemoptisis. Es
fundamental realizar un diagnostico y tratamiento de manera temprana debido a que estos pacientes
presentan un alto riesgo de ruptura de los aneurismas de arteria pulmonar. El tratamiento se basa
en el uso de agentes inmunosupresores.
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Abstract

Hughes-Stovin Syndrome

The Hughes-Stovin Syndrome (HSS) is a very rare clinical disorder characterized by thrombophle-
bitis and multiple pulmonary and/or bronchial aneurysms. The exact etiology and pathogenesis
of HSS is unknown; possible causes include infections and angiodysplasia. HSS has also been
considered as a variant of Behcet's disease (BD). Patients with HSS usually present with cough,
dyspnea, fever, chest pain and haemoptysis. Early diagnosis and treatment are important, because
patients are at a high risk for devastating pulmonary artery aneurysm rupture. Treatment usually
involves immunosuppressive agents.
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Caso clinico

Paciente masculino de 43 anos de edad que con-
sulta por dolor en hemitérax derecho, fiebre y
expectoracion hemoptoica de 4 dias de evolucion.
Como antecedentes personales, es tabaquista de 4
paquetes/ano y de ocupacion fotégrafo. No presen-
ta datos relevantes en el examen fisico. Se solicita
tomografia computada (T'C) de térax con contraste
intravenoso y protocolo para tromboembolismo
pulmonar (TEP) que pone de manifiesto la pre-
sencia de multiples defectos de relleno centrales
en ramas segmentarias y subsegmentarias de la
arteria pulmonar lobar inferior derecha asocia-
dos con opacidades de distribucién subpleural
con densidad en vidrio esmerilado, rodeados por
opacidades consolidativas (signo de halo reverso)
anivel de 16bulo inferior derecho (LID). Impresién
diagnoéstica: tromboembolismo pulmonar bilateral
con infarto pulmonar a nivel de LID. Las im4genes

en vidrio esmerilado impresionan corresponder a
un “mosaico de perfusiéon”. Se interna una sema-
na, es tratado con heparina de bajo peso molecular
(HBPM) y acenocumarol.

El ecodoppler venoso de miembros inferiores
evidencia la presencia de un trombo semioclusivo
en vena poplitea derecha y obstruccién de la vena
iliaca externa derecha en toda su longitud.

Evoluciona con episodios repetidos de hemoptisis
leve, por lo que se solicita nuevamente TC en don-
de se observa la presencia de pseudoaneurismas a
nivel de la arteria del segmento posterior de 16bulo
inferior derecho (LID), trombosis laminar parietal
y defecto de relleno en las ramas subsegmentarias
distales (Figuras 1, 2, 3y 4).

En base a los hallazgos clinicos y de las ima-
genes, se interpreta el cuadro como un sindrome
de Hughes-Stovin. Se suspende anticoagulacién y
se indica tratamiento con esteroides a altas dosis
seguido de ciclofosfamida.
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Figuras 1, 2, y 3. TCAR cortes coronal, sagital y axial, respec-
tivamente, donde se evidencia la presencia de aneurismas a
nivel arterias del segmento postero-basal de LID, trombosis
laminar parietal y defecto de relleno en las ramas subsegmen-
tarias basales

Cinco meses mas tarde no se identifican di-
lataciones aneurismaticas a nivel de la arteria
segmentaria posterior de LID.

Discusion

El sindrome de Hughes-Stovin (SHS) es una enfer-
medad rara, caracterizada por la presencia de trom-
boflebitis y aneurismas de las arterias pulmonares
y/o bronquiales. Fue descripta por primera vez en el
ano 1959 por dos médicos ingleses: John Patterson
Hughes y Peter George Ingle Stovin. Ellos estudia-
ron cuatro pacientes con trombosis venosa profunda
(TVP) y aneurismas de arterias pulmonares!.

Es una entidad muy infrecuente, con menos
de 40 casos reportados en la literatura médica a
la fecha?. Si bien, debido a su rareza, no existen
criterios de clasificacion formalmente aceptados
para el SHS, el diagndstico se basa en la presencia
de tromboflebitis y aneurismas pulmonares y/o
bronquiales multiples. Otra entidad nosolégica, la
enfermedad de Behget (EB), también se caracteriza
por la combinacién de aneurismas y trombosis.
Por lo tanto, ante un paciente con aneurismas y
trombosis, descartando otras etiologias, el paciente
tendra un SHS o bien una EB.

Figura 4. Reconstruccion tridimensional de la vasculatura
pulmonar

El SHS afecta por lo general a adultos jove-
nes con una predilecciéon por el sexo masculino.
Aproximadamente el 25% de los pacientes desa-
rrolla tromboembolismo, aneurismas arteriales
y oclusiones vasculares. La distribucién del com-
promiso vascular es la siguiente: arterial (7%),
venoso (25%) o ambos (68%), y el paradigma
clinico del SHS puede dividirse cronolégicamente
en tres fases®:

1. Sintomas de tromboflebitis

2. Formaciéon de aneurismas pulmonares y/o
bronquiales

3. Ruptura de los aneurismas con hemoptisis
masiva y muerte

Los aneurismas observados en el SHS pueden
ser Unicos, multiples, unilaterales o bilaterales. Por
lo general afectan las arterias bronquiales y pul-
monares, pero pueden comprometer cualquier vaso
de la circulacién sistémica. Los hallazgos clinicos
del SHS tipicamente se relacionan con la presencia
de los aneurismas pulmonares y TVP: hemoptisis,
tos, disnea, dolor toracico, fiebre, hipertensién
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pulmonar. Ademas, los pacientes pueden presentar
convulsiones, diplopia o cefalea debido a aumento
de la presién intracraneana secundaria a trombosis
de seno venoso cerebral.

La manifestacion respiratoria méas comun es la
hemoptisis, que se produce por rotura del aneuris-
ma con erosién al bronquio (fistula bronquial de
la arteria pulmonar), o puede ser el resultado de
trombosis in situ debida a vasculitis activa.

Si bien la etiopatogenia no se conoce con exacti-
tud, y se han identificado asociaciones con ciertas
infecciones y angiodisplasia, el paradigma actual
indica que la vasculitis es el proceso primario
subyacente®. Debido a las similitudes entre ambos
sindromes, algunos autores han sugerido que el
SHS podria ser una forma parcial o incompleta
de la EB%. De hecho, el SHS y la EB son las tinicas
vasculitis que se asocian con el desarrollo de aneu-
rismas de arterias pulmonares. En la actualidad, el
SHS se clasifica dentro del grupo de las vasculitis
generalizadas, con un mecanismo patolégico muy
parecido al de la enfermedad de Behget. Incluso
se la considera una variante de esta tltima, que
se caracteriza por presentar perivasculitis genera-
lizada con infiltracién de neutréfilos y linfocitos,
hasta llegar al edema endotelial y la necrosis fibri-
noide, que encuentra en etapas avanzadas titulos
ASCA (anticuerpos anti-saccharomyces cerevisiae)
presentes.

En lo que se refiere a estudios complementarios,
los hallazgos de laboratorio en el SHS son inespeci-
ficos. Los pacientes pueden presentar leucocitosis,
anemia, eritrosedimentacién acelerada y niveles
elevados de proteina C reactiva. Se deben solicitar
estudios de coagulacién y serologicos (FAN, FR,
complemento, Anti DNA, ANCA, Ac anti cardioli-
pinas, ASTO, serologias para hepatitis, HIV, test

para deteccién de treponema pallidum, etc.) con el
fin de descartar otras posibles etiologias.

La broncoscopia se realiza en caso de he-
moptisis y si el paciente presenta aneurisma
de arteria bronquial se puede evidenciar un
tumor pulsatil.

Con respecto al tratamiento, el abordaje del
SHS puede ser médico o quirtrgico. El tratamiento
médico consiste en el uso de inmunosupresores
como esteroides y citotoxicos (generalmente ciclo-
fosfamida)®. En general se evita el uso de anticoa-
gulantes y antitrombéticos debido a que pueden
incrementar el riesgo de hemorragia fatal, por lo
que se reserva su uso para casos de trombosis in-
tracardiaca o embolia pulmonar masiva. En casos
de hemoptisis masiva con ruptura de aneurismas
pulmonares o lesiones confinadas a un l6bulo, la
lobectomia es el tratamiento de eleccion.
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