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RESUMEN

El sindrome de Hughes Stovin es una vasculitis de pequenos y grandes va-
sos, mas frecuente en hombres jovenes. Se manifiesta con trombosis y aneu-
rismas. Inicia con tromboflebitis que evoluciona a aneurismas con eventual
desenlace fatal por ruptura de los mismos. Algunos autores consideran el
sindrome de Hughes Stovin como una variante de la enfermedad de Behget.
El diagnéstico es clinico y el tratamiento de primera linea son los corticoides
y la ciclofosfamida. Frente a un caso de trombosis, la anticoagulacién es con-
troversial por el riesgo de sangrado. Presentamos el caso de un varén joven
con cuadro clinico compatible en el cual se descartaron otras patologias con
requerimiento de tratamiento quirdrgico por mala evolucién clinica.

ABSTRACT

Hughes Stovin syndrome is characterized by small and big vessels vasculitis, more
commonly presented in young men. Initially it manifests with thrombophlebitis
and aneurysms which can cause fatal bleed due to rupture. Some authors consider
Hughes Stovin syndrome as a variant of Behcet's disease. Diagnosis is made by clini-
cal findings and the first line treatment are corticosteroids and cyclophosphamide.
Anticoagulation is controversial due to the increased risk of hemorrhage.

INTRODUCCION

nes’. Algunos autores consideran el sindrome de

El sindrome de Hughes Stovin lo describieron
por primera vez en 1959 los médicos John Pat-
terson Hughes y Peter George Ingle Stovin, como
una vasculitis sistémica de pequenos y grandes
vasos. Es una enfermedad de baja frecuencia, de
dificil diagnéstico y con implicancias serias por
el riesgo de mortalidad debido a la ruptura de
aneurismas, ademas por afectar a adultos jéve-

Hughes Stovin como una variante de la enfer-
medad de Behget, vasculitis multisistémica que
afecta a vasos de cualquier calibre?*4,

Caso clinico

Paciente masculino, de 32 anos de edad, con
antecedente de esquizofrenia que consulta por
cuadro de 2 meses de evolucién de tos produc-
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tiva y sindrome de impregnaciéon que agrega
posteriormente hemoptisis. Al examen fisico se
encuentran ulceras en cavidad oral y una Ginica
lesion ulcerada en el testiculo derecho. Entre los
exdmenes de laboratorio se destacan: anemia
normocitica normocrémica, leucocitosis con
neutrofilia y aumento de eritrosedimentacién y
proteina C reactiva.

Inicialmente se evaltian etiologias infeccio-
sas con baciloscopia y GeneXpert de esputo, he-
mocultivos. Por evidenciarse en radiografia de
térax lesiones hiperdensas radiopacas bilatera-
les, se realiza tomografia axial computada (Fi-
gura 1) y reconstrucciéon posterior (Figura 2) para
mejorar la caracterizacién que muestra lesiones
informadas como compatibles con aneurismas
micoéticos, multiples dilataciones aneurismati-
cas bilaterales en ramas de la arteria pulmonar
(la de mayor tamano en segmento apical del 16-
bulo inferior izquierdo, 77 mm didmetro maxi-
mo) y con defecto de relleno mural compatible
con signos de trombosis en vena mesentérica
compatible con trombosis crénica. Al mismo
tiempo, se realiza ecocardiograma que descarta
endocarditis e hipertensién pulmonar.

Se solicita perfil inmunolégico (FAN, C3, C4), que
se encuentra dentro de los pardmetros normales.

Al obtenerse cultivos negativos, se desesti-
ma etiologia infecciosa y, en contexto de ante-
cedente de ulceras orales y genitales junto con
la trombosis profunda de vena mesentérica y
aneurismas de arteria pulmonar, se arriba a un
diagnéstico presuntivo de sindrome de Hughes
Stovin asociado a enfermedad de Behget.

Durante la evolucién en la internacién el
paciente permanece febril con episodios de he-
moptisis franca por lo que se considera, junto
con el Servicio de Cirugia Toracica, lobectomia
inferior izquierda por encontrar aneurismas de
mayor tamano, volumen y alteracién parenqui-
matosa adyacente caracterizada por areas de
consolidacién alveolar satélites y aumento de
la circulacién de arterias bronquiales y colate-
rales en tomografia de control, pero al ceder la
hemorragia, se decide conducta expectante y se
descarta tratamiento endovascular dado el ta-
mano de los aneurismas.

Se realiza tratamiento médico con corticoi-
des a altas dosis con monitoreo en cuidados
criticos y posteriormente ciclofosfamida, la cual
continia ambulatoriamente con regular res-

puesta clinica en relacién a la mala adherencia
al tratamiento debiendo realizarse finalmente
tratamiento quirtrgico por progresién de la en-
fermedad, con reiterados episodios de hemopti-
sis y evidencia de empeoramiento de las image-
nes tomograficas.

Figura 1: Tomografia axial computada.

Figura 2: Reconstruccién posterior.

DISCUSION

La causa de la enfermedad se desconoce.
Se ha propuesto un origen autoinmune o viral.
Se manifiesta con tromboflebitis y/o trombosis
venosa profunda en vena cava, yugular, iliaca,
portal, intracardiaca y senos venosos cerebra-
les. Los eventos trombéticos generalizados son
frecuentes, pero no tienden a propagarse por-
que los trombos estan fuertemente adheridos a
la pared del vaso afectado. También se presen-
tan aneurismas de la arteria pulmonar y bron-
quiales, con trombos intra aneurismaticos. Los
aneurismas pueden ser Unicos, multiples, uni
o bilaterales. La presentacién clinica tipica del
sindrome de Hughes Stovin se relaciona con
ambas situaciones?

En cuanto a las manifestaciones clinicas,
los pacientes presentan tos, toracodinia, dis-
nea, fiebre, hemoptisis y signos de hiperten-
sién pulmonar.

La progresién natural inicia con tromboflebi-
tis que evoluciona a aneurismas con posibilidad
de desenlace fatal por ruptura de los mismos.
La teoria inicial sugeria que estos aneurismas
se desarrollaban por cambios degenerativos en
la pared de las arterias bronquiales, con cam-
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bios consecuentes en los vasa vasorum de la ar-
teria pulmonar?*.

La tomografia con contraste es de eleccién
para el diagnoéstico. No existen datos de labo-
ratorio ni anticuerpos especificos asociados al
sindrome de Hughes Stovin. Puede haber leuco-
citosis, anemia y reactantes de fase aguda ele-
vados; en algunos casos se pueden encontrar
ANCA positivos®.

Algunos autores consideran al sindrome de
Hughes Stovin como una variante de la enfer-
medad de Behget. Esta patologia puede invo-
lucrar la piel y las mucosas con ulceras orales,
genitales e intestinales, lesiones papulopustu-
losas o eritema nodoso, mono u oligoartritis,
afectacién ocular, neurolégica y patologia vas-
cular. Se ha demostrado la asociacién con el
HLA-B51 en el 44% de los pacientes cuya pre-
sencia se asocia a mayor riesgo de enfermedad
de Behget, no asi en el sindrome de Hughes Sto-
vin'. Cabe destacar que en nuestro caso no se
realizo el estudio para positividad de este alelo
por no disponer del mismo. Al faltar una prue-
ba diagnoéstica definitiva, el diagnéstico clinico
se basa en criterios establecidos por el Grupo
Internacional para el estudio de la enfermedad
de Behcet con una especificidad y sensibilidad
del 97%, si bien no existen criterios diagnésticos
para el sindrome de Hughes Stovin?.

El tratamiento de primera linea incluye cor-
ticoides a altas dosis y ciclofosfamida. Frente
a un caso de trombosis, la anticoagulacién es
controversial por el riesgo de sangrado?®.

CONCLUSIONES

El sindrome de Hugh Stovin es una patolo-
gia de muy baja frecuencia, pero con alta mor-
talidad debido al compromiso de las arterias
pulmonares. Queremos destacar la sospecha
clinica de esta entidad ante la presencia de
aneurismas pulmonares ya que el diagnostico
precoz y el tratamiento temprano pueden mo-
dificar la historia natural de la enfermedad.
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