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Aneurismas gigantes de la arteria pulmonar
y trombosis venosa periférica (sindrome de Hughes-Stovin):
regresion con tratamiento inmunosupresor
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Presentamos el caso de un paciente joven de origen afro-
caribeio, que consulté por tos seca y febricula. En la radio-
grafia del térax de ingreso se observaron masas pulmonares
hiliares bilaterales que, al ser evaluadas posteriormente con
TC de térax con contraste, se confirmé que correspondian a
aneurismas gigantes de la arteria pulmonar. Su antecedente
mas importante era una trombosis venosa profunda detecta-
da 6 meses antes de su ingreso. Se estableci6 el diagnéstico
de sindrome de Hughes-Stovin y se inicié tratamiento con
prednisolona y azatioprina. La TC realizada 6 meses des-
pués de tratamiento ininterrumpido demostré la desapari-
cién de los aneurismas.

El sindrome de Hughes-Stovin se caracteriza por aneuris-
mas de las arterias pulmonares y trombosis venosa profun-
da periférica. Puede cursar con complicaciones pulmonares
graves, como hemoptisis y trombosis dentro de los aneuris-
mas. Se ha considerado una variedad de la enfermedad de
Behcet.

Palabras clave: Sindrome de Hughes-Stovin. Aneurismas de ar-
terias pulmonares. Enfermedad de Behget.
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Giant aneurysms of the pulmonary artery and
peripheral venous thrombosis (Hughes-Stovin
syndrome): regression with immunosuppressant
therapy

We report the case of a young Afro-Caribbean patient who
complained of dry cough and low-grade fever. A chest film
upon admission showed bilateral hilar masses in the lungs,
which a CT scan with contrast medium confirmed were
giant aneurysms of the pulmonary artery. The most relevant
past history was deep venous thrombosis six months before
admission. Hughes-Stovin syndrome was diagnosed and tre-
atment was started with prednisolone and azathioprine. A
scan 6 months after treatment ended showed the aneurysms
had disappeared. Hughes-Stovin syndrome is characterized
by pulmonary artery aneurysms and peripheral deep ve-
nous thromboses. Severe lung complications can include he-
moptysis and thromboses inside the aneurysms. Hughes-
Stovin syndrome has been considered a variety of Behcet’s
disease.

Key words: Hughes-Stovin syndrome. Pulmonary artery
aneurysms. Behget’s disease.

Introduccion

En 1959, Hughes y Stovin' describieron 4 casos de
hemoptisis por rotura de aneurismas de las arterias pul-
monares y trombosis venosa periférica recurrente. Esta
asociacion ha sido también descrita en pacientes con
enfermedad de Behcet, lo cual ha llevado a postular que
el sindrome de Hughes-Stovin podria ser una forma de
presentacion de aquella enfermedad>*.

Se presenta clinicamente con fiebre recurrente, esca-
lofrios, tos y hemoptisis*”. En varios de los casos des-
critos se han observado hallazgos de hipertension intra-
craneana®’, 1o que se ha atribuido a tromboflebitis de
las venas yugulares o los senos cerebrales. Reciente-
mente, se ha descrito la presencia de aneurismas de las
arterias bronquiales®. La causa de la enfermedad es des-
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conocida, aunque se ha propuesto un origen autoinmune
o viral’. Su prevalencia es desconocida. Es una enfer-
medad muy rara, que aparece usualmente en la tercera o
cuarta décadas de la vida. Se habria especulado que es-
taba confinada al Mediterrdneo y Asia’. Sin embargo, a
partir de 1960 se han descrito casos en todo el mundo.

Presentamos un caso de sindrome de Hughes-Sovin
que fue tratado con inmunodepresores durante 6 meses,
obteniéndose la regresion completa de los aneurismas y
la desaparicion de la sintomatologia.

Observacion clinica

Paciente varén de 37 afios, de origen afrocaribeflo, previa-
mente sano, que consulté en 1999 por tos seca y febricula de
3 meses de evolucién. Acudié al servicio de urgencias por la
aparicion de vémito asociado a la tos. El paciente presentaba
debilidad y pérdida de 12 kg de peso en los dltimos 6 meses.
Como antecedentes importantes refirid osteomielitis, infec-
cién de vias urinarias en la infancia, amigdalitis a repeticion
desde hace 2 afios, y trombosis arterial y venosa del miembro
inferior izquierdo 6 meses antes del ingreso, por lo cual reci-
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bia warfarina 5 mg al dia. Era fumador de 18 paquetes-afio
hasta la actualidad. Una radiografia simple de térax practica-
da 6 meses antes resulté normal.

A la exploracion fisica de ingreso se observé un buen esta-
do general, afebril y con signos vitales normales. No se halla-
ron adenomegalias. Los ruidos cardiacos eran normales. La
exploracion respiratoria era normal. El abdomen era blando,
sin visceromegalias, las extremidades normales. El examen
neuroldgico fue normal.

En la radiograffa de térax de ingreso se observaron masas
hiliares y parahiliares, sin aspecto de adenomegalias. Se reali-
z6 una tomografia computarizada del térax (TC) con contras-
te, la cual demostré miltiples lesiones nodulares que corres-
pondian a aneurismas de las arterias pulmonares centrales, de
las arterias subsegmentarias e incluso de las zonas periféricas
subpleurales (fig. 1). Algunos de los aneurismas de las arte-
rias basales presentaban trombos en su interior. No se obser-
varon lesiones pleurales y el tamafio del corazén era normal.

Los andlisis sanguineos evidenciaron: hemoglobina: 10
g/dl, leucocitos: 8.000/ul* (neutréfilos 54%, linfocitos 33%,
monocitos 11%, eosindfilos 2%), plaquetas 408.000/ul*; VSG
52 mm/h, pruebas de coagulacién normales; glucemia 110
mg/dl, nitrégeno ureico 14 mg/dl, creatinina, 1,1 mg/dl y cal-
cio total 8,5 mg/dl; proteinas totales 8,6 g/dl; albimina 3,2
g/dl; globulinas 5,4 g/dl. Los valores de AST, ALT y bilirru-
binas resultaron normales. El andlisis de orina indicé protei-
nas 25 mg/dl, hemoglobina+++ y hematies 15-20/campo. Los
valores de C3 y C4 fueron normales. Los anticuerpos antinu-
cleares, anti-ADN, anti-SSA (Ro), anti-SSB (La), anti-SM,
anti-RNP y los anticuerpos anticitoplasmaticos fueron negati-
vos. Los anticuerpos antifosfolipidos fueron negativos.

Ante la presencia de sintomas sistémicos y respiratorios
crénicos, aneurismas de las arterias pulmonares, anemia, he-
maturia y antecedente de tromboflebitis periférica se conside-
raron como diagndsticos diferenciales el sindrome de Hug-
hes-Stovin y la enfermedad de Behget con vasculitis asociada.
Ante la ausencia de tlceras orales o genitales y biopsia de piel
normal, se estableci6 el diagndstico de sindrome de Hughes-
Stovin y se instauré tratamiento con prednisona 1 mg/kg/
peso/dia y azatioprina, 100 mg/dia.

Los sintomas desaparecieron después de dos meses de tra-
tamiento, con desaparicion de la hematuria. En la radiografia
y la TC de térax con contraste de control se observo la dismi-
nucion del tamafio de los aneurismas pulmonares y la desapa-
ricién de algunos de ellos (fig. 2). Después de 6 meses de tra-
tamiento, la dosis de prednisona y azatioprina se disminuyé
de forma progresiva. A los 15 meses de tratamiento no se ob-
servo recidiva de la enfermedad.

Discusion

El sindrome de Hughes-Stovin, descrito en 1959 por
estos autores!, consiste en la asociacién de aneurismas
de las arterias pulmonares y trombosis venosa periféri-
ca. Esta asociacion ha sido también descrita en pacien-
tes con enfermedad de Behget, lo cual ha sugerido que
el sindrome de Hughes-Stovin podria ser una forma de
presentaciéon de aquella enfermedad®*. Recientemente,
se ha descrito la presencia de aneurismas de las arterias
bronquiales en un paciente con el sindrome?®.

La manifestacién respiratoria mds comun de esta en-
tidad es la hemoptisis, algunas veces masiva, que ha lle-
gado a ser fatal en el 30% de los casos'®. Otras mani-
festaciones comunes son tos, fiebre, malestar y pérdida
de peso de curso insidioso!. La hemoptisis se puede
presentar por rotura de un aneurisma de la arteria pul-

Fig. 1. Las masas parahiliares realzan con igual intensidad que la aorta,
lo que indica su naturaleza vascular.

Fig. 2. Desaparicion casi completa de los aneurismas vasculares, 8 meses
después de tratamiento inmunodepresor.

monar con erosion al bronquio (fistula bronquial de la
arteria pulmonar) o puede ser el resultado de trombosis
in situ debida a vasculitis activa. Dada la asociacion con
la trombosis venosa profunda, resulta dificil en ocasio-
nes determinar si la hemoptisis es consecuencia de los
aneurismas o de infartos pulmonares. No es infrecuente
la presencia de signos de hipertensiéon endocraneana
como papiledema, que se han atribuido a tromboflebitis
de las venas yugulares o los senos cerebrales'”.

La causa del sindrome de Hughes-Stovin es descono-
cida. En algunos de los pacientes se ha documentado la
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presencia de vasculitis, lo cual podria indicar que la en-
fermedad fuese de origen inmunoldgico'-**°. La asocia-
cién de glomerulonefritis y angeitis® apoyaria esta teoria.
También se ha considerado el origen infeccioso, particu-
larmente viral. En el presente caso, la presencia de hema-
turia, que desaparecié con el tratamiento inmunosupre-
sor, sugirid la presencia de glomerulonefritis y vasculitis.

En los estudios histopatolégicos!=3, los vasos pul-
monares presentan inflamacién perivascular linfocitica
e infiltrados de células plasmadticas, proliferacion de cé-
lulas endoteliales, disrupcion de la lamina eléstica, de-
generacion de la tinica media y vasculitis de pequefos
vasos en el vasa vasorum'?. El aneurisma parece deber-
se a rotura de la lamina interna y externa, con engrosa-
miento de la intima y degeneracion de la media.

Hay similitudes entre la enfermedad de Behget y el sin-
drome de Hughes-Stovin®®. Los hallazgos histolégicos y
angiograficos son similares. Ambas enfermedades presen-
tan destruccion de la pared de las arterias pulmonares e
infiltracion perivascular. La diferencia clinica bésica es la
ausencia en el sindrome de Hughes-Stovin de tlceras ora-
les y genitales, lesiones en la piel, iritis o artralgias®>.

No esté clara la etiologia de los aneurismas de las ar-
terias pulmonares. Se ha postulado la trombosis venosa
profunda como origen de embolismos sépticos que sean
los causantes de los aneurismas. Se han descrito varios
casos en los cuales la enfermedad va precedida de pro-
cesos infecciosos, pero nunca se han aislado gérmenes
en los hemocultivos. En el presente caso, el paciente
presenté varios episodios de amigdalitis previos a la
aparicion de aneurismas pulmonares. También se ha re-
lacionado la hipertensién pulmonar como condicionante
para la aparicién de aneurismas de la arteria pulmonar.
Sin embargo, la hipertensién pulmonar sé6lo esta presen-
te en menos del 50% de los casos?.

El diagnéstico se fundamenta en la presencia de
aneurismas de las arterias pulmonares y trombosis ve-
nosa profunda, en ausencia de hallazgos clinicos o para-
clinicos que definan otras entidades, especialmente la
enfermedad de Behget y la vasculitis, pulmonar o sisté-
mica. Una caracteristica especial del sindrome de Hug-
hes-Stovin es la presencia de trombosis de la vena cava.
Los aneurismas grandes pueden generar obstruccion de
la via aérea, lo que indicaria cambios obstructivos lige-
ros en las pruebas de funcién pulmonar.

En la radiografia de térax se pueden observar los
aneurismas que cuando son centrales obligan a realizar
el diagndstico diferencial con adenomegalias u otras le-
siones hiliares. En ocasiones, parece claro el origen vas-
cular de las imédgenes radiogréficas y el diagndstico de
aneurismas de la arteria pulmonar puede sugerirse®!2
La TC con contraste es ttil para objetivar los aneuris-
mas de las arterias pulmonares principales®'?. Ante la
contraindicaciéon para realizar angiografias debida a
trombos en la vena cava superior e inferior, se puede re-
alizar una TC convencional, una TAC helicoidal y una
angiografia por resonancia magnética con reconstruc-
cion tridimensional para demostrar los aneurismas de la
arteria pulmonar®.

Teniendo en cuenta que la teoria del origen inmuno-
l6gico y la presencia de inflamacién parece la mds con-

510

sistente en la actualidad, se ha promovido el tratamien-
to inmunosupresor con prednisolona o ciclofosfami-
da?>612 Se han utilizado otros inmunosupresores con
éxito variable. En el caso que presentamos utilizamos
prednisolona y azatioprina.

En un estudio publicado en 1999, Tunaci et al'® des-
cribieron 13 pacientes con enfermedad de Behcet. Ob-
servaron que después del tratamiento desaparecieron el
76% de los aneurismas y el 24% restantes se hicieron
mads pequefios. En algunos casos se observé aumento de
los trombos dentro de los aneurismas. Se ha puesto en
duda la utilidad de los esteroides como terapia tnica'?,
y se ha postulado una asociacién de esta terapia con la
muerte por rotura de los aneurismas.

Existe controversia sobre el uso de anticoagulantes,
pues se pueden presentar casos de hemoptisis fatal. En
el presente caso optamos por el tratamiento con inhibi-
dores de la agregacion plaquetaria, a dosis bajas.

En algunos pacientes se ha intentado la embolizacién
de los aneurismas de la arteria pulmonar. Este procedi-
miento requiere un sistema venoso permeable, incluidas
las venas cavas, las cuales a menudo estan trombosadas.
La hemorragia masiva durante el procedimiento consti-
tuye una grave complicacién. Se ha realizado con éxito
la embolizacidén de casos inusuales de aneurismas en las
arterias bronquiales®. En las pocas ocasiones que por
hemoptisis se requiere cirugia, se suele practicar una
neumonectomia. Si los aneurismas pulmonares estan li-
mitados a un segmento o a un pulmoén, debe practicarse
la lobectomia o la segmentectomia®?*>.

En el presente caso la evolucién fue satisfactoria, a
15 meses, con resolucién casi completa de los aneuris-
mas y desaparicion de los sintomas.
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