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Resumen

Objetivos: Presentar nuestra experiencia en el tratamiento del sindrome de Hughes-Stovin, una
patologia poco frecuente y potencialmente mortal, que se caracteriza por trombosis venosa
profunda, vasculitis y multiples aneurismas de las arterias pulmonares.

Métodos: Presentamos el caso de un paciente joven natural de Marruecos, que consulto por fiebre y
hemoptisis, se realizo un TC de térax con contraste objetivando multiples aneurismas de las arterias
pulmonares y trombosis de la vena cava suprarrenal y renal izquierda como hallazgo incidental.
Como antecedentes recientes hace 3 meses el paciente presentdé TEP en ramas subsegmentarias de
las arterias lobares superiores derecha e izquierda motivo por el cual se inici6 anticoagulacién con
sintrom. Al repasar las imagenes del angioTC térax con el equipo de radiologia descartamos TEP
(presentaba engrosamiento y estenosis las arterias pulmonares compatible con un proceso
inflamatorio - vasculitis). Comentamos el caso con radiologia intervencionista y se realizo
embolizacion con éxito de dichos aneurismas. Por otro lado para el control de la vasculitis se inicid
tratamiento con pulsos de metilprednisolona 500 mg/dia durante 3 dias y posteriormente oral,
prednisona a 1 mg/kg/dia, con posterior reduccion gradual; y ciclofosfamida 750 mg un bolo cada 15
dias. En cuanto a la trombosis de la vena cava suprarrenal y renal los primeros dias se tratd con
dosis profilacticas de bemiparina, una vez tratados los aneurismas y en ausencia hemoptisis u otro
tipo de exteriorizacién hemorragica, aumentamos hasta dosis anticoagulante.

Resultados: La evolucion fue favorable, el angio-TC de control de las arterias pulmonares se observo
trombosis de los aneurismas embolizados y en el doppler abdominal se objetivo persistencia del
trombo a nivel de la vena cava suprarrenal y recanalizacion parcial de la vena renal izquierda, datos
que indican mejoria. Se completo el estudio con un ecocardiograma que fue rigurosamente normal,
eco-doppler de miembros inferiores que descartdé TVP, analiticas normales, salvo ANA débilmente
positivo 1/80. En controles de consulta externa permanecio asintomatico, se disminuy0 la
ciclofosfamida a una vez al mes por 6 meses, prednisona 5 mg/dia y continua anticoagulado con
bemiparina.

Discusion: El sindrome de Hughes-Stovin se caracteriza por la asociacion de aneurismas multiples
de las arterias pulmonares y TVP. La etiologia es desconocida; pero algunos autores proponen la
vasculitis como el proceso subyacente primario y se considera una variante de la enfermedad de
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Behcet. En los estudios histopatoldgicos los vasos pulmonares presentan inflamacion perivascular
linfocitica e infiltrados de células plasmaticas, proliferacion de células endoteliales y vasculitis de
pequenos vasos. Hay similitudes entre la enfermedad de Behget y el sindrome de Hughes-Stovin. Los
hallazgos histoldgicos y angiograficos son similares. La diferencia clinica es la ausencia en el
sindrome de Hughes-Stovin de ulceras orales y genitales, lesiones en la piel, iritis o artralgias. El
diagndstico se fundamenta en la presencia de aneurismas de arterias pulmonares y TVP, en ausencia
de hallazgos clinicos o analiticos que definan otras entidades, especialmente la enfermedad de
Behget y otras vasculitis. Una caracteristica especial es la presencia de trombosis de la vena cava
como en nuestro caso. Teniendo en cuenta que la teoria del origen inmunolégico y la presencia de
inflamacion parece la mas consistente en la actualidad, se ha promovido el tratamiento
inmunosupresor con prednisolona o ciclofosfamida.

Conclusiones: Aunque se trata de un caso particular de vasculitis, y a pesar de no tener unos
criterios diagndsticos ni clasificatorios establecidos, asi como ausencia de protocolos o guias de
tratamiento; nuestra experiencia ha sido satisfactoria. Finalmente, sefialar que el diagndstico precoz
y el tratamiento temprano fue un factor importante en la evolucion de nuestro paciente.
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