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Resumen	 El síndrome de Hughes-Stovin es una entidad infrecuente caracterizada por trombosis venosa
	 profunda y aneurismas de la arteria pulmonar, siendo su etiología y patogenia desconocida. Algu-
nos autores la consideran una variante de la enfermedad de Behcet. Su curso natural es generalmente fatal. 
Se presenta con tos, disnea, hemoptisis, dolor torácico y fiebre. El tratamiento es con esteroides y agentes 
citotóxicos hasta la cirugía. Presentamos el caso de un hombre de 41 años que consultó por disnea, hemoptisis 
y dolor torácico, llegándose al diagnóstico de trombosis venosa profunda de miembro inferior derecho, trombo-
embolismo de pulmón y aneurismas de arterias pulmonares. Recibió tratamiento con corticoides en altas dosis 
y 6 pulsos de ciclofosfamida de 1 gramo durante 6 meses, con regresión completa de los aneurismas y de la 
sintomatología.
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Abstract	 Hughes-Stovin Syndrome, a case report. The Hughes-Stovin syndrome is a rare entity
	 characterized by deep vein thrombosis and pulmonary artery aneurysms of unknown etiol-
ogy  and pathogenesis. Some authors considered a variant of Behcet’s disease. Its natural course is usu-
ally fatal. The symptoms are cough, dyspnea, hemoptysis, chest pain and fever. The treatment goes from 
steroids and cytotoxic agents to surgery. We present the case of a 41 year old man who shows dyspnea, 
hemoptysis, and chest pain leading to the diagnosis of deep venous thrombosis of the right leg, lung throm-
boembolism and pulmonary artery aneurysms. He was treated with high-dose corticosteroids and 6 cyclophos-
phamide pulses of 1 gram each per 6 months with complete regression of aneurysms and symptomatology. 
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La asociación entre aneurismas de arterias pulmonares 
(AAP) y trombosis venosa profunda (TVP) fue descripta 
por primera vez en 1959 por los médicos John Patterson 
Hughes y Peter George Ingle Stovin y de allí su nombre 
de síndrome de Hughes-Stovin (SHS)1. Esta combinación 
también ha sido descripta en pacientes con enfermedad 
de Behcet (EB), postulándose que el SHS podría ser una 
forma de presentación de dicha entidad2-6.

La causa de la enfermedad es desconocida, se ha 
propuesto origen autoinmune o viral. Su prevalencia es 
desconocida, hay menos de 60 casos publicados en la 
literatura mundial7.

Presentamos un caso de un hombre con trombosis 
venosa profunda, tromboembolismo de pulmón y aneuris-
mas de arterias pulmonares que fue tratado con inmuno-

supresores durante 6 meses, logrando regresión completa 
de los aneurismas y de su sintomatología.

Caso clínico

Se presenta un hombre de 41 años de edad con antecedentes 
de hipertensión arterial. Consultó por dolor torácico y fiebre 
de 5 días de evolución asociado a dolor y aumento de tempe-
ratura en miembro inferior derecho. Se diagnosticó trombosis 
venosa femoral común y poplítea, por eco-Doppler venoso y 
trombosis en ramas segmentarias y subsegmentarias de la 
arteria pulmonar derecha y en ramas subsegmentarias de la 
arteria pulmonar izquierda por tomografía computarizada. Ini-
ció tratamiento anticoagulante con acenocumarol. La analítica 
fue normal, incluyendo hemograma, ionograma, hepatograma, 
eritrosedimentación (VSG), proteína C reactiva (PCR), factor 
antinuclear, factor reumatoideo, anticuerpos contra citoplasma 
del neutrófilo (ANCA), homo-cisteína. Las pruebas del virus de 
la inmunodeficiencia Humana (HIV), derivado proteico purificado 
(PPD) y los estudios de trombofilia fueron negativos. La tomo-
grafía axial computarizada (TAC) de tórax, abdomen y pelvis con 
contraste no mostró otros hallazgos patológicos. A los 4 meses 
evolucionó con episodios de hemoptisis sin descompensación 
hemodinámica en el contexto de una Razón Normalizada In-
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ternacional (INR) de 2.4. La rinoscopia no evidenció lesiones 
y la fibrobroncoscopia mostró restos de sangre sin evidencia 
del sitio de sangrado. Se realizó una angiotomografía de tórax 
(angio-TAC) que detectó aneurismas de la arteria segmentaria 
posterobasal del lóbulo inferior derecho con hemorragia alveo-

lar localizada (Figs. 1 y 2). Un ecocardiograma Doppler color 
presentó una presión sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) 
de 26 mmHg. Se revirtió la anticoagulación y con sospecha 
de SHS inició prednisolona 1 mg/kg/día endovenoso (EV) y 
ciclofosfamida 1 gramo EV. Continuó con dosis en descenso 
de corticoides orales y, tras recibir 1 gramo de ciclofosfamida 
mensual durante 6 meses, se realizó una angiotomografía de 
tórax control que reveló regresión completa de los aneurismas. 
El paciente evolucionó clínicamente asintomático, continuando 
con ciclofosfamida en dosis de 1 gramo EV mensual por 3 
meses. Ahora, a los 9 meses del diagnóstico, debe continuar 
tres meses más con pulsos y luego pasar a azatioprina.

Discusión

En 1959, Hughes y Stovin describieron 4 casos de he-
moptisis por rotura de AAP y TVP recurrente1. El rango 
etario de presentación va desde los 12 a los 48 años, con 
mayor frecuencia en hombres7. Se desconoce si existe 
predisposición genética, en un solo caso se describió la 
asociación de HLA-B51 y SHS7. 

La etiología y patogenia son desconocidas. La hipóte-
sis más aceptada es la vasculitis como proceso primario5, 

7. Varios autores sugieren que el SHS es una manifesta-
ción incompleta de la EB ya que no cumple con los crite-
rios diagnósticos de dicha enfermedad2-8. Ambas, junto 
a la arteritis de células gigantes de la temporal (ACG), 
son las únicas vasculitis que presentan aneurismas de 
arterias pulmonares. Sobre el origen de los aneurismas se 
han postulado otras hipótesis, como la degeneración de 
la pared arterial a consecuencia de abscesos y embolias 
sépticas, o secundario a angiodisplasias que provoquen 
daño de los vasa-vasorum y del tejido elástico ante una 
inadecuada nutrición3, 6-11.

No existen formalmente descriptos criterios diagnósti-
cos o parámetros específicos para el SHS. Generalmente 
se caracteriza por clínica sucesiva de TVP, formación 
de AAP y/o bronquiales y posteriormente ruptura de 
los mismos con hemoptisis masiva y muerte8-10. Tanto 
la TVP como la formación de aneurismas deben estar 
presentes para el diagnóstico de SHS, mientras que la 
hemoptisis es el resultado final en pacientes no tratados 
o no diagnosticados5. Además puede haber tos, disnea, 
dolor torácico, fiebre e hipertensión pulmonar. Existen 
casos con convulsiones, diplopía y cefalea secundaria 
a hipertensión endocraneana por trombosis de senos 
venoso cerebrales5-7.

Los aneurismas pueden ser simples, múltiples, unilate-
rales o bilaterales, en arterias pulmonares o bronquiales o, 
más raramente, en otros sitios de la circulación sistémica, 
como en arteria hepática o ilíaca7, 8. La hemoptisis puede 
desencadenarse por ruptura de aneurismas, vasculitis 
activa con trombosis y oclusión de la arteria pulmonar7. 
La hemoptisis generalmente indica inestabilidad del aneu-
risma y es un indicador de la necesidad de intervención 
terapéutica.

Fig. 1.-– AngioTAC de tórax con reconstrucción: aneurismas 
de la arteria segmentaria posterobasal del lóbulo inferior 
derecho (flechas).

Fig. 2.– TAC de tórax: hemorragia alveolar localizada en 
lóbulo inferior derecho (flecha).
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La TVP recurrente involucra generalmente grandes 
vasos, pudiendo evolucionar a embolia pulmonar en el 
25% de los casos. Existen informes de trombosis en 
venas ilíaca, femoral, cava y en cámaras cardíacas5, 6, 10.

La patogenia de la trombosis es desconocida, aunque 
se postulan diferentes mecanismos, como el descenso 
progresivo de células progenitoras endoteliales, la injuria 
endotelial directa, el incremento de la actividad plaqueta-
ria, la fibrogenólisis aberrante, además de niveles de ex-
presión anormal de trombomodulina, factor de crecimiento 
endotelial vascular, activación de E-selectina y niveles 
variables de óxido nítrico7. La presencia de hiperhomo-
cisteinemia es un factor de riesgo independiente para el 
tromboembolismo venoso en SHS7.

No existen parámetros de laboratorio ni anticuerpos 
específicos asociados al SHS. Puede haber leucocitosis, 
anemia, VSG y PCR elevadas3-8. Al igual que en la EB, el 
SHS puede tener ANCA positivos. La radiografía simple 
de tórax solo permite la sospecha diagnóstica, al detectar-
se anormalidades vasculares torácicas o signos indirectos 
como hipertrofia o dilatación del ventrículo derecho y silue-
ta cardiaca triangular (silueta de Laubry y Bordet) debido 
a la rotación del corazón por la dilatación de la arteria 
pulmonar. El eco-Doppler venoso de miembros inferiores 
es útil para detectar trombosis periférica. La angioTAC 
es el estudio de elección para visualizar aneurismas de 
arterias pulmonares por encima de la arteriografía, por 
ser un método no invasivo y no exponer al paciente al 
riesgo de ruptura de los mismos4-10. La angio-resonancia 
magnética es relativamente menos sensible que la TC 
para mostrar pequeños aneurismas. En pacientes con 
presencia de hemoptisis, la broncoscopia puede mostrar 
tumores pulsátiles, vasos ectásicos u obstrucciones bron-
quiales por masas submucosas7, 8. Histopatológicamente 
presenta dilatación y oclusión parcial de aneurismas arte-
riales, infiltración perivascular linfomonocítica, esclerosis 
proliferativa difusa y contenido denso de neutrófilos en 
las paredes vasculares. Estos hallazgos coinciden con 
los encontrados en pacientes con EB1, 7. 

No existen guías de manejo para el SHS. Debido a 
que, como se dijo anteriormente, el SHS comparte cier-
tas características con la EB, se toman los lineamientos 
terapéuticos descriptos para dicha enfermedad12-14. La 
primera línea de tratamiento es la inmunosupresión con 
glucocorticoides EV y luego oral con prednisolona 1 mg/
kg/día y reducción gradual posterior, asociado a ciclofos-
famida EV mensual con dosis calculada de acuerdo a la 
superficie corporal. Según la evolución clínica se pueden 
discontinuar los corticoides y seguir con ciclofosfamida 
por lo menos durante 1 año13, 15. La Unión Europea con-
tra el Reumatismo (EULAR) recomienda continuar con 
ciclofosfamida por 2 años y seguir con azatioprina12. 
No está recomendado el tratamiento con antibióticos ni 
antiagregantes plaquetarios, y la anticoagulación está 
formalmente contraindicada por el riesgo de hemoptisis 

masiva, excepto en casos con resolución quirúrgica previa 
o luego de un tratamiento inmunosupresor completo8, 11. 

Existen casos descriptos que implementaron el aborda-
je quirúrgico ante hemoptisis masiva secundaria a aneu-
rismas en un segmento, lóbulo pulmonar o en un pulmón4. 
El tratamiento invasivo debe evaluarse en cada caso por 
la alta morbimortalidad de la cirugía y la incidencia de 
recurrencia de aneurismas en el sitio de anastomosis7. Por 
último, se ha informado la embolización por cateterismo 
arterial para pacientes con hemoptisis masiva recurrente 
o severa que no son candidatos a cirugía7, 15.

El diagnóstico precoz y el tratamiento temprano pue-
den modificar la historia natural de la enfermedad. Nuestro 
caso refleja cómo un abordaje multidisciplinario temprano 
puede favorecer el pronóstico de esta patología.

El diagnóstico diferencial en esta entidad se debe 
realizar con otras afecciones que producen AAP, como 
aneurismas traumáticos, cardiopatías congénitas (ductus 
arterioso persistente entre otros), anormalidades estructu-
rales (síndrome de Marfan), otras vasculitis como la ACG, 
hipertensión pulmonar grave, síndrome antifosfolípido 
primario, enfermedad de Erdheim-Chester, enfermedad 
de Rendu-Osler-Weber, infecciones (aneurismas distales 
en la tuberculosis o de Rasmussen o proximales en la 
sífilis, entre otras infecciones) y fibrosarcoma de la arte-
ria pulmonar que simula un aneurisma9, 16. En aquellos 
pacientes que presenten AAP y TVP el diagnóstico se 
restringe a tres entidades  a saber: el fibrosarcoma de la 
arteria pulmonar, la EB y el SHS16. Dado el avance de los 
métodos de imágenes nos enfrentamos a estos cuadros 
de manera más frecuente. 
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- - - -
Comparemos las estampas de estos dos célebres caballeros, Sarmiento y Mitre, ambos excelentes 

ejemplos de frenología y fisonomía. El primero es bajo, robusto, colérico-nervioso, cejijunto y con una 
amplia frente, sin duda un hombre observador; el segundo, colérico- nervioso, delgado, delicado y con 
una amplia calvicie, es un hombre reflexivo. Este a menudo pensará sin hechos; aquel no reflexionará 
[sino] sobre lo que percibe y aprende. El Presidente Sarmiento es esencialmente práctico, estudioso y 
prosaico; es el temperamento masculino puro y simple. El Presidente Mitre es imaginativo, instintivo y 
de una naturaleza marcadamente poética, de hecho, el tipo femenino fusionado con el masculino. El 
primero es un demócrata por excelencia de origen divino, un tenaz magistrado popular, amante del 
trabajo, indiferente a las diversiones, cuyos enemigos se burlan llamándolo “Gaucho”; el segundo, 
amante los placeres, del juego y las mujeres, es por naturaleza un aristócrata a quien el destino hizo 
republicano y cuyos adversarios acusan de intrigante. Ambos hablan con tolerable fluidez, tan bien 
como los neo-españoles, aunque su oratoria se descubre de inmediato por su psiquis.

Richard F. Burton (1821-1890)

Cartas desde los campos de batalla del Paraguay (1870). Traducción castellana de Rosa María 
Torlaschi de Letters from the battle-fields of Paraguay. Buenos Aires: El Foro, 1998, p 242


