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El estudio de una masa biliar pulmonar detectada en
una paciente en un examen radiológico de rutina, llevó al
diagnóstico de un aneurisma en la parte próxima! de una
rama principal de la arteria pulmonar izquierda. Estudios
posteriores pusieron de manifiesto la existencia de otros
dos aneurismas en ramas más periféricas, con alteraciones
arteriales secundarias sugestivas de síndrome de Hughes-
Stovin. Detallamos las características clínicas de nuestra
paciente y los hallazagos de las exploraciones complemen-
tarias. Comentamos el diagnóstico diferencial de los aneu-
rismas arteriales pulmonares múltiples, su posible pato-
genia, curso y pronóstico, así como las posibles tera-
péuticas.
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Múltiple arterial aneurysms and their relation
with Hughes-Stovin's syndrome.
Report of one case

The study of a hilar mass in the lung of an asympto-
matic woman detected at a routine radiologic examination
led to the diagnosis of aneurysm of the próxima! portion
of a main branch of the left pulmonary artery. Further
studies revealed the presence of two aneurysms in peri-
pheral branches, with secondary arterial alterations sug-
gestive of Hughes-Stovin's syndrome.

We discuss the clinical features of our patient and the
findings at complementan examinations. We aiso discuss
the possible pathogenesis of múltiple arterial aneurysms of
the lung, their course, prognosis, therapeutic modalities,
and the differential diagnosis.

Introducción

Los aneurismas arteriales pulmonares son raros y se desa-
rrollan casi exclusivamente en pacientes con enfermedad de
Behcet o síndrome de Hughes-Stovin.'

En ambos casos las descripciones clínicas, radiológicas y
patológicas son muy similares, lo que ha llevado a especular
que se trate de espectros distintos de un mismo proceso2. El
curso evolutivo es variable, distinguiéndose distintos estadios
evolutivos, no siempre presentes3. No es infrecuente que la
primera manifestación sea una hemoptisis masiva letal4, por
lo que raramente se hace el diagnóstico en vida del paciente
y la mayoría de los casos descritos lo son en base a hallazgos
necrópsicos5. El pronóstico es, pues, malo y el tratamiento
médico ineficaz, por lo que se recomienda la cirugía o la em-
bolización'.

Observación clínica

Mujer de 49 años, sin antecedentes de interés que consulta por
molestias digestivas, siendo diagnosticada de hernia de hiato esofa-
gogástrica. Dentro del estudio rutinario se le realizó una radiografía
simple de tórax en la que se evidenció un nodulo pulmonar sobre la
porción inferior del borde cardiaco izquierdo con aumento de la
densidad radiológica parahiliar izquierda (fíg. 1). La tomografía sim-
ple mostró que la masa estaba en íntima relación con las ramas de la
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arteria pulmonar del lóbulo inferior izquierdo (fig. 2). Se practicó to-
mografía computada de tórax en la que se observó, tras la adminis-
tración de un bolo de contraste intravenoso, que el nodulo biliar co-
rrespondía a una dilatación aneunsmática de la arteria pulmonar del
lóbulo inferior izquierdo, además de permitir la observación de otros
dos nodulos de similares características y menor tamaño (fig. 3). La
arteriografía pulmonar confirmó la existencia de tres aneurismas ar-
teriales (uno en la rama inferior de la arteria pulmonar izquierda y
dos de ramas periféricas), con alteraciones arteriales secundarias
(distorsión y atenuación de calibre) muy sugestivas el síndrome de
Hughes-Stovin (fig. 4). Posteriormente se realizó estudio de reso-
nancia magnética nuclear que, a nivel torácico confirmó los hallaz-
gos previos (fig. 5) y, a nivel craneal, descartó la existencia de trom-
bosis de senos durales.

Discusión

Los aneurismas arteriales pulmonares fueron clasificados
por Brenner en 1935 en congénitos, micótícos, sifilíticos y
traumáticos. A éstos hay que añadir los aterosclerosos, tu-
morales (mixoma auricular), vasculíticos (poliarteritis no-
dosa, enfermedad de Behcet) y el síndrome de Hughes-Sto-
vin.

En 1959, Hughes y Stovin3 describieron cuatro pacientes
afectos de un síndrome que consistía en la asociación de
aneurismas arteriales pulmonares (uno o varios), trombosis
o embolias pulmonares y trombosis venosas sistémicas. In-
cluyendo estos cuatro casos, en la actualidad sólo se han
descrito 14 pacientes con dicho síndrome2'13, y en todos
ellos la característica común es la existencia de aneurismas
arteriales pulmonares14, existiendo casos que no asocian la
trombosis (ni en senos durales ni en venas periféricas)2.

Es destacable que 13 de los 14 casos descritos afectaban a
varones, con un margen de edad entre los 11 y 50 años.

Se desconoce la patogenia de este síndrome. Se intentó
poner en relación con tromboflebitis sépticas''•12'13, pero no
se ha conseguido aislar ningún germen en sangre ni en los
aneurismas resecados en vida4; ni tampoco en los estudios
necrópsicos de los que fallecieron5. Además, los episodios
febriles característicos no responden a antibióticos4;

La teoría más aceptada es la que atribuye el defecto pri-
mario a la pared vascular. Hughes y Stovin3 sostenían la po-
sible existencia de un defecto cualitativo de las paredes arte-
riales bronquiales, que sería de naturaleza congénita, y que
los cambios degenerativos debidos al mismo serían los res-
ponsables de la inadecuada distribución de las arterias pul-
monares. Sobre las paredes debilitadas de estas arterias se
producirían trombos que provocarían mayor lesión parietal
y la formacióna de dilataciones aneurismáticas.

En la evolución clínica existen varias fases3. Inicialmente
el cuadro es asintomático. Más adelante suelen aparecer
cuadros de hipertensión intracraneal secundaria a la trom-
bosis de las yugulares o los senos durales. En la siguiente
fase aparecen cuadros de trombosis venosas periféricas recu-
rrentes, estadio en el que son característicos los episodios fe-
briles en relación con los fenómenos trombóticos. Final-
mente aparecen síntomas respiratorios como tos, dificultad
respiratoria, dolor torácico y episodios de hemoptisis cada
vez más frecuentes hasta que —de no mediar tratamiento—
la muerte sobreviene a consecuencia de una hemoptisis ma-
siva.

El diagnóstico de los aneurismas arteriales pulmonares
suele hacerse como un hallazgo casual, generalmente en la
necropsia. Los estudios radiográfico y tomográfico simple
de tórax suelen mostrar agrandamiento hiliar uni o bilateral,
que suele confundirse con adenopatías. En la mayoría de los
casos no se sospecha la naturaleza vascular hasta la realiza-
ción de angiografía, cirugía o necropsia. La arteriografía
pone en evidencia la naturaleza vascular de las lesiones
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El pronóstico del síndrome de Hughes-Stovin es malo. Se
intentó tratamiento médico con esferoides que no mostró
utilidad ''7, por lo que en la actualidad sólo se recomiendan la
extirpación quirúrgica o la embolización arteriográfica de los
aneurismas1'15.

Fig. 5. La RMN confirma la presencia de dilatación aneurismática de las ra-

mas de la arteria pulmonar. Nótese como la sangre intravascular en movi-

miento no produce señal (hiposeñal) permitiendo visualizar con nitidez las

características de la pared vascular.

junto a la hipovascularización de los segmentos afectdos.
Los aneurismas suelen ser multilobulados, no homogéneos y
parcialmente trombosados; y suelen aparecer alteraciones
secundarias como son la distorsión y estenosis distal al aneu-
risma8.

Recientemente se ha comunicado el primer caso del
síndrome estudiado con resonancia magnética nuclear15.
Puesto que la sangre en movimiento no produce señal16,
esta técnica permite estudiar bien la naturaleza de las lesio-
nes evitando la necesidad del uso de contrastes intravascula-
res, así como las radiaciones ionizantes, por lo que sería re-
comendable su uso en el estudio de masas biliares de natura-
leza incierta o cuando se sospeche la existencia de aneuris-
mas pulmonares; si bien, lo infrecuente del cuadro y la
escasa disponibilidad de esta técnica hacen difícil la selec-
ción de pacientes en la actualidad. El diagnóstico diferencial
del síndrome de Hughes-Stovin se platea fundamentalmente
con la enfermedad de Behcet, existiendo notables similitu-
des entre ambas entidades17'18. Los estudios arteriográficos
e histológicos son superponibles; y clínicamente ambos pue-
den cursar con fiebre, eritema, artralgias, tromboflebitis in-
tracraneal y trombosis venosas sistémicas. Todo ésto ha lle-
vado a postular a distintos autores que ambas entidades son
espectros distintos de un mismo proceso2.14.15.19.

Nuestra paciente podría estar afectada de un síndrome de
Hughes-Stovin en fase asintomática, habida cuenta de que
no ha presentado ninguna de las complicaciones característi-
cas. Por otra parte no cumple criterios de diagnóstico de en-
fermedad de Behcet y se han descartado causas de aneuris-
mas pulmonares secundarios. Se plantea pues el dilema
entre tratamiento quirúrgico precoz o, como en nuestro
caso, vigilancia actuando sólo en caso de aparecer síntomas
asociados.
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