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RESUMO

A sindrome de Hughes-Stovin ¢ uma condicdo rara, de causa desconhecida, caracterizada pela associacdo de multiplos
aneurismas de artéria pulmonar e trombose venosa profunda. Alguns autores consideram tal entidade como uma forma
incompleta de apresentacdo da doenga de Behget, devido a semelhanca entre os achados radioldgicos e anatomopatolo-
gicos do comprometimento pulmonar. Os autores relatam um caso de sindrome de Hughes-Stovin cujo primeiro evento
trombotico venoso antecedeu em cinco anos o aparecimento dos aneurismas pulmonares.

Palavras-chaves: Sindrome de Hughes-Stovin, aneurismas de artéria pulmonar e trombose venosa profunda.

INTRODUCAO

Aneurismas raramente ocorrem na circulagdo pulmonar e,
ao contrario dos adrticos, ocorrem mais frequentemente em
pacientes jovens.'

Cerca da metade esta associada a defeitos cardiovascu-
lares congénitos, particularmente anormalidades septais e
do ducto arterioso. Outras causas menos comuns sdo: sifilis,
aterosclerose, trauma, hipertensao arterial pulmonar e émbolos
infectados.'

Quando um Unico aneurisma ocorre nas artérias pulmo-
nares, geralmente sdo as grandes artérias musculares que
estdo envolvidas. Multiplos aneurismas sdo incomuns, mas
ocorrem preferencialmente nos ramos periféricos das artérias
pulmonares.?

A sindrome de Hughes-Stovin é uma rara condigao, descrita
inicialmente em 1959, e caracterizada por multiplos aneuris-
mas pulmonares e trombose venosa profunda.*

Sinais e sintomas incluem: tosse, dispneia, hemoptise,
cefaleia, febre intermitente, papiledema e aqueles devidos a
tromboflebite periférica.’

A causa mais frequente de mortalidade ¢ a ruptura de um
aneurisma no interior das vias respiratorias pulmonares.’

Apresentamos um caso de sindrome de Hughes-Stovin
cujo primeiro evento trombotico ocorreu cinco anos antes do
aparecimento dos aneurismas pulmonares.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 37 anos, pedreiro, procurou o
ambulatorio de pneumologia em agosto de 2007 com queixas
de dor toracica relacionada a inspiragdo profunda, tosse com
hemoptoicos, inapeténcia e febre diaria de até¢ 39 °C, ha trés
meses. Duas semanas antecedendo a consulta ambulatorial
apresentou edema e dor acentuada em panturrilha esquerda.
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No interrogatério sintomatologico referia perda ponderal
de 9 kg em um més.

Nos antecedentes referia trombose venosa profunda em
membro inferior direito, em 2002; ulceragdes recorrentes em
cavidade oral, principalmente na adolescéncia; lesdo bolhosa na
bolsa escrotal, com evolugdo para tilcera dolorosa e resolugao
espontanea, aos 17 anos.

Ao exame fisico apresentava-se em bom estado geral, hipo-
corado (+/4+), eupneico, acianotico. Aparelhos cardiovascular
e respiratorio sem alteragdes. Pulsos palpaveis e simétricos em
membros inferiores e superiores; empastamento de panturrilha
esquerda. Fendmeno de patergia negativo. Articulagdes livres,
sem sinais flogisticos. Glasgow 15, sem déficits sensitivos ou
motores ao exame neurologico.

Os exames complementares revelaram: hemograma
normal; VHS = 106 mm; provas de funcdes renal e hepatica
normais; sorologias para HCV, HBV e HIV negativas; VDRL
negativo; PPD ndo reator; pesquisa de BAAR no escarro, nega-
tiva; hemoculturas negativas; FAN, fator reumatoide e ANCA
negativos; anticardiolipina (IgG e IgM) negativa; atividades
das proteinas C e S normais; exame sumario de urina normal.
Doppler de membros inferiores: trombose venosa profunda
subaguda a esquerda, e trombose de veia cava inferior, distal-
mente & jungdo com a veia renal. Angiotomografia de térax:
multiplos aneurismas e trombose de artéria pulmonar (Figuras
1 e 2). Biopsia pulmonar: areas de infarto, preenchimento
alveolar por polimorfonucleares e broquiolite obliterante e
pneumonite em organizacao (BOOP).

Avaliado pelo Servigo de Reumatologia com conclusdo
de sindrome de Hughes-Stovin. Iniciada anticoagulagdo com
enoxaparina e pulsoterapia combinada de metilprednisolona
(um grama por trés dias) e ciclofosfamida (um grama por sessdo
mensal). O paciente apresentou melhora acentuada do quadro
clinico, normalizagdo das provas de atividade inflamatéria e
angiotomografia de controle revelando diminui¢ao do nimero
e do calibre dos aneurismas. Manteve-se estavel até a 6* sessao
de pulsoterapia mensal combinada, quando apresentou reci-
diva da hemoptise associada a ruptura de um dos aneurismas.
Foi submetido a pneumectomia direita, com boa evolug¢do no
pbs-operatorio.

Atualmente, o paciente apresenta-se estavel, sem novos
episddios de hemoptise, mas ainda com hemoptoicos intermi-
tentes. Optamos pelo inicio de terapia imunobioldgica (anti-
TNF). Foram realizadas duas infusdes com infliximabe (3 mg/
kg/dose), seguidas de aplicagdes subcutianeas quinzenais de
adalimumabe 40 mg, sem intercorréncias ou novos episodios
de hemoptise ou hemoptoicos.
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Figura 1. Aneurisma de artéria pulmonar em regido peri-hilar direita.

Figura 2. Angiotomografia de torax: aneurisma e trombose em artéria
pulmonar.

DISCUSSAO

Os primeiros casos de associacdo entre trombose venosa,
trombo mural de artéria pulmonar e aneurismas multiplos
de artéria pulmonar foram apresentados como uma discreta
entidade patologica por Hughes e Stovin,* em 1959. O ep6-
nimo “sindrome de Hughes-Stovin” foi aplicado por Koop ¢
Green,' em 1962.°
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A apresentagao clinica tipica da doenga consiste de trés
fases: um primeiro estagio, envolvendo sintomas de trom-
boflebite; um segundo estagio, consistindo na formacgao e
desenvolvimento dos aneurismas pulmonares; e um terceiro
estagio, caracterizado pela ruptura do aneurisma, causando
hemoptise maciga e morte.°

A causa desta entidade é desconhecida, € uma vasculite
sistémica tem sido sugerida.’

Em virtude do embolismo pulmonar raramente causar
aneurismas, Hughes e Stovin postularam que alteragdes con-
génitas ou degenerativas das artérias bronquicas resultariam
em nutri¢ao inadequada das artérias pulmonares, produzindo
um diferente tipo de émbolo, diferente daquele encontrado nas
artérias pulmonares normais.>’

Outra teoria ¢ a de que émbolos infectados com organismos
de baixa viruléncia poderiam causar os chamados aneurismas
micoticos.’

Alguns autores tém sugerido que a sindrome de Hughes-Sto-
vin seja uma manifestagdo parcial da doenca de Behget.? Estudos
patologicos da sindrome de Hughes-Stovin tém repetidamente
demonstrado trombo mural e inflamagao, e muitos relatos das ma-
nifestagdes pulmonares da doenga de Behget tém sugerido que um
coagulo intraluminal nas artérias pulmonares possa desenvolver-se
“in situ”, secundario a inflamagdo da parede vascular da artéria
pulmonar, melhor do que um tromboembolismo pulmonar —prin-
cipalmente nos casos sem trombose venosa profunda.®

Nosso paciente apresentava histérico de ulceragdes orais
recorrentes, na adolescéncia, sendo aventada inicialmente a
hipotese de doenca de Behget.

Em decorréncia de ndo visualizarmos lesoes orais recentes
e com teste da patergia negativo, concluimos por sindrome de
Hughes-Stovin.
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Sindrome de Hughes-Stovin

Nao existe um tratamento padronizado para a doenga. Por
causa de poucos casos relatados, testes controlados nao foram
produzidos. Um tratamento semelhante a doenca de Behget,
com corticoterapia isolada, ou em associa¢@o a imunossupres-
sores, ¢ sugerido. A eficicia ¢ duvidosa em virtude do curso
fatal de muitos casos, a despeito do tratamento.*

A anticoagulagdo ¢ tema controverso na literatura.
Alguns autores questionam a sua real necessidade, dada
a etiopatogenia essencialmente inflamatéria dos trombos,
tornando-os firmemente aderidos ao endotélio, minimizando
os riscos de fendmenos emboélicos. E reconhecido também
o risco de hemoptise fatal associada a esta modalidade
terapéutica, especialmente em pacientes ndo submetidos a
imunossupressdo. A terapia anticoagulante ¢ considerada
aceitavel, desde que estabelecida concomitantemente a
corticoterapia, embora ndo existam estudos prospectivos
controlados sobre o assunto.>%’

Nosso paciente evoluiu bem apds a primeira sessdo
de pulsoterapia combinada de metilprednisolona e ciclo-
fosfamida, sem hemoptoicos e com regressdao do tamanho
e numero dos aneurismas pulmonares. Entretanto, como
observado na literatura, reapresentou hemoptoicos apds a
sexta sessao de pulsoterapia, sendo necessaria nova discus-
sdo terapéutica.

CONCLUSAO

O diagnostico de tromboembolismo pulmonar deve ser aven-
tado com cautela em pacientes com aneurismas ¢ trombos em
artérias pulmonares concomitantes a trombose venosa pro-
funda. Tal associagao suscita a exclusao de vasculites, como
a doenca de Behget ¢ a sindrome de Hughes-Stovin.
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