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Résumé

Le syndrome de Hughes-Stovin est une entité rare qui associe des manifestations anévrysmales de I'artére pulmonaire
et des manifestations thromboemboliques veineuses, considéré par certains comme une forme particuliére d’angio-
Behcet. La prise en charge initiale repose souvent sur la corticothérapie en général associée a un traitement
immunosuppresseur (cyclophosphamide intraveineux puis azathioprine orale) pour controler les anévrysmes de
I'artére pulmonaire. Malgré la présence de thromboses veineuses, les anticoagulants sont contre-indiqués en raison du

risque vital d'une rupture d'anévrysme de I'artere pulmonaire.
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1. Introduction :

Le syndrome de Hughes-Stovin est une maladie rare, le plus souvent de cause inconnue. Il se caractérise par la
combinaison de plusieurs anévrismes des arteres pulmonaires et de thromboses veineuses profondes. Affection décrite
pour la premiére fois en 1959 par deux médecins britanniques du nom de John Patterson Hughes et Peter George Ingle
Stovin. Il s’agit d'une variante rare de la maladie de Behcet. Moins d'une soixantaine d’observations ont été rapportées
a ce jour dans la littérature. Sa gravité est liée aux hémoptysies secondaires a la rupture des anévrismes artériels, d'une
part, et au probléme d’ordre thérapeutique lié a I'utilisation des anticoagulants dans cette situation, d’autre part.

L’objectif de ce travail est de rapporter un cas du syndrome de hughes Stovin a révélation tardive chez un sujet agé
hospitalisé au service de médecine interne.

2. Observation :

Il s’agit d’'un patient 4gé de 66 ans tabagique chronique 40 paquets/ année, non connu hypertendu ni diabétique, admis
au service de médecine interne pour une dyspnée stade 3 associée a des hémoptysies de moyenne abondance évoluant
1 mois avant son admission avec des céphalées intenses en casque, le patient a rapporté la notion de fiévre récurrente
depuis 20 ans, au bilan biologique le taux des D-dimers était élevé a 1850pug , une radiographie thoracique a été
demandé montrant de multiples anévrismes (Fig 1) complétée par un angioscanner thoracique montrant de multiples
anévrismes pulmonaires bilatéraux dont certains partiellement thrombosés mesurant 40 mm avec des signes
d’hypertension artérielle pulmonaire (Fig 2), le bilan a été complété par angiolRM cérébrale devant les céphalées
révélant une thrombophlébite localisée du golf de la veine jugulaire interne gauche sans accident vasculaire cérébrale
ischémique ou hémorragique, au reste du bilan a la NFS: hémoglobine était normale a 15,1g/l , fonction rénale
conservée avec un DFG a 80, fonction hépatique conservée, bilan d’hémostase correct, CRP a 11mg/L et les sérologies
infectieuses étaient négatives . Le diagnostic du syndrome de Hughes Stovin a été retenu devant la notion de fiévre
récurrente, la présence des anévrismes pulmonaires associés a la thrombophlébite cérébrale. Sur le plan thérapeutique
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le patient a recu deux bolus de cyclophosphamide avec corticothérapie forte dose 1mg/kg/j et relais par azathioprine a
la dose de 150 mg, avec bonne évolution faite d'une régression de 'hémoptysie et amélioration de la dyspnée et des
céphalées.

L

Figure 2 : Anévrismes pulmonaires thrombosés
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3. Discussion :

Le syndrome de Hughes Stovin représente une forme incompléte de la maladie de Behcet avec certains traits communs
notamment angiographiques et histopathologiques (1). Son étiologie reste peu cernée. On incrimine souvent une cause
infectieuse, mais aussi une vascularite et I'angiodysplasie (2). Il semble exister une prédisposition de formation de
thrombus affectant les veines périphériques. La présence d’anévrisme associé est évocatrice de la maladie (3). Ceux-ci
sont secondaires a une destruction de la paroi artérielle associée a une infiltration lymphomonocytaire périvasculaire
des capillaires et des veinules (4). Le traitement repose essentiellement sur une corticothérapie suivie ou non par des
immunosuppresseurs. Le recours a la chirurgie reste une option délicate (5). Méme si son pronostic est souvent fatal, il
peut étre amélioré grace a un diagnostic précoce permettant ainsi un traitement rapide avant le stade de lésions
artérielles pariétales irréversibles (6).

4. Conclusion :

Le syndrome de Hughes-Stovin est une affection rare a haut risque vital considéré comme une forme clinique vasculaire
de maladie de Behget. Il est caractérisé par l'association d'anévrismes artériels pulmonaires multiples et de thromboses
veineuses périphériques, le diagnostic étant souvent porté tardivement au cours de 1'évolution de la maladie. Le
syndrome de Hughes-Stovin doit étre évoqué devant la présence de multiples anévrismes pour une prise en charge
thérapeutique précoce.
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