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SYNDROME DE HUGHES-STOVIN: UN VARIANT DE LANGIOBEHCET ?
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INTRODUCTION

Le syndrome de Hughes-Stovin (SHS) est une entité rare et mal élucidée, caractérisée par 'association de

thromboses veineuses et d’anévrysmes artériels pulmonaires (AAP). Le SHS étant rarement rapporté, il ne
dispose toujours pas de criteres diagnostigues ni de recommandations thérapeutiques a ce jour. Nous
décrivons ici le cas d’un patient présentant un SHS dans un tableau similaire a celui de l'angio-Behcet,

mettant en exergue les similarités entre les deux syndromes.

OBSERVATION

- Patient de 32 ans.
- Antécédents: aucun.

- Histoire de la maladie: toux seche chronique
pendant 3 mois, rebelle au traitement
symptomatique. Evolution marquée par la
survenue d’'une hémoptysie et d’'une dyspnée
aigue.

- Examen clinique: cedemes des membres inférieurs,
turgescence de la veine jugulaire interne, reflux
hépatojugulaire. Pas d’aphtose ni autre lésion
cutanéomuqueuse.

- Angioscanner thoracique: multiples AAP bilatéraux
sacculaires (Figure 1), avec thrombose de |'artere
pulmonaire gauche (Figure 2), et thrombose de la
veine cave supérieure.
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- Echocardiographie transthoracique (ETT): masse Figure 2
flottante intraventriculaire droite en faveur d’un
thrombus intracardiaque, complique d’une => En I'absence de critéres suffisants pour
dilatation des cavités droites. (Figure 3) la maladie de Behcet, le SHS était retenu.

- Biologie: VS: 60 mm/h ; CRP: 51 mg/I. => Traitement:

- Bolus de méthylprednisolone (15 mg/Kg/j
pendant 3j, relayé par VO (1mg/Kg/j).

- Cycles mensuels de Cyclophosphamide
Intraveineux.

Thrombus

Figure 3 . : .
=> Evolution apres 6 cures:

- Résolution complete des thromboses
vasculaires et intracardiaque.

- Stabilisation des anévrysmes artériels

CONCLUSION

Quoique notre patient n’avait pas suffisamment de criteres pour retenir la MB, I'existence d’APP associés a de

la thrombose systémique en est une manifestation classique, dont le tableau peut étre identique a un celui du
SHS. Au vu des fortes similarités entre les deux entités, le SHS existe probablement dans un continuum avec la
MB, dont il pourrait constituer un cluster vasculaire spécifique.
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