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Le syndrome de Hughes-Stovin est une entité  rare, 
définie  par l’association  de thrombose veineuse  et 
d’anévrismes artériels pulmonaires.
 
La maladie est considérée par certains comme une forme 
clinique particulière  d’angiobehçet  . Sa gravité  est liée 
aux risques d’hémoptysies  secondaires à  la rupture des 
anévrismes  artériels  et au risque important lié  à 
l’anticoagulation.

Nous rapportons deux cas illustrant 
les difficultés de prise en charge 
d’un SHS par un traitement 
anticoagulant.
L’atteinte vasculaire soulève le 
problème des frontières 
nosologiques entre l’angiobehçet et 
le syndrome d’Hughes Stovin.

Nous avons colligé  2 cas, dont une femme et un homme, âgés 
respectivement de 17 et 24 ans, présentant  une maladie de 
Behçet

 Observation 1 : 
Femme âgée de 17 ans hospitalisée pour l’exploration et la prise 
en charge d’une embolie pulmonaire.
Elle présente  comme antécédents  notables:une méningite 
bactérienne compliquée de thrombose veineuse cérébrale traitée 
par antibiothérapie et anticoagulants et un accident aux AVK à 
type d’hémopéritoine.
Au plan clinique une aphtose bipolaire récurrente
Échodoppler cardiaque a révélé un thrombus intra ventriculaire 
droit .
Angioscanner thoracique: deux anévrismes artériels pulmonaires 
lobaires inférieurs gauches.

Observation 2: 
Homme  âgé de 24 ans admis pour l’exploration d’un syndrome 
cave supérieur.
L’examen clinique: aphtose buccale récidivante
L’exploration  cardio-vasculaire a révélé  une thrombose cave 
supérieure, une HTAP post embolique associée à un anévrisme 
de l’artère  pulmonaire thrombosé  du LIG, avec retentissement 
respiratoire (patient oxygéno dépendant).

Les deux patients ont été  traités par colchicine, corticothérapie 
per os précédée de boli de Méthyprédnisolone et un traitement 
immunosuppresseurs: le Cyclophosphamide et l’Azathioprine 
comme traitement d’entretien. 
Dans le 2ème cas, l’Infliximab a été préscrit puis arrêté suite à une 
infection Covid 19.
Un traitement chirurgical pour l’HTAP  post embolie a été 
proposé, mais non indiqué vue la thrombose de l’anévrisme.
L’évolution de la patiente était favorable sous traitement avec un 
recul de six ans. Hormis un accident aux AVK à  type 
d’hémopéritoine.  avec à  l’imagerie  de contrôle,  une régression 
marquée  des thromboses vasculaires et intracardiaque droite, 
avec la stabilisation des anévrysmes artériels pulmonaires.
Cependant dans le 2ème cas l’évolution  fut fatale suite à  une 
infection covid 19. 
 

Radiographie de thorax: Signe de Zweifel 

Anévrysme artérielle pulmonaire lobaire 
inférieure gauche 

Conclusion
Le syndrome de Hughes-Stovin requiert 
un diagnostic rapide et une prise en 
charge immédiate,  avec un risque 
important lié  à  l’anticoagulation.  Ce 
syndrome rare met en jeu le pronostic 
vital. Le traitement associe de fortes 
doses de corticoïdes  et 
d’immunosuppresseurs.
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