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RESUMEN

Introduccién: El sindrome de Gorham-Stout es una malformacion
del sistema linfatico que se presenta en jovenes principalmente; es
de caracter no neoplasico y afecta sobre todo los tejidos blandos
y 6seos; es de agresividad local y su evolucién, impredecible.
Objetivo: Presentar el caso de un paciente con este sindrome y
discutir la terapéutica actual. Caso clinico: Se trata de un paciente
masculino de 15 afios de edad que sufre una fractura basicervical
femoral derecha postraumatica; es intervenido quir(rgicamente y
en el postoperatorio evoluciona con ostedlisis de fémur proximal,
acetdbulo, ramas ilio- e isquiopUbicas, musculos obturadores y
porcion inferior del gliteo mayor; es manejado con hifosfonatos. Dis-
cusion: La ostedlisis focalizada sin causa aparente, especialmente
en nifios 0 adolescentes y después de descartar otras causas de la
misma, no orienta a este sindrome, por lo que se considera como
un diagnéstico por exclusion. La muestra histopatoldgica es de gran
ayuda. El pensar en su existencia ayuda a orientar la terapéutica y
cambiar la evolucion de la enfermedad.

Palabras clave: Ostedlisis (C05.116.264.579), enfermedad linfatica
(C15.604).

Introducciéon

Hay en la literatura médica al menos once sindromes
de destruccion 6sea cuya causa no es tan obvia como
la producida por una neoplasia, una infeccién o trauma;’
uno de esos sindromes es la ostedlisis masiva o enfer-
medad de Gorham-Stout (SGS), que es extremadamen-
te rara: hasta hoy se han reportado aproximadamente
mas de 300 casos en la literatura médica.?

Para su diagnéstico se toman varios criterios:
primero los radiolégicos, dados por Kai,® que se dis-
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tinguen porimagenes 6seas con ostedlisis y resorcion
progresiva; los criterios histolégicos se caracterizan
por la existencia de un crecimiento anormal de vasos
sanguineos y linfaticos —el dato mas prominente—,
falta de atipia celular, con ausencia o minima pre-
sencia osteoblastica, sin calcificacion distrofica.*®
Los rasgos clinicos son: no ser una lesion expansiva
o ulcerativa asociada con tejido fibroso y extension
de los tejidos blandos adyacentes, pero sin provocar
metastasis;>'®'" |la extension a los tejidos blandos
puede variar en su presentacion de 60 a 76%," la
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pérdida 6sea puede ocurrir en un hueso o en varios
adyacentes.*%'2 Por ultimo, para el diagnéstico inmu-
noquimico: de esta enfermedad comunmente se han
usado dos tipos de marcadores moleculares de células
endoteliales linfaticas, LYVE-1, un receptor para la
glucosaminoglucano-hialuronato y la podoplanina,
una glucoproteina transmembrana reconocida por el
anticuerpo D2-40."*'* Esos marcadores no estan pre-
sentes en los linfaticos del tejido 6seo normal,™ pero
si en las regiones medular y cortical de los huesos del
paciente con este sindrome. 520

A causa de su misma rareza, generalmente se
retrasa el diagndstico y por ende, el tratamiento;
ademas, no hay un consenso en este ultimo. Desde
la descripcion original de Gorham y Stout en 1955°
han pasado mas de 60 afos; aun no se ha encontra-
do su etiologia®'22?* y no se sabe con exactitud su
mecanismo de produccion.*72?

Caso clinico

Es un paciente masculino de 15 afos de edad que
inicio su padecimiento con el antecedente de haber
sufrido atropellamiento por un vehiculo en movimien-
to que le ocasiond fractura basicervical de la cadera
derecha tipo 31 B2.1 en la clasificacion AO (Figura
1), por lo que se recibié en el Servicio de Urgencias

£

Figura 1. Fractura basicervical de la cadera derecha tipo 31 B2.1 en la
clasificacion AO.

del Hospital Central Militar el 16 de diciembre de
2010; se efectud osteosintesis cinco dias después
con un sistema dinamico de cadera DHS de Synthes
(Figura 2). Inicié apoyo parcial en marzo de 2011y
apoyo total y reeducacion de la marcha en mayo
del mismo afo. El dia 05 de septiembre de 2011
presenté dolor intenso de inicio subito en la cadera
operada; neg6 antecedente traumatico. Se le realizé
un control radiografico, donde se observo fatiga del
material de osteosintesis y datos de necrosis del
cuello femoral (Figuras 3y 4), por lo que se decidi6
el 09 de septiembre realizar ablacién del material
de osteosintesis. Se observd lisis del cuello y region
trocantérea, ademas de gran ausencia de la cabeza
femoral; en ese momento, se pensd en una necro-
sis, complicacion propia de la fractura; por lo que se
manejé conservadoramente. Tres meses después,
al tomar un control radiografico, se encontré que
la necrosis 0sea se extendid al acetabulo, ramas
isquiopubica e ileopubica (Figura 5), por lo que se
pensoé en un proceso tumoral o infeccioso. Se hospi-
talizé para estudios complementarios, dentro de los
que se encontraron biometria hematica y quimica
sanguinea en parametros normales, a excepcion de
la fosfatasa alcalina, que resulté elevada (139 U/L);

Figura 2. Vista anteroposterior de la osteosintesis cinco dias después con
un sistema dinamico de cadera DHS de Synthes.
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la TAC de pelvis y resonancia magnética mostraron
una masa heterogénea que involucraba la porcién
proximal del fémur (Figuras 6 y 7), acetabulo, ramas
ilio- e isquiopubicas, musculos obturadores y porcién
inferior de gluteo mayor; medialmente, abarcaba
hasta la pared lateral derecha de la vejiga. Se reali-
z6 también gammagrama 6seo que reportd proceso
inflamatorio a nivel de los tejidos blandos, asi como
hipercaptacién a nivel del tercio proximal del fémur
derecho. Se decidié tomar una biopsia del fémur el
dia 22 de junio de 2012; se obtuvo una muestra de
tejido de aspecto cicatricial vagamente nodular de
color gris amarillento, areas de liquido serohematico
con areas de necrosis 6seas; el reporte de patologia
mostraba area proliferativa de vasos sanguineos y
linfaticos comprobados mediante inmunohistoqui-
mica con CD4, alternado con areas de fibrosis y
escasas células inflamatorias, lo que apoyé la sospe-
cha clinica de sindrome de Gorham-Stout. Hay que
hacer notar que durante este procedimiento se dejé
un drenaje tipo J-Vack, mediante el cual se obtuvo
por un mes un liquido serohematico en cantidades
variables (Figura 8); dicho liquido practicamente ceso
con la primera administracion de acido zoledroénico (4
mgq) el 27 de julio de 2012. Se realizé una segunda

Figura 3. Vista axial de la cadera derecha, osteosintesis; fatiga del material
de osteosintesis y datos de necrosis del cuello femoral.

aplicacion de acido zoledronico el 12 de octubre. En
el control radiolégico a los tres meses de iniciado el
tratamiento reaparecieron las sombras de los huesos
mencionados, a excepcion de la cabeza y cuello
femorales (Figura 9).

Figura 4. Vista axial del cuello femoral; fatiga del material de osteosintesis
y datos de necrosis del cuello femoral.

Figura 5. Lisis de la epffisis proximal del fémur, acetabulo y ramas isquio- e
iliopbica derechas.
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Figura 6. Tomografia axial computarizada que muestra ausencia del acetabulo,
ramas isquioplbica e ilioisquidtica derechas, asi como epifisis proximal del fémur.

M 16Y E241658
DOB: 31 Oct
Jul

Figura 7. Resonancia magnética que deja ver una masa amorfa; limites
mediales: la vejiga; limite superior: el musculo iliopsoas y la parte medial
del ala del iliaco; limites laterales: los abductores de cadera; limites inferio-
res: los aductores de cadera.

Discusion

Se ha descrito que el SGS puede presentarse practi-
camente a cualquier edad desde los pocos meses de
vida; el paciente de mas edad descrito es de 83 anos.
Generalmente se describe en nifios y pacientes jove-
nes,? como es nuestro caso clinico. Se ha mencionado
que no hay predileccion por el sexo (1.6/1 hombres a
mujeres) ni tampoco patrén hereditario.®
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Figura 8. Drenaje

Figura 9. Control radioldgico a los tres meses de iniciado el tratamiento;
reaparecieron las sombras de los huesos mencionados, a excepcion de la
cabeza y cuello femorales.

La presentacion clinica es variable y la literatura
le da un buen pronéstico,?* sobre todo cuando estan
afectadas solo las extremidades o la pelvis.'0-26-28
Dicho porcentaje empeora a 30% de mortandad
cuando esta involucrada la columna vertebral;® el
prondstico se ensombrece cuando hay participacién
de los huesos del térax y existe quilotérax: hasta la
mitad de los pacientes con esta afeccién fallecen.*
Un rasgo clinico de nuestro paciente fue la aparicion
de un liquido serohematico que consideramos una
respuesta del tejido linfatico y vascular, quizas el
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equivalente al quilotérax cuando la presentacién
clinica es a nivel toracico. En la mayoria de los ca-
sos no existe un antecedente previo;'23"% otro gran
grupo —como nuestro paciente— tiene el antecedente
de trauma;??242%333 yn nimero mas pequefo tiene
antecedentes de cancer,*® lesiones cutaneas?' o
extraccion dentaria.®

Los tratamientos para esta enfermedad se han
dividido en quirargicos, de radioterapia y farmacolo-
gicos; no existe un estandar, ya que no se han hecho
estudios controlados debido a la rareza del padeci-
miento.'? Mientras mas avanza nuestro conocimiento
de la enfermedad, el tratamiento se ha hecho cada
vez mas sofisticado. La radioterapia fue usada en las
primeras décadas a partir de su descripcion y para
algunos autores sigue siendo el método de eleccion.
Heyd, en un estudio multicéntrico, considera que la
radioterapia fraccionada con un total de entre 36 y 45
Gy puede prevenir efectivamente la progresion de la
enfermedad en 77 a 80% de los casos.*

En cuanto a los tratamientos farmacoldgicos
y respecto a nuestro paciente, nos adherimos al
tratamiento con bifosfonatos y en un seguimiento
de aproximadamente cuatro meses pudimos ver
una respuesta parcial (reosificacién) con dicha te-
rapia, como observaron otros autores.'?18213337 Sin
embargo, hasta el momento no sabemos si fue por
el tratamiento implementado o por una resolucién
espontanea (que también se ha descrito)."24.26.38-43
Otros medicamentos que se han usado son el pro-
pranolol,** heparina de bajo peso molecular*®y una
combinacién a base de calcitonina, esteroides y
vitamina D.* Grunewald*® hace algunos afios analizd
que este tipo de tumoraciones producen grandes
cantidades de factor de crecimiento endotelial
(VEGF, por sus siglas en inglés); usé un medica-
mento antiangiogénico (un anticuerpo monoclonal
humano antiangiogénico), con resultados prome-
tedores; otros autores han usado interferon alfa 2
beta, por sus propiedades antiangiogénicas, con
efectos alentadores.”'224% Una reciente investiga-
cioén esta probando, al parecer con éxito, la eficacia
de sirolimus (medicamento que inhibe la activaciéon
de células T inducida por la mayoria de los estimulos
mediante bloqueo de la transduccién de sefales
intracelulares dependientes e independientes de
calcio) en nifios y adultos jévenes con diversas
anomalias vasculares que involucran al hueso.4"48

En nuestro pais se han descrito varios casos:
el doctor Malpica Ramirez*® reporté un caso de la
columna lumbar en un paciente de 56 afios en 2012;

la doctora Campero® dio a conocer en 2015 a una
paciente de 32 afios con afectacion del miembro
pélvico izquierdo.

Apesar de que han pasado varias décadas desde
la descripcion original de esta enfermedad, no se ha
logrado su cura. Sin embargo, se estan dando los
pasos encaminados para lograr tal objetivo.
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