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Gorham-Stout syndrome. A case report

ABSTRACT

Introduction: Gorham-Stout syndrome is a malformation of the 
lymphatic system that occurs mainly in young people; it is non-
neoplastic in nature, affects mainly soft and bony tissues, and has 
a local aggressiveness and unpredictable evolution. Objective: 
We present the case of a patient with this syndrome and discuss 
the current therapeutics. Clinical case: It is a 15-year-old male 
patient who suffers from a right femoral neck trauma fracture: he 
is operated on and in the postoperative period develops osteolysis 
in the proximal femur, acetabulum, ilium and ischiopubic bones, 
obturator muscles, and gluteus maximus muscle; he was treated with 
bisphosphonates. Discussion: Focused osteolysis, with no apparent 
cause, especially in children or adolescents, and after discarding 
other causes of osteolysis, does not point to this syndrome; it is, 
therefore, considered a diagnosis of exclusion. The histopathological 
sample is of great help. Being aware of its existence helps us guide 
the therapeutics and, thus, change the evolution of this disease.

Key words: Ostelysis (C05.116.264.579), lymphatic disease 
(C15.604).

RESUMEN

Introducción: El síndrome de Gorham-Stout es una malformación 
del sistema linfático que se presenta en jóvenes principalmente; es 
de carácter no neoplásico y afecta sobre todo los tejidos blandos 
y óseos; es de agresividad local y su evolución, impredecible. 
Objetivo: Presentar el caso de un paciente con este síndrome y 
discutir la terapéutica actual. Caso clínico: Se trata de un paciente 
masculino de 15 años de edad que sufre una fractura basicervical 
femoral derecha postraumática; es intervenido quirúrgicamente y 
en el postoperatorio evoluciona con osteólisis de fémur proximal, 
acetábulo, ramas ilio- e isquiopúbicas, músculos obturadores y 
porción inferior del glúteo mayor; es manejado con bifosfonatos. Dis-
cusión: La osteólisis focalizada sin causa aparente, especialmente 
en niños o adolescentes y después de descartar otras causas de la 
misma, no orienta a este síndrome, por lo que se considera como 
un diagnóstico por exclusión. La muestra histopatológica es de gran 
ayuda. El pensar en su existencia ayuda a orientar la terapéutica y 
cambiar la evolución de la enfermedad.

Palabras clave:  Osteólisis (C05.116.264.579), enfermedad linfática 
(C15.604).
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Introducción

Hay en la literatura médica al menos once síndromes 
de destrucción ósea cuya causa no es tan obvia como 
la producida por una neoplasia, una infección o trauma;1 
uno de esos síndromes es la osteólisis masiva o enfer-
medad de Gorham-Stout (SGS), que es extremadamen-
te rara: hasta hoy se han reportado aproximadamente 
más de 300 casos en la literatura médica.2

Para su diagnóstico se toman varios criterios: 
primero los radiológicos, dados por Kai,3 que se dis-

tinguen por imágenes óseas con osteólisis y resorción 
progresiva; los criterios histológicos se caracterizan 
por la existencia de un crecimiento anormal de vasos 
sanguíneos y linfáticos –el dato más prominente–, 
falta de atipia celular, con ausencia o mínima pre-
sencia osteoblástica, sin calcifi cación distrófi ca.4-9 
Los rasgos clínicos son: no ser una lesión expansiva 
o ulcerativa asociada con tejido fi broso y extensión 
de los tejidos blandos adyacentes, pero sin provocar 
metástasis;3,10,11 la extensión a los tejidos blandos 
puede variar en su presentación de 60 a 76%,11 la 
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pérdida ósea puede ocurrir en un hueso o en varios 
adyacentes.4,8,12 Por último, para el diagnóstico inmu-
noquímico: de esta enfermedad comúnmente se han 
usado dos tipos de marcadores moleculares de células 
endoteliales linfáticas, LYVE-1, un receptor para la 
glucosaminoglucano-hialuronato y la podoplanina, 
una glucoproteína transmembrana reconocida por el 
anticuerpo D2-40.13,14 Esos marcadores no están pre-
sentes en los linfáticos del tejido óseo normal,15 pero 
sí en las regiones medular y cortical de los huesos del 
paciente con este síndrome.15-20

A causa de su misma rareza, generalmente se 
retrasa el diagnóstico y por ende, el tratamiento; 
además, no hay un consenso en este último. Desde 
la descripción original de Gorham y Stout en 19555 
han pasado más de 60 años; aún no se ha encontra-
do su etiología1,12,21-24 y no se sabe con exactitud su 
mecanismo de producción.4,7,22

Caso clínico

Es un paciente masculino de 15 años de edad que 
inició su padecimiento con el antecedente de haber 
sufrido atropellamiento por un vehículo en movimien-
to que le ocasionó fractura basicervical de la cadera 
derecha tipo 31 B2.1 en la clasifi cación AO (Figura 
1), por lo que se recibió en el Servicio de Urgencias 

del Hospital Central Militar el 16 de diciembre de 
2010; se efectuó osteosíntesis cinco días después 
con un sistema dinámico de cadera DHS de Synthes 
(Figura 2). Inició apoyo parcial en marzo de 2011 y 
apoyo total y reeducación de la marcha en mayo 
del mismo año. El día 05 de septiembre de 2011 
presentó dolor intenso de inicio súbito en la cadera 
operada; negó antecedente traumático. Se le realizó 
un control radiográfi co, donde se observó fatiga del 
material de osteosíntesis y datos de necrosis del 
cuello femoral (Figuras 3 y 4), por lo que se decidió 
el 09 de septiembre realizar ablación del material 
de osteosíntesis. Se observó lisis del cuello y región 
trocantérea, además de gran ausencia de la cabeza 
femoral; en ese momento, se pensó en una necro-
sis, complicación propia de la fractura; por lo que se 
manejó conservadoramente. Tres meses después, 
al tomar un control radiográfi co, se encontró que 
la necrosis ósea se extendió al acetábulo, ramas 
isquiopúbica e ileopúbica (Figura 5), por lo que se 
pensó en un proceso tumoral o infeccioso. Se hospi-
talizó para estudios complementarios, dentro de los 
que se encontraron biometría hemática y química 
sanguínea en parámetros normales, a excepción de 
la fosfatasa alcalina, que resultó elevada (139 U/L); 
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Figura 1. Fractura basicervical de la cadera derecha tipo 31 B2.1 en la 
clasifi cación AO.
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Figura 2. Vista anteroposterior de la osteosíntesis cinco días después con 
un sistema dinámico de cadera DHS de Synthes.
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la TAC de pelvis y resonancia magnética mostraron 
una masa heterogénea que involucraba la porción 
proximal del fémur (Figuras 6 y 7), acetábulo, ramas 
ilio- e isquiopúbicas, músculos obturadores y porción 
inferior de glúteo mayor; medialmente, abarcaba 
hasta la pared lateral derecha de la vejiga. Se reali-
zó también gammagrama óseo que reportó proceso 
infl amatorio a nivel de los tejidos blandos, así como 
hipercaptación a nivel del tercio proximal del fémur 
derecho. Se decidió tomar una biopsia del fémur el 
día 22 de junio de 2012; se obtuvo una muestra de 
tejido de aspecto cicatricial vagamente nodular de 
color gris amarillento, áreas de líquido serohemático 
con áreas de necrosis óseas; el reporte de patología 
mostraba área proliferativa de vasos sanguíneos y 
linfáticos comprobados mediante inmunohistoquí-
mica con CD4, alternado con áreas de fi brosis y 
escasas células infl amatorias, lo que apoyó la sospe-
cha clínica de síndrome de Gorham-Stout. Hay que 
hacer notar que durante este procedimiento se dejó 
un drenaje tipo J-Vack, mediante el cual se obtuvo 
por un mes un líquido serohemático en cantidades 
variables (Figura 8); dicho líquido prácticamente cesó 
con la primera administración de ácido zoledrónico (4 
mg) el 27 de julio de 2012. Se realizó una segunda 

aplicación de ácido zoledrónico el 12 de octubre. En 
el control radiológico a los tres meses de iniciado el 
tratamiento reaparecieron las sombras de los huesos 
mencionados, a excepción de la cabeza y cuello 
femorales (Figura 9).
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Figura 3. Vista axial de la cadera derecha, osteosíntesis; fatiga del material 
de osteosíntesis y datos de necrosis del cuello femoral.

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

pppppppppppppppphhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhhiiiiiiiiicccccccccccc....oooooooooooorrrrrrrrrggggggggggggg.....mmmmmmmmmmmmmmmmxxxxxxxxxxxxxxxxx

Figura 5. Lisis de la epífi sis proximal del fémur, acetábulo y ramas isquio- e 
iliopúbica derechas.
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Se ha descrito que el SGS puede presentarse prácti-
camente a cualquier edad desde los pocos meses de 
vida; el paciente de más edad descrito es de 83 años. 
Generalmente se describe en niños y pacientes jóve-
nes,2 como es nuestro caso clínico. Se ha mencionado 
que no hay predilección por el sexo (1.6/1 hombres a 
mujeres) ni tampoco patrón hereditario.25

La presentación clínica es variable y la literatura 
le da un buen pronóstico,24 sobre todo cuando están 
afectadas sólo las extremidades o la pelvis.10,26-28 
Dicho porcentaje empeora a 30% de mortandad 
cuando está involucrada la columna vertebral;29 el 
pronóstico se ensombrece cuando hay participación 
de los huesos del tórax y existe quilotórax: hasta la 
mitad de los pacientes con esta afección fallecen.30 
Un rasgo clínico de nuestro paciente fue la aparición 
de un líquido serohemático que consideramos una 
respuesta del tejido linfático y vascular, quizás el 

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

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

Figura 6. Tomografía axial computarizada que muestra ausencia del acetábulo, 
ramas isquiopúbica e ilioisquiática derechas, así como epífi sis proximal del fémur.
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equivalente al quilotórax cuando la presentación 
clínica es a nivel torácico. En la mayoría de los ca-
sos no existe un antecedente previo;12,31,32 otro gran 
grupo –como nuestro paciente– tiene el antecedente 
de trauma;22,24,29,33,34 un número más pequeño tiene 
antecedentes de cáncer,35 lesiones cutáneas21 o 
extracción dentaria.23

Los tratamientos para esta enfermedad se han 
dividido en quirúrgicos, de radioterapia y farmacoló-
gicos; no existe un estándar, ya que no se han hecho 
estudios controlados debido a la rareza del padeci-
miento.12 Mientras más avanza nuestro conocimiento 
de la enfermedad, el tratamiento se ha hecho cada 
vez más sofi sticado. La radioterapia fue usada en las 
primeras décadas a partir de su descripción y para 
algunos autores sigue siendo el método de elección. 
Heyd, en un estudio multicéntrico, considera que la 
radioterapia fraccionada con un total de entre 36 y 45 
Gy puede prevenir efectivamente la progresión de la 
enfermedad en 77 a 80% de los casos.36

En cuanto a los tratamientos farmacológicos 
y respecto a nuestro paciente, nos adherimos al 
tratamiento con bifosfonatos y en un seguimiento 
de aproximadamente cuatro meses pudimos ver 
una respuesta parcial (reosifi cación) con dicha te-
rapia, como observaron otros autores.12,18,21,33,37 Sin 
embargo, hasta el momento no sabemos si fue por 
el tratamiento implementado o por una resolución 
espontánea (que también se ha descrito).11,24,26,38-43 
Otros medicamentos que se han usado son el pro-
pranolol,44 heparina de bajo peso molecular45 y una 
combinación a base de calcitonina, esteroides y 
vitamina D.4 Grunewald46 hace algunos años analizó 
que este tipo de tumoraciones producen grandes 
cantidades de factor de crecimiento endotelial 
(VEGF, por sus siglas en inglés); usó un medica-
mento antiangiogénico (un anticuerpo monoclonal 
humano antiangiogénico), con resultados prome-
tedores; otros autores han usado interferón alfa 2 
beta, por sus propiedades antiangiogénicas, con 
efectos alentadores.7,12,24,36 Una reciente investiga-
ción está probando, al parecer con éxito, la efi cacia 
de sirolimus (medicamento que inhibe la activación 
de células T inducida por la mayoría de los estímulos 
mediante bloqueo de la transducción de señales 
intracelulares dependientes e independientes de 
calcio) en niños y adultos jóvenes con diversas 
anomalías vasculares que involucran al hueso.47,48

En nuestro país se han descrito varios casos: 
el doctor Malpica Ramírez49 reportó un caso de la 
columna lumbar en un paciente de 56 años en 2012; 

la doctora Campero50 dio a conocer en 2015 a una 
paciente de 32 años con afectación del miembro 
pélvico izquierdo.

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