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Resumen

El sindrome de Gorham-Stout constituye una rara enfermedad 6sea cuya
etiologia sigue siendo desconocida, que se caracteriza por presentar osteo-
lisis y proliferaciéon anormal de canales vasculares. Se describe el caso de
un paciente masculino de 47 anos quien consultd por un cuadro de apro-
ximadamente 15 dias de evolucion consistente en edema, dolor, eritema
y secrecién sero-hematica por herida quirlrgica en hombro derecho, con
diagndstico reciente de artritis séptica. Referia antecedente de sindrome de
Gorham-Stout, evidencidndose al examen fisico y radiografia comparativa
de hombros. La presentacion clinica de estos pacientes depende del area
afectada y la extension de la enfermedad, convirtiéndose su diagndéstico en
un desafio en caso de que el deterioro se presente en zonas no expuestas.
El principal sintoma consiste en dolor localizado, acompanado de hincha-
z0n, debilidad y deterioro funcional de las extremidades afectadas. Estos
pacientes pueden permanecer asintomaticos hasta sufrir una fractura 6sea
espontdaneamente o después de un trauma menor.

Palabras clave: Ostedlisis; Fracturas espontaneas; Enfermedades raras;
Sindrome de Gorham-Stout.

Abstract

Gorham-Stout syndrome is a rare bone disease whose etiology remains un-
known, characterized by osteolysis and abnormal proliferation of vascular
channels. We describe the case of a 47-year-old male patient who consulted
for 15 days of evolution of edema, pain, erythema and seroma expulsion
from surgical wound in the right shoulder, with a recent diagnosis of septic
arthritis. He referred a history of Gorham-Stout syndrome, evidenced with
physical examination and comparative radiography of the shoulders. The
clinical presentation of these patients depends on the affected area and
the extent of the disease, making their diagnosis a challenge in case the
deterioration occurs in unexposed areas. The main symptom is localized
pain, accompanied by swelling, weakness and functional impairment of
the affected limbs. These patients may remain asymptomatic until suffering
a bone fracture spontaneously or after minor trauma.
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Introduccion

El sindrome de Gorham-Stout constituye una rara enfermedad dsea con etiologia
desconocida, en la cual se presenta ostedlisis y proliferacién de los vasos linfaticos.
Puede comprometer distintas regiones del esqueleto, tales como craneo, regién
manxilofacial, brazos, costillas, pelvis, piernas y columna (1,2). Se ha especulado que
la proliferacion anormal de los canales vasculares y linfaticos es producto de com-
plejos mecanismos patogénicos que involucran factores de crecimiento endotelial
vascular y actividad osteoclastica acelerada (3-5).

Aunque no presenta predileccion por raza o edad, ocurre mayormente en ninos y
adultos jovenes. Dada su rareza y presentacion clinica variable, se ha convertido en
un reto establecer oportunamente su diagndstico (6).

A pesar de que el diagnostico definitivo es histopatoldgico (7) existen datos positivos
que permiten sospechar de la presencia de esta condicion (8), y pueden obtenerse
a través de una historia clinica detallada y posteriormente correlacionar con signos
imagenoldgicos. Debido al escaso conocimiento de esta entidad y el nimero amplio
de diagndsticos diferenciales a considerar, se realiza el siguiente reporte de casoy
revision de la literatura.

Caso clinico

Un paciente masculino de 47 anos fue remitido a urgencias de un hospital de tercer
nivel en la ciudad de Cartagena de Indias, por un cuadro de 15 dias de evolucion de
edema, dolor, eritema y secrecion serohematica por herida quirlrgica en hombro
derecho, con diagndstico reciente de artritis séptica. Como antecedentes de relevan-
cia, refirio sindrome de Gorham, un trauma menor en hombro derecho seis meses
previos al ingreso con luxo-fractura de humero. Dos meses previos al ingreso pre-
sentd luxacion refractaria en la misma localizacion, por lo que le fue realizada re-
duccion abierta con fijacién interna. Un mes después se le realizd retiro de material
y durante el postoperatorio, desarrollé el cuadro actual.

En el examen fisico se encontrd paciente en regulares condiciones generales, afebril,
con limitacion en movimiento de los brazos, ademds de signos de inflamacion aguda
y persistencia de secrecion sero-hematica por herida quirdrgica en hombro derecho.
Se realiz6 radiografia comparativa de hombros en donde se evidencid, en hombro
derecho, fractura antigua diafisiaria distal de humero derecho con material de os-
teosintesis, deformidad en la articulacién glenohumeral, ausencia de cabeza humeral
y edema de tejidos blandos (figura 1). En hombro izquierdo se observé imagen litica
a nivel de extremo proximal de humero y edema de tejidos blandos (figura 2).
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El sindrome de Gorham-Stout
también es conocido como la
enfermedad del hueso fan-
tasma, enfermedad del hue-
so desaparecido, osteolisis
masiva o resorcion ésea es-
pontdnea aguda.

Figura 1. Radiografia de hombros comparativa. Se observa fractura

antigua diafisiaria distal de humero derecho con material de

osteosintesis, deformidad en la articulaciéon glenohumeral, ausencia
de cabeza humeral y edema de tejidos blandos

Figura 2. Radiografia de hombro derecho. Se observaimagen
litica a nivel de extremo proximal de humero izquierdo, y
edema de tejidos blandos

En base a los signos observados durante el examen fisico y el resultado de la ayuda
imagenoldgica, se apoya la impresién diagndéstica de sindrome de Gorham y artritis
séptica. Se establece antibioticoterapia por 72 horas, que debe luego suspenderse
por respuesta térpida, indicandose entonces lavado quirlrgico mas desbridamiento,
gue se realiza un dia después. Nuevamente, se instaura antibioticoterapia, obser-
vandose evolucién satisfactoria y permitiendo el alta del paciente 10 dias mas tarde.
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Los diagndsticos diferencia-
les mas frecuentes de osted-
lisis, son infecciones, cancer,
trastornos inflamatorios, me-
tabdlicos o endocrinos.

Discusion

Esta entidad también es conocida como la enfermedad del hueso fantasma, enferme-
dad del hueso desaparecido, osteolisis masiva o resorcién ¢sea espontanea aguda.
Se caracteriza por una proliferacién de canales vasculares y linfaticos en etapas
tempranas de la enfermedad o hiperplasia fibrosa en etapas tardias (9).

La presentacidn clinica depende del drea afectada y la extension de la enfermedad,
pudiendo ser irreconocible en caso de que el deterioro se presente en zonas no ex-
puestas, convirtiéndose el diagnostico en un desafio. A pesar de lo anterior, este se
puede lograr a través del descarte de los diagndsticos diferenciales mas frecuentes
de osteolisis, tales como infecciones, cancer, trastornos inflamatorios, metabdlicos
o endocrinos. El principal sintoma consiste en dolor localizado, acompanado de hin-
chazén, debilidad y deterioro funcional de las extremidades afectadas (10-13). Sor-
prendentemente, estos pacientes pueden permanecer asintomaticos hasta sufrir
una fractura dsea espontdneamente o después de un trauma menor.

Brunner et al. reportan el caso de una paciente de 77 anos quien acudié a emergen-
cias por presentar un dolor en el hombro derecho, sin historia previa de trauma.
Las radiografias demostraron una ostedlisis progresiva rapida de la cabeza humeral 'y
fractura patoldgica en la espina de la escapula derecha. Tras el analisis histopatoldgico
de distintas muestras de hueso, no se evidencié rastros de infeccion o malignidad, por
lo que se asumid la relacion con el sindrome de Gorham-Stout (11).

Los pacientes con compromiso toracico pueden consultar por dificultad para respirar.
Wang et al. reportan el caso de una nina de 14 anos quien presentd sindrome de Gorham
con compromiso de columna vertebral en regidn toracica y quilotérax bilateral pro-
gresivo, el cual se gestiond con éxito gracias a la combinacion de tratamientos con-
servadores y quirurgicos (9). El compromiso vertebral puede causar graves defectos
neurologicos, deformidades, paralisis y muerte. Un ejemplo de lo anterior es el caso
reportado por Nozawa et al. en el que dicho compromiso se presentd en los huesos
de la base del craneo y de la regién maxilofacial, concluyendo desafortunadamente
en infarto del tallo cerebral secundario a la répida ostedlisis (1).

El diagndstico se realiza teniendo en cuenta una historia clinica detallada del paciente,
ayudas diagndsticas como rayos X, tomografia axial computarizada, resonancia mag-
nética y el estudio histopatoldgico. El comun denominador durante la revision de la
radiografia es la imagen litica con deformidad del hueso y la presencia de fracturas
antiguas (1,9,11), tal como se observé en este caso. Gran parte de los pacientes deben
ser intervenidos quirlrgicamente, ya sea para la correccién de fracturas patoldgicas o
para reconstruccion de huesos destruidos (5).

A pesar de que durante la evaluacién del cuadro clinico ya se contaba con un diag-
ndstico previo en el paciente, se llevd a cabo una revisién exhaustiva en demas
extremidades y regiones, donde no se encontr6 evidencia de trastornos éseos. Un
punto importante a resaltar es la condicidn psicosocial del paciente. Refirié que su
calidad de vida se veia notablemente afectada por la dificultad en la realizacidn de
actividades de la vida diaria, ademas de las complicaciones adheridas al trastorno,
las cuales mencion6 como dolorosas y extenuantes. Por lo que se recomienda remitir
a terapia psicoldgica.
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Aungue no existe un trata-
miento efectivo y definitivo,
la radioterapia, los medica-
mentos anti osteoclasticos
(bifosfonatos) y el interferdn
a-2b, se han utilizado como
opciones terapéuticas.

Aunque no existe un tratamiento efectivo y definitivo, la radioterapia, los medica-
mentos anti osteoclasticos (bifosfonatos) y el interferén a-2b, se han utilizado como
opciones terapéuticas. Se ha descrito a la ripamicina como un nuevo posible agente
terapéutico, actuando como inhibidor de la activacion de las células T mediante el
blogueo de la transduccion de senales intracelulares dependientes e independientes
de calcio, el cual ha mostrado inhibir la linfangiogénesis (12,14,15).

Conclusiones

El sindrome de Gorham-Stout es una entidad de presentacion excepcional, del cual
se puede sospechar en funcién de una clinica relacionada con fracturas 6seas de
considerable magnitud, posteriores a un trauma menor. Lo anterior, relacionado a
la evidencia de una imagen litica de etiologia desconocida en la imagenologia, debe
encender la alarma de solicitar un estudio histopatoldgico para realizar el diagnostico
definitivo. Es necesario tener en cuenta que esta condicién es inespecifica, puesto
gue su clinica depende de la severidad y regién dsea afectada, por lo que siempre
debe ser un diagnostico diferencial en un cuadro de lesiones 6seas recurrentes.
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