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IMAGENES EN PEDIATRIA

Sindrome de Gorham-Stout: una causa rara de lesiones
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Gorham-Stout syndrome: A rare cause of osteolytic lesions
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Un nifo de 6 anos que habia tenido episodios de disnea,
que respondieron a tratamiento broncodilatador, acudi6 al
servicio de urgencias con disnea progresiva de una semana
de duracion, refractaria a los broncodilatadores. En la
exploracion fisica se constatd disminucion de los ruidos
respiratorios y ausencia de fiebre. La analitica fue ano-
dina, sin leucocitosis. La tomografia computarizada toracica
mostré derrame pleural de volumen moderado en el lado
izquierdo y multiples lesiones osteoliticas en la columna
(fig. 1). La toracocentesis reveld quilotérax. La RM con-
firmo6 la presencia de osteodlisis difusa en las vértebras y
fractura de la C7, con afeccion craneal (fig. 2). La tomo-
grafia por emision de positrones también detecté multiples
lesiones osteoliticas con afectacion de las costillas y espa-
cios intercostales, omdplatos, pelvis, fémures y huesos de
los pies. La biopsia de hueso parietal reveld linfangiomato-
sis sin aumento de la actividad osteoclastica, lo que sugeria
sindrome de Gorham-Stout, también conocido como enfer-
medad del hueso fantasma. Se descartaron posibles causas
alternativas de ostedlisis, como infeccion, cancer o trastor-
nos inflamatorios o endocrinos. La constante recurrencia de
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Figura 1 Tomografia computarizada de la columna toracica
en ventana dsea. A. Corte axial que muestra derrame pleural
de volumen moderado en el lado izquierdo (circulo) y multi-
ples lesiones liticas bien demarcadas, predominantemente en
los cuerpos vertebrales (flechas azules), una de ellas con erosion
cortical (flecha amarilla). B. Corte sagital que también mues-
tra las multiples lesiones liticas con bordes muy definidos en los
cuerpos vertebrales (flechas).

quilotorax requirio varias operaciones. Se inicié tratamiento
con interferén alfa-2b (1,5 millones de Ul/m?, adminis-
trados por via subcutanea 3 veces por semana) durante
27 meses, tras lo que no hubo recurrencias de quiloto-
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Figura 2

A. Resonancia magnética en secuencia T2 de la columna cervical. Corte sagital que confirma la presencia de multiples

lesiones en los cuerpos vertebrales, con sefales hiperintensas (flechas azules) compatibles con fractura por compresion al nivel de
C7 (flecha naranja). B. Resonancia magnética en secuencia T2-STIR de la columna toracica y lumbar y del sacro. Corte coronal que
muestra lesiones con las mismas caracteristicas (flechas) y afeccion sacroiliaca (flechas discontinuas).

rax. A las 27 semanas la RM de seguimiento mostré una
reduccion y un incremento de volumen leve en las distin-
tas lesiones osteoliticas. La dosis de interferon alfa-2b se
aumento6 a 3 millones de Ul/m?, con 3 dosis por semana,
durante unos 32 meses, sin efectos secundarios relevantes.
Desde ese momento la dosis se redujo progresivamente,
y actualmente el paciente se encuentra en tratamiento
con 1,5 millones de Ul/m?/semana. La RM de seguimiento
a los 10 afos mostré que las lesiones dseas se habian
estabilizado, en ausencia de complicaciones adicionales sig-
nificativas y sin afectacion de las actividades cotidianas en
el paciente. El sindrome de Gorham-Stout es una enferme-
dad osea infrecuente caracterizada por una proliferacion
endotelial vascular (linfangiomatosis) que sustituye al tejido
6seo normal, causando ostedlisis. La causa de la resorcion
6sea aumentada en el sindrome de Gorham-Stout no se ha
establecido claramente, pero esta relacionada con la pro-
liferacion linfatica y vascular local'?. El quilotérax puede
aparecer por la extension de la linfangiomatosis a la cavidad
pleural, afectando al esqueleto toracico, que consideramos
la causa mas probable en este caso, o por la invasion del
conducto toracico. En la mayoria de los casos la progresion

de la enfermedad es lenta, pero es importante mantener la
sospecha clinica para poder iniciar el tratamiento y prevenir
las complicaciones?.
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