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Presentacion del caso clinico

Se trata de un varén de 20 afios referido por presentar lesiones
liticas en una radiografia de pelvis. Tiene el antecedente de lum-
balgia crénica invalidante desde los 14 afios, coincidente con una
lesién deportiva. No presenta antecedentes familiares de osteolisis.
La exploracién fisica documenté un fenotipo ectomorfo, recti-
ficacién lumbar y palpacién dolorosa en las dltimas vértebras
lumbares; ausencia de alteraciones neurolégicas. Los marcadores
de nefropatia eran negativos.

La serie 6sea radiolégica demostré lesiones liticas en la calota
craneal, el sacro, la pelvis, los fémures, los arcos costales y la vér-
tebra L4 (fig. 1). La resonancia magnética confirmé la osteolisis
descrita(fig. 2), osteolisis difusa en cuerpos vertebrales y elementos
posteriores de columna cervical, dorsal y lumbar, miltiples aplas-
tamientos vertebrales dorsales e hipercifosis secundaria (fig. 3). La
tomografia computarizada evidencié destruccién de la cortical en
los cuerpos vertebrales (fig. 4).

Las pruebas de imagen demostraron un linfangioma
laterocervical izquierdo (fig. 5) y esplenomegalia multiquis-
tica compatible con el diagnéstico de linfangioma abdominal
difuso (fig. 6). La biopsia 6sea revel6 un discreto infiltrado linfoide
medular, sin signos de malignidad.
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Con base en los hallazgos clinicos, radiolégicos e histopatolé-
gicos se concluyé el diagnéstico de sindrome de Gorham-Stout. El
paciente desestimé la radioterapia y comenzdé tratamiento oral con
acido alendrénico (70 mg/semana) y sirolimus (2 mg/dia) hasta un
préximo control.

Discusion/comentario

El sindrome de Gorham-Stout es una enfermedad 6sea espo-
radica con 300 casos descritos', aproximadamente 50 en la
columna vertebral?®. Se caracteriza por una osteolisis progresiva
sin regeneracién 6sea, con destrucciéon de la cortical, provo-
cada por linfangiogénesis y hemangiogénesis no neoplasica a
nivel medular, que puede infiltrar tejidos blandos y provo-
car fibrosis>®. La afectacién suele ser regional o multifocal®,
preferentemente en el esqueleto axial®. El curso evolutivo es
impredecible, con hasta un 16% de letalidad®. El diagnéstico
se realiza por exclusién, descartando linfangiomatosis, que no
lesiona la cortical®’. La resonancia magnética contrastada con
gadolinio permite monitorizar la evolucién del paciente®, demos-
trando linfangiogénesis en las lesiones activas®. La multifocalidad
y la extensa afectacién de la columna hacen excepcional este
caso.
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Figura 1. Serie 6sea radiografica. A) Mdltiples lesiones liticas en calota con contornos geograficos y sin esclerosis. B) Las flechas sefialan lesiones osteoliticas en el cuarto y
sexto arcos costales posteriores derechos. C) Fractura-aplastamiento de L4. D) Extensas lesiones liticas en sacro, pelvis y ambos fémures.

"

Figura 2. Imagenes de RM donde se identifican lesiones 6seas focales hiperintensas. En planos sagital STIR de calota craneal (flecha 1) y esternal (flecha 3). Imagen en el
plano axial T2 Med del quinto arco costal posterior izquierdo (flecha 2).
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Figura 3. Imagenes de RM donde se visualizan mudiltiples aplastamientos vertebrales con hipercifosis secundaria, en el plano sagital de la columna cervical, dorsal y lumbar
potenciadas en T1 (A), TT2 (B) y STIR (C). Miltiples lesiones que se comportan hipointensas en T1 e hiperintensas en TT2-STIR con distribucién difusa.

Figura 4. TC con ventana de hueso de columna cervical, dorsal y lumbar. Mltiples lesiones liticas con destruccion de la cortical ésea (flechas). A) En el margen posterior del
cuerpo vertebral C6. B) En el margen posterolateral derecho del cuerpo vertebral T8. C) En el margen posterolateral izquierdo del cuerpo vertebral L3.
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Figura 5. A) TC cervical. B) RM cervical axial T2 Med. Masa laterocervical izquierda con sefial liquido y septos (flechas) en relacién con linfangioma.
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Figura 6. A) Ecografia abdominal. B) TC de abdomen con contraste intravenoso en fase venosa portal. Gran esplenomegalia multiquistica de 20 cm de diametro longitudinal
en relacion con linfangioma difuso.
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