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Resumen El sindrome de Gorham-Stout es un trastorno esquelético raro de etiologia y pato-
génesis desconocidas. Puede afectar a cualquier hueso del esqueleto, siendo la afectacion de la
columna vertebral un hallazgo raro. Cuando aparece como complicacion una mielopatia, esta
se considera una complicacion grave.

Se presenta el caso de un nifio de 11 anos de edad, diagnosticado un ano antes de enfer-
medad de Gorham con afectacion 6sea multiple a nivel de torax y columna dorsal. En el curso
de la enfermedad aparecié dano medular secundario. Fue intervenido quirrgicamente rea-
lizdndose una fusion vertebral para detener la progresion del cuadro clinico y la deformidad
de columna. En el postoperatorio inmediato se evidencié cuadro de lesion medular completa
motora e incompleta sensitiva precisando tratamiento rehabilitador precoz.

En el sindrome de Gorham-Stout la afectacion vertebral es infrecuente, siendo la mielopatia
una grave complicacion. La recuperacion de las secuelas neuroldgicas precisa un programa de
rehabilitacion adecuado a la gravedad de las mismas.
© 2011 Elsevier Espana, S.L. y SERMEF. Todos los derechos reservados.

Gorham’s disease as a cause of spinal cord injury in childhood: a case report

Abstract Gorham-Stout syndrome is a rare skeletal disorder of unknown etiology and patho-
genesis. It can affect any bone of the skeleton, involvement of the spine being a rare finding.
Myelopathy, when it appears, is considered a serious complication.

The case is presented of an 11- year old boy who had been diagnosed 1 year earlier of Gorham
disease with multiple bone involvement on the chest and spine level. Secondary bone marrow
damage appeared during the course of the disease. He was referred to our hospital where
was underwent surgery, performing spinal fusion to halt the spinal deformity progression and
the clinical course. In the immediate postoperative period, a complete motor and incomplete
sensory spinal cord injury was observed, which required early rehabilitation treatment.

* Autor para correspondencia.
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In Gorham-Stout syndrome, vertebral involvement is uncommon, myelopathy being a serious
complication. Neurologic recovery requires a comprehensive rehabilitation program adapted to
its severity.
© 2011 Elsevier Espana, S.L. and SERMEF. All rights reserved.

Introduccion progresiva de la caja toracica con imagenes osteoliticas mul-

El grupo de enfermedades que producen osteodlisis focal o
multifocal lo conforman tanto enfermedades no heredita-
rias, como otras hereditarias con trasmision dominante o
recesiva, y en ocasiones asociadas a nefropatias’. Dentro del
grupo de las ostedlisis de causa no hereditaria, se encuentra
el sindrome de Gorham-Stout. Esta es una enfermedad rara,
de etiologia y patogenia todavia desconocidas, que se carac-
teriza por una ostedlisis masiva localizada, rapidamente
progresiva, asociada con una proliferacion de vasos gene-
ralmente sanguineos, de paredes finas y etiologia benigna,
que sustituye la médula 6sea y se acompana de ausencia de
nueva formacion osea.

Fue descrita por primera vez en 1838 por Jackson, y el
sindrome fue conocido por variadas denominaciones. Gor-
ham y Stout publicaron en 1955 una serie de 24 pacientes y
tomd desde entonces su nombre?. En 1983 Heffez propuso
los siguientes criterios diagnodsticos: Hallazgos anatomopa-
tologicos tipicos: tejido angiomatoso, ausencia de atipia
celular, respuesta osteoblastica ausente o minima y ausen-
cia de calcificacion distrofica. Radiolégicamente: evidencia
de reabsorcion 6sea progresiva, lesiones no expansivas ni
ulcerativas, patron radiografico osteolitico. Ademas, no
debe existir afectacion visceral y se deben excluir afeccio-
nes hereditarias, metabolicas, neoplasicas, inmunologicas e
infecciosas®.

La enfermedad puede afectar a cualquier hueso, tanto
en mujeres como en varoners y en la mayoria de los casos
se describe antes de los 40 afos. Los huesos mas afectados
son el hombro y la pelvis, sin embargo se han descrito casos
con afectacion de costillas, escapula y columna vertebral.
Estas Gltimas se asocian con la presencia de quilotérax por
linfangiectasias en la cavidad pleural o conducto toracico y
con elevada morbi-mortalidad*.

Las manifestaciones clinicas dependen del lugar afec-
tado, pudiendo provocar dolor, inflamacion de la extre-
midad, limitacion de la movilidad y debilidad progresiva.
Cuando involucra al torax puede ocasionar problemas respi-
ratorios afectando a la funcion pulmonar®.

La afectacion de la columna vertebral es rara, en la
literatura se han descrito alrededor de 28 casos. Cuando
esta afectada, en la columna pueden aparecer deformida-
des como cifosis o cifoescoliosis, subluxacion o luxacion que
pueden conllevar a dafio medular secundario®.

Caso clinico

Paciente varon de 11 aios de edad, originario de Argelia,
que presentaba desde los 9 afos, raquialgia y deformidad

tiples dorsales e infecciones respiratorias de repeticion. A
los 10 anos de edad fue diagnosticado de enfermedad de
Gorham en su lugar de origen, basado en la clinica, image-
nes radiologicas y exclusion de otras posibles afecciones que
cursan con osteolisis. Progresivamente se fue instaurando un
cuadro de debilidad de miembros inferiores con alteracio-
nes de la marcha acompanando a la deformidad progresiva
de columna dorsal.

Fue derivado a nuestro hospital para valoracion de trata-
miento de su cuadro clinico. A su ingreso en nuestro centro
el paciente presentaba paraplejia incompleta de miembros
inferiores con sensibilidad parcheada y control de esfinte-
res conservado, manteniendo la capacidad de marcha en
espacios limitados. El cuadro neurolégico se acompanaba de
una insuficiencia respiratoria con espirometria que demos-
traba un patrdn restrictivo y pulsioximetria sugestiva de
hipoventilacion, que precisé de oxigeno continuo. Ade-
mas, inicialmente se evidencio una malnutricion que precisoé
tratamiento con alimentacién enteral mediante sonda naso-
gastrica.

En los estudios radioldgicos se confirmo gran deformidad
toracica con desaparicion de las Ultimas 6 costillas dere-
chas y de parte de cuerpos vertebrales dorsales medios
(fig. 1), cifoescoliosis dorsal derecha con osteopenia radio-
logica y fractura aplastamiento a nivel D7-D8. En el TAC se
evidencid fractura de D7-D8 con afectacion de muro pos-
terior y disminucion significativa mayor del 50% del canal
vertebral a ese nivel (fig. 2). En el estudio neurologico y
electrofisiologico (electromiograma y potenciales evocados

Figura 1
derecha.

Deformidad toracica y osteopenia de parrilla costal
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Figura 2 Compresion medular a nivel dorsal media.

somatosensoriales) se confirma una lesion severa de la via
piramidal bilateral a nivel dorsolumbar y lesion severa de
cordones posteriores bilateral a nivel dorsal.

Ante la evidencia de un sindrome medular, se realizo
instrumentacion vertebral (fijacion D3-L1) para detener la
progresion del cuadro clinico y la deformidad de columna
(fig. 3).

Durante el postoperatorio inmediato se objetivo lesion
medular completa motora con nivel de afectacion D9 y

Figura 3

Fijacion vertebral D3-L1.

preservacion parcial de la sensibilidad por debajo del nivel
de la lesion con preservacion sacra (grado B de ASIA).

Se inici6 programa rehabilitador inmediato mediante
fisioterapia respiratoria, encaminado a mejorar el manejo
de secreciones y la capacidad respiratoria, cinesiterapia
para mantenimiento de los recorridos articulares y fortale-
cimiento de la musculatura supralesional. Se prescribid silla
de ruedas adaptada con respaldo rigido y cojin de base firme
y gel de distribucion de presiones, para mejorar el posi-
cionamiento en sedestacion y evitar la aparicion de Ulceras
por presion. En la unidad de terapia ocupacional se realizé
adiestramiento del manejo de la misma y progresivamente
entrenamiento en las actividades de la vida diaria.

Ocho semanas después de la intervencion y de forma pro-
gresiva el cuadro clinico evolucioné a un sindrome medular
incompleto sensitivo-motor nivel D9 (ASIA grado C) apare-
ciendo movilidad en psoas de ambos miembros inferiores. En
las primeras semanas tras la cirugia aparecié un cuadro de
dolor neuropatico y espasticidad (Ashworth 2-3/4) en miem-
bros inferiores que precisaron tratamiento farmacologico
con baclofeno 25 mg cada 8 h y gabapentina 300 mg cada 8 h.
Con el objetivo de evitar la actitud en equino de ambos pies
se infiltrd toxina botulinica (onabotulinumtoxinA) a nivel
de gastrosoleo, 50 unidades en cada miembro inferior, con
mejoria progresiva de la sintomatologia. Al alta hospitala-
ria presentaba lesion medular incompleta sensitivo-motora
nivel D9 (ASIA grado C), que le impedia la deambulacion,
existia control de esfinteres con estrefimiento y mejoria
en la funcion pulmonar sin necesidad de oxigenoterapia,
consiguiendo un adecuado manejo de las secreciones.

Siete meses después del alta, reingresa para ser ree-
valuado y ajuste de tratamiento. El cuadro neurologico se
ha mantenido estable con paraparesia de miembros infe-
riores con sensibilidad parcheada, persistia la espasticidad
en miembros inferiores (Ashworth 3-4/4) y referia dolor de
caracteristicas neuropaticas en gliteos. Se reinicié de forma
progresiva el tratamiento con baclofeno que previamente
habian suspendido en su pais de residencia por efectos
adversos. Se asoci6 tizanidina 1 mg cada 8 h para conseguir
controlar la clinica espastica intentando minimizar los efec-
tos secundarios. Desde el punto de vista funcional se habia
conseguido una independencia en el manejo de la silla de
ruedas precisando ayuda en todas las transferencias, lavado
y vestido tanto de parte superior como inferior.

El paciente regreso a su pais de origen y 6 meses después,
presentd un cuadro de infeccion de vias respiratorias bajas
complicado con un shock séptico resultando en éxitus.

Discusion

El sindrome de Gorham-Stout es una enfermedad poco fre-
cuente, que puede afectar a cualquier hueso del esqueleto,
la afectacion vertebral es extremadamente rara. Cuando
existe esta afectacion, como en el caso presentado, el
nivel dorsal es el mas frecuente. De los 28 casos descritos
en la recopilacion de Aizawa®, 13 tenian esa localizacion.
Son casos muy esporadicos los que describen la afectacion
medular secundaria a la lesion vertebral. De los 28 casos des-
critos con afectacion vertebral, en 10 de ellos existia algin
tipo de afectacion neurologica secundaria, de ellos 8 tenian
mielopatia.
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La enfermedad puede extenderse a huesos contiguos,
este patron de destruccion odsea regional debe aler-
tarnos para hacer un diagnostico oportuno. El patron
radiolégico caracteristico en estadios iniciales es un
foco de radioluscencia intramedular o subcortical simi-
lar a la osteoporosis parcheada, posteriormente existe
atrofia lentamente progresiva, fracturas o fragmenta-
cion dsea, y finalmente desaparicion del fragmento dseo
sustituido por una zona «punteada» acompafnado de atro-
fia de tejidos blandos’. Los hallazgos radiologicos y
la histopatologia son de utilidad para un diagnostico
temprano.

No existe un tratamiento definido para esta enferme-
dad, se ha utilizado la radioterapia, los medicamentos
antirreabsortivos (bifosfonatos) y el alfa-2b interferén®.
En la actualidad los tratamientos mas utilizados son
el quirdrgico y la radioterapia. La eleccion del trata-
miento mas oportuno en cada paciente es dificil debido
a que la evolucion de la enfermedad es lenta, en
ocasiones de afos, y puede estabilizarse espontanea-
mente, incluso existen casos publicados de recuperacion
dsead.

Se aconseja realizar la exéresis quirurgica de las lesio-
nes con margenes de seguridad. En los casos de afectacion
vertebral el tratamiento inicial se recomienda que sea
radioterapia y medicacion, siempre que no existan cifo-
sis o luxaciones. La cirugia esta indicada para detener la
progresion de las deformidades vertebrales y evitar el des-
arrollo de mielopatia secundaria. En el caso de nuestro
paciente, a pesar de que la clinica neurologica ya se habia
instaurado cuando acudi6é a nuestro hospital, se optd por
una fijacion vertebral amplia para tratar de estabilizar la
columna y evitar la progresion de la mielopatia. Los resul-
tados de la cirugia de columna a largo plazo seglin algunos
autores®, son desesperanzadores ya que se producen fallos
en la fijacion en un porcentaje elevado. En el caso de
nuestro paciente su corta supervivencia no nos ha per-
mitido poder valorar los resultados de la fijacion a largo
plazo.

El pronodstico de la enfermedad es, en general bueno,
excepto en los casos en que se afectan estructuras vitales
como el torax y la columna vertebral, que conllevan gran
morbimortalidad.

Las complicaciones respiratorias aparecen con mas fre-
cuencia en los pacientes en los que existe un quilotérax
o bien en aquellos que han desarrollado una deformi-
dad vertebral importante que produce una insuficiencia
respiratoria secundaria. En el caso presentado, la situa-
cion respiratoria previa a la cirugia de fijacion vertebral
obligd a utilizar oxigeno continuo que se mantuvo en los
primeros dias tras la cirugia. Las técnicas de fisioterapia
respiratoria realizadas consiguieron la mejora de su situa-
cion pulmonar aunque debido al nivel de la lesion medular
junto con la patologia respiratoria previa era previsible que
pudieran aparecer complicaciones respiratorias que, proba-
blemente debido a la calidad de los cuidados en su pais
de origen, desencadeno el éxitus en un corto periodo de
tiempo.

Conclusion

El sindrome de Gorham-Stout es una enfermedad rara, gene-
ralmente con diagnostico tardio. La historia natural y el
pronostico son variables dependiendo en gran medida de
la region afectada. No existe un tratamiento definitivo de
la enfermedad, depende de la extension y localizacion de
las lesiones. Puede provocar deformidades dseas que con-
lleven secuelas neurologicas, en estos casos los pacientes
requieren tratamiento rehabilitador temprano y en muchas
ocasiones prolongado para mejorar su funcionalidad y cali-
dad de vida.
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