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CASO CLÍNICO

SUMMARY

Gorham-Stout disease is an extremely rare bone di-
sease characterised by loss of bone mass, and is often
associated with angiomatous proliferation (an angio-
ma is a tumour characterised by hyperplasia or exces-
sive development of vascular tissue). Bone destruc-
tion may occur in only one bone, or in various
adjacent bones at the same time. We describe the cli-
nical case of a gestant with Gorham-Stout syndrome,
diagnosed before pregnancy. We also make an exten-
sive review of current literature.

INTRODUCCIÓN

Gorham y Stout describieron en 1955 un síndrome
que cursa con proliferación vascular, con angiomato-
sis y linfangiomatosis ósea que produce una osteolisis
progresiva del esqueleto, con pérdida de masa ósea1,2.
Es también conocida como la enfermedad de los
«huesos fantasmas» o de los «huesos perdidos».

CASO CLÍNICO

Primigesta de 31 años, con historia de enfermedad
de Gorham, que comenzó a los 18 años de edad, con
dolor intenso en zona púbica producido por la exis-
tencia de una fractura patológica de la rama isquiopu-
biana izquierda, que le impedía la deambulación y la
bipedestación. Sufrió posteriormente varias interven-
ciones quirúrgicas traumatológicas sobre pelvis ósea
por fracturas repetidas, y en ambas rodillas por luxa-
ción rotuliana. El curso de la enfermedad no había
sido favorable con aumento de la afectación ósea a

pesar del tratamiento médico instaurado durante 4
años con fármacos inhibidores de la reabsorción de
calcio, hasta hace aproximadamente 2 años, momento
en el que se ha estabilizado su curso.

En la actualidad, la paciente tiene imposibilitada la
deambulación con normalidad, y es necesario para su
desplazamiento el uso de silla de ruedas. Como trata-
miento realiza fisioterapia para conservar masa mus-
cular (piscina, acupuntura) e intenta controlar espas-
mos musculares, que aparecen con cierta frecuencia.
En la actualidad la pérdida de masa ósea está detenida.

La gestación ha sido planificada y cursa en todo
momento de forma normal con controles obstétricos
frecuentes y estrictos; se le indicó reposo relativo has-
ta la semana 28 y a partir de ahí reposo absoluto en
cama para evitar fracturas en pelvis ósea y minimizar
los riesgos. Comenzó con un cuadro de diabetes ges-
tacional, diagnosticada en la semana 28 de gestación.

En la semana 29 ingresa en nuestro hospital para
control maternofetal; durante esta estancia la paciente
se encuentra asintomática, los registros cardiotoco-
gráficos fueron normales en todo momento y las eco-
grafías revelaban una ecobiometría con 2 semanas
más que amenorrea, con placenta normoinserta tipo I,
líquido amniótico en cantidad normal y flujo Doppler
en arterias umbilical y cerebral media normales.

En la semana 31 y 5 días comienza con intensas
molestias hipogástricas, que la propia paciente refiere
como similares a las sentidas antes de las fracturas,
por lo que se decide finalizar la gestación ante el ries-
go de una nueva fractura de pelvis y extracción fetal
mediante cesárea electiva previa maduración fetal con
betametasona, para evitar el trabajo de parto. Se reali-
za la cesárea sin incidencias, obteniéndose una mujer
de 2.260 g. Con buena adaptación cardiorrespiratoria
inmediata y test de Apgar 5/10. El postoperatorio cur-
só de forma satisfactoria y la recién nacida no sufrió
complicaciones neonatales.
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DISCUSIÓN

Es una enfermedad extremadamente rara que pro-
duce una hemangiomatosis osteolítica3. Se produce
una espontánea y progresiva resorción ósea, en au-
sencia de signos infecciosos o de malignidad4. Están
descritos casos de aparición de la enfermedad pos-
traumatismos5. Característicamente cursa con una os-
teólisis masiva y la presencia de hemangionas cutáne-
os y de localización en otras partes de la economía
del organismo6.

La etiología de la enfermedad es desconocida y
está producida por la resorción ósea espontánea y
progresiva7, debido a una hiperactividad de los osteo-
clastos, que conduce a la osteólisis de forma espon-
tánea y evolución progresiva8-10, produciéndose un
reemplazo del hueso por tejido angiomatoso11. La
enfermedad tiene un comportamiento denominado tu-
mor-like12,13, con formación de tumores vasculares.
Según Choi et al14, la enfermadad produciría he-
mangioendoteliomas, hemangiopericiomas y se han
descrito casos de angiosarcomas.

Clínicamente se puede ver afectado cualquier hue-
so de la economía15; los más frecuentes son la cintura
escapular, la columna vertebral y los huesos largos,
aunque se han descrito casos con otras afectaciones
como la mandíbula16-26, e incluso, en casos graves,
fracturas patológicas27. La evolución de la enferme-
dad es impredecible con un pronóstico realmente in-
cierto. Se trata de una enfermedad de tipo crónico que
normalmente afecta a niños y jóvenes28, que puede ser
letal en determinados casos, con una mortalidad esti-
mada alrededor del 16%. La muerte ocurre, según
Choma et al29, por afección grave de la pared costal,
sección medular, shock séptico y cuadros de asfixia
por aspiración.

El diagnóstico de la enfermedad es extremadamen-
te difícil, y está fundamentado básicamente en la his-
toria clínica, normalmente de inicio en la infancia, y
en las pruebas radiológicas complementarias que nos
llevarían a sospechar el diagnóstico, que sólo se pue-
de confirmar mediante anatomía patológica, y es ne-
cesario practicar una biopsia ósea en todos los casos
que se sospeche la enfermedad30. Entre las pruebas
complementarias tienen gran importancia la tomogra-
fía axial computarizada (TAC), la resonancia magné-
tica nuclear (RMN) y la angiografía31-36. La imagen tí-
pica radiológica sería: el aumento de la translucencia
y una pérdida de masa ósea37. El diagnóstico diferen-
cial se debe realizar fundamentalmente con la necro-
sis ósea avascular38.

Se ha descrito que las formas de afección torácica
presenten complicaciones, como pleuritis y derrame

pleural39-41 y en forma de quilótorax42,43, que se produ-
ciría por la afectación torácica de la enfermedad que
implicaría al conducto torácico. Riantawan et al des-
criben un quilotórax grave bilateral como complica-
ción de osteólisis grave en un síndrome de Gorhan44,
que es una complicación rara, pero que en esta enfer-
medad en particular aparece con llamativa frecuencia,
y que además puede presentar no sólo complicaciones
respiratorias, sino también déficits de tipo neurológi-
co28. Se ha descrito la asociación del síndrome de
Gorham con el carcinoma colorrectal45. Con el sín-
drome de Kasabach-Merritt, que es una patología fre-
cuentemente relacionada con esta entidad46,47, que
consiste en hemangiomas gigantes que producen se-
cuestro plaquetar con trombopenia, anemia y que clí-
nicamente se manifiesta como púrpura. Lotz et al48 en
un artículo describen un caso con asociación a neuri-
nomas y neurofibromas cutáneos.

El tratamiento depende de la evolución que presen-
te la enfermedad y en estadios precoces se puede op-
tar por un tratamiento médico conservador. Moller et
al30 describen el uso de fármacos con la intención de
disminuir la resorción ósea, como son la calcitonina y
los bifosfonatos. En determinados casos puede estar
indicada la cirugía49,50, pero en la mayoría de ellos el
tratamiento de elección será la radioterapia51-54. Según
Meyman et al, el tratamiento de elección sería la ra-
dioterapia a dosis de 30-50 Gy55.

Como ya se ha referido anteriormente, el pronósti-
co de la enfermedad es impredecible55-58, ya que este
síndrome cursa con diferentes manifestaciones clíni-
cas, dependiendo de la zona del esqueleto afectada, y
presenta una evolución muy diferente dependiendo
del propio paciente.

Como ya se ha comentado con anterioridad, la
enfermedad de Gorham es una entidad nosológica ex-
tremadamente rara, cuyo desconocimiento para los
obstetras es prácticamente total, en particular su com-
portamiento durante la gestación, y las medidas que
son necesarias durante la misma. Debido a la escasa
experiencia sobre este síndrome, por su ya comentada
rareza, en la bibliografía actual, como es obvio, esca-
sean los artículos que hagan referencia a este tema, y
no existe ninguna serie con casos suficientes para po-
der formar una correcta actuación sobre este mal du-
rante el período de gestación. Porter et al59 describen
el único caso que hemos encontrado en la bibliografía
actual de síndrome de Gorham y embarazo. Estos
autores describen el caso de una paciente que, en si-
tuación clínica estable, realizó una consulta precon-
cepcional. El embarazo no se desaconsejó, y poste-
riormente se realizaron controles de embarazo y
ultrasonográficos estrictos, en los que no se objetivó
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alguna alteración maternofetal. En el momento del
parto surgió como complicación un cuadro grave de
hipertensión inducida por el embarazo, que desenca-
denó un cuadro de trombopenia importante. El parto
terminó por vía vaginal, y posteriormente la madre y
el recién nacido evolucionaron de forma excelente.

CONCLUSIONES

El síndrome de Gorham-Stout es una entidad extre-
madamente rara. Su desconocimiento no nos permite
tener una pauta predeterminada de actuación desde el
punto de vista obstétrico. En la bibliografía actual sí
existen numerosos artículos sobre la clínica y la etio-
patogenia del síndrome. Desde el punto de vista de un
obstetra, no existe prácticamente bibliografía alguna,
lo que nos lleva a mantener durante el embarazo una
actitud de alerta máxima, con un control gestacional
riguroso, con evaluación del bienestar fetal estricta.
Se debe tener una actitud con respecto a la vía del
parto expectante, la decisión de una u otra debe basar-
se en criterios obstétricos y en la evolución de la pro-
pia enfermedad durante el embarazo.

RESUMEN

La enfermedad de Gorham-Stout es una enferme-
dad extremadamente rara del hueso caracterizada por
la pérdida de masa ósea asociada a menudo a prolife-
ración angiomatosa (un angioma es un tumor caracte-
rizado por la hiperplasia o desarrollo excesivo del te-
jido vascular sanguíneo). La destrucción del hueso
puede ocurrir en un solo hueso exclusivamente o en
varios huesos adyacentes a la vez. Describimos un
caso clínico de una gestante con síndrome de Gorhan
diagnosticado antes del embarazo y realizamos una
extensa revisión sobre la bibliografía existente en la
actualidad.
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