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Introducción

La enfermedad de Gorham-Stout forma parte de 
un grupo de síndromes de osteólisis idiopática, des-

crita por Jackson en 1838 y reportada en 24 pacientes 
por Gorham y Stout, es un trastorno óseo extrema-
damente raro desencadenado por linfangiogénesis 
no neoplásica y hemangiogénesis a nivel medular. 
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Resumen

Introducción: la enfermedad de Gorham-Stout es una patología poco frecuente, se caracteriza por presentar linfangiomatosis y heman-
giomatosis. La afectación primaria de la columna vertebral es menos frecuente, presentando dolor, debilidad y alteración de la sensibi-
lidad e incluso compresión o sección medular. La dificultad para diagnosticar esta patología se debe a la gran cantidad de diagnósticos 
diferenciales y la escasa información respecto a su etiología, fisiopatología y manejo terapéutico. Objetivo: reportar la enfermedad de 
Gorham-Stout que condiciona compresión de la medular torácica en paciente pediátrico, diagnóstico y manejo. Caso clínico: paciente 
femenino de 12 años con antecedente de dorsalgia, disminución de fuerza y sensibilidad de extremidades inferiores. Se realizan estu-
dios de imagen que confirman la presencia de una lesión en T10. Se realizó descompresión quirúrgica, corpectomía con sustitución de 
malla e instrumentación transpedicular. Se reporta en biopsia enfermedad de Gorham-Stout, con recuperación neurológica parcial en el 
postquirúrgico inmediato, sin mejoría progresiva a los seis meses. Conclusiones: la enfermedad de Gorham-Stout debe considerarse 
en el diagnóstico diferencial en compromiso neurológico localizado. No existe protocolo de manejo establecido; se debe individualizar el 
tratamiento con el fin de evitar lesión neurológica completa o parcial, reversible o no.

Palabras clave: enfermedad de Gorham-Stout, descompresión, malla de titanio, instrumentación transpedicular.

Abstract

Introduction: Gorham-Stout disease is a rare pathology, characterized by lymphangiomatosis and hemangiomatosis. The primary lesion 
of the spine is uncommon, presenting pain, weakness and altered sensitivity, even compression or spinal cord section. The diagnosis 
is challenging due to the large number of differential diagnoses and the scant information regarding its etiology, pathophysiology, and 
therapeutic management. Objective: to report the Gorham-Stout disease that causes compression of the thoracic spinal cord in a pediatric 
patient, diagnosis and management. Clinical case: a 12-year-old female patient with back pain, decreased strength and sensitivity of the 
lower extremities. Imaging studies confirmed the presence of a lesion at T10. Surgical decompression, corpectomy with mesh replacement, 
and transpedicular instrumentation were performed. Gorham-Stout disease was reported in biopsy, with partial neurological recovery in 
the immediate postoperative period, without progressive improvement at six months. Conclusions: Gorham-Stout disease should be 
considered in the differential diagnosis in localized neurological impairment. There is no established management protocol, treatment 
must be individualized in order to avoid complete or partial neurological damage, reversible or not.

Keywords: Gorham-Stout disease, decompression, titanium mesh, transpedicular spinal instrumentation.
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Se caracteriza por osteólisis, sin regeneración ósea, 
infiltración a tejidos blandos y fibrosis, que ocasiona 
deformidad esquelética y deterioro funcional.1-3 Los 
sitios más frecuentes con este tipo de lesiones son 
el cráneo, la clavícula, la escápula, el húmero, las 
costillas y la pelvis.4 Se han descrito 300 casos de 
los cuales aproximadamente 50 se han presentado 
en la columna vertebral.5,6

En las primeras etapas de la enfermedad, se pre-
senta inflamación de tejidos blandos y posteriormente 
pérdida de hueso. La presentación clínica varía desde 
el hallazgo incidental de osteólisis regional hasta la 
pérdida ósea masiva, condicionando inflamación, 
debilidad, fracturas patológicas y deterioro neuroló-
gico. Se ha relacionado con traumatismos menores 
que inician una reacción inflamatoria inespecífica que 
afecta al periostio, ocasionando osteólisis.7-10 Ra-
diográficamente, evoluciona desde lesión osteolítica 
subcortical, seguido de atrofia progresiva, fractura 
y desaparición de parte de algunas vértebras. La 
tomografía computarizada evalúa la extensión de la 
destrucción ósea y la resonancia magnética simple es 
útil para diferenciar entre etapas tempranas, activas 
y tardías al demostrar cambios en la intensidad de la 
señal a lo largo del tiempo, mediante la inflamación, 
aumento de la permeabilidad capilar y la fibrosis.11 
Histopatológicamente, se caracteriza por proliferación 
vascular endotelial intraósea que conduce a reab-
sorción ósea focal, sustitución de fibrosis, fractura 
y cambios en el tejido blando adyacente.12,13 Heffez 
estableció un conjunto de criterios diagnósticos para 
la enfermedad de Gorham-Stout: 1. biopsia de tejido 
angiomatoso o conectivo fibroso; 2. ausencia de atipia 
celular; 3. respuesta osteoblástica mínima o nula; 4. 
reabsorción ósea local progresiva; 5. lesión no ulce-
rativa y no provoca expansión cortical; 6. ausencia de 
afectación visceral; 7. patrón radiográfico osteolítico; 
8. sin etiología hereditaria, metabólica, neoplásica, 
inmunológica e infecciosa.14

A pesar de que la fisiopatología no está comple-
tamente definida, investigaciones recientes sugieren 
que los fagocitos mononucleares, los osteoclastos 
multinucleares y el endotelio vascular, entre otros, 
están involucrados en la inducción de osteólisis masiva 
y el desarrollo de una nueva red de vasos linfáticos y 
vasculares.15 La enfermedad puede ser autolimitada 
o conducir a la muerte; existen reportes de pacientes 
que presentan remisión espontánea y otros en los que 
la evolución es tan agresiva que comprometen la vida 
al año de evolución.14,16 Actualmente, no existe un 
tratamiento establecido para esta patología; dentro de 

las opciones se considera cirugía, radioterapia y medi-
camentos, como bisfosfonatos e interferón, los cuales 
han reportado un éxito variable. A pesar de que ninguno 
de estos es satisfactorio cuando se aplica de manera 
aislada, se ha reportado que la radioterapia como ma-
nejo terapéutico único presenta efectos adversos como 
lesión por radiación, y que la resección completa de 
la lesión evita la progresión de la enfermedad.17 Otro 
procedimiento, del cual existe evidencia de mejoría, es 
la realización de vertebroplastia, siendo satisfactoria en 
el seguimiento a cuatro años.18

Se han informado pocos casos de lesiones ver-
tebrales en niños diagnosticados con síndrome de 
Gorham-Stout en la literatura, por lo que se debe 
informar al paciente y a los cuidadores sobre la 
incertidumbre del resultado y el pronóstico.19,20 La 
importancia radica en reportar la enfermedad de 
Gorham-Stout, la cual condiciona compresión de la 
medular torácica con compromiso neurológico en 
un paciente pediátrico, el diagnóstico y opciones de 
manejo terapéutico.

Figura 1: Imágenes radiológicas iniciales columna torácica. A) Radio-
grafía anteroposterior: a nivel de T10 pedículo izquierdo se observa 
lesión lítica única, patrón geográfico y márgenes definidos. B) Tomo-
grafía axial computarizada toracoabdominal simple corte axial: a nivel 
de T10 se observa lesión lítica que compromete hemicuerpo, pedículo, 
lámina izquierdos y apófisis espinosa con imagen sugerente de inva-
sión parcial de conducto medular de predominio izquierdo.

A

B
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Presentación del caso

Femenino de 12 años de edad, sin antecedentes 
heredofamiliares de importancia para padecimiento 
actual, niega antecedentes crónico-degenerativos, 
antecedentes ginecoobstétricos amenorrea primaria, 
alérgica a ibuprofeno, niega fracturas y cirugías con 
antecedente de seis meses de dolor de tipo punzante 
en región toracolumbar 7/10 de la escala visual aná-
loga del dolor, posterior a caída de cama con carga 
axial de extremidades inferiores, el cual disminuye 
con el reposo y se exacerba a la deambulación. El 
dolor irradia a extremidades inferiores de predomi-
nio izquierdo, acompañándose de alteraciones en 
la sensibilidad, caracterizadas por hipoestesias en 
región posterior de la pierna y en la región plantar, 
progresando a pérdida de fuerza e incapacidad para 
mantener la bipedestación, motivo por el cual acude 
a esta unidad hospitalaria.

Es ingresada al servicio de urgencias pediátricas; 
valorada por el servicio de neurología pediátrica, 
se realiza protocolo de estudios con radiografías, 
potenciales evocados y electromiografía de extre-
midades inferiores, reportados como normales. Se 
complementa protocolo con punción lumbar de líquido 

Figura 2: 

Resonancia magnética inicial columna 
torácica. A y B) Resonancia magnética 

nuclear de columna torácica simple 
secuencia T1 corte sagital y axial: a nivel 

de T10 se observa lesión isointensa 
con obstrucción de forámenes laterales 

e infiltración de hemicuerpo izquierdo 
láminas posteriores y apófisis espinosa. 

C y D) Resonancia magnética nuclear de 
columna torácica simple secuencia T2 
corte sagital y axial. Se observa lesión 

hiperintensa de predominio izquierdo 
que compromete el conducto medular.

BA

DC

cefalorraquídeo que presenta alteración de la relación 
albumino-citológica, integrándose el diagnóstico de 
probable Guillain-Barré atípico. Se inicia tratamiento 
con inmunoglobulina y metilprednisolona en bolos 
con mejoría parcial, se egresa con medicamento y 
terapia física.

Dos semanas después reingresa a hospitaliza-
ción, refiriendo lumbalgia, debilidad de extremidades 
inferiores y dolor abdominal secundario a realizar 
ejercicios de rehabilitación. A la exploración, pacien-
te en silla de ruedas con dolor lumbar y abdominal 
difuso a la sedestación fuerza 1/5 de la escala de 
Daniels L2-S1 bilateral, disestesias en mismos ni-
veles, signo de la navaja de muelle, hiperreflexia 
rotuliana y Babinski bilateral. Se realiza tomografía 
axial computarizada de cráneo y toracoabdominal, 
se identifica nivel de T10 lesión lítica que compro-
mete hemicuerpo, pedículo y lámina izquierdos, con 
imagen sugerente de invasión parcial de conducto 
medular de predominio izquierdo (Figura 1). En la 
resonancia magnética nuclear simple de columna 
torácica se observa, en cortes coronal sagital y 
axial a nivel de T10, una lesión isointensa en T1 
e hiperintensa en T2 de predominio izquierdo que 
compromete el conducto medular (Figura 2).
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Se realizan estudios de laboratorio con hemoglo-
bina de 9.8 mg/dl, plaquetas 260,000/µl, leucocitos 
732,000/µl, marcadores tumorales Ca 19-9, Ca 125, 
alfa-fetoproteína, antígeno carcinoembrionario dentro 
de parámetros normales.

Se integra el diagnóstico de síndrome de neurona 
motora inferior secundario a lesión intrarraquídea ex-
tradural T10. Se decide manejo quirúrgico consistente 
biopsia excisional de T10; sin embargo, se presenta 
sangrado de 750 cm3 por lo que se toma de biopsia; 
se realiza hemostasia para posterior manejo definitivo 
en segundo tiempo quirúrgico. Se obtiene muestra 
tejido tumoral de aspecto cartilaginoso y se reporta 
que la pieza de patología presenta características 
histológicas correspondientes a condroma periostal 
versus hemangioma.

Dos semanas después, durante seguimiento se 
retiran puntos de sutura; la paciente refiere sensación 
de chasquido y dolor intenso en región torácica. A la 
exploración extremidades superiores con disminución 
de la fuerza 4/5 y extremidades inferiores fuerza 0/5, 
reflejos osteotendinosos disminuidos, con reflejo de 
retirada al estímulo álgico en ambas extremidades, 
pérdida de sensibilidad en discriminación de dos pun-
tos, pérdida de termoalgesia, pérdida de la vibración 
hasta el nivel T10, reflejos de estiramiento muscular 
con hiperreflexia patelar bilateral, clonus derecho, 
respuesta flexora plantar, tono y trofismo de extre-
midades inferiores. Babinski bilateral sin datos de 
irritación meníngea, sin control de esfínteres. Debido a 
compromiso neurológico, se realiza nueva tomografía 

axial computarizada y resonancia magnética nuclear 
de columna torácica con cambios postquirúrgicos, in-
filtración de la lesión a tejidos blandos, sin observarse 
solución de continuidad ósea patológica.

Se ingresa a hospitalización con el diagnóstico 
de lesión medular completa ASIA A T10 N4M2; 
se propone tratamiento quirúrgico consistente en 
abordaje toracolumbar posterior + instrumentación 
transpedicular T7-T8-T9 T11-T12 + corpectomía 
T10 + sustitución con malla de titanio vía posterior + la-
minectomía T8-T11.

Se realiza procedimiento quirúrgico definitivo en 
el cual obtenemos biopsia transoperatoria que reporta 

Figura 3: Imágenes postquirúrgicas. A) Radiografía anteroposterior columna torácica. Se observa instrumentación transpedicular, malla cilíndrica 
en T10 y cross-link. B) Reconstrucción tomográfica columna torácica. Se observa instrumentación transpedicular T7-T9 y T11-T12, corpectomía 
T10 sustituido con malla cilíndrica.

A B

Figura 4: Imágenes histológicas con tinción H&E. A) Se observa lesión 
constituida por abundantes vasos sanguíneos ocupados por eritocitos 
y fibrina, así como vasos linfáticos ocupados por una sustancia amorfa. 
B) Tanto los vasos sanguíneos como los linfáticos sin atipia, infiltran el 
tejido adiposo, músculo estriado, cartílago, tejido fibroso parcialmente 
hialinizado, espículas óseas y médula ósea.

A B
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neoplasia fusocelular a clasificar en estudio definitivo. 
Durante evento quirúrgico encontramos tumoración 
dependiente de la apófisis espinosa de T10 que invade 
conducto medular, lámina derecha y cuerpo vertebral. 
Se colocan tornillos transpediculares T7-T8-T9-T11-
T12, se realiza laminectomía de los mismos niveles y 
resección de componente tumoral, obteniéndose masa 
de características similares al cartílago con sangrado 
activo, por lo que se retira rápidamente para realizar 
hemostasia; al retirarse, se libera conducto medular, 
con expansión del saco dural no indurado. Se realiza 
corpectomía T10 transpedicular, retirando totalidad de 
lesión tumoral vertebral, así como disco intervertebral 
supra e infrayacente. Se realiza reemplazo vertebral con 
malla cilíndrica de titanio y se colocan barras y cross-
link, colocándose DRENOVAC y cerrando por planos.

Se obtiene control postquirúrgico imagenológico 
con adecuada colocación de tornillos transpediculares 
y malla cilíndrica de titanio, en resonancia magnética 
simple se corrobora liberación del conducto medular 
sin cambio de intensidad de señal medular (Figura 3).

Se recaba reporte de patología con hemolinfangio-
ma difuso compatible con la enfermedad de Gorham-
Stout, el cual infiltra tejido óseo, médula ósea, tejido 
fibroadiposo y músculo estriado (Figura 4).

En el postquirúrgico inmediato, la paciente refiere 
mejoría parcial de la sintomatología específicamente, 

recuperación parcial de la sensibilidad de extremida-
des inferiores, fuerza muscular 1/5 L2-S1 bilateral, 
sensibilidad 1/2 L2-S1 bilateral, control de esfínteres, 
sin datos de neurotensión ni irritación meníngea, re-
flejos osteotendinosos y de estiramiento musculares 
normales, Babinski y clonus ausentes. Actualmente 
cumple su sexto mes postoperada; permanece postra-
da en cama, sin progreso a la mejoría, termoalgesia y 
vibración a nivel de T11, continúa con fuerza muscular 
1/5 L2-S1 bilateral, sensibilidad 1/2 L2-S1 bilateral y 
control de esfínteres (Figura 5).

Discusión

La enfermedad de Gorham-Stout que comprome-
te la columna es extremadamente rara; la mayoría 
de los pacientes tiene menos de 20 años, siendo 
la columna torácica la segunda zona más común.1 
La etiología y la patogenia de la enfermedad siguen 
siendo desconocidas a pesar de los cerca de 300 
casos informados en la literatura.5,6 Debido a la baja 
frecuencia de presentación del síndrome de Gorham-
Stout, el diagnóstico es un desafío para los médicos 
y requiere la exclusión de otros trastornos asociados 
con la osteólisis.3 El diagnóstico cuenta con cierta 
complejidad pues es clínico, radiográfico e histológi-
co; afortunadamente, en nuestro hospital contamos 

Figura 5: 

Resonancia magnética posquirúrgica 
columna torácica secuencia T2: A 

y B) Postquirúrgica inmediata corte 
sagital y axial Se observan con 

liberación del conducto medular sin 
cambio en la señal de medula. C y D) 

Postquirúrgica a 6 meses corte sagital y 
axial. Se observan zonas hiperintensas 

correspondientes a fibrosis y continua 
con conducto medular liberado.

A B

C D
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con estudios de gabinete y laboratorio, así como 
facilidad para interconsultar distintas especialidades 
afines al tema.

La paciente presentó dolor posterior a caída en 
bipedestación, lo cual se relaciona con los trauma-
tismos menores como precursores en el origen de 
la enfermedad.10 El diagnóstico oportuno presenta 
un gran desafío y requiere un alto nivel de sospecha 
y especialización; en un principio se manejó como 
una probable patología autoinmune, con mejoría 
relativa posterior al tratamiento, pero al presentar un 
cuadro clínico con súbito compromiso neurológico y 
localizado, se solicitan estudios de imagen específi-
cos. Cuando existe la sospecha de lesión vertebral 
que comprime la médula en un paciente pediátrico, 
es imperativo identificar las características de las 
imágenes que podrían indicar un proceso infiltrativo. 
En la resonancia magnética nuclear se observaba 
la lesión hipointensa en las imágenes en secuencia 
T1 e hiperintensa en T2, lo cual, según la literatura, 
corresponde a fibrosis y aumento de la permeabilidad 
capilar e inflamación, respectivamente.11 El resultado 
de patología reportó abundantes vasos sanguíneos 
ocupados por eritrocitos y fibrina, así como vasos 
linfáticos ocupados por una sustancia amorfa. Tanto 
los vasos sanguíneos como los linfáticos sin atipia, 
infiltran el tejido adiposo, músculo estriado, cartílago, 
tejido fibroso parcialmente hialinizado, espículas 
óseas y médula ósea, correspondiente a la enferme-
dad de Gorham-Stout.14

El deterioro neurológico progresivo secundario a 
la enfermedad de Gorham-Stout es indicación para 
realizar descompresión quirúrgica, a pesar de que se 
ha asociado a sangrado excesivo, fusión intersomática 
fallida, síntomas sin cambios y fracturas patológicas.11 
Sin embargo, la presencia de déficit neurológico se-
cundario a compresión nerviosa justifica la intervención 
quirúrgica temprana con el objetivo de disminuir el ries-
go de lesión medular irreversible. En este caso como 
módulo especializado en cirugía de columna, hemos 
realizado la combinación de distintos procedimientos, 
laminectomía para descomprimir la médula espinal por 
el hemangioma, corpectomía con la resección de la 
lesión tumoral, instrumentación con tornillos transpe-
diculares y malla para estabilizar la vértebra afectada, 
logrando resultados favorecedores a corto plazo.

La poca información sobre esta patología, la alta 
mortalidad cuando el esqueleto axial está involucrado, 
el fracaso del implante debido a la osteólisis, el riesgo 
de fusión fallida, el riesgo-beneficio de la radioterapia 
y los resultados variables con el uso de los modifica-

dores metabólicos óseos, representan un reto diag-
nóstico y terapéutico, por lo que es importante reportar 
el diagnóstico y la eficacia del manejo terapéutico. 
Dentro de las limitaciones del estudio encontramos 
que, al ser reporte de caso único, no se cuenta con 
la facilidad de comparar historia clínica, diagnóstico 
y evolución. Se necesita futura investigación en la 
misma línea para obtener más información que dirija 
hacia la estrategia de tratamiento más adecuada, por 
lo que no se puede generalizar la eficacia del manejo 
quirúrgico realizado en este caso.

Conclusiones

La enfermedad de Gorham-Stout es un padeci-
miento poco común debe considerarse en el diagnós-
tico diferencial en compromiso neurológico localizado. 
Con base en este reporte se pueden realizar futuros 
manejos terapéuticos con el fin de encontrar el trata-
miento óptimo. No existe protocolo de manejo esta-
blecido, pero el objetivo es evitar lesión neurológica 
completa o parcial, reversible o no.

Al ser una patología poco frecuente, especialmen-
te en pediátricos, el manejo expuesto en este reporte 
parece una forma segura y efectiva de lograr una 
descompresión adecuada, eliminar el dolor y estabi-
lizar la columna. Se requiere de seguimiento a largo 
plazo para evaluar la eficacia de esta combinación de 
procedimientos y seguimiento histopatológico para 
corroboración de los mismos.
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