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Fractura inestable de pelvis secundaria a osteolisis
idiopatica: enfermedad de Gorham-Stout.
Informe de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Las lesiones de la pelvis pueden identificarse en diversas
situaciones y en distintos pacientes. Cuando no existe un
trauma previo y se identifica una fractura de pelvis, deben
considerarse diferentes posibilidades diagnésticas incluyendo
metéstasis y fracturas en terreno patolégico, alteraciones
metabolicas o mala calidad de hueso. Presentamos el caso de
una mujer de 73 anos a quien se le identificé una fractura tipo
C de pelvis sin antecedente de trauma. Se estableci6 diagndstico
de enfermedad de Gorham-Stout, la cual consiste en una
ostedlisis idiopatica de causa desconocida. Este padecimiento es
muy raro, afecta sin distincién de sexo o edad y el diagnéstico se
establece por exclusion. El tratamiento es controversial y no se
ha probado uno que resuelva por completo el problema.
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Unstable pelvic fracture secondary to idipathic osteolysis:
Gorham-Stout disease: a case report and literature review

ABSTRACT

Pelvic fractures can be diagnosed in several situations. When
an idiopatic lesion with no severe trauma is seen, multiple
clinical situations must be discharged including metastasis and
metabolic bone alterations or poor bone quality. We present the
case of a 73 years female patient with an idiopatic unstable C type
pelvic fracture in an osteolytic bone with no previous trauma. She
was diagnosed with Gorham-Stout disease, an idiopatic osteolysis
with unknown etiology. It is a rare condition, with an exclusion
diagnosis, that affects people of any age and gender. Its treatment
is controverisial. No treatment has proved to be successful and
few criteria have been established for the correct diagnosis.

Key words: Idiopatic osteolysis, C type pelvic fracture, Gorham-
Stout.

Level of evidence: IV

INTRODUCCION

Las fracturas de pelvis son lesiones que pueden pro-
ducirse por diferentes mecanismos y en condiciones
muy diversas. En pacientes de la tercera edad la os-
teoporosis es un factor predisponente ante mecanis-
mos de baja energia como caidas. Se han descrito ca-
sos de ostedlisis que provocan fracturas en diferentes
huesos. La pelvis es uno de ellos. La enfermedad de
Gorham-Stout es un padecimiento no hereditario de
etiologia desconocida consistente en un tipo de os-
tedlisis idiopatica por una resorcién ésea progresiva
sustituida por proliferacion vascular y linfatica que
causa un adelgazamiento de las trabéculas 6seas, in-
hibiendo su regeneracién y propiciando fracturas.

El diagnéstico es radiografico e histolégico y se es-
tablece por exclusién de neoplasia.!
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En cuanto a su epidemiologia puede manifestarse
a cualquier edad, no tiene predileccién por sexo, los
sitios mas afectados son mandibula, hombro y anillo
pélvico.

El primer caso del sindrome de Gorham-Stout fue
reportado como «el brazo sin hueso» por Jackson
en 1838 en un caso de un masculino de 18 anos de
edad al que le «desapareci6» el brazo en un lapso de
11 afios;? sin embargo, fue hasta 1955 que Gorham-
Stout lo catalogaron como una entidad, una «enfer-
medad que desvanece los huesos», o huesos fantas-
ma.?

Hardegger describi6 cinco grupos de padecimien-
tos con osteélisis idiopatica en 1985 y establecié6 la
clasificacién mas aceptada en la actualidad. La enfer-
medad de Gorham-Stout corresponde a una ostedli-
sis tipo IV (osteélisis masiva monocéntrica).*

No tiene predileccién por sexo o raza, es mas fre-
cuente en adultos jévenes; no obstante, hay casos re-
portados en pacientes de 19 a 85 afios.? Los sintomas
varian de acuerdo con la regién afectada, los més
frecuentes son: dolor, inflamacién, pérdida de fun-
cién, aunque pueden existir casos asintomaticos en
los que es posible iniciar con fracturas patolégicas.
Aparte de las manifestaciones 6seas se han reportado
pacientes con complicaciones (17% de los casos) como
linfagiomatosis, quilotérax que terminan en disfun-
cion pulmonar evolucionando térpidamente hacia la
muerte.57

Las radiografias convencionales muestran zonas
de parches con osteélisis medular o cortical que pro-
gresivamente se convierten en zonas de atrofia 6sea
que pueden evolucionar en fracturas hasta la desa-
paricién del hueso, a menos que exista remisién es-
pontanea.® Los estudios histopatolégicos revelan la
presencia de tejido angiomatoso en las zonas de hue-
so osteolitico sin presencia de células atipicas. Los
estudios de laboratorio por lo general no presentan
alteraciones ni son sugestivos del diagnéstico, pero
pueden mostrar una elevacién discreta de la fosfata-
sa alcalina.®1?

Debido a lo inespecifico de los signos y sintomas
se han propuesto ocho criterios clinicos segiin He-
ffez: 1. Biopsia positiva con tejido angiomatoso, 2.
Ausencia de atipia celular, 3. Respuesta minima o
ausente osteoclastica y ausencia de calcificaciones
distroficas, 4. Evidencia de resorcién ésea progresi-
va, 5. Ausencia de lesiones expansivas o ulcerativas,
6. Ausencia de afectacion visceral, 7. Presencia de
lesiones osteoliticas en radiografias, 8. Descartar
origen infeccioso, neoplasico, metabélico, inmunol6-
gico y hereditario.!!

Debido a la falta de conocimiento de la etiologia
no existe un tratamiento especifico, volviendo im-
predecible su evolucién.'? Puede haber remisién es-
pontanea, dando como resultado deformidad 6sea;
sin embargo, los casos progresivos han sido tratados
con: 1. Terapia médica con bifosfonatos como acido
zoledroénico que disminuye la actividad osteoclastica;
2. Radioterapia de 30 a 45 Gy para detener la pro-
gresion osteolitica con éxito en 80% de los casos,!3
se han reportado efectos adversos como arresto fisia-
rio en ninos y adolescentes o malignidad; y 3. Ciru-
gia con reseccion local hasta amputacién. Estudios
recientes han demostrado que el uso de interfer6n
alfa-2b disminuye la proliferacién anémala de vasos
sanguineos al inhibir IL-6 deteniendo la progresién
de la enfermedad.!*15

CASO CLINICO

Femenino de 73 anos de edad con antecedente de ar-
tritis reumatoide y sindrome de Sjogren de 28 anos
de evolucién en tratamiento con plaquenil, metro-
texate, acido f6lico y lagrimas artificiales. Sedenta-
ria, permaneciendo la mayor parte del dia sentada y
deambulando de manera asistida con bastén. Inicia
padecimiento actual con dolor localizado en hemipel-
vis izquierda, de inicio stibito y sin antecedentes de
trauma no irradiado, de tipo progresivo hasta volver-
se incapacitante para la marcha, llevandola al confi-
namiento en su cama.

Fue valorada por varios médicos sin que se esta-
bleciera un diagnéstico especifico. Se identificé en
rayos X simples y en tomografia simple, fractura del
ala del iliaco izquierdo no desplazada. Clinicamente
con dolor a la palpacién de ambas crestas iliacas y
region suprapuibica que aumenta a la movilizacién
de ambas extremidades pélvicas, de predominio iz-
quierdo, con incapacidad para la flexoextension de
la cadera izquierda > 30°, abduccién limitada a 30°
bilateral aduccion de 20° bilateral, rotaciéon interna
de 35° externa de 30° bilateral, fuerza disminuida a
la flexién de la cadera derecha 4/5 izquierda 3/5, fle-
xi6én y extension de las rodillas bilateral 4/5, flexién
dorsal y plantar de tobillos 5/5, reflejos rotulianos 2/4
y Aquileos 2/4, sensibilidad sin afeccién por derma-
tomos bilateral L2-S1. Sin datos de acortamiento e
incapacidad de reincorporarse en pie por dolor seve-
ro (10/10 EVA). En imagenologia se detectan en pro-
yecciones AP, de entrada y salida de pelvis, fracturas
en terreno previamente lesionado de patrén litico en
ambas alas iliacas y en ambas ramas ilioptbicas e is-
quiopubicas (Figuras 1 a 3).
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Se realizaron exadmenes de laboratorio de control
obteniendo los siguientes resultados: fosfatasa alca-
lina 129 UI/L (nL 40-117) metodologia: p-nitrofenil
fosfato.

Elevacion de cadenas ligeras kappa y lambda li-
bres en suero: cadena ligera kappa libre: 4.17 mg/dL
(vr: 0.3300-1.94), cadena ligera lambda libre: 3.78

Figura 1. Proyeccion anteroposterior de pelvis. Ostedlisis en ramas ilio-
pubicas e isquiopubicas bilaterales y fractura en el ala del iliaco izquierdo
no desplazada.

Figura 2. Proyeccion de entrada de pelvis. Se demuestra la fractura del
iliaco sin desplazamiento y las fracturas en cuatro ramas pélvicas.
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mg/dL (vr: 0.5700-2.63), kappa/lambda libre: 1.10
(vr: 0.2600-1.65).

Calcio, fésforo, magnesio y resto de laborato-
rios (BH, QS, ES, PFH, PFT, PFR) con parametros
normales.

Se realizé estudio tomografico de pelvis y densi-
tometria 6sea (Figura 4) en los que se identificaron
fracturas de las cuatro ramas pélvicas con zonas im-
portantes de ostedlisis, asi como fractura del ala del
iliaco extendida del reborde de la cresta hasta la ar-
ticulacién sacroiliaca izquierda. Estos datos corres-
ponden a una fractura tipo C de Tile de pelvis con
inestabilidad vertical y rotacional. No se documenté
alteracién de la densidad 6sea y los resultados de la
densitometria no son compatibles con osteoporosis
(Figura 5).

También se llevaron a cabo estudios de medi-
cina nuclear consistentes en gammagrama 6seo
con Tecnesio 99, asi como PET CT descartando
actividad neoplasica. Sélo se identificaron las zo-
nas de fractura con incremento en la actividad
metabblica.

Durante el mismo internamiento se decidi6 rea-
lizar biopsia abierta de lesién iliaca izquierda a tra-
vés de la primera ventana del abordaje de Letour-
nel. Se identifico el sitio de lesién, se detecté abun-
dante tejido fibroso en el sitio de fractura y bordes
6seos friables asi como sangrado abundante. Debido
a las condiciones macroscépicas del hueso no se rea-
liz6 osteosintesis esperando ademaés los resultados
histopatolégicos definitivos ante la alta sospecha de
neoplasia.

Figura 3. Proyeccion de salida de pelvis.
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Figura 4. Tomografia 3D. Zona de ostedlisis en iliaco y fractura no des-
plazada extendida hacia la articulacion sacroiliaca izquierda.
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Figura 5. Densitometria dsea. Resultados 99% de masa dsea. Sin datos
de osteoporosis.

Los resultados de histopatologia reportaron:

Descripcién macroscépica: se obtuvieron fragmentos
de tejido que miden en conjunto 3 x 1 x 0.5 cm de forma
irregular, de color naranja-rojizo, consistencia blanda,
con areas focales de consistencia dura. Se incluyeron
cortes representativos para estudio por congelacion.

El transoperatorio se reporté como: células ati-
picas focales, no concluyentes, de las que es nece-
sario estudiar en cortes definitivos y con inmuno-
histoquimica.

Resultados de inmunohistoquimica: citoqueratina
ael/3: negativa. cd68: positivo en histiocitos. Osteo-
calcina: negativa.

Figura 6. Proyeccion anteroposterior de pelvis 18 meses de evolucion.
Consolidacion de la fractura del ala del iliaco, no se observa la zona de
esclerosis de los bordes de fractura. Acortamiento de 1 cm de la extre-
midad pélvica izquierda. Fracturas de las cuatro ramas pélvicas con con-
solidacion parcial.

Diagnéstico: proliferacion fibroblastica reactiva
con inflamacién crénica con linfocitos e histiocitos
y zonas de hemorragia con tejido de granulacidn,
consistente con callo fibrocartilaginoso hipertréfico
con proliferaciéon de hueso reactivo. Sin evidencia
de lesion neoplésica. No se observan granulomas ni
microorganismos. - Negativo para malignidad en la
muestra enviada.

Secundario al resultado negativo de malignidad
se realiz6 biopsia de médula 6sea con resultado de
hipercelularidad con alteracion en la maduracién de
las tres lineas hematopoyéticas: -5% de células plas-
maticas cd138 positivas, policlonales. Fibrosis reticu-
linica grado 1. Sin datos de células atipicas. Se des-
cart6 también neoplasia de médula ésea.

Debido a la presencia positiva de los ocho criterios
de Heffez se estableci6 el diagnéstico de sindrome de
Gorham-Stout.

Como tratamiento se indic6 reposo relativo y deam-
bulacién asistida con andadera para movilizacion
minima; control analgésico con opioides e inicio con
alendronato y calcio. Se realiz6 profilaxis antitrombo-
tica con heparina de bajo peso molecular (clexane 40
mg subcuténeos cada 24 horas) por ocho semanas. Se
inicié asimismo tratamiento con estroncio via oral a
dosis de 2 g cada 24 horas por cuatro meses. Se realizé
control radiografico cada mes por seis meses.

Se identificé proceso de consolidacién parcial des-
pués del cuarto mes y present6 una mejoria progresi-
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va. Se logr6 el control completo del dolor y deambu-
lacién libre con andadera sin dolor a los 12 meses de
evolucién. A los 18 meses los controles radiograficos
demuestran imagen con proceso de consolidacién de
las fracturas del iliaco y ramas pélvicas (Figura 6).
La paciente continta en seguimiento y ha logrado
readaptarse a sus actividades cotidianas en 90%.

DISCUSION

La revision de la bibliografia condujo a la conclusiéon
de que no existe un consenso sobre el tratamiento
mas eficaz. Aparte del tratamiento ortopédico estan-
dar para las fracturas, no uniones y deformidades,
el tratamiento médico de la enfermedad de Gorham-
Stout se divide en tres grupos:

1. Reseccién quirtrgica del hueso afectado, con o sin
protesis de sustitucion dsea o injertos 6seos como
método de eleccién cuando resulte posible.

2. Farmacos antiosteoclasticos (bifosfonatos) e inter-
ferén. La accién sinérgica del acido zoledrénico y
el interferén es un tratamiento antiangiogénico
potente que es el que actualmente esta ofreciendo
los mejores resultados.

3. Radioterapia, la cual acttia acelerando la esclero-
sis de los vasos sanguineos que presentan prolife-
racién y evita que éstos se regeneren. Dosis totales
de 30 a 45 Gy. La regeneraciéon del hueso tras el
tratamiento con radiacién no es frecuente, pero
se ha dado en algunos casos. Los nifios presentan
un riesgo significativo de desarrollar un sarcoma a
largo plazo.

En este caso se descarté la radioterapia debido a
la evolucién favorable observada en los primeros me-
ses de tratamiento. El sindrome de Gorham-Stout es
una patologia poco frecuente de rapida evolucion sin
datos de malignidad a distancia. El desconocimiento
de su existencia o de sus criterios diagnésticos por
exclusion puede implicar un tratamiento deficiente
que complique el pronéstico del paciente.

Debe sospecharse la enfermedad en todo paciente
con imagenes radioldgicas liticas repentinas y pro-
gresivas asociadas a fallo en la consolidacién del hue-
so en ausencia de neoplasia, junto con los hallazgos
histolégicos de fibrosis medular y de aumento de la
vascularidad, caracteristicas asociadas a resultados
negativos para malignidad por biopsia directa, orien-
tandose siempre al diagnéstico mediante el cumpli-
miento de los criterios de Heffez. El diagnéstico nun-
ca debera realizarse sin la obtencién de una biopsia,
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debido a que la presencia de malignidad primaria o
metastasica supera esta patologia. Esta es una con-
dicién muy poco frecuente y debe ser diagnosticada
por exclusion.

El tratamiento debera ser dirigido e individualiza-
do segun el hueso afectado y la condicién general del
paciente.

El pronéstico es muy variable y depende de la ex-
tension de las lesiones y del hueso afectado, se pre-
senta una mortalidad promedio de 15% cuando la
columna vertebral o el térax se ven afectados.?

Pese a la etiologia incierta de esta patologia, ac-
tualmente la investigacién clinica se enfoca en los
mecanismos genéticos involucrados identificando
como posibles mediadores de la proliferaciéon de
tejido linfatico al receptor de factor de crecimien-
to endotelial vascular (VEGFr3) y a la IL-6 como
mediador de la ostedlisis masiva. Por esta razoén el
tratamiento debera orientarse a evitar la reabsor-
ci6én 6sea y controlar los dafios mecanicos. Debido a
la rareza de esta patologia es muy comdn que no sea
diagnosticada y que el tipo de fracturas se atribuya
a la osteoporosis. A fin de cuentas el tratamiento
médico es similar pero la evoluciéon puede variar
considerablemente.

En este caso la fractura no presenté progresiéon
del desplazamiento y la discapacidad residual fue
minima. Fue indispensable el control del dolor y las
medidas de reposo para favorecer la evolucion.

CONCLUSION

Las fracturas de pelvis en pacientes geriatricos de-
ben ser consideradas como lesiones graves, ya que la
posibilidad de comorbilidad es alta. Deben estudiarse
condiciones metabdlicas para establecer diagnoésticos
alternos e iniciar tratamiento oportuno como en el
caso de la osteoporosis. La enfermedad de Gorham-
Stout es una condicién muy rara que debe diagnos-
ticarse por exclusién, puesto que la omisién de una
metastasis puede ser fatal.
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