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Caso clinico

Enfermedad de Gorham en la columna lumbar

Luis Manuel Malpica Ramirez,* Luis Guillermo Fernandez de Lara Castilla,** Leoncio Alfonso Sebastian
Cuautli Tapia,*** Yolanda Cuéllar Mufioz,**** Daniel Solis Sanchez,! Julio de JesUs Malpica Ramirez?

RESUMEN

El diagnostico de la enfermedad de Gorham-Stout se hace, principalmente, por exclusién. Este padecimiento fue descrito en 1838 por
Jackson y clasificado por algunos autores como un tipo de osteolisis idiopatica. Es una entidad clinica agresiva, con una evolucion
impredecible que depende de la destruccion 6sea. En este articulo se comunica un caso y se realiza una discusion de la bibliografia.
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ABSTRACT

The diagnosis of Gorham-Stout disease is mainly made by exclusion. It was described by Jackson in 1838, and classified by some
authors as one of the kind of idiopathic osteolysis. It is an aggressive clinical entity of unknown etiology, with unpredictable evolution,
depending on bone destruction. This paper reports the case of a patient with this disease and makes a literature review.
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a enfermedad de Gorham-Stout es una

entidad clinica poca frecuente cuyo origen

aln no se ha establecido;! Se distingue por

la proliferacion de canales vasculares y la
pérdida de matriz ésea;? se diagnostica principalmente
por exclusion, su evolucion es impredecible, causa mor-
bilidad elevada y, actualmente, no hay guias establecidas
para su tratamiento.
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CASO CLINICO

Se comunica el caso de un paciente de 56 afios de edad,
sin antecedentes heredofamiliares de importancia, con
antecedentes de tabaquismo y alcoholismo suspendidos
hacia 15 afios. Tenia diabetes mellitus tipo 2 en trata-
miento con una tableta de 850 mg de clorhidrato de
metformina y una de glibenclamida, cada 8 h. En una
ocasion recibid una transfusion de concentrado eritroci-
tario debido a anemia. Registro una pérdida de peso de
32 kg en tres meses. Inicio el cuadro en noviembre de
2010, con dolor en los miembros pélvicos y recibio tra-
tamiento médico con analgésicos antiesteroides (AINE)
con los que s6lo consiguid un alivio de los sintomas; en
enero de 2011 manifestd dolor lumbar tipo punzante de
intensidad leve, parestesias, disestesias y paresias en los
miembros pélvicos; el 26 de marzo de 2011 tuvo exa-
cerbacidn del dolor que lleg6 a ser severo e incapacidad
para la marcha por paresia en las extremidades inferiores.
En la exploracién fisica del paciente se encontrd que
la edad aparente era congruente con la cronoldgica,
la facies no era caracteristica; en posicion de dectbito
dorsal, se encontro integro anatomicamente, de consti-
tucion longilinea, fragil, con musculatura hipotroéfica,
sin movimientos anormales, marcha no valorable. La
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revision cardiopulmonar resultd sin datos anormales a
la exploracion, abdomen blando depresible, no doloroso,
minimo paniculo adiposo, peristalsis normoaudible, sin
visceromegalias 0 adenomegalias, columna dorsal y
lumbar sin deformidad visible, pero con dolor a la pal-
pacién en la linea espinal lumbar, sin escalon, con dolor
a la palpacion en los musculos paraespinales lumbares,
las maniobras de Lasegué y Bragard se encontraron
positivas de manera bilateral, el Fabere-Patrick fue
negativo bilateralmente. Las extremidades inferiores
estaban integras anatdmicamente, pero con hipotrofia
muscular con arcos de movilidad pasivos completos, con
una fuerza muscular L2L3L4L5S1 con 1/5, hipoestesias
L4L5S1 bilateral, ROTS 1 L4S1 bilateral, pulsos distales
presentes y normales con llenado capilar distal menor de
dos segundos. Los signos vitales al ingreso fueron los
siguientes: frecuencia cardiaca de 76 Ipm, frecuencia
respiratoria de 20, temperatura de 36 grados, presion
arterial de 120/80, con una talla de 168 cm, peso de 50
kg y un indice de masa corporal de 17.35.

Los estudios de gabinete iniciales incluyeron radio-
grafias simples anteroposterior y lateral de la columna
lumbosacra, y una TAC simple de lamisma region en la
cual se hall6 una lesién osteolitica en L5, masiva, que
afectaba parte de L4, el espacio intersomatico en L4-L5,
y gran parte del cuerpo de L5, que causaba disminucion
del didmetro del conducto vertebral y foramenes y es-
pondilolistesis L4-L5 (Figuras 1 y 2).

En la resonancia magnética nuclear se observaron
cambios importantes en las estructuras 6seas, con pér-
dida de la estructura anatomica normal, datos sugestivos
de compresién importante de la médula espinal, en el
espacio L4-L5, sin datos de infiltracion de las partes
blandas adyacentes (Figura 3).

Se decidi6 internar al paciente para continuar con su
estudio. Los marcadores tumorales (alfafetoproteina,
antigeno carcinoembrionario, antigeno prostatico es-
pecifico, Cal25), las reacciones febriles y la prueba de
rosa de bengala, las baciloscopias en esputo, el PCR de
M. tuberculosis y la deteccion de la proteina de Bence-
Jones en orina se encontraron negativos; los analisis
de laboratorio (que incluyeron citometria hematica,
electrolitos séricos con Ca, Mg, P, TP, TPT, grupo y
RH, y pruebas de funcionamiento hepatico) se hallaron
dentro de los valores de referencia, con un descontrol

Figura 1. Radiografia lateral de columna lumbosacra. Se apre-
cia la imagen de la osteolisis en L4 y L5, por aumento de la
radiotransparencia somatica vertebral, distorsion anatémica del
cuerpo vertebral de L5, parte de la plataforma inferior de L4 y la
espondilolistesis L4-L5.
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Figura 2. Corte sagital de TAC simple de columna lumbosacra
con pérdida de la densidad 6sea somatica vertebral de L4 y L5,
que confirma los hallazgos radiograficos previos, ademas de
que se aprecia la afectacion del diametro del conducto vertebral
en esos niveles.

glucémico que se trat6 durante el internamiento. La VSG
se encontro elevada con 53 mm/h, la PCR negativa, con
elevacion de DHL a 310 U/L. Se hizo un USG renal y
de la vias urinarias que reportd un proceso inflamatorio
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Figura 3. Resonancia magnética nuclear de columna lumbosacra. A. Corte sagital de T1. Se aprecia la disminucion de la intensidad
de la sefial de la médula espinal, desde L4 a distal, compresién importante en el espacio L4-L5, disminucion de la intensidad de los
cuerpos vertebrales de L4 y L5, asi como cambios estructurales y minima infiltracion de las partes blandas prevertebrales. B. Corte
sagital T2 que muestra hiperintensidad de sefial disco intervertebral L4-L5, que sugiere coleccion hacia anterior, hipointensidad sefial

en la médula espinal en el espacio L4-L5, pérdida de la estructura anatdmica de los cuerpos vertebrales.

cronico y ectasia renal bilateral. En el USG prostatico
no se hallaron datos de hiperplasia. Se realizaron una
gammagrafia ésea con metilendifosfonatos marcados
con Tc99m con hipercaptacion L5, electromiografia de
las extremidades inferiores con reporte de radiculopatia
bilateral L4-L5, de predominio izquierdo, ademas de

neuropatia sensoriomotora probablemente secundaria a

factor metabdlico. Se le realizé una biopsia de la lesion

de L4-L5 de la que se obtuvo un reporte controvertido y

no concluyente; se realizé un segundo tiempo quirdrgico

consistente en laminectomia amplia L5 bilateral, biop-
sia, estabilizacion con sistema transpedicular L3-L4-S1
con barras, tornillos y crosslink, fusién posterolateral
con colocacién de injerto 6seo autélogo y heterélogo

(Figura 4).

Se hizo el andlisis histopatoldgico en dos centros
distintos y se obtuvieron los siguientes reportes:

1. Reporte 1. Porciones [de] tejido fibroso, con depo-
sito de colagena hialinizada que engloba y disocia
porciones [de] musculo esquelético con datos de
necrosis, regeneracion [de] fibras, focos [de] infil-
trado linfocitario y vascularizacion, no [se observa]
atipia celular o evidencia de neoplasia.

2. Reporte 2, conjunto del Hospital B2385-11: o0s-
teolisis masiva (enfermedad Gsea evanescente, de
Gorham y desaparicién 6sea). Se realizaron mul-
tiples marcadores de inmunohistoquimica y todos
fueron negativos.

Actualmente el paciente se encuentra internado
en el Hospital Regional Puebla por complicaciones
de las Ulceras de decubito en la region sacra, se ha
sometido a sesiones de radioterapia y bisfosfonatos.
Su pronostico es reservado, limitado para la funcién
en virtud de los segmentos afectados y las secuelas
neuroldgicas.

DISCUSION

En 1838, Jackson fue el primero en describir esta en-
fermedad que ha sido nombrada de diversas formas.
Gorham y Stout introdujeron el término de “ostedlisis
masiva” y reportaron 24 casos en 1955.° Actualmente,
puede categorizarse entre los sindromes provocados por
malformaciones vasculares, especificamente venosa o
venosa linfatica,*y Hardegger la ubica entre las osted-
lisis idiopaticas.®
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Figura 4A. Proyeccion radiografica anteroposterior de la columna lumbosacra. B. Radiografia lateral posquirdrgica en la que se
aprecia la estabilizacion con tornillos y barras en los niveles L3, L4 y S1.

Es un diagnostico diferencial al investigar la causa
de las lesiones osteoliticas,® no se ha encontrado un pa-
tron hereditario.® Hasta 1999 se reportaron 175 casos
y, hasta 2005, se publicaron 28 reportes de afectacion
de la columna vertebral; el curso es impredecible, no se
asocia con sintomas especificos, en la fase aguda pue-
den aparecer fracturas, dolor localizado, tumefaccion,
deformidad progresivay contracturas; si hay una fractura
asociada puede aparecer un incremento de la DHL y de
la fosfatasa alcalina, pero no hay regeneracién ésea aun
si la lisis cesa. Las modalidades de tratamiento que han
demostrado efectividad incluyen los bisfosfonatos y la
radioterapia.
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