NOTAS CLiNICAS
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Objetivo. Presentacion de un caso de ostedlisis idiopatica
y de las posibilidades etioldgicas y terapéuticas del sindro-
me de Gorham-Stout.

Caso clinico. Paciente de 74 afios con una ostedlisis progre-
siva de la cabeza femoral derecha sin ningin dato clinico de
interés salvo el dolor y el acortamiento de 3 cm. Se realiza
la sustitucion protésica y se inicia el tratamiento con difos-
fonatos. El estudio histopatoldgico reveld una proliferacion
fibroangioblastica y elevada actividad resortiva llegando al
Diagndstico de ostedlisis idiopatica de la cabeza femoral
(Sindrome de Gorham-Stout).

Resultado. Tras afio y medio el paciente estd asintomatico y
no se observa ningun signo de progresion de la enfermedad.
Conclusion. La ostedlisis idiopatica es debida al aumento
de la actividad osteoclastica, por lo que el tratamiento anti-
rresortivo con difosfonatos podria prevenir su progresion.

Palabras clave: Gorham-Stout, ostedlisis idiopdtica,
tratamiento, bifosfonatos.

Gorham-Stout syndrome

Objective. A case of idiopathic osteolysis is reported and
the etiologic and therapeutic possibilities of the Gorham-
Stout syndrome are discussed.

Case report. A T4-year-old patient had progressive osteoly-
sis of the right femoral head with no clinical finding of inte-
rest other than pain and shortening by 3 cm. The patient was
treated by hip replacement and biphosphonates. Microsco-
pic study revealed fibroangioblastic proliferation and inten-
se resorptive activity, resulting in the diagnosis of idiopat-
hic osteolysis of the femoral head (Gorham-Stout
syndrome).

Result. After a year and a half of follow-up, the patient is
asymptomatic and there is no sign of disease progression.
Conclusion. Since idiopathic osteolysis is due to osteoclas-
tic activity, antiresorptive treatment with biphosphonates
may curtail its progression.

Key words: Gorham-Stout, idiopathic osteolysis, treatment,
biphosphonates.

El sindrome de Gorham-Stout es una enfermedad rara
en la que se produce una resorcién espontdnea y progresiva
del hueso sin conocerse todavia su mecanismo patogénico.

El primer caso fue descrito en 1838 por Jackson!, y en
1955 Gorham y Stout' definieron especificamente la enfer-
medad e hicieron una revision bibliografica de 24 casos. Has-
ta la fecha no llega a 200 el nimero de casos publicados en la
literatura, llamédndose este sindrome de muy diferentes for-
mas como ostedlisis masiva, enfermedad de los huesos eva-
nescentes, absorcién espontdnea del hueso o hueso fantasma,
pero haciendo referencia siempre a una misma entidad'~>.
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El sindrome de Gorham-Stout es mds frecuente en adul-
tos jovenes sin antecedentes familiares de dicha enferme-
dad. Se presenta como una ostedlisis idiopdtica progresiva
que puede afectar a cualquier hueso, pero con mayor prefe-
rencia por la cintura escapular (26%) y la mandibula (15%),
pudiéndose extender a huesos adyacentes y haciendo desa-
parecer, incluso por completo, el hueso afecto hasta que se
produce la detencion espontanea de la lisis tras varios afios,
dejando deformidades y alteraciones funcionales graves que
pueden llevar a la muerte si estd involucrada la parrilla cos-
tal o los cuerpos vertebrales*.

La clinica de estos pacientes consiste en dolor e infla-
macion localizados en la zona del hueso afecto seguido de
una deformidad progresiva, sin sintomas generales ni altera-
ciones analiticas.

El diagndstico se realiza por la clinica y por el estudio
histopatoldgico, en el que se observa un tejido de granula-
cién rico en capilares dilatados e infiltrados fibroblasticos
rodeando zonas de resorcion dsea con un elevado nimero
de osteoclastos, 1o que permite descartar otras enfermedades
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Figura 1. Lesion litica en cara superoexterna de la cabeza femoral.

en las que hay resorcion ésea>*’ y otras ostedlisis idiopati-
cas>”!% en las que existen antecedentes familiares de enfer-
medad 6sea, enfermedad renal o de osteoporosis idiopatica.

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un paciente varén de 74 afios
con dolor progresivo en cadera derecha desde hace dos
afios sin ninglin traumatismo previo ni antecedentes perso-
nales o familiares de interés.

En la exploracién fisica se aprecia una actitud en rota-
cién externa y acortamiento de 3 cm y limitacion de los ulti-
mos grados de los arcos de movimiento secundaria al dolor
que se desencadena por el mismo. El estudio analitico era
completamente normal y en la radiografia anteroposterior
de esa cadera se apreciaba una lesion litica superoexterna en
la cabeza del fémur que hizo pensar en una necrosis idiopa-
tica de la cabeza femoral, por lo que se propuso la realiza-
cion de una artroplastia total de cadera (fig. 1). En el mo-
mento de la cirugia, 4 meses mds tarde, la lesion litica se
habia extendido hasta afectar el cuello femoral (fig. 2).

Se intervino quirirgicamente, mediante un abordaje
posterolateral, resecando un tejido inflamatorio muy vascu-

Figura 2. Progresion de la ostedlisis hasta el cuello femoral.

larizado, se implant6 una protesis total de cadera sin cemen-
tar y se inicid, ya desde el postoperatorio inmediato, el tra-
tamiento con difosfonatos.

El estudio anatomopatoldgico revelé una marcada pro-
liferacion fibroangioblastica y una elevada actividad resorti-
va osteoclastica del hueso trabecular. Tras afio y medio de
seguimiento, el paciente estd asintomatico realizando sus
actividades cotidianas sin ninguna limitacion, y no se obser-
va ninguna progresién osteolitica local ni ningtn otro foco
de la enfermedad (fig. 3).

DISCUSION

El sindrome de Gorham-Stout consiste en la presencia de
ostedlisis monocéntrica en adultos sin antecedentes familiares
de enfermedades dseas o renales, lo que permite diferenciar-
lo de otras entidades en las que existe ostedlisis idiopatica®!!.

Su etiopatogenia es desconocida, aunque lo que estd
claro es que hay una resorcion ¢sea focal secundaria a un
incremento de la actividad osteoclastica inducida, no tanto
por el aumento del nimero de osteoclastos sino por la ma-
yor sensibilidad a enzimas y hormonas estimuladoras de los
precursores de los mismos®'2,
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Figura 3. Tras aiio y medio de la artroplastia total de cadera, recu-
bierta de hidroxiapatita y no cementada, no se observé progresion de
la enfermedad.

Otras hipdtesis barajadas eran las que sugerian la pre-
sencia de un hemangioma con formacién de capilares inva-
diendo el periostio y alterando el turnover 6seo a favor de la
resorcién osteocldstica, o la presencia de un hamartoma si-
lente que se activaria por un microtraumatismo>. Estas hi-
poétesis no se han podido comprobar, aunque se basan en los
estudios anatomopatoldgicos en los que se encontraba una
proliferacion angimatosa de vasos sanguineos y linfaticos
asociada a la ostedlisis.

Se han ensayado diferentes tratamientos con escaso éxi-
to, como el uso de testosterona, somatotrofina y otras hormo-
nas, calcio, extracto suprarrenal o de placenta, vitamina D,
aminoécidos y radiaciones ultravioleta®. También se intent6
el tratamiento con injertos 6seos o con radioterapia sin obte-
ner buenos resultados y el uso del interferén alfa no estd
claro*B.

En conclusién, por todo lo expuesto, es decir, si existe
una resorcion dsea causada por un aumento en la actividad

osteocldstica, parece ldgico tratar el sindrome de Gorham-
Stout con terapia antirresortiva con bifosfonatos para dete-
ner la progresion osteolitica.
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