doi: 10.20513/2447-6595.2020v60n4p45-48 45

Sindrome Gorham-Stout - um desafio diagndstico e terapéutico

Gorham-Stout syndrome - a diagnostic and therapeutic challenge
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RESUMO

A linfangiomatose difusa, também conhecida como sindrome Gorham-Stout, ¢ uma doenca rara. A patologia causa alteragdes
morfolégicas devido a infiltragdo de tecido linfatico, além da formagdo de derrame pleural quiloso ¢ de ascite quilosa, podendo
acometer diversos orgdos como 0ssos, bago, pulmio e outros. E ainda considerada um desafio diagnéstico devido ao pouco
conhecimento sobre a doencga, o nimero limitado de casos relatados, ¢ devido ao acometimento difuso, com diversas possibilidades
de manifestagdes clinicas a depender do 6rgdo acometido.

O padrao ouro para diagndstico continua sendo o anatomo-patologico, porém, achados radiologicos sugestivos, juntamente com
clinica compativel e a comprovacao de derrames quilosos, tendo outras etiologias afastadas, confirmam diagndstico presuntivo de
linfangiomatose difusa. Até o momento, nenhuma terapéutica se mostrou eficaz, sendo uma doenga com evolucao desfavoravel e
prognostico ruim. O estudo em questdo relata um caso de linfangiomatose difusa presumida.
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ABSTRACT

Diffuse lymphangiomatosis, also known as Gorham-Stout syndrome, is a rare disease. The pathology causes morphological
alterations caused by the infiltration of lymphatic tissue, as well as the formation of chylous pleural effusion and chylous ascites,
which can affect several organs such as bones, spleen, lung and others. Still considered a diagnostic challenge due to the limited
knowledge about the disease, the limited number of cases reported, and due to diffuse involvement, with several possibilities of
clinical manifestations depending on the affected organ.

The gold standard for diagnosisremains the anatomo-pathological, but suggestive radiological findings, along with compatible clinical
and evidence of chylous effusions, having other etiologies away, confirm a presumptive diagnosis of diffuse lymphangiomatosis.
To date, no therapy has been effective, being a disease with unfavorable evolution and poor prognosis. The present study reports a
case of presumed diffuse lymphangiomatosis.
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INTRODUGAO

A linfangiomatose difusa, também conhecida como
Gorham-Stout, ¢ uma doenga rara,' mais incidente em criangas
e adultos jovens,” caracterizada pela proliferagdo andmala
de canais vasculares ¢ linfaticos.® As causas desta patologia
ainda ndo sdo totalmente definidas,® contudo, acredita-se
que a etiologia seja multifatorial.> A apresentac¢do clinica €é
bastante variavel e depende dos 6rgaos acometidos. A maior
parte dos casos apresentam comprometimento pulmonar e
6sseo caracterizado por lesdes osteoliticas, sendo possivel
ainda acometimento hepatico, esplénico e cutineo.”® A
linfangiomatose ¢ uma condi¢do marcada pelo aumento no
tamanho e nimero de canais linfaticos de paredes finas que
sdo interligados e dilatados de forma patoldgica formando
cistos.” As complicagdes dessa entidade sdo decorrentes das
confluéncias desses canais e cistos que tendem a infiltrar os
tecidos circundantes, causando alteragdes devido a invasdo e/
ou compressdo de estruturas, apesar da auséncia de malignidade
histologica ou infecgdo.” Entre as possiveis complicagdes
destacam-se como mais graves: quilotérax e a compressao
de medula espinhal.’ Apresentando pouco mais de 200 casos
relatados,’ por ser extremamente rara ¢ pouco diagnosticada e
nao se tem dados precisos quanto areal prevaléncia da sindrome.
Sua natureza incomum a torna a um desafio diagndstico e
terapéutico.® Objetivou-se relatar um caso de linfangiomatose
difusa — Sindrome de Gorham-Stout do Hospital Universitario
Walter Cantidio da Universidade Federal do Ceara.

RELATO DO CASO

Homem de 24 anos previamente higido apresentou
quadro de dor em regido retroesternal, agravada com
a inspiragdo profunda. Houve resolugdo espontanea,
mantendo-se assintomatico durante 2 anos, até surgimento de
linfonodomegalias em regido inguinal a direita, menor que
1(um) cm, dolorosa, sem crescimento aparente, ou sinais que
sugerissem malignidade. Concomitantemente iniciou quadro
de dispneia aos grandes esfor¢os, com progressiva sensagao
de peso em regido toracica. Queixava ainda de quadro algico
em regido abdominal (hipocondrio direito e fossa iliaca
direita), torax e regido lombar de intensidade variada, sem
fator desencadeante, porém, com piora a movimentacdo e
melhora parcial com analgésicos. Quadro abdominal era
acompanhando por equimose e¢ edema local que duravam
poucos dias, associado a dor & compressdo e sem associacao
com sintomas dispépticos. Apresentou perda ponderal de 8kg
(15% do peso habitual) em 7 meses. Negava febre, tosse,
dispneia ao repouso, edema de membros, alteragdes do habito
evacuatorio ou lesoes de pele.

Em investigac@o inicial, evidenciou ao exame fisico derrame
pleural e ascite. O estudo radioldégico mostrou alteragdes
heterogéneas em vértebras e cistos esplénicos. Durante
internagdo ndo chegou a completa clucidagdo etioldgica
do quadro, e mesmo sem confirmagdo diagnostica realizou
tratamento empirico para tuberculose pleural com rifampicina,
isoniazida, pirazinamida e etambutol, com aparente melhora
do quadro. Porém, apds 6 meses de tratamento regular,

paciente mantinha queixas de dor toracica que agravava com
inspiragao profunda e esporadica dispneia em repouso, além de
desconforto abdominal equivalente a dor do inicio do quadro.
Paciente novamente foi submetido a toracocentese guiada por
ultrassonografia. O liquido puncionado apresentava aspecto
quilo-hematico, sendo confirmado apos analise laboratorial,
aumento na dosagem de triglicerideos da amostra coletada
(195mg/dL-referéncia: 110mg/dL), e quantidade insignificante
de hemacias. A investigagdo foi complementada com estudo
radiolégico avancado com tomografia computadorizada e
ressonancia nuclear magnética. Paciente foi submetido a
bidpsia de vertebra, sem intercorréncias, porém, com laudos
histopatologicos inconclusivos, visto que o material coletado
ndo caracterizou a lesdo, sendo formado somente por tecido
0sseo sem alteracao.

Paciente negava uso ativo de alcool, tabaco e substancias
psicoativas. Morava em casa de alvenaria; em boas condigdes
hidrossanitarias, ndo criava animais. Negava historia familiar
equivalente ao quadro. Nega consanguinidade dos pais.

O paciente relatado apresentava queixas vagas, com
acometimento de diversos 6rgdos, no qual a principal queixa
foi dor (abdome, torax, coluna lombar), seguida por quadro
dispneico e sensacdo de peso no peito, sendo posteriormente
diagnosticado derrames pleurais e ascite. O diagnostico
foi estabelecido visto quadro clinico compativel, além da
confirmacdo de derrame pleural quiloso (quilotérax) e,
sobretudo, pelas alteragdes radioldgicas caracteristicas, como
formacgdes cisticas, derrames cavitarios e lesdes Osseas.
O paciente seguiu ambulatorialmente com queixas de dor
abdominal discreta, dispneia e manutencao do derrame pleural
bilateral, sendo optado por iniciar propranolol.

Resultado dos Principais Exames Complementares:

e Ultrassonografia (USG) abdominal: esplenomegalia
com multiplas formagdes cisticas no parénquima esplénico
(microabcessos, microbacteriose, doenga fungica) e ascite.

e USG de torax: derrame pleural volumoso bilateral

e Ressonancia magnética (RM) de pelve e coluna lombo-sacra:
alteracdo difusa do sinal da medula 6ssea da coluna e da pelve,
destacando-se areas mal definidas com hipersinal na sequéncia
T1, além de alteragdes focais alongadas, tortuosas, por vezes
confluentes, de aspecto cistico, com alto sinal na sequéncia T2
e hiposinal T1, as quais exibem realce nas fases pos-contraste,
mais evidentes no corpo vertebral de L1 e na asa do iliaco
direito. Destaca-se acometimento também dos arcos costais,
os quais se apresentam expandidos. Impressdo diagnoéstica:
Alteragdoes de aspecto cistico de todas as estruturas do
esqueleto axial. Volumoso derrame pleural bilateral, ascite,
formacdes de aspecto cistico na regido perirretal e no bago.

e Tomografia Computadorizada (TC) de torax: colegdes
liquidas extrapleurais bilateralmente, mais volumosa a direita.
Existe contetido gasoso em permeio a colecdo situada a direita,
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estendendo-se ao mediastino, aos planos musculos adiposos
da parede toracica, inclusive para a cavidade medular de arco
costal adjacente. Dentro do contexto clinico atual, sugere-se
considerar a possibilidade de malformagdes linfaticas
(linfangiomas). Derrame pleural de moderado volume
bilateral. Sinais de infiltragao patologica da medula 6ssea do
esqueleto axial, devendo representar linfangiomas dentro da
hipétese clinica aventada (anomalia linfatica generalizada/
linfangiomatose generalizada).

DISCUSSAO

Os sintomas presentes na sindrome de Gorham-Stout
dependem dos sistemas de 6rgdos envolvidos e da extensdo
acometida. No inicio da doenga, os pacientes podem
ser assintomaticos devido ao curso evolutivo lento da
enfermidade, quando surgem, os sintomas sao inespecificos
para a sindrome, assim, os pacientes podem ser conduzidos
de forma imprecisa.® Os sinais toracicos sao dispneia,
dor toracica, tosse, sibilanica, derrame pleural, dor Ossea,
fraturas patologicas e deformidades toracicas.” Além disso,
a ocorréncia de derrames quildlicos € achado importante na
suspeita diagnostica.'® Quadro abdominal com dor e distensao
sdo referidos no acometimento intestinal e peritoneal. O
diagndstico se torna um desafio devido a raridade e amplo
espectro de caracteristicas clinicas, histologicas e de imagem.
Uma pista diagnostica importante ¢ a coexisténcia de lesdes
Osseas liticas® e derrames quilosos (pleural e/ou ascitico).*
Os achados na tomografia computadorizada de torax que
podem favorecer o diagnostico®! incluem o seguinte: “(I)
espessamento bilateral dos septos interlobulares e feixes
broncovasculares; (II) opacidades irregulares de vidro fosco;
(iii) infiltracdo liquida difusa no tecido mole mediastinal e
hilar, resultante da proliferagdo difusa de canais linfaticos
e acumulacdo de liquido linfatico; e (iv) derrame de pleura
bilateral”.” Os achados radioldgicos abdominais incluem
confluéncia de lesdes de baixa densidade, parénquima
esplancnico heterogéneo com presenca de lesdes cisticas e
espessamento mesentérico pode ser visto em alguns casos.!
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