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r  e  s  u  m  o

A doença de Gorham, também conhecida por osteólise maciça idiopática, é uma patologia

rara,  caraterizada por uma proliferação vascular que resulta na destruição e reabsorção da

matriz óssea, de etiologia desconhecida. Foi descrita pela primeira vez em 1838 por Jackson,

mas foram Gorham e Stout, em 1955, que definiram a doença como uma entidade específica.

Com uma apresentação clinica variável, geralmente tem um comportamento progressivo. O

tratamento permanece controverso, não há um tratamento padrão. Essa patologia apresenta

geralmente um prognóstico favorável. É apresentado um caso de doença de Gorham com

envolvimento do quadril esquerdo, num doente do sexo masculino, sem antecedentes de

relevo.
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a  b  s  t  r  a  c  t

Gorham’s disease, also known as idiopathic massive osteolysis, is a rare pathological condi-

tion  characterized by vascular proliferation that results in destruction and reabsorption of

the  bone matrix, of unknown etiology. It was first described by Jackson in 1838, but it was

Gorham and Stout, in 1955, who defined this disease as a specific entity. It has variable cli-

nical presentation and generally has progressive behavior. Controversy continues regarding

the  treatment and there is no standard treatment. This pathological condition generally
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presents a favorable prognosis. Here, a case of Gorham’s disease with involvement of the

left  hip is presented, in a male patient without relevant antecedents.
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Introdução

A doença de Gorham apresenta-se como uma  osteólise idio-
pática progressiva de um osso ou ossos adjacentes à volta de
um foco, sem respeitar as fronteiras articulares.

Pode afetar qualquer parte do esqueleto. Os locais mais
acometidos são o crânio, o ombro e a pélvis.1

A apresentação clínica depende do local envolvido e decor-
rem por vezes vários meses/anos até o diagnóstico. Em
determinados casos, a doença manifesta-se de forma aguda,
com dor incapacitante. A primeira manifestação são as fra-
turas espontâneas comuns. Noutros pacientes, a doença de
Gorham apresenta um curso insidioso, com fraqueza muscu-
lar progressiva.

Essa doença tem um caráter progressivo na maioria dos
pacientes e pode, em determinados casos, ser um processo
autolimitado. O curso natural dessa patologia geralmente é
benigno e apresenta como complicações eventualmente fatais
os derrames pericárdicos e pleurais, quando o mediastino é
atingido.

Os exames radiológicos, notadamente raio X (RX), tomo-
grafia computorizada (TC) e ressonância magnética (RM),
associados a biópsia óssea, são essenciais no diagnóstico dife-
rencial dessa patologia rara.

O tratamento médico da doença de Gorham inclui
radioterapia, fármacos antiosteoclásticos (bifosfanatos) e a
interferona �-2b. As opções cirúrgicas incluem a ressecção da
lesão e o preenchimento com enxerto autólogo/heterólogo ou
reconstrução da articulação com recurso a artroplastias.

Relato  do  caso

Doente com 48 anos, sexo masculino, etnia branca, antece-
dentes de consumo de drogas endovenosas, observado em
consulta externa de ortopedia por coxalgia esquerda, com
cinco anos de evolução, com perda progressiva do arco de
movimento e capacidade de marcha e necessidade de apoio
externo para deambular. Sem história prévia de traumatismo.

Ao exame objetivo apresentou dor à palpação da
região trocantérica esquerda, bem como durante a rotação
interna/externa passiva. Verificou-se, durante os movimentos
ativos, limitação da flexão (30◦) da anca esquerda, bem como
rotação interna (10◦-15◦) e rotação externa (15◦-20◦). Apresen-
tou um Harris Hip Score de 36,65.

Fez RX em carga da bacia (fig. 1), no qual se verificou apa-
rente necrose óssea da cabeça e do colo femoral à esquerda.
O TC da anca esquerda (figs. 2 A e B) revelou reabsorção
óssea completa da cabeça e do colo femoral à esquerda.
A RMN  da anca esquerda (fig. 3) revelou, também, reabsorção
óssea completa do fêmur proximal, bem como a presença de
uma  «massa» vascular no espaço articular, com invasão da
fossa e da parede superior do acetábulo esquerdo e da asa
do ilíaco ipsilateral. Ainda fez cintilografia óssea que revelou

destruição da articulação coxo-femoral esquerda, com fixação
tardia do radiofármaco.

Foi feita uma  biópsia dirigida por TC na anca esquerda.
O resultado anatomopatológico foi compatível com doença
Figura 1 – RX da bacia em carga (incidência AP).

de Gorham e revelou a presença de vasos de pequeno calibre
dispersos.

O paciente encontra-se em vigilância na consulta externa
de ortopedia e foi proposta artroplastia total da anca esquerda.

Discussão

A doença de Gorham, também conhecida como síndrome
de Gorham-Stout, é uma  doença idiopática rara, que se
caracteriza por uma  extensa perda de matriz óssea, que é
substituída por tecido fibrótico e canais vasculares/linfáticos
proliferativos. Existem aproximadamente 200 casos reporta-
dos na literatura.2 Foi descrito pela primeira vez em 1838 por
Jackson3,4 um caso de um adulto, sexo masculino, em que se
verificou reabsorção óssea completa do úmero ao longo de
11 anos. Em 1955, Gorham e Stout5 definiram essa patologia
como uma  entidade específica, após publicação de revisão de
24 casos da doença, e descreveram que «a doença de Gorham
geralmente está associada a uma  angiomatose de vasos san-
guíneos e linfáticos».

A maioria dos casos ocorre em crianças ou em adultos com
menos de 40 anos. Aproximadamente 60% dos casos ocor-
rem em doentes do sexo masculino e não há predisposição
genética aparente.6 O ombro7,8 e a pélvis9 são os locais mais
afetados por essa síndrome, embora possa afetar qualquer
osso.10 Quando atinge as costelas, a escápula ou a coluna
torácica, pode levar ao aparecimento do quilotórax por inva-
são direta de linfangiectasias na cavidade pleural ou via
ducto torácico.11 Nesses casos, é necessário fazer drenagem
cirúrgica. Caso contrário, apresenta uma  taxa de morbili-
dade/mortalidade elevada.11 Contudo, geralmente apresenta
uma evolução benigna.

De caráter progressivo, embora em determinados casos
apresente-se como uma  patologia autolimitada, a sua eti-
ologia/patofisiologia permanece desconhecida. O processo
patológico caracteriza-se pela substituição de osso nor-

mal por tecido vascular não neoplásico, de comportamento
agressivo,10,12 semelhante a um hemangioma/linfangioma.
No estágio precoce da lesão, o osso é reabsorvido e substituído
por tecido conjuntivo fibroso hipervascular e/ou angiomatoso.
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Figura 2 – A, TC da bacia (corte a

istologicamente verifica-se a presença de vasos com parede
na, que podem ser capilares, sinusoidais ou cavernosos. Em
stágios tardios, existe uma  destruição progressiva do osso,
om aparecimento de tecido fibrótico e osteólise maciça.13

A natureza exata do processo patológico não é conhecida.
orham e Stout5 preconizavam que a hiperemia, as alterações

ocais de pH e as forças mecânicas eram responsáveis pela
bsorção óssea e excluíam o papel dos osteoclastos. Devlin
t al.13 sugeriram que a osteólise presente na doença de
orham deve-se a uma  atividade aumentada dos osteoclas-

os, mediada por níveis aumentados de interleucina-6 (IL-6).
oller et al.14 publicaram seis casos de doença de Gorham, em

ue os resultados histopatológicos evidenciam um aumento
o número de osteoclastos. Hirayama et al.15 sugeriram que

 aumento de osteoclastos se deve a uma  maior sensibilidade
os precursores a fatores humorais, o que promove a formação
e osteoclastos e a reabsorção óssea.

As manifestações clínicas são variáveis e dependem
o local atingido. Alguns pacientes apresentam um início
úbito de dor e edema da extremidade afetada, enquanto
utros apresentam um início insidioso de dor, limitação dos
ovimentos e perda progressiva de força muscular. Apesar

as deformidades ósseas severas, complicações graves são
aras. Pode ocorrer paraplegia quando há envolvimento de
értebras.16 Quando há acometimento do tórax/mediastino,
ode-se desenvolver um derrame pleural, com consequente
nsuficiência respiratória, cujo desfecho pode ser fatal.17

As análises laboratoriais de rotina não são úteis no diag-
óstico da doença de Gorham. Pode apenas estar elevada a

Figura 3 – RMN  da bacia (corte coronal).
); B, TC da bacia (corte coronal).

fosfatase alcalina sérica. Os exames radiológicos, como o RX,
o TC e a RMN, são úteis no diagnóstico. A aparência mais
dramática da osteólise maciça verifica-se no RX. Resnick18

descreveu os achados radiológicos da doença de Gorham. No
estágio inicial da lesão, aparecem focos radioluscentes na
região subcortical/intermedular, semelhantemente à osteopo-
rose. Progressivamente verifica-se dissolução/fragmentação
e  desaparecimento da porção óssea afetada. O restante do
tecido ósseo fica «pontiagudo» e é acompanhado de atrofia dos
tecidos moles. A doença pode-se estender a ossos contíguos e
não respeitar a superfície articular como «barreira». A cintilo-
grafia demonstra um aumento da vascularidade nos estágios
precoces e uma  área de hipocaptação correspondente ao local
de ausência de tecido ósseo em estágios mais tardios.19

O diagnóstico da doença de Gorham só pode ser estabe-
lecido após a exclusão de outras causas mais comuns de
osteólise, como infeção, câncer (primário ou metastático) e
doenças endocrinológicas e inflamatórias. Contribui para isso
a biópsia (aberta, ecoguiada, guiada por TC), que estabelece o
diagnóstico definitivo.

Por causa da sua raridade, não existe um tratamento
padrão para essa patologia. O tratamento médico inclui a
radioterapia,20 bifosfanatos21 e interferona �-2b.22 A radi-
oterapia em doses moderadas (40-45 Gy em duas frações)
apresenta bons resultados clínicos, com uma  baixa taxa de
complicações.21 O tratamento cirúrgico, talvez a modalidade
principal, inclui a ressecção da lesão e reconstrução óssea com
enxerto ósseo ou artroplastia. O quilotórax é a complicação
mais grave, quando a doença de Gorham atinge o tórax e
é potencialmente ameaçadora da vida. Para essas situações
estão reservados procedimentos cirúrgicos como pleurecto-
mia, pleurodese e derivação para o ducto torácico.23,24 Nesses
casos, a radioterapia fica reservada para pacientes que não
tolerem procedimentos invasivos.

Conclusão

A doença de Gorham é uma  patologia musculosquelética rara,
peculiar, em que o osso afetado virtualmente se desintegra e é
substituído por tecido conjuntivo fibroso vascular. A etiologia

é especulativa. A apresentação clínica é muito variável e a sua
história natural é de prognóstico imprevisível. Não existe tera-
pêutica eficaz estabelecida. A maioria dos pacientes é tratada
com radioterapia e procedimentos cirúrgicos.
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