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Paciente mujer de 52 años
remitida al servicio de Cirugía
Torácica tras descubrir una
tumoración en pared torácica tras
una radiografía de tórax por
neumonía complicada.
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Antecedentes personales.
- HTA, no DM.
- 2008: Hemorragias subaracnoidea por

MAV en fosa posterior y hemorragia
intraocular OD (Sd de Terson).
Consecuencias: hemiparesia derecha,
dismetría leve hemicuerpo derecho,
marcha atáxica.

- 2009: TEP con filtro vena cava inferior.
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Exploraciones complementarias:
- TAC: Masa voluminosa de 6 x 

6,2 x 5,4 cm centrada en 7º 
arco costal posterior derecho 
de densidad heterogénea 
con impronta y afectación de 
la 6º costilla y comprime 
parénquima pulmonar. 
Hemangiomas vertebrales en 
T2, T5, T8 , T12, L1, L2 y L3.

- PET-TAC: Incremento
metabólico con SUV max 4,5.

- BAG: neoformación vascular 
sin atipias con morfología de 
angioma.

- RMN: hemangioma atípico.
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Diagnóstico:
- Fragmentos de partes blandas
con anomalía vascular encuadrable
en malformación vascular tipo
linfático con afectación/lisis de la
7ª costilla.
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- Anomalía Linfática Generalizada:
- Vasos linfáticos dilatados y proliferados de

manera difusa o multicéntrica y afectación
mas visceral. ÁREAS LÍTICAS EN CAVIDAD
MEDULAR.

- Enf. Gorham-Stout:
- Osteolisis en segmentos óseos con

proliferación localizada de capilares
vasculares o linfáticos en áreas de hueso
afecto y puede extenderse a tejido
periférico. ÁREAS LÍTICAS CON PERDIDA DE
CORTICAL ÓSEA.
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Enf Gorham-Stout, Enf de
desvanecimiento óseo, absorción
espontanea de hueso o “Hueso fantasma”.

Descrita por primera vez a finales del S.
XIX.

Sustitución completa del hueso por un
tejido fibrovascular y/o linfático .

Etiología desconocida: asociación a la
mutación somática del gen PIK3CA (40-
60%).
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Diagnostico por exclusión:
- Clínica: Signos y síntomas asociados a

alteraciones óseas y analíticamente sin
alteraciones salvo elevación de FA.

- Radiológicamente: Lesiones líticas
- 1ª fase: Osteolisis intraósea.
- 2ª fase: Aumento de la

deformidad.
- 3ª fase: Rotura de cortical.

Complicaciones: Fracturas patológicas,
alteraciones neurológicas y/o respiratorias.
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Histología: proliferación de
canales vasculares irregulares
compuestos por células
endoteliales en ausencia de
atipia citológica, respuesta
osteoblástica puede estar
presente, no ulceración.

IHQ: CD31, CD34, 
factor VIII y D2-40 +.
WT1 -.



Anomalías Vasculares. 

Tratamiento
medico:
- Corticoides.
- Propanolol.
- Interferón alpha.
- Rapamicina

(mTOR).
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Conclusiones:
- Las anomalías linfáticas suponen un

espectro que reúnen a varias
entidades muy parecidas entre ellas.

- La principal diferencia entre una
Anomalía Linfática Generalizada y enf
Gorham-Stout radica en la presencia o
no de lesiones líticas con perdida de la
cortical en huesos de forma continua.

- Enf. Gorham-Stout es una entidad
poco frecuente a tener en cuenta
cuando el cuadro clínico orienta a una
malformación vasculolinfática por las
implicaciones pronósticas que conlleva
retrasar su tratamiento.

- Importancia de los marcadores IHQ
D2-40, WT1 y Ki67 para discernir entre
neoplasia y malformación vascular.



Muchas gracias
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