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A síndrome de Gorham-Stout (SGS) é uma doença rara,
de etiologia desconhecida, caracterizada por lesões os-
teolíticas progressivas, associadas a proliferação he-
mangiomatosa e/ou linfangiomatosa e edema dos teci-
dos moles1-3. Embora o seu início possa ser insidioso, a
progressão para osteólise extensa monostótica ou po-
liostótica, pode condicionar o desaparecimento do osso
na sua totalidade1. Em geral atinge apenas um osso, mas
mais tarde poderá haver atingimento dos ossos adja-
centes, não respeitando limites articulares4. 

Qualquer osso pode ser atingido, sendo os ossos do
crânio, do ombro e da bacia as localizações mais des-
critas4-6. O atingimento cutâneo é raro e parece estar as-
sociado a doença mais grave1,5. A SGS pode surgir em
qualquer idade mas afecta sobretudo crianças e adultos
jovens1,3,5,6. 

A compressão da medula espinhal e o quilotórax são
as duas complicações mais graves desta patologia, con-
dicionando esta última uma elevada taxa de mortali-
dade2,5,7. 

A terapêutica continua a ser bastante controversa3,5,6.
O pamidronato é utilizado pelo seu efeito inibidor da
osteólise3-5 e o interferão α2b pelo seu efeito anti-an-
giogénico3,6, sendo este último a primeira escolha para
doentes com lesões extensas3. 

O prognóstico é muito variável, desde progressão
lenta com lesões mínimas à evolução rápida e com de-
formidade e impotência funcional marcadas2. 

CASO CLÍNICO

D.G., sexo masculino, actualmente com nove anos de
idade, aparentemente saudável até aos três anos, altu-
ra em que surgiu tumefacção nodular na face interna da
coxa direita. Progressivamente verificou-se um au-
mento gradual do volume de todo membro inferior di-
reito, poupando inicialmente o pé, com posterior ex-
tensão para o escroto e hipogastro. Aos sete anos iniciou

coxalgia à direita, sobretudo vespertina, associada a ca-
lor e eritema locais. 

Em Abril de 2009 (sete anos de idade), na primeira
observação no Hospital Pediátrico Professor Carmona
da Mota, apresentava edema difuso dos genitais e do
membro inferior direito (sem envolvimento do pé),
com tom acastanhado no membro inferior e violáceo no
escroto, hipogastro e discretamente no flanco direito
(Figuras 1 e 2). Analiticamente apresentava anemia nor-
mocítica e normocrómica (Hb 10,0 g/dl, VGM 76 fl),
VS 58 mm/1ª h, fosfatase alcalina normal (208 UI/L)
com cálcio e fósforo séricos normais. Na tomografia
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FIGURA 1. Face posterior dos membros inferiores em que se 
visualizam as alterações já descritas no membro inferior 
direito, sendo notória a assimetria em termos de coloração e 
dimensões (fotografia tirada em Abril 2009)

FIGURA 2. Hipogastro, escroto e face anterior dos membros 
inferiores em que se visualizam as alterações já descritas 
(fotografia tirada em Abril 2009)



axial apresentava múltiplas lesões osteolíticas no fé-
mur (sobretudo territórios metadiafisários distal e pro-
ximal), acetábulo, asa do ilíaco e hemi-sacro direitos e
sinais micro-osteolíticos muito incipientes nos corpos
vertebrais de D12-L5 (Figuras 3-5). 

Assumido o diagnóstico de SGS, iniciou terapêuti-
ca com inferferão α2b (Julho de 2009) na dose de
3000000 U subcutâneas, três vezes por semana. Qua-
tro meses depois associou pamidronato 0,9 mg/kg/
/dose em ciclos de três dias, cada três meses. Verificou-
-se uma resposta clínica em termos de coloração cutâ-
nea, ficando sem dor um mês após iniciar interferão.
No entanto, o edema progrediu atingindo o pé, desde
Outubro de 2009. A evolução clínica foi ainda com-
plicada com linfangite no membro inferior direito, em
Dezembro de 2010, com boa resposta à flucloxacilina. 

Suspendeu terapêutica com interferão, ao fim de
dois anos, mantendo-se a tumefacção homogénea dura
de todo o membro e do escroto. Na última avaliação ra-
diológica não havia agravamento das lesões ósseas.  

dISCUSSÃO

O SGS tem geralmente mau prognóstico, não haven-
do consenso em relação à terapêutica mais adequa-
da3,5,6. Neste caso iniciou-se interferão α2b e poste-

riormente pamidronato pois as lesões ósseas extensas
não dariam lugar a radioterapia ou cirurgia. Esta tera-
pêutica trouxe alívio da dor e a estabilização das lesões
ósseas, mas não impediu a progressão da tumefacção. 

A utilização da radioterapia em lesões localizadas
parece ser útil pelo seu efeito inibidor da osteólise e
por vezes com algum nível de recalcificação, no en-
tanto os resultados são muitas vezes imprevisíveis2 e
não parece ter interesse nas lesões extensas3. Também
estão descritas algumas técnicas cirúrgicas, nomeada-
mente a aplicação de enxertos ósseos, no entanto com
resultados variáveis2,3,6.

A hiperplasia linfática condicionada pelo SGS e uma
solução de continuidade cutânea terão sido factores
determinantes para o quadro clínico de linfangite, que
no entanto teve uma boa resposta à antibioterapia ins-
tituída. 
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FIGURA 3. Imagem radiológica dos membros inferiores em 
que são visíveis as múltiplas lesões osteolíticas na porção 
metadiafisária distal do fémur direito (Outubro de 2009)

FIGURA 4 e 5. Imagens de Angio-TAC dos membros inferiores
e bacia (face anterior e posterior, respectivamente) em que se
visualizam as múltiplas lesões osteolíticas sobretudo na porção
metadiafisária proximal do fémur, acetábulo, asa do ilíaco à 
direita (Junho de 2009)
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