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SINDROME DE GORHAM,
UMA DOENCA RARA...
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O Sindrome de Gorham, também designado de Os-
tedlise macica idiopdtica, sindrome de Gorham-
Stout, «phantom bone disease», «vanishing bone
disease», entre outros, é uma doencgarara, com cer-
ca de apenas 200 casos descritos na literatura em
humanos (também pode surgir em animais...). A
causa é desconhecida, podendo nalguns casos
haver relato de traumatismo local prévio. Caracte-
riza-se por uma proliferacado vascular anormal in-
tradssea, com consequente reabsorcao Gssea ex-
cessiva e substituicao do tecido 6sseo por tecido fi-
bro-vascular. Pode também atingir o tecido subja-
cente (conjuntivo, muscular e visceral). A forma
monostética é a mais frequente, mas pode tam-
bém ser poliostética, sendo os ossos mais atingidos
os do craneo, face, coluna vertebral, escapula, cos-
telas e pélvis.

Surge em qualquer idade, sem preferéncia por
sexo ou raca. Em termos clinicos permanece silen-
ciosa até ocorréncia de fractura ou deformacées
articulares. A incapacidade funcional pode ser mar-
cada.

O grau de complicac¢des varia consoante o local
6sseo envolvido, sendo as complica¢des mais gra-
ves, o quilotérax, derrame pleural/pericardico
(quando estao envolvidas as escapulas, costelas ou
vértebras tordcicas) ou lesdo neurolégica poten-
cialmente ominosa, quando é atingido o craneo ou
a coluna.

O diagnéstico, suspeitado pela radiologia, que
demonstra osteélise completa, é confirmado pela
biépsia, que identifica reabsor¢ao 6ssealocal e pro-
liferacdo vascular/fibrosa. Devem, no entanto, ser
excluidas outras causas de ostedlise.

A evolucdo é imprevisivel, podendo ocorrer re-
missdo espontanea ao fim de alguns anos, progre-
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Figura 4 e 5. Radiografias das maos do doente a data do
diagnéstico, com evidente desaparecimento quase total
dos 3°4° e 5° metacarpos.

dir ou mesmo recorrer apo6s estabilizacao.

Nao existe tratamento eficaz para controlar a
doenca ou prevenir recorréncias. Varios tratamen-
tos foram tentados, com resultados varidveis, en-
tre os quais os bifosfonatos e aradioterapia. Quan-
do surgem complicacdes tordcicas ou neurologi-
cas a opc¢ao é cirargica.

Os autores apresentam o caso de um doente do
sexo masculino, 38 anos, que recorre a nossa con-
sulta por cervicalgia mecanica no contexto de cer-
vicartrose, mas em que o exame objectivo das
maos desperta particular atenc¢do pelas alteracdes
invulgares encontradas. As figuras 1, 2 e 3 ilustram
as suas maos, onde € visivel um aparente encurta-
mento dos 3°, 4° e 5° metacarpos, condicionando
um recuo na implantacdo das falanges proximais
desses dedos. Nas radiografias confirma-se um de-
saparecimento quase completo dos 3° e 4° meta-
carpos e, em menor extensdo, do 5° metacarpo,

por ostedlise macica.

Desde os 14 anos que notara encurtamento pro-
gressivo do 3°, 4° e 5° dedos da mio direita, sem dor
ou qualquer outra sintomatologia associada ou
histéria de traumatismo prévio.

Aos 16 anos é feito o diagndstico, no Servico de
Ortopedia do Hospital de Sao Jodo do Porto, de
Sindrome de Gorham, com base nos achados ra-
diogréficos e na bidpsia 6ssea.

Até a data actual a doenga mantém-se estabili-
zada, sem agravamento ou surgimento de outras
focalizacoes.
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