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Resumo: A doenca de Gorham-Stout (GSD), também conhecida como “doenca do osso fantasma’, é

caracterizada por ostedlise progressiva com substituicéo do tecido 6sseo por tecido linfético (1).
A apresentacdo e a sintomatologia sdo variaveis8203; e dependem da localizacdo e extensdo do
processo osteolitico. Dada a raridade da doenca e suas diversas manifestacbes, como o0
quilotorax, o diagnostico preciso pode ser desafiador."Menino, 14 anos, queixa de dor torécica ao
decubito dorsal ha 90 dias (d). Realizado Raio X de térax (RxT) com impressdo de fratura em 3
arcos costais a direita, tratado com analgésicos, sem melhora. Negava trauma. Novo RxT revelou
derrame pleural (DP) bilatera volumoso, recebeu antibiéticos. Apds 10 dias iniciou com
dispneia, prostracdo, dor ventilatério-dependente e perda ponderal de 8 kg. A tomografia de torax
mostrou &reas de rarefagdo Ossea e DP bilateral volumoso. Foi drenado, apresentando
triglicerideos no liquido pleural (71 mg/dl). Persistiu com drenagem a esquerda, sendo transferido
para investigacdo diagnostica. Foram descartadas neoplasias e tuberculose. Optado por
pleuroscopia com bidpsia de costelas DP quiloso ( triglicerideos 1452 mg/dl). O
anatomopatol6gico revelou sinais de reabsorcdo Ossea e areas osteoclasticas com presenca de
proliferacdo vascular linfatica difusa. Imunohistoquimica positiva para podoplanina (D2-40),
compativeis com GSD. Iniciado manejo com dieta para quilotérax porém mantinha alto débito (+
de llitro/dia) pelos drenos. Optou-se por suspender dieta via oral, iniciar nutricdo parenteral total
e uso de octreotide, sem resposta. Iniciado sirolimo, &cido zoledrénico (dose Unica) vitaminaD e
Calcio. Houve reducéo gradual do volume pelos drenos torécicos, sendo retirado o da esquerda
apos 54d. Recebeu alta apds 66d de internacdo, com minimo esforgo ventilatorio e melhora da
dor torécica. O dreno a direita foi removido 33d ap6s a alta. Manteve tratamento domiciliar com
sirolimo, calcio, vitamina D e dieta para quilotérax. """A GSD € uma sindrome rara que acomete
qualquer faixa etéria, sendo mais prevaente em jovens (2)(3). A patogénese é pouco esclarecida,
mas envolve a ativacdo de osteoclastos e a proliferacdo de vasos linfaticos (3)(4). As
manifestagdes clinicas variam de acordo com os 0ssos afetados. O quilotérax é uma complicacdo
grave, associada a pior prognéstico, com taxa de mortalidade de 40%. A biopsia 6ssea, com
imunohistoquimica positiva para podoplanina D2-40 foi fundamental para o diagnostico (3). O
tratamento é desafiador. O sirolimo tem demonstrado bons resultados, reduzindo as lesdes por
meio da inibicdo da atividade osteocléstica. O écido zoledrénico, combinado com o célcio e a
vitamina D, gudam a controlar a reabsorcéo 6ssea, e a radioterapia pré e/ou pos-cirdrgica pode
ser utilizada em casos refratarios (5)(6). A associagdo desses tratamentos oferece uma abordagem
promissora para 0 manejo da doenca, podendo diminuir a progressdo da ostedlise melhorando a
qualidade de vida dos pacientes.
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