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Resumo: A linfangiomatose € uma condicéo rara caracterizada por linfangiomas difusos que podem afetar
vérias estruturas do corpo. Quando apresenta-se com destruicdo 6ssea, € chamada de doenca de
Gorham-Stout. O diagndstico requer critérios sugestivos e a etiologia e tratamento ainda ndo séo
bem definidos. Paciente masculino de 7 anos, D.L.A, procurou atendimento apds um trauma de
bicicleta, percebendo aumento de volume na coxa esquerda. A ultrassonografia inicial mostrou
uma colecdo de 2 x 0,5 x 0,5 cm na regido do trauma. O tratamento com antibiéticos e anti-
inflamatérios foi ineficaz, levando a internagdo para investigagcdo diagnéstica. Ressonancia
magnética e RX revelaram multiplas |esdes liticas cisticas em 0ssos e partes moles. RX de torax
revelou derrame pleural esquerdo, com drenagem de 1 litro de secrecéo leitosa, indicativa de
quilotérax. Diante do quadro e produgdo continua de quilo optado por iniciar tratamento continuo
com sirolimus, que proporcionou uma melhor qualidade de vida e permitiu a desospitalizacéo do
paciente apos. Realizada bidpsia de iliaco e fémur esquerdo além de tecido conjuntivo e adiposo
entremeado por canais vasculares com anatomo patologico e imuno histoquimica com D2-40,
que ressaltou a lesdo vascular favorecendo o diagnostico de linfangiomatose. Diante da somatéria
de achados realizado diagnéstico de Linfangiomatose difusa — com importante suspeita de
Sindrome de Gorham-Stout. Paciente encaminhado para centro especializado para seguimento
investigativo e de tratamento. A sindrome de Gorham-Stout € rara e costuma afetar multiplos
0ssos simultaneamente, podendo variar de lesbes assintométicas a fraturas patoldgicas, dor e
disfuncdo neuroldgica devido a compressdo ou lise Ossea. Estd frequentemente associada a
quilotérax, quilopericardio ou ascite quilosa. O diagnéstico € desafiador devido a auséncia de
caracteristicas histopatol bgicas especificas. O tratamento depende dos sintomas e pode envolver
multiplas abordagens terapéuticas, incluindo farmacos, cirurgia e radioterapia. Dentre o arsenal
terapéutico, esta o sirolimus, medicamento que demonstrou eficicia na reducéo de malformacdes
linféticas e sintomas, melhorando a qualidade de vida ao reduzir doenca 6ssea e derrames pleural
e pericardico. A linfangiomatose disseminada, embora rara, deve ser considerada na presenca de
quilotérax sem trauma. O entendimento da fisiopatologia, critérios diagndsticos e abordagens
terapéuticas ainda necessita de mais estudos. No caso relatado, o paciente teve quilotdrax e lesbes
controladas, permitindo alta e seguimento ambulatorial, mas 0 manegjo pode ser complexo em
outros casos.
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