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RELATO DE CASO * CASE REPORT

Doenca de Gorham da escapula e clavicula: relato de caso
e evolucao de dois anos de uma afeccao rara’

Gorham'’s disease of scapula and clavicle: case report and two-year follow-up of a rare disorder

Paulo Cesar Rocha Oliveiral, Fabio Peixoto Alcantara®, Paola Lima Pasini Judice®, Giovani
Rodrigues Batista?®, llailson de Goes Teles?, Julio Salgado Antunes?

A doenca de Gorham é uma rara desordem osteolitica, de etiologia controversa, que pode afetar qualquer osso. O
substrato histopatolégico é a substituicdo 6ssea por uma formagao expansiva de natureza vascular agressiva, ndo
neoplasica. Descrevemos os achados radiogréaficos, tomogréaficos e de ressonancia magnética de um caso desta afec-
¢do acometendo a escapula esquerda e, dois anos depois, a clavicula ipsilateral.

Unitermos: Doenga de Gorham; Ostedlise macica; Tomografia computadorizada; Imagem por ressonancia magné-
tica.

Gorham'’s disease is a rare osteolytic disorder of still controversial etiology that may affect any bone. The histopathologijcal
substrate for such a condition is the replacement of normal bone by aggressive non-neoplastic expansile vascular tissue.
The authors describe radiographic, computed tomography and magnetic resonance imaging findings in a case of this

entity initially affecting the left scapula and, two years later, the ipsilateral clavicle.
Keywords: Gorham’s disease; Massive osteolysis; Computed tomography; Magnetic resonance imaging.
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INTRODUCAO

A doenca de Gorham é uma desordem
rara caracterizada por extensa ostedlise e
proliferag@o vascular anémala, primeira-
mente descrita por Jackson em 1838, cujo
diagndstico édificil eo prognéstico, impre-
visivel. Suas caracteristicas clinicas e pa-
tol 6gicas foram estabel ecidas por Gorham
e colaboradores (1954) e Gorham e Stout
(1955)39), Também é conhecida por vérios
termos, tais como sindrome de Gorham,
sindrome de Gorham-Stout, sindrome de
Morbus Gorham-Stout, ostedlise macica e
doenca do 0sso evanescente®?,

Relatamos um caso da doenga de
Gorham afetando a escapula esquerda e,
doisanosdepois, aclaviculaipsilateral, em
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uma paciente de 20 anos de idade. Uma
breve revisdo da literatura é realizada.

RELATO DO CASO

Em julho de 2007, uma paciente ent&o
com 18 anosdeidadefoi admitidaqueixan-
do-se de dor intermitente no ombro es-
guerdo hd um ano, com incapacidade pro-
gressiva do membro superior ipsilateral.
N&o haviahistériadefebre, sinaisinflama-
térioslocais, trauma, cirurgiaou radiotera-
pia. O exame fisico demonstrou dor a pal-
pacdo e impoténcia funcional do ombro,
similar auma ruptura maci¢ca do manguito
rotador, sem massapal pavel . Ostestes neu-
rolégicos foram normais. Os exames la-
boratoriais demonstraram apenas leve au-
mento dosniveisde proteinaC-reativa (0,9
mg/dl).

As radiografias do ombro mostraram
ruptura cortical e fragmentacdo 6ssea afe-
tando a porgao superior da escapula, sem
neoformagdo éssea (Figura 1). A tomogra
fiacomputadorizada (TC) demonstrou cla-
ramente 0 acometimento detodaaescapula
(Figura 2). A ressonancia magnética (RM)
evidenciou alteragdo heterogénea do sind
0sse0, com areas de hipersina espontaneo
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Figura 1. Radiografia frontal do ombro esquerdo
mostrando rotura cortical e fragmentacéo da me-
tade superior da escapula, com relativa preserva-
cao da porcao distal. Observar o aspecto normal
da extremidade distal da clavicula.

nasimagens em T1 e predominio de hiper-
sina em STIR, sem expansdo 0ssea ou
componente extradsseo, com realce pos-
contrasteirregular (Figura3A—C). Coexis-
tia uma lesdo expansiva nas partes moles
daregido supraclavicular esquerda, com si-
nal semelhante a anormalidade Gssea esca
pular, porém sem continuidade com esta,
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medindo 4,6 cm no maior eixo (Figura3A),
que ndo foi biopsiada por ter sido conside-
rada como provével formacdo de natureza

Figura 2. Tomografia computadorizada com re-
construgao tridimensional demonstrando extensas
areas de ostedlise em praticamente toda a esca-
pula, com deformidade do processo coracoide e
colo da glenoide (setas).
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linfética. A TC de térax ndo demonstrou
outras ateragdes. A principal hipotese ra-
dioldgica foi doenca de Gorham. Foi rea-
lizada bidpsia Gssea e 0 exame histopato-
|6gico mostrou destruicdo detrabéculas 6s-
Seas com proeminente neoformagao e resb-
sor¢ao Ossea pelas atividades osteobléstica
e osteoclastica, respectivamente. A medula
Ossea estava substituida por tecido fibroso
frouxo, apresentando extensa proliferagéo
vascular (Figura 3D).

Dois anos depois, radiografias e TC de
controle mostraram ostedlise clavicular
distal e progressdo da reabsor¢do da esca-
pula(Figura4). O tratamento tem sido con-
servador, com analgésicos orais e exerci-
cios de fortal ecimento muscular, obtendo-
se controle algico.

DISCUSSAO

A doenga de Gorham pode afetar qual-
quer 0sso, principa mente as cinturas esca-
pular e pélvica. O envolvimento unifocal
éhabitual, enquanto o multifocal éraro®®,
A ostedlise pode cruzar articulagdes™® —

Figura 3. Ressonancia magnética e histopatologia. A: Imagem sagital STIR demonstrando acentuado
hipersinal no corpo da escapula (seta aberta curva) e um componente expansivo extradsseo supraesca-
pular também hiperintenso (seta aberta reta), considerado como provavel leséo linfatica. B: Imagem
axial ponderada em T1 no plano do colo e glenoide evidenciando heterogeneidade de sinal destas estru-
turas, com areas espontaneamente hiperintensas (setas brancas continuas), sugestivas de lipossubsti-
tuicdo 6ssea. C: Imagem axial T1 com supressao de gordura pés-contraste submetida a técnica de sub-
tracéo, levemente caudal em relagéo a B, mostrando realce heterogéneo do colo e glenoide (seta branca
tracejada). D: Fotomicrografia (bidpsia 6ssea) revelando areas de destruicdo dssea (ponta de seta) e
proliferagao vascular (seta preta tracejada) — coloracao por hematoxilina-eosina, aumento 400x.
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Figura 4. A radiografia frontal do ombro esquerdo,
dois anos depois da admissao, exibe inequivoca
progresséo da reabsorcao da escapula e surgi-
mento de ostedlise na face inferior da porcéo dis-
tal da clavicula (setas).

no presente caso ela se estendeu a clavi-
culaapartir daescdpula. A maioriados ca-
sos ocorre antes dos 40 anos de idade, sem
predilecdo por sexo ou predisposicéo he-
reditaria®.

Asmanifestacbes clinicas dependem da
localizagdo, incluindo dor stbita ou insi-
diosa, fraturas patoldgicas, incapacidade
funciona progressiva do membro — como
no presente caso — e atrofia das partes mo-
les>. Os exames de laboratério 3o ines-
pecificos e geralmente normais. O curso
clinico pode ser progressivo, relativamente
estavel ou rapidamente fatal. A resolucéo
espontanea é rariss ma®®. Complicacdes
gravescomo quilotérax, derramepleural ou
pericardico, osteomielite, septicemia e
compressdo da medula espinhal sdo pouco
frequentes®?,

A etiopatogenia permanece obscura. O
substrato histopatol 6gico € a substituicéo
do 0sso normal por tecido vascular agres-
sivamente expansivo e ndo neoplasico, Si-
milar ao hemangioma e linfangioma, que
progressivamente € substituido por tecido
conjuntivo fibroso, podendo ocorrer, ainda,
lipossubstituicdo da medula 6ssea =9,

Aindanéo hatratamento especifico efi-
caz. Radioterapia, cirurgia, medicamentos
antiosteocl asticos (bifosfonatos) e interfe-
ron afa-2b tém sido utilizados com resul-
tados divergentes?59),

Os exames de imagem desempenham
papel importante na propedéutica desta
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doenca, particularmente asradiografiase a
TC. A suspeitainicial, aevolugdo e aavar
liagdo pbs-terapéutica baseiam-se nestes
exames. AsalteragBesradiograficasexibem
evolugdo sequencial, com evidentefaltade
neoformagao 6ssed™®7, Iniciamente, mal-
tiplosfocosradioluzentes sdo vistosem um
0sso relativamente normal, seguidos por
progressdo da deformidade e perda de
massa dsseacom posterior disseminacdo da
ostedlise para as adjacéncias. Erosdo cor-
tical einvasdo local das partes moles pela
massa angiomatosa ocorrem subsequente-
mente, culminando no desaparecimento do
osso remanescente>®”). A TC confirma os
achados radiolégicos e, adicionalmente,
avalia os tecidos moles e orienta a bi6p-
sia”), demonstrando melhor a extensio da
doencaem regides complexas, como acin-
turaescapular. A RM é um método auxiliar,
com grande variabilidade das caracteristi-
cas de sinal e realce pés-contraste que re-
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fletem o espectro da progressao neovascu-
lar e fibrosa™?".

O diagndstico diferencial da doencade
Gorham inclui osteomielite, metéastases,
ostedlise secundaria a artrite reumatoide e
hiperparatireoidismo, aém dediversassin-
dromes osteoliticas. O diagnéstico basela-
Se nos aspectos clinicos, radiolGgicos e,
sobretudo, histopatol gicos*?57®), Vale
ressaltar aimportanciados examesdeima-
gem na suspeita diagndstica inicial, bem
como naavaliacdo daevolucéo e do moni-
toramento terapéutico desta doenca.
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