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Resumen

Objetivos:Introduccion: La enfermedad de Gorham-Stout (EGS) u ostedlisis esencial es una patologia
infrecuente caracterizada por la progresiva desaparicion del tejido dseo y su posterior sustitucion
por tejido fibroso. La etiologia continta siendo desconocida e histolégicamente se caracteriza por la
proliferacion de vasos linfaticos en los canales vasculares dseos. La clinica es variable en funcion del
hueso afectado y el desarrollo de complicaciones, por lo que el tratamiento también lo sera.
Objetivos: Valorar las caracteristicas clinicas de los pacientes con EGS que desarrollan como
complicacién un derrame pleural mediante la realizacién de una revisién sistematica. Estimar las
diferentes opciones terapéuticas disponibles. Establecer el prondstico tras la presentacion del
derrame como complicacion.

Material y métodos:Se ha realizado una buisqueda sistematica en Pubmed con los siguientes

términos: "Gorham-Stout", "Gorham&#39s disease", "vanishing bone", "idiopathic osteolysis",
"pleural effusion", “chylothorax” y se han seleccionado pacientes que desarrollaron derrame pleural
como complicacidn asociada a esta enfermedad. Se han valorado diferentes variables

epidemioldgicas, clinicas, diagnosticas y terapéuticas.

Resultados:Se seleccionaron 39 articulos con un total de 42 pacientes que cumplian con los criterios
de seleccion (criterios clinicos o anatomia patoldgica compatible y derrame pleural). En el analisis
descriptivo realizado, el 72% fueron varones y el 28% mujeres, y el 45% de los pacientes tenia entre
0y 9 afnos cuando presentaron los primeros sintomas. El 100% tenia una anatomia compatible con el
diagndstico de EGS. Destaca la necesidad de tratamiento quirdrgico para solucionar el derrame
pleural en un 78% de los casos y la introduccién de nuevos farmacos como el sirélimus a partir de
2004. Las técnicas quirdrgicas mas utilizadas son la pleurodesis (36%), la ligadura del conducto
toracico (18%) y la pleurectomia asociada a las anteriores (11% y 18% respectivamente). Los
farmacos mas utilizados son el interferén a2b (27%) y los bifosfonatos (21%), aunque el sirélimus
también esta dando buenos resultados. La mortalidad fue de un 26%.

Discusion:Se expone la primera revision sistematica realizada sobre la EGS con derrame pleural
como complicacidn. En lo referente a la edad, nuestros resultados coinciden con otros sobre la EGS,
donde predomina el decenio de 0 a 9 anos. E1 100% de los pacientes presentaba anatomia patologica
compatible, por lo que existe poca variabilidad en el diagnodstico. Respecto al tratamiento, el mas
utilizado fue el interferén a2b aunque la variabilidad en el tratamiento es elevada predominando en
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el siglo pasado el tratamiento quirtrgico y radioterapéutico; y en el presente, mayor tendencia al
médico con casos muy recientes que presentan respuesta muy positiva al sirélimus. La mortalidad
(26%) es superior a la EGS sin afectacion pleural (16%).

Conclusiones:La revision sistematica realizada demuestra que la clinica de la EGS con derrame
pleural es heterogénea y las opciones terapéuticas también dependen de la region afectada. El
prondstico es incierto y la mortalidad es elevada cuando se desarrollan complicaciones como el
derrame pleural. Limitaciones: bisqueda en una sola base de datos. Se descartan los articulos
escritos en aleman y francés, sélo se utilizan los escritos en inglés o espafiol. Escaso nimero de
casos registrados. Heterogeneidad entre los datos de los casos aportados.
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