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Revisón de historia clínica.

El SGS es una enfermedad rara, etiología desconocida,
con proliferación de estructuras vasculares de pared
delgada en los huesos resultando en osteolisis
progresiva. Las malformaciones linfáticas pueden
presentarse en cualquier localización anatómica, un
solo hueso o múltiples como en pelvis, vertebras,
costillas, cráneo. Radiológicamente, resorción cortical
y osteolisis progresiva, las alteraciones linfáticas se
extienden a pleura y pericardio generando derrame
pericardico quiloso y quilotorax de muy difícil manejo
confiriendo mal pronóstico.

Hombre, 38A, sin antecedentes, consulta por dolor
pleurítico en HTD y disnea. Rx/tórax: derrame pleural
izquierdo, no masas ni desviación del mediastino.
Toracentesis: Líquido lechoso, trigliceridos 2293mg/dl, se
hace diagnóstico de quilotorax; se realizan drenajes, ajuste
dietario, decorticación y pleurodesis izquierda, nutrición
parenteral, ligadura del conducto torácico, infusión de
octeotride, todas medidas para el quilotorax recidivante.
después de una hospitalización de 4M le dan de alta.
Rapidamente empeora, reingresa con derrame bilateral,
dolor, disnea y ascitis. TAC/tórax/abdomen: derrames
pleurales, ascitis, lesiones líticas vertebrales. PET-CT:
lesiones en L2-L3 sin hipermetabolismo. Nuevamente se
hace toracostomia, toracoscopia, decorticacion, pleurodesis
bilateral, laparoscopia, toma de biopsias, nutrición
parenteral. Bx/hueso/pleura/ganglio: muestran morfología y
perfil inmunofenotipico de Hemangiolinfangiomatosis,
compatible con SGS. Progresa a falla respiratoria,
intubación, ventilación mecánica invasiva. Se adiciona
Sirolimus 0.8mg/mt2, con disminución paulatina de la
producción por tubos de tórax, reexpansión pulmonar y
extubación, continúa ambulatorio con el tratamiento
establecido.

El SGS es mas común en niños y jovenes, mas en
hombres, sin etiología clara con extensa proliferación de
canales vasculares que reemplazan el hueso. Quilotorax en
17%, raramente bilateral como en nuestro paciente, su
presencia confiere mal pronóstico y en la actualidad no hay
una guía de tratamiento uniforme.
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Objetivo

Presentamos el caso de un paciente joven con quilotorax
no traumatico bilateral recidivante, lesiones osteolíticas
vertebrales y múltiples complicaciones relacionadas cuya
etiología directa es SGS.

Material y Métodos

TAC de tórax con efusión pleural loculada, con presencia de tubos
de tórax bilaterales, engrosamiento pleural bilateral, neumotórax
residual.

Resultados

Conclusiones
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A,B,C, Vertebra, pleura, peritoneo, con lesión vascular.
D,E Inmunohistoquímica con expresión de D2-40 en la pleura y el peritoneo.
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