TRATAMENTO CIRURGICO DE QUILOTORAX BILATERAL EM CRIANCA COM DOENGA DE GOHRAM.
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Introdugéo: sindrome de Gorham ou ostedlise maciga é uma rara doenga de etiologia desconhecida, caracterizada pela
proliferagdo anormal de pequenos vasos, principalmente de capilares linfaticos, que ocasionam destruicdo do tecido 6sseo,
com substituicdo do mesmo por tecido conectivo fibro-vascular. O surgimento de quilotérax piora o progndstico, pois nesta
doencga ele é de dificil tratamento, com grande possibilidade de recorréncia. Relatamos a seguir uma crianga com ostedlise
macica de coluna toracica, que apresentou quilotérax bilateral tratado com sucesso através de ligadura do ducto toracico e
pleurectomia parietal.

Relato de caso: menino, 2 anos e 2 meses, consulta com histéria de tosse seca, taquipnéia, febre e perda de peso ha 2
semanas. Ao exame apresentava importante deformidade da coluna toracica, sem comprometimento neurolégico.
Radiografia de térax evidenciava derrame pleural bilateral e ostedlise em corpos vertebrais de T5-T10. Realizada
toracocentese bilateral, que mostrou liquido leitoso, com elevagao de leucdécitos (3500) e triglicérides (1055), com 87% de
linfécitos. Derrame pleural recorreu a direita, tendo-se realizando drenagem toracica deste lado. Iniciada dieta com
triglicerideos de cadeia média. Como a drenagem toracica persistia volumosa apds sete dias, iniciada nutricdo parenteral
total (NPT). Tomografia computadorizada (TC) de térax demonstrou lesdes osteoliticas de vértebras toracicas entre T5-T10,
principalmente a esquerda, sem evidéncia de massa tumoral. Radiografias de ossos longos revelaram lesdes osteoliticas em
tibias bilateralmente. Bidpsias 6sseas foram inconclusivas, mas com neoformagdo de vasos sugestivas da Sindrome de
Gorham. Realizada drenagem toracica também a esquerda por acimulo de liquido também deste lado. Devido a persisténcia
do derrame bilateral (média de 55 ml/kg/dia) optou-se pela intervengéo cirdrgica através de toracotomia direita, com ligadura
do ducto toracico associado a pleurectomia parietal parcial. Bidpsia de pleura parietal direita evidenciou angioma cavernoso,
realizando-se diagnéstico de doenca de Gorham. No pés-operatério, recebeu pamidronato (0,5mg/kg/dia). Um més apds a
cirurgia tinha ganho peso e ndo apresentava derrame pleural.

Conclusdo: a doenga de Gorham é uma entidade rara que ocasiona destruicdo éssea, com poucos pacientes
apresentando quilotérax. Embora o tratamento do quilotérax ndo esta padronizado nesta doenga, a cirurgia com ligadura do

ducto toracico, associada a pleurectomia parcial, parece ser a melhor opgao.



