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La maladie de Gorham Stout (GSD) ,cgalement appelée « osteolyse massive » ou « syndrome de 1’0os €vanescent » est une
malformation vasculaire lymphatique generalis¢e rare, d’¢tiologie inconnue. Cette pathologie benigne mais localement tres agressive
est lice a la prolifération d’un tissu vasculaire 1ntra osseux aboutissant a la destruction de 1’os affecte, pouvant s&#39;¢tendre aux
tissus adjacents. Elle peut €tre disseminee ou locale, avec une ¢volution possiblement fatale dans les deux formes. La maladie parait
sporadique et touche preferentiellement les enfants et les adultes jeunes,. Les atteintes visceérales sont rares et sont lices a la présence
de 1esions vasculaires kystiques au niveau splénique , pulmonaire et intestinale. Les atteintes hépatiques sont rarement decrites. Nous
rapportons le cas clinique d’une jeune patiente qui presente une maladie de gorham stout avec localisations osseuses et viscerales
pulmonaires, spléniques et hépatiques.

Il s’agit d’une patiente agee de 26ans, qui est reféree au service de medecine
interne pour une symptomatologie evoluant depuis 5 ans et faite d’'un syndrome
anemique , d’arthralgies des ¢paules et des genoux d’allure mixte associes a des
lombalgies bilatérales. L’amamnese ne retrouve pas d’antéceédent familial similaire.
[examen physique retrouve Une paleur cutan¢o-muqueuse, une splénomegalie a
9cm du rebord costal gauche et une hepatomegalie avec hypertrophie du lobe droit
arrrvant jusqu’au niveau de I’ombilic.

Le bilan biologique objective une anémie normocytaire normochrome a 10g/dl ,
un syndrome inflammatoire biologique avec une CRP a 36mg/l et une vitesse de
sedimentation a 25mm. Le bilan hépatique retrouve une cholestase hépatique sans
cytolyse. La tomodensitomeétrie thoraco-abdomino-pelvienne montre des 1€sions
nodulaires pulmonaires, spléniques et hepatiques sur un foie d’hépatopathie
chronique. A I’¢tage osseux , sont retrouves de nombreuses Iesions ostéolytiques et
ost¢ocondensantes rachidiennes ,sternales, costales, scapulaires et de la ceinture
pelvienne. L’aspect scintigraphique est en faveur d’infarctus osseux. L’écho-doppler
abdominal retrouve la présence de nombreux shunts arterio-portaux , des anomalies
morphologiques des veines sus hépatiques ainsi qu’une thrombose de la veine rénale
gauche .L’¢tude anatomopathologique des biopsies hepatique, spléniques et
medullaire retrouve une prolifération vasculaire bénigne exprimant le CD34
compatible avec le diagnostic d’une anomalie lymphatique compliquée a type de
GSD. La recherche d’une mutation au niveau du gene PIKC3A est neégative,

L’évolution est marquée par la survenue de multiples €pisodes d’hématémeses .
[’exploration endoscopique objective des varices cesophagiennes stade III. Sur le
plan thérapeutique , la patiente est mise 1nitialement sous corticotherapie a visee ~ Figl : localisations .
antalgique puis sous biphosphonates mensuels et sirolimus. osseuses de la GSD L 3 localisutions

Fig?2 : localisations
pulmonaires de la GSD
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Les malformations lymphatiques sont des malformations vasculaires a flux lent tres fréquentes dont I’origine génetique n’est plus contesteée.
Avec un peu plus de 350 cas decrits dans la litterature ,la maladie de gorham stout reste encore meconnue. Sa physiopathologie reste encore
mal comprise. L’ostéolyse serait secondaire a une prolifération lymphatique géneralisee causée par un exces de facteur de croissance. Les
therapeutiques sont varices et reposent essentiellement sur la chirurgie en cas de complication locale, la radiothérapie, les bisphosphonates,
I’1nterféron ou le sirolimus.

La maladie de gorham Stout est une pathologie extrémement rare .1l faut savoir I’évoque r devant la decouverte d’une ostéolyse uni ou
multifocale du squelette axial ou d’un chylothorax. Le processus pathologique peut €tre limite au niveau osseux , tout comme 1l peut
etre agressif multifocal avec atteinte viscerale severe. Un diagnostic et prise en charge précoces s’1imposent afin d’eviter la survenue de
complications potenticllement fatales engageant le pronostic fonctionnel ou vital.
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