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Gorham-Stout sendromu lokalize lenfatik damarlarin endo-
telial proliferasyonuna bagl kemikte absorbsiyon ve dest-
ruksiyonun gelistigi diisiiniilen nedeni tam olarak bilinme-
yen ender bir hastaliktir.

Ates ve oOkstiriik yakinmast ile bagvuran 6 yasinda kiz has-
tamin akciger grafisinde kostalarda ve inceleme alanina
giren humerusda litik lezyonlar saptandi. Oykiisiinde 3
yasindayken kiiciik bir travma sonrast sag humerus, her iki
klavukulada kiritk tarifleyen hastamin direk kafa grafisi,
pelvis grafisi, iist ve alt ekstremite kemiklerinde yaygin
osteolitik lezyonlar izlendi. Hastanin ekstremite magnetik
rezonans goriintiilemeleri Gorham-Stout hastaligt ile
wyumlu bulundu.

Gorham-Stout hastaligin ender goriilmesi, diger hastalik-
lar ile karisabilmesi ve baglangicta tani konmasinin zor

olmast nedeniyle vakamizi sunduk.

Anahtar kelimeler: Gorham-Stout sendromu, kemik kirik-
lari, kemikte litik lezyonlar
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A Rare Childhood Disease: Gorham-Stout Syndrome

Gorham-Stout syndrome is a rare disorder characterized
by endothelial proliferation of vascular vessels that results
in the development of destruction and resorption of osseo-
us matrix.

A 6-year-old girl admitted to hospital with fever and cough.
Lytic bone lesions were detected on ribs chest radiograms,
and humerus within region of examination. In medical
history we learned that right humerus and both of clavicles
were broken before when she was 3 years of age at diffe-
rent times from each other with minor traumas. Extensive
lytic lesions were observed on radiograms of pelvis, crani-
um, upper and lower extremities. Magnetic resonance
imaging of the patient’s extremities were consistent with
Gorham-Stout disease.

We presented this case because Gorham-Stout disease is a
rare disease and the diagnosis is difficult at its onset, and

the disease can easily be confused with other diseases.
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GIRiS

Gorham-Stout sendromu (GSS) lokalize lenfatik
damarlarm endoteliyal proliferasyonuna bagli kemik-
te absorbsiyon ve destruksiyonun gelistigi diistiniilen,
nedeni tam olarak bilinmeyen ender bir hastaliktir (V.
1955’de Gorham ve Stout bu ender hastalifin esas
patolojik 6zelligini masif osteolizise neden olan len-
fatik damar dokusunun non-malign intarosseoz proli-
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ferasyonu olarak tanimlamiglardir @. Kemikte lenfa-
tik dokunun geniglemesini indiikleyen nedenin ne
oldugu bilinmemektedir. Bazen hastalik kaslarda
atrofiyle giden yumusak doku, karaciger, dalak gibi
organ ve lenfatik sistem tutulumu da yapabilir. Iskelet
sisteminin her bolgesinde goriilebilir ve ozellikle
goglis tutulmast yasami tehdit edici durumlara yol
acabilir. Hastalik her yas grubunda tanimlanmig ve
her iki cinste esit siklikta goriilmektedir .

Konvansiyonel radyografi, bilgisayarli tomografi
(BT), Magnetik Rezonans Goriintiileme (MRG) ve
sintigrafide GSS prezantasyonu literatiirde bildiril-
mis olmasina ragmen, cogu zaman hastali§in 6nemli
ozelligi olan damarsal yapisini gostermede eksiklik
olabilmektedir ve bu da hastaligin tanisinin konmasi-
n1 zorlastirmaktadir. Paget hastaligi ve kemik metas-
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taz1 gibi durumlar ile benzerlikler olabilmektedir.
Bir¢ok vakada yineleyen gec iyilesen kiigiik travma-
lar sonucu olusan kiriklar sonrasinda tani konul-
maktadir @,

Gorham-Stout hastaligin ender goriilmesi, diger
hastaliklar ile karigabilmesi ve baslangicta tani
konmasinin zor olmasi nedeniyle bu vakamizi sun-
duk.

VAKA

Annesinde HELLP sendromu gelismesi iizerine 27
getasyon haftasinda, 1000 g agirliginda dogum oykii-
sti ve 1 yaginda sol servikal bolgede ve dalakta kistik
higroma nedeniyle opere edilmig olan 6 yas kiz hasta
ates Oksiiriik yakinmasi ile bagvurdu.

Fizik muayenesinde 6nemli 6zellik olmayan hastanin
tansiyon arteryel 110/70 mmHg, kalp tepe atim1: 95/
dk, ates: 37°C, boy: 112 cm (50-75p), tarti: 23 kg
(75p) idi.

Laboratuvar tetkiklerinde akciger grafisinde kostalar-
da, inceleme alanina giren humerusda litik lezyonlar
saptandi (Sekil 1). Hastanin 3 yasinda kiiciik bir trav-
ma sonrasi sag humerus, her iki klavikula kirik oykii-
siiniin de olmasi lizerine hastanin direkt kafa grafisi,
direkt pelvis grafisi, list ve alt ekstremite filmleri
cekildi ve yaygin osteolitik lezyonlar izlendi (Sekil 2,
3). Takibinde bakilan: 16kosit sayisi: 8200/ul (%45
notrofil, %50 lenfosit, %4 monosit, %1 eosinofil),
Hb:11.9 g/dL, Het: %35.2, trombosit sayist: 450.000/
ul, CRP: 4 mg/L, eritrosit sedimentasyon hizi: 30
mm/saat saptandi. Kemik metabolizmasini degerlen-
dirmek icin bakilan Ca: 9.2 mg/dl P: 5.7 mg/dl ALP:

Sekil 1. Humerusda litik lezyonlar.

281 U/L,iPTH: 31 pg/ml, kalsitonin: 5.6 pg/ml, oste-
okalsin: 4.4 ng/ml, 25 (OH) D vitamini: 39.3 ng/ml,
kemik mineral yogunlugu: L1-L4 vertebrada Z skoru
0.7 saptandi. Takibinde kemikte litik lezyonlara
neden olabilecek hastaliklarin ayici tanisi i¢in kont-
rastli batin, toraks BT, uyluk ve bacak MRG c¢ekildi
ve kemikte ekspansiyona neden olan yaygin kistik
lezyonlar ve o6n mediastende kistik higroma ile
uyumlu olabilecek kistik odaklar iceren lezyonlar
saptandi. Hastanin MR bulgular1 GSS ile uyumlu
bulundu ve tedavisinin ayarlanmas: icin Cocuk
Endokrinoloji boliimiine yonlendirildi.

Sekil 3. Kafa kemiklerinde litik lezyonlar.

TARTISMA
Konvansiyonel radyografi, BT, MR ve sintigrafide

GSS’nin bagvurusu literatiirde bildirilmis olmasina
ragmen, ¢ogu zaman hastaligm 6nemli 6zelligi olan
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damarsal yapi gosterilememektedir. Bu durum da
hastaliga tan1 konmasini zorlagtirmaktadir. Paget has-
talig1 ve kemik metastazi gibi durumlar ile benzerlik-
ler olabilmektedir. Hastaligin spesifik radyolojik
bulgusunun olmamasi, diger hastaliklar ile karigabil-
digi ve ender goriilen hastalik olmasi baglangigta tani
koymay1 zorlastirmaktadir ve bazen yillar sonra tani
konabilmektedir. Bircok vakada yineleyen gec iyile-
sen kiiciik travmalar sonucu olugan kiriklar sonrasin-
da tan1 konulmaktadir @. Bu vakamizda da hastanin
3 yagsinda sag humerus, her iki klavikula patolojik
kiriklar 6ykiisii mevcuttu, fakat GSS tanis1 konula-
mamuigti.

Kemiklerdeki radyolojik bulgular lezyonlarin evresi-
ne bagli olarak degiskenlik gostermektedir. Bu vaka-
da vertebra, kostalar, pelvis kemikleri ve kraniyum
dahil biitiin kemiklerde tutulum izlendi. Radyolojik
goriintiiler diger osteolizise neden olan kalitsal multi-
sentrik osteolizis, nefropatinin yol agtig1 esansiyel
osteolizis ve kemik metaztalar1 gibi hastaliklardan
ayirici tanist yapilmalidir.

Literaiirde kistik higromanin eslik ettigi GSS hastali-
81 birkac hastada tanimlanmistir 9. Bu hastada
yaygin osteolizis ile birlikte sol servikal ve dalakta
kistik higroma eslik etmektedir. GSS hastalik tedavi-
sinde radyoterapi, kortikosteroid, alfa-2b interferon
ve bifosfonat tedavi segenekleri kullanilmaktadir ¢,
Kose ve ark. @ 9 yaginda Gorham-Staut tanili ve
silotoraksi olan bir vakanin tedavisinde steroid, rad-
yoterapi ve interferon alfa 2b kullanmigladir. Zheng
ve ark. 19 5 yaginda Gorham-Staut tanili bir kiz vaka-
nin tedavisinde bifosfonat kullanmiglar ve vakanin 3
yullik izlemininde kemiklerde yeni ortaya ¢ikan bir
osteolitik alan saptanmamugtir. Vakamiza bifosfonat
tedavisi baslandi ve takibe alindi.

Sonug olarak, GSS hastalig1 kemik tutulumun yay-
ginliina baglh olarak degisik klinik seyir gosterebil-
mektedir. Multipl osteolitik lezyonlar ile karsilasildi-
ginda GSS akla gelmelidir. Kanitlanmig tam bir
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tedavi modeli yoktur ve yeni tedaviler i¢in aragtirma-
lara gereksinim duyulmaktadir.
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