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Metatarslarda gorilen Gorham-Stout hastahg::
Olgu sunumu

Mehmet GEM, Emin OZKUL, Hiiseyin ARSLAN

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali, Diyarbakur

Gorham-Stout hastalifi (GSH) kemik dokusunda spontan, iletleyici rezorpsiyonla karakterize olduk-
¢ca nadir gériilen bir hastaliktir. Hastalifin etiyolojisi ve tedavisi hakkinda halen bir¢ok bilinmeyen
mevcuttur. Bu makalede sag ayak 3 ve 4. metatarslarinda GSH tanisi konulan 53 yasinda bir erkek

hasta sunulmaktadir.

Anahtar s6zciikler: Fantom kemik; Gorham-Stout; metatars.

Fantom kemik, masif osteoliz, kaybolan kemik has-
tali§1, akut spontan kemik emilimi ve hemanjiomatozis
olarak da bilinen Gorham-Stout hastaligi (GSH), masif
osteoliz ile sonuglanan olduk¢a nadir bir hastaliktir. Eti-
yolojisi tam olarak bilinmeyen bu hastaligin baglama yas:
degisken olup en sik geng yaslarda goriilmektedir. Aile-
sel gecis ve cinsiyet farkligi bulunmamaktadir. Gorham-
Stout hastali§1 yar1 spesifik histolojik bulgular ve kemik
yapisinda ilerleyici harabiyet ve rezorpsiyonla sonugla-
nan klinik patern ve tipik radyolojik bulgularla karakte-
rize bir hastaliktir.!) Histolojik olarak lokal osteoklastik
hiperaktivite ve arter veya lenf damarlarinin kii¢iik ince
duvarlarinda proliferasyon (anjiomatozis) gozlenir.!"?
Radyolojisinde komsu dokulara yayilan ve kemigin ana-

tomik biitiinliigiinii bozan masif osteoliz mevcuttur.>

Gorham-Stout hastalig1 ilk olarak Jackson tarafindan
1838 yilinda, hastaligin klinik ve patolojik ozellikleri ise
1955 yilinda Gorham ve Stout tarafindan 24 hasta rapor
edilerek tanimlanmustir.">*) Bu yazarlar masif osteolize
neden olan lokal anjiomatozisin osteoklastik ve osteob-
lastik aktivite dengesindeki degisiklik sonucu meydana

geldigini belirtmisler, olgularin bir kisminda mindr bir
travma Oykiisii olup osteolizin baglamasini ve lokal anji-
omatozisin proliferasyonunun travma tarafindan tetikle-
nerek olusabilecegini 6ne siirmiislerdir.”

Bu makalede ¢ok nadir olarak goriilen, etiyolojisi
tam olarak bilinmeyen ve prognozu tahmin edilemeyen
GSH'nin literatiir bilgileri 1s18inda gdzden gegirilmesi
amaglanmistir.

Olgu sunumu
Elli ii¢ yasindaki erkek hasta yaklagik bir yildir sag

ayakta agr1 ve yiiriimede zorlanma sikayeti ile klini-
gimize bagvurmustu. Fizik muayenede hastanin ayak
dorsalinde pigmentasyon artist ve keratoz lezyonlar go-
riilldii (Sekil 1a). Palpasyonla metatarslar agrili, hassas
ve metatarsofalanjiyal eklem hareketleri agrili ve kisith
idi. Hastanin 6ykiisiinde, klini§imize bagvuru yapmadan
once, dermatoloji klinigi tarafindan cilt lezyonlar icin
topikal steroid ve antibiyoterapi disinda hicbir tedavi
gdrmemis ve radyolojik tetkik yapilmamis oldugu sap-
tand1. Ayak radyografilerinde 3 ve 4. metatarslarda masif
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Sekil 1. (a) Hastanin ayaginin klinik goértntisu. (b) Hastanin ayak 6n-arka radyografisi. (c) Hastanin ayak BT gortntuleri. (d) Hastanin ayak MR
goruntuleri. (e) Fibrokonnektif stromal dokuda hemanjiomatoz vaskuler patern ve orta siddette mikst tipte enflamatuar hucre infiltrasyonu
(H&E, x100). (f) Hastanin 1 yil sonraki ayak 6n-arka grafisi. [Bu sekil, derginin www.aott.org.tr adresindeki cevrimici versiyonunda renkli
gorulebilir]

osteoliz ile 2. ve 5. metatarslarda ise incelme izlendi (Se-
kil 1b). Laboratuvar testleri (tam kan, biyokimya, sedi-
mantasyon ve CRP) normal degerde idi. Tiimér ve kro-
nik enfeksiyonun neden oldugu masif osteolizin yaninda
nadir gérillen GSH diisiiniildiigiinden hasta icin biyopsi
planlandi. Tarama ve tani amagh ayak MRG ve BT, PA
akciger, torakolomber ve pelvis grafileri ¢ekildi (Sekil 1c
ve d). Ameliyathane sartlarinda 4. metatars dorsalinden
insizyon yapilarak litik alan kiirete edildi. Alinan ma-
teryalin mikroskobik muayenesinde GSH ile uyumlu
fibrokonnektif stromal dokuda hemanjiomatoz prolifere
genislemis damarlarin eslik ettigi osteoliz goriildii (Sekil
le). Habaset bulgularina rastlanmadi ve gonderilen kiil-
tiirde herhangi bir iireme olmadi. Bu bulgular egliginde
hastaya GSH tanis1 konup tedavi segenekleri anlatild:.
Hasta radyoterapi ve cerrahi seceneklerini kabul etmedi.
Hastaya tek doz intravendz bifosfonat (zoledronik asit;
Aclasta 5 mg/100 ml) infiizyon seklinde uygulandi. Te-
davi sonrasi tier aylik aralarla kontroller yapildi. Birinci
yilin sonunda hastanin agr1 sikayetinde belirgin azalma
olurken, radyolojik incelemede bagvuru aninda ¢ekilen

grafideki 2. metatars diyafizinde gdriilen kirik hattinin
kaynadigi ve osteolizin ilerlemedigi saptandi (Sekil 1f).

Tartisma

Fantom kemik, masif osteoliz, kaybolan kemik has-
tali§1, akut spontan kemik emilimi ve hemanjiomatozis
olarak da bilinen GSH, kemigin fibréz doku ve ince du-
varli damar proliferasyonuyla seyreden, yaygin matris
kaybina neden olan nadir, idiyopatik bir hastaliktir.
Endokrin ve metabolik iligki saptanmamuis olup genetik
gecis veya cinsiyet ayrimi kanitlanmamustir. Olgularin
¢ogunu gocuklar ya da 40 yas alt1 eriskinler olusturur.>”)

Son 60 yilda rapor edilen yaklagik 200 olgu mevcut-
tur. Viicuttaki tiim kemiklerde goriilebilmesine ragmen
en sik gdriilen lokalizasyon kafatasi (%18.3) olup, bunu
pelvis (%17.7), omuz kusad1 (%16.0), alt ekstremite
(%14.9) ve iist ekstremite (%11.4) takip eder. Hastali-
gin daha az siklikta omurgalar, kaburgalar ve sternum-
da goriildiigii de rapor edilmistir. Silotoraks ve toraks
tutulumu bulunan hastalarda prognoz kétii olup, dliim
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Tablo 1. Literatlrde ayak yerlesimli Gorham-Stout olgulari.
Yazarlar Cinsiyet Yas Tutulum yeri Tedavi Aile oykiisu Travma ilerleme
Tookman ve ark.!"% Kadin 52 Bilateral 1. IF eklem Kalsitonin Yok Yok Var
ve terminal falankslar
Singh ve ark.l" Kadin 50 Sag 2., 3., 4. metatars ve Bifosfonat Yok Yok Yok
2. proksimal falanks
Bruch-Gerharz ve ark.!"?! Erkek 36 Sol ayak orta falanks saftlar ~ Radyasyon Yok Var Yok
Al Kaissi ve ark.l"?! Kadin 10 Bilateral tarsal kemik Yok Yok Yok Yok
ve pelvis bolgesi
Green ve ark.[" Kadin 22 Sag tibial sesamoid Eksizyon Yok Yok Yok
Kadin 20 Sag 5. metatars Eksizyon Yok Gecirilmis cerrahi Yok

oran1 yiiksektir.[®”) Bildigimiz kadariyla, literatiirde daha
once ayak tutulumu bildirilen 6 yayin bulunmakeadur.'
1) Naranjo ve ark.nin bildirdigi ailesel tutulumlu primer
idiyopatik osteolizi olan ii¢ hastanin diginda diger ya-
yinlarda aile dykiisii saptanmamistir.'” Yine Tookman
ve ark/nin yayinladigi ¢ok merkezli tutulumu olan 57
yasindaki bayan hastanin kaburga tutulumu nedeniyle
oliimii disinda diger yayinlarda liim veya ilerleme bildi-
rilmemistir."” Ailesel tutulumu olmayan ayak yerlesimli
olgular Tablo 1'de gosterilmistir.

Etiyopatogenezi hakkinda net bir gériis olmasa da,
bazi yazarlar, masif osteolize neden olan lokal anjioma-
tozisin osteoklastik ve osteoblastik aktivite dengesinde-
ki degisiklik sonucu meydana geldigini belirtmislerdir.
Olgularin bir kisminda mindr bir travma oykiisii olup
osteolizin baslamasi ve lokal anjiomatozisin proliferas-
yonunun travma tarafindan tetiklenerek olusabilecegi
ifade edilmistir.">1*1”) Papadakis ve ark., kemik rezorp-
siyonundan sorumlu olarak posttravmatik arteryel hi-
peremi hipotezini dne siirmiistiir.'®) Gorham ve Stout
ise hemanjiomatozisin aktif hiperemiye yol acarak lokal
oksijen basincini artirdigini, bunun da kemik harabiyeti-
ni artirdigini beliremislerdir.'” Young ve ark./na gére kan
ve lenfatik damarlarin endotelial displazisi osteolize yol
agmaktadir.?% Moller ve ark., osteoklastik aktivitedeki
patolojik bir bozuklugun osteolize neden oldugunu sa-
vunmuglardir.”) Heyden ve ark. ise hemanjiomatozisin
hidrolitik enzimlerin artis: ile lokal hipoksi ve asidoza
neden oldugunu éne siirmiislerdir.?

Gorham-Stout hastaliginin tanisi klinik, radyolojik
ve histolojik bulgularin kombinasyonu ve metabolik,
immiinolojik, neoplastik, endokrinolojik, enfeksiyoz
nedenler ve enflamatuar hastaliklarin ekarte edilmesiyle
konur. Hastalifa genel semptomlar eslik etmez. En sik
goriilen semptomlar lokalize agr1, etkilenen ekstremi-
tenin zayiflamasy, sislik ve deformitedir.”’ Laboratuvar
bulgular spesifik olmayip, alkalin fosfataz ve IL-6 diize-
yinde artis oldugu bildirilmistir.”?

Bilgisayarli tomografi osteolizin kemife uzanimini ve
biyopsi yapilacak bolgenin saptanmas i¢in kullanilabilir.
Anjiyografi patolojik damarlardaki degisikligi ortaya ko-
yamadigindan, sintigrafi ise lezyon bélgesinde izotopla-
rin degisken birikiminden dolay: giivenilir degildir. Ote
yandan MR ise, T2-agirlikli gériintiilerde artmis inten-
siteyi gostermesine ragmen tanida yardimer degildir.**
25] Radyografi hastaligin teshisinde en iyi yontem olup,
etkilenen bélgenin kismi veya tam yoklugu, kalan kemik
kisimlarinda sivrilesme ve skleroz ya da osteoblastik ak-
tivitenin yoklugunu ortaya koyar.*

Histolojik incelemede karakteristik bulgular tam ol-
mamakla beraber kemik dokuda anjiomatoz proliferas-
yon, ddem ve fibréz dokunun hakim oldugu osteoklastik
aktivite gozlenir. Bununla birlikte, osteoklastik aktivite
bazi olgularda minimal diizeydedir veya hi¢ yoktur.*”
Bu nedenle, histolojik bulgular mutlaka klinik ve radyo-
lojik bulgularla desteklenmelidir. Masif osteolizin tanis
icin histopatolojik ve klinik kriterler Heffez ve ark. tara-
findan tanimlanmistir (‘Tablo 2).2%

Hastaligin ayirict tanisinda tiimdr, romatoid artrit,
endokrin hastaliklar, enfeksiyon, travma, herediter oste-
oliz, kemigin anjiomasi ve norolojik sistem hastaliklar
gibi diger osteolize yol agan durumlar akla gelmelidir.*”

Tablo 2.  Masif osteolizin klinik ve histopatolojik tani kriterleri.

Masif osteolizin klinik ve histopatolojik tani kriterleril?®!

¢ Anjiomatozis icin pozitif biyopsi

e TUmor ve hicresel atipi yoklugu

e Osteoblastik cevabin yoklugu veya minimal olmasi ve distrofik
kalsifikasyonun yoklugu

o Lokal ilerleyici rezorpsiyon bulgular

¢ Non-ekspansil, non-Ulseratif lezyon

e Visseral tutulumun olmamasi

e Osteolitik radyografik patern

o Herediter, metabolik, neoplastik, immunojenik veya enfeksiyoz
etiyolojinin olmamasi
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Hastaligin prognozu nérolojik defisit ve plevral efiiz-
yon gibi komplikasyonlara baglidir. Bu komplikasyonla-
ra sahip hastalarda daha fazla 6liim gériilmekle birlikte
oliim oran1 %15 civarinda bildirilmistir. Bunula birlikte,
ekstremite tutulumu olanlarda yasam siiresi degisme-
mekrtedir.,)

Gorham-Stout hastaliginin heniiz kesin bir tedavisi
tanimlanmamustir. Tedavide anti-osteoklastik tedavi (bi-
fosfonatlar ve alfa-2b IFN), radyasyon tedavisi ve cerrahi
tedavi (endoprostetik rekonstriiksiyon, rezeksiyon, am-
piitasyon) gibi yaklagimlar uygulanmakta ve bu tedavi-
lerin etkinligi hastanin durumu ve hastaligin ciddiyetine
gore degismektedir.>>*)

Medikal tedavide Vitamin D, androjenler, stro-
jenler, magnezyum, kalsiyum, Vitamin B12, kalsitonin,
daktinomisin, somatotropin gibi ajanlarin tedavi edici
ozellikleri bagarisiz olarak kabul edilmislerdir.”!s) Bu-
nunla birlikte, bifosfonatlar ve alfa-2b IFN’lerin siner-
jistik kullanimi giiglii anti-anjiyojenik etki gostererek su
an i¢in en iyi sonug alinan tedavi yontemi olarak kulla-
nilmaktadir,3133

Radyoterapinin rolii kan damarlarinin proliferasyo-
nunu skleroze etmek ve bu damarlarin yeniden geligimi-
ni 6nlemektir. Ortalama uygulanacak etkili dozun 30 ile
45 Gy oldugu bildirilmesine ragmen bazi yazarlar iist
ekstremitede en iyi sonucun 15 Gy dozunda alindigini
belirtmislerdir.?**”) Radyasyon tedavisi 6zellikle has-
taligin erken evrelerinde kullanildiginda basar1 sansini
artirir. Radyasyon tedavisi sonrasi osteolize olan kemi-
gin yeniden biiyiimesi olagandisi olmasina ragmen bazi
olgularda yeniden kemik olusumu bildirilmistir,[22%4°)

Cerrahi tedavide etkilenen kemigin lokal rezeksiyonu
ya da ampiitasyonu, kemik grefti veya protez replasma-
n1 Snerilmektedir. Cerrahi tedavi ozellikle kemikte pa-
tolojik kirik ya da yaygin harabiyet gelisen durumlarda
endikedir. Protez replasmani ve rezeksiyon, tekrarlayan
kemik rezorpsiyonu riskini azalttigindan, kemik grefti
uygulanmasina oranla daha ¢ok tercih edilir.5****!] Ke-
mik grefti uygulamasi sonrast Cannon!*? yiiksek oranda
greft rezorpsiyonu saptarken, Nemec ve ark. tam aseta-
bular tutulumu olan hastasinda basarili sonug bildirmis-
tir, )

Sonug olarak, GSH etiyolojisi tam bilinmeyen, vas-
kiiler anjiomatozis ve osteoklastik aktivite artistyla sey-
reden, spontan ilerleyici kemik harabiyeti yapan nadir
bir hastaliktir. Kemik harabiyeti ve osteolize neden olan
tiimdr, enfeksiyon, artrit ve osteolitik lezyonlarla seyre-
den durumlarda tedavi protokollerinin farklilig1 nede-
niyle ayiric1 tanida akilda bulundurulmalidir.

Cikar ortiigmesi: Cikar Srtiigmesi bulunmadigs belirtilmistir.
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