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Gorham-Stout hastalığı (GSH) kemik dokusunda spontan, ilerleyici rezorpsiyonla karakterize olduk-
ça nadir görülen bir hastalıktır. Hastalığın etiyolojisi ve tedavisi hakkında halen birçok bilinmeyen 
mevcuttur. Bu makalede sağ ayak 3 ve 4. metatarslarında GSH tanısı konulan 53 yaşında bir erkek 
hasta sunulmaktadır.
Anahtar sözcükler: Fantom kemik; Gorham-Stout; metatars.

Fantom kemik, masif osteoliz, kaybolan kemik has-
talığı, akut spontan kemik emilimi ve hemanjiomatozis 
olarak da bilinen Gorham-Stout hastalığı (GSH), masif 
osteoliz ile sonuçlanan oldukça nadir bir hastalıktır. Eti-
yolojisi tam olarak bilinmeyen bu hastalığın başlama yaşı 
değişken olup en sık genç yaşlarda görülmektedir. Aile-
sel geçiş ve cinsiyet farklığı bulunmamaktadır. Gorham-
Stout hastalığı yarı spesifik histolojik bulgular ve kemik 
yapısında ilerleyici harabiyet ve rezorpsiyonla sonuçla-
nan klinik patern ve tipik radyolojik bulgularla karakte-
rize bir hastalıktır.[1] Histolojik olarak lokal osteoklastik 
hiperaktivite ve arter veya lenf damarlarının küçük ince 
duvarlarında proliferasyon (anjiomatozis) gözlenir.[1,2] 
Radyolojisinde komşu dokulara yayılan ve kemiğin ana-
tomik bütünlüğünü bozan masif osteoliz mevcuttur.[3,4]

Gorham-Stout hastalığı ilk olarak Jackson tarafından 
1838 yılında, hastalığın klinik ve patolojik özellikleri ise 
1955 yılında Gorham ve Stout tarafından 24 hasta rapor 
edilerek tanımlanmıştır.[1,3,5] Bu yazarlar masif osteolize 
neden olan lokal anjiomatozisin osteoklastik ve osteob-
lastik aktivite dengesindeki değişiklik sonucu meydana 

geldiğini belirtmişler, olguların bir kısmında minör bir 
travma öyküsü olup osteolizin başlamasını ve lokal anji-
omatozisin proliferasyonunun travma tarafından tetikle-
nerek oluşabileceğini öne sürmüşlerdir.[3]

Bu makalede çok nadir olarak görülen, etiyolojisi 
tam olarak bilinmeyen ve prognozu tahmin edilemeyen 
GSH’nin literatür bilgileri ışığında gözden geçirilmesi 
amaçlanmıştır.

Olgu sunumu
Elli üç yaşındaki erkek hasta yaklaşık bir yıldır sağ 

ayakta ağrı ve yürümede zorlanma şikayeti ile klini-
ğimize başvurmuştu. Fizik muayenede hastanın ayak 
dorsalinde pigmentasyon artışı ve keratoz lezyonlar gö-
rüldü (Şekil 1a). Palpasyonla metatarslar ağrılı, hassas 
ve metatarsofalanjiyal eklem hareketleri ağrılı ve kısıtlı 
idi. Hastanın öyküsünde, kliniğimize başvuru yapmadan 
önce, dermatoloji kliniği tarafından cilt lezyonları için 
topikal steroid ve antibiyoterapi dışında hiçbir tedavi 
görmemiş ve radyolojik tetkik yapılmamış olduğu sap-
tandı. Ayak radyografilerinde 3 ve 4. metatarslarda masif 
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osteoliz ile 2. ve 5. metatarslarda ise incelme izlendi (Şe-
kil 1b). Laboratuvar testleri (tam kan, biyokimya, sedi-
mantasyon ve CRP) normal değerde idi. Tümör ve kro-
nik enfeksiyonun neden olduğu masif osteolizin yanında 
nadir görülen GSH düşünüldüğünden hasta için biyopsi 
planlandı. Tarama ve tanı amaçlı ayak MRG ve BT, PA 
akciğer, torakolomber ve pelvis grafileri çekildi (Şekil 1c 
ve d). Ameliyathane şartlarında 4. metatars dorsalinden 
insizyon yapılarak litik alan kürete edildi. Alınan ma-
teryalin mikroskobik muayenesinde GSH ile uyumlu 
fibrokonnektif stromal dokuda hemanjiomatöz prolifere 
genişlemiş damarların eşlik ettiği osteoliz görüldü (Şekil 
1e). Habaset bulgularına rastlanmadı ve gönderilen kül-
türde herhangi bir üreme olmadı. Bu bulgular eşliğinde 
hastaya GSH tanısı konup tedavi seçenekleri anlatıldı. 
Hasta radyoterapi ve cerrahi seçeneklerini kabul etmedi. 
Hastaya tek doz intravenöz bifosfonat (zoledronik asit; 
Aclasta 5 mg/100 ml) infüzyon şeklinde uygulandı. Te-
davi sonrası üçer aylık aralarla kontroller yapıldı. Birinci 
yılın sonunda hastanın ağrı şikayetinde belirgin azalma 
olurken, radyolojik incelemede başvuru anında çekilen 

grafideki 2. metatars diyafizinde görülen kırık hattının 
kaynadığı ve osteolizin ilerlemediği saptandı (Şekil 1f ).

Tartışma
Fantom kemik, masif osteoliz, kaybolan kemik has-

talığı, akut spontan kemik emilimi ve hemanjiomatozis 
olarak da bilinen GSH, kemiğin fibröz doku ve ince du-
varlı damar proliferasyonuyla seyreden, yaygın matris 
kaybına neden olan nadir, idiyopatik bir hastalıktır.[6] 
Endokrin ve metabolik ilişki saptanmamış olup genetik 
geçiş veya cinsiyet ayrımı kanıtlanmamıştır. Olguların 
çoğunu çocuklar ya da 40 yaş altı erişkinler oluşturur.[5,7]

Son 60 yılda rapor edilen yaklaşık 200 olgu mevcut-
tur. Vücuttaki tüm kemiklerde görülebilmesine rağmen 
en sık görülen lokalizasyon kafatası (%18.3) olup, bunu 
pelvis (%17.7), omuz kuşağı (%16.0), alt ekstremite 
(%14.9) ve üst ekstremite (%11.4) takip eder. Hastalı-
ğın daha az sıklıkta omurgalar, kaburgalar ve sternum-
da görüldüğü de rapor edilmiştir. Şilotoraks ve toraks 
tutulumu bulunan hastalarda prognoz kötü olup, ölüm 

(a)

(d) (e) (f)

(b) (c)

Şekil 1. (a) Hastanın ayağının klinik görüntüsü. (b) Hastanın ayak ön-arka radyografisi. (c) Hastanın ayak BT görüntüleri. (d) Hastanın ayak MR 
görüntüleri. (e) Fibrokonnektif stromal dokuda hemanjiomatöz vasküler patern ve orta şiddette mikst tipte enflamatuar hücre infiltrasyonu 
(H&E, x100). (f) Hastanın 1 yıl sonraki ayak ön-arka grafisi. [Bu şekil, derginin www.aott.org.tr adresindeki çevrimiçi versiyonunda renkli 
görülebilir.]
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oranı yüksektir.[8,9] Bildiğimiz kadarıyla, literatürde daha 
önce ayak tutulumu bildirilen 6 yayın bulunmaktadır.[10-

15] Naranjo ve ark.’nın bildirdiği ailesel tutulumlu primer 
idiyopatik osteolizi olan üç hastanın dışında diğer ya-
yınlarda aile öyküsü saptanmamıştır.[14] Yine Tookman 
ve ark.’nın yayınladığı çok merkezli tutulumu olan 57 
yaşındaki bayan hastanın kaburga tutulumu nedeniyle 
ölümü dışında diğer yayınlarda ölüm veya ilerleme bildi-
rilmemiştir.[10] Ailesel tutulumu olmayan ayak yerleşimli 
olgular Tablo 1’de gösterilmiştir.

Etiyopatogenezi hakkında net bir görüş olmasa da, 
bazı yazarlar, masif osteolize neden olan lokal anjioma-
tozisin osteoklastik ve osteoblastik aktivite dengesinde-
ki değişiklik sonucu meydana geldiğini belirtmişlerdir. 
Olguların bir kısmında minör bir travma öyküsü olup 
osteolizin başlaması ve lokal anjiomatozisin proliferas-
yonunun travma tarafından tetiklenerek oluşabileceği 
ifade edilmiştir.[1,3,16,17] Papadakis ve ark., kemik rezorp-
siyonundan sorumlu olarak posttravmatik arteryel hi-
peremi hipotezini öne sürmüştür.[18] Gorham ve Stout 
ise hemanjiomatozisin aktif hiperemiye yol açarak lokal 
oksijen basıncını artırdığını, bunun da kemik harabiyeti-
ni artırdığını belirtmişlerdir.[19] Young ve ark.’na göre kan 
ve lenfatik damarların endotelial displazisi osteolize yol 
açmaktadır.[20] Möller ve ark., osteoklastik aktivitedeki 
patolojik bir bozukluğun osteolize neden olduğunu sa-
vunmuşlardır.[9] Heyden ve ark. ise hemanjiomatozisin 
hidrolitik enzimlerin artışı ile lokal hipoksi ve asidoza 
neden olduğunu öne sürmüşlerdir.[21]

Gorham-Stout hastalığının tanısı klinik, radyolojik 
ve histolojik bulguların kombinasyonu ve metabolik, 
immünolojik, neoplastik, endokrinolojik, enfeksiyöz 
nedenler ve enflamatuar hastalıkların ekarte edilmesiyle 
konur. Hastalığa genel semptomlar eşlik etmez. En sık 
görülen semptomlar lokalize ağrı, etkilenen ekstremi-
tenin zayıflaması, şişlik ve deformitedir.[9] Laboratuvar 
bulguları spesifik olmayıp, alkalin fosfataz ve IL-6 düze-
yinde artış olduğu bildirilmiştir.[7,22]

Bilgisayarlı tomografi osteolizin kemiğe uzanımını ve 
biyopsi yapılacak bölgenin saptanması için kullanılabilir. 
Anjiyografi patolojik damarlardaki değişikliği ortaya ko-
yamadığından, sintigrafi ise lezyon bölgesinde izotopla-
rın değişken birikiminden dolayı güvenilir değildir. Öte 
yandan MR ise, T2-ağırlıklı görüntülerde artmış inten-
siteyi göstermesine rağmen tanıda yardımcı değildir.[6,23-

25] Radyografi hastalığın teşhisinde en iyi yöntem olup, 
etkilenen bölgenin kısmi veya tam yokluğu, kalan kemik 
kısımlarında sivrileşme ve skleroz ya da osteoblastik ak-
tivitenin yokluğunu ortaya koyar.[26] 

Histolojik incelemede karakteristik bulgular tam ol-
mamakla beraber kemik dokuda anjiomatöz proliferas-
yon, ödem ve fibröz dokunun hakim olduğu osteoklastik 
aktivite gözlenir. Bununla birlikte, osteoklastik aktivite 
bazı olgularda minimal düzeydedir veya hiç yoktur.[27] 
Bu nedenle, histolojik bulgular mutlaka klinik ve radyo-
lojik bulgularla desteklenmelidir. Masif osteolizin tanısı 
için histopatolojik ve klinik kriterler Heffez ve ark. tara-
fından tanımlanmıştır (Tablo 2).[28]

Hastalığın ayırıcı tanısında tümör, romatoid artrit, 
endokrin hastalıklar, enfeksiyon, travma, herediter oste-
oliz, kemiğin anjioması ve nörolojik sistem hastalıkları 
gibi diğer osteolize yol açan durumlar akla gelmelidir.[29]

Tablo 1. Literatürde ayak yerleşimli Gorham-Stout olguları.

Yazarlar Cinsiyet Yaş Tutulum yeri Tedavi Aile öyküsü Travma İlerleme

Tookman  ve ark.[10] Kadın 52 Bilateral 1. İF eklem Kalsitonin Yok Yok Var

   ve terminal falankslar   

Singh ve ark.[11] Kadın 50 Sağ 2., 3., 4. metatars ve Bifosfonat Yok Yok Yok

   2. proksimal falanks

Bruch-Gerharz ve ark.[12] Erkek 36 Sol ayak orta falanks şaftlar Radyasyon Yok Var Yok

Al Kaissi ve ark.[13] Kadın 10 Bilateral tarsal kemik Yok Yok Yok Yok

   ve pelvis bölgesi

Green ve ark.[15] Kadın 22 Sağ tibial sesamoid Eksizyon Yok Yok Yok

                                    Kadın 20 Sağ 5. metatars Eksizyon Yok Geçirilmiş cerrahi Yok

Tablo 2. Masif osteolizin klinik ve histopatolojik tanı kriterleri.

Masif osteolizin klinik ve histopatolojik tanı kriterleri[28]

•	 Anjiomatozis	için	pozitif	biyopsi

•	 Tümör	ve	hücresel	atipi	yokluğu

•	 Osteoblastik	cevabın	yokluğu	veya	minimal	olması	ve	distrofik		

 kalsifikasyonun yokluğu

•	 Lokal	ilerleyici	rezorpsiyon	bulguları

•	 Non-ekspansil,	non-ülseratif	lezyon

•	 Visseral	tutulumun	olmaması

•	 Osteolitik	radyografik	patern

•	 Herediter,	metabolik,	neoplastik,	immünojenik	veya	enfeksiyöz		

 etiyolojinin olmaması
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Hastalığın prognozu nörolojik defisit ve plevral efüz-
yon gibi komplikasyonlara bağlıdır. Bu komplikasyonla-
ra sahip hastalarda daha fazla ölüm görülmekle birlikte 
ölüm oranı %15 civarında bildirilmiştir. Bunula birlikte, 
ekstremite tutulumu olanlarda yaşam süresi değişme-
mektedir.[5]

Gorham-Stout hastalığının henüz kesin bir tedavisi 
tanımlanmamıştır. Tedavide anti-osteoklastik tedavi (bi-
fosfonatlar ve alfa-2b İFN), radyasyon tedavisi ve cerrahi 
tedavi (endoprostetik rekonstrüksiyon, rezeksiyon, am-
pütasyon) gibi yaklaşımlar uygulanmakta ve bu tedavi-
lerin etkinliği hastanın durumu ve hastalığın ciddiyetine 
göre değişmektedir.[5,30]

Medikal tedavide Vitamin D, androjenler, östro-
jenler, magnezyum, kalsiyum, Vitamin B12, kalsitonin, 
daktinomisin, somatotropin gibi ajanların tedavi edici 
özellikleri başarısız olarak kabul edilmişlerdir.[7,18] Bu-
nunla birlikte, bifosfonatlar ve alfa-2b İFN’lerin siner-
jistik kullanımı güçlü anti-anjiyojenik etki göstererek şu 
an için en iyi sonuç alınan tedavi yöntemi olarak kulla-
nılmaktadır.[31-33]

Radyoterapinin rolü kan damarlarının proliferasyo-
nunu skleroze etmek ve bu damarların yeniden gelişimi-
ni önlemektir. Ortalama uygulanacak etkili dozun 30 ile 
45 Gy olduğu bildirilmesine rağmen bazı yazarlar üst 
ekstremitede en iyi sonucun 15 Gy dozunda alındığını 
belirtmişlerdir.[34-37] Radyasyon tedavisi özellikle has-
talığın erken evrelerinde kullanıldığında başarı şansını 
artırır. Radyasyon tedavisi sonrası osteolize olan kemi-
ğin yeniden büyümesi olağandışı olmasına rağmen bazı 
olgularda yeniden kemik oluşumu bildirilmiştir.[21,38-40]

Cerrahi tedavide etkilenen kemiğin lokal rezeksiyonu 
ya da ampütasyonu, kemik grefti veya protez replasma-
nı önerilmektedir. Cerrahi tedavi özellikle kemikte pa-
tolojik kırık ya da yaygın harabiyet gelişen durumlarda 
endikedir. Protez replasmanı ve rezeksiyon, tekrarlayan 
kemik rezorpsiyonu riskini azalttığından, kemik grefti 
uygulanmasına oranla daha çok tercih edilir.[30,35,41] Ke-
mik grefti uygulaması sonrası Cannon[42] yüksek oranda 
greft rezorpsiyonu saptarken, Nemec ve ark. tam aseta-
bular tutulumu olan hastasında başarılı sonuç bildirmiş-
tir.[43]

Sonuç olarak, GSH etiyolojisi tam bilinmeyen, vas-
küler anjiomatozis ve osteoklastik aktivite artışıyla sey-
reden, spontan ilerleyici kemik harabiyeti yapan nadir 
bir hastalıktır. Kemik harabiyeti ve osteolize neden olan 
tümör, enfeksiyon, artrit ve osteolitik lezyonlarla seyre-
den durumlarda tedavi protokollerinin farklılığı nede-
niyle ayırıcı tanıda akılda bulundurulmalıdır.

Çıkar örtüşmesi: Çıkar örtüşmesi bulunmadığı belirtilmiştir.
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