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OzZET

Gorham hastaligi nedeni bilinmeyen nadir goriilen bir
kemik hastaligidir. Kemik rezorpsiyonunun kendiligin-
den basladi§i ve etyolojik sebebinin bilinmedigi
hastallkta kemik yikimi vyillarca devam eder.
Maksillofasiyal bdlgede en sik mandibulada gorilen
hastaligin teshisi ve tedavisi giigliikler igermektedir. 52
yasindaki kadin hasta kemik erimesi ve gigneme
fonksiyonundaki yetersizlik sikdyeti ile klinigimize
basvurdu. Alinan anamnezinde 1995 yilindan itibaren
dislerinde sallanma ile birlikte kayip ve kemik yikimi
oldugunu belirtti. Yapilan klinik muayenede tiim alt
diglerinin eksik oldugu tespit edildi. Alinan radyog-
rafilerde sol mandibula ve kondilin tamamen eksik
oldugu goézlendi. Hastanin daha dnceki radyogra- fileri
incelendiginde kemidin yillar gegtikte rezorbe oldugu
gorilmugtir. Hastadan alinan histopatolojide inflama-
tuar hiperplazi ve anjiomatdz lezyonlar tespit edilmig-
tir. Alinan anamnez ve Klinik/radyografik bulgular igi-
dginda Gorham hastaligi olarak teshis konulmustur.
Gorham hastalidi teshis konulmasi zor olan hastalik-
lardan biridir. Maksillofasiyal radyoloji uzmanlarinin bu
hastaligi ve ayirici tanilarini bilmeleri tedavinin basarisi
icin dnem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Konik Isinli  Bilgisayarl
Tomografi, Mandibula, Osteoliz, Gorham Hastaligi

ABSTRACT

Gorham disease is a rare bone disorder without any
known etiology. The bone resorption starts
simultaneously and keep continue along with the
years. The typical location is the mandible. The
diagnosis and the treatment poces great challenge on
these cases.A female patient, 52 years old age was
referred to outpatient clinic with the chief complaint of
bone resorption and missing teeth. After an intensive
clinical evaluation, it was figured out no teeth in the
mandible and also asymmetry intra-oral. Her
anamnesis revealed that the bone resorption started
in 1995 simultaneously with extensive bone
resorption. The radiographic examination showed
missing left mandible/condyle and as also missing
teeth. The histopathology showed angiomatous
inflammatory hyperplasia. Based on patient’s history,
anamnesis ad clinical/radiographic findings Gorham
disease was diagnosed. Diagnosis and management of
Gorham disease is challenging. Maxillofacial radiologist
should be aware from this disease for differential
diagnosis and proper treatment.

Keywords: Cone-Beam Computed Tomography;
Mandible; Osteolysis, Gorham Disease

GIRIS

Gorham hastali§ ilk olarak 1838 yilinda Jackson
tarafindan 12 yasindaki erkek hastada tim humerusun
rezorbe oldugu bir olgu ile bildirilmistir.! 1955 yilinda
Gorham ve Stout tarafindan, literatiirdeki 24 olgu
dederlendirilerek, spesifik bir hastalik olarak Gorham-

Stout sendromu tanimlanmistir’. idiopatik osteoliz,
fantom kemik hastaligi, hemanjiomat6z kemik hastaligi
gibi isimlerle literatiire gecmistir.>

Gorham hastaligi, nedeni bilinmeyen nadir
gorilen bir kemik hastaligidir. Etyolojik sebebinin bilin-
medigi hastalikta kemik rezorpsiyonu kendiliginden
baglar. Rezorbe olan kemik, genislemis ve endoteli
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incelmis, kan ve lenf damarlari ile yer degistirir.
Osteolitik defektler, graniilasyon dokusu ve fibroz
doku ile dolar. Hastalik viicuttaki herhangi bir kemigi
etkileyebilir. Ancak daha sik olarak maksillofasiyal bol-
gede, omuz ve pelvis kemiklerinde tutulum gosterir?*.

Gorham hastaligi genellikle monosentrik olup
tutulum gosterdigi kemikte yumusak dokuya kadar
ilerleyen agresiv bir yikim sergiler. Heffez ve
arkadaslari®” bazi diagnostik kriterler tanimlamislardir.
Histopatolojik olarak lezyonlar, fibr6z doku ile cevrili
genislemis kapiller ve vaskiler kanallar icermektedir.
Anjiomatdz lezyon varlidinin tani igin 6nemli kriter
oldugu bildirilmistir.

Gorham hastalidi ile ilgili literatiirlerde 150 vaka
bildirilmis,yaklasik 50 tanesi maksillofasiyal bdlgede
gorilmiistir®®.Bir baska literatiirde maksillofasiyal
bélgede 42 vaka rapor edilmis bunlarin 38 tanesi gene
kemiklerinde tutulum géstermistir.'

Bu vaka raporunda klinigimize bagvuran bir
kadin hastada Gorham hastaligi rapor edilerek, ayirici
tanilari, tedavi metotlari hakkinda bilgi verilecektir.

VAKA RAPORU

52 yasindaki kadin hasta Adustos 2014 tarihin-
de cigneme fonksiyonunda vyetersizlik, sol yiziinde
cokme, kemik erimesi sikayeti ile klinigimize basvurdu.
Hastadan alinan anamnezde 1995 yilinda bir (niversite
hastanesinin dis hekimligi fakultesine dislerindeki asiri
liksasyon sikayetiyle bagvurmus. Asiri likkse olan sag-
sol mandibula keser digleri ile sol 1l.premolar disi
gekilmig,eozinofilik granilom ©n tanisiyla patolojiye
gonderilmis. Histopatolojik olarak inflamatuar hiper-
plazi ve anjiomatdz lezyonlar tespit edilmistir. Hasta
1996 ve 1998 yillarinda coxae ve fibuladan greft
alinarak tedavi yapildigi, ancak kisa bir siire sonra
basarisiz oldugunu ifade etmistir. 1 ay sonra sikayetleri
artinca alinan biyopsi inflamatuar lezyon olarak
bildirilmis. Hasta ayni sikayet ile 2004 yilinda yeniden
bir baska klinide basvurmus, alinan panoramik radyog-
rafide sol taraf mandibulasinin olmadidi, sag tarafta ise
yer yer yikim ve trabekilasyonun osteolitik prosesi
gosteren dejenerasyon oldugu gozlenmistir. (Resim 1)
Kemidin vyillar gectikge rezorbe oldugu izlenmistir.
Hastaya daha 6nce herhangi bir teghis konulmamis,
hastanin sistemik bir hastaligi yoktur.

Ekstra-oral muayenede yiizde asimetri mevcut-
tur. (Resim 2).Lenf bulgusu yoktur.Hastada sol tarafta
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parastezi varlidi tespit edilmistir. Intra-oral muayenede
tim alt diglerin eksikligi tespit edilmistir ancak
herhangi bir llserasyon tespit edilmemistir (Resim 3).
Hastanin panoramik radyografisinde, daha ©nceki
radyografilerinde oldugu gibi genis capli rezorbsiyon
gozlenmistir. Sol taraf mandibula izlenmezken, sag
tarafta ise mandibulanin yarisina kadar dejenerasyon
tespit edilmistir. (Resim 4). Daha detayl inceleme igin
klinigimizde Konik Isinli Bilgisayarli Tomografi (KIBT)
alinmistir. KIBT gorintiileri incelendiginde sol mandi-
bula ve kondilin tamamen eksik oldugu gozlendi ve
kesitsel gorintllerde dejenerasyonun mandibular ka-
nala kadar gittigi izlenmistir. (Resim 5). Alinan anam-
nez ve klinik/radyografik bulgular isifinda hastaya
olasi Gorham hastalidi olarak teshis konulmustur.
Cerrahi olarak greft islemlerinin basarisiz olmasi
dikkate alindigindan hastaya stereolitografik olarak
KIBT datalarindan 3D printer yardimi ile yeni bir
mandibula dizayni planlanmistir. Ancak hasta bu

tedaviyi kabul etmemistir.

Resim 1. Hastanin 2004 vyilinda alinmis panoramik
radyografisi. Radyografi Uzerinde trabekiiler yapi dramatik
sekilde degdismis ve yer yer osteolitik lezyon ve radyolusent
alanlar izlenmektedir.

Resim 2. Hastanin ekstra-oral fotografi, Asimetri dikkat
cekmektedir.
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Resim 3. Hastanin intra-oral fotografi, hastanin alt dislerinin
olmadigi dikkat gekmekle birlikte mukoza kisminda (ilserasyon
olmadidi ancak mandibula olmasindan dolayl gevre yumusak
dokuda atrofi izlenmektedir.

Resim 4. Hastanin 2014 vyilinda Klinigimizde alinmig
panoramik radyografisi. Sag taraf mandibuda rezorpsiyon
dikkat gekmektedir.

Resim 5. Hastanin KIBT goriintileri, (a) aksiyal goriintiilerde
sag tarafta kalan mandibula ramusu gériintli vermektedir, (b)
Koronal goriintiilerde genis rerzorpsiyon, (c) aksiyel
goriintiide sag tarafta ramus izlenmektedir (Oklar).
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Resim 6. Hastanin (@) panoramik KIBT rekonstriiksiyon ve (b)
3D KIBT gorintdileri.

TARTISMA

Gorham hastalidi , lokal agresif rezorpsiyon ile
karakterize nedeni bilinmeyen nadir goriilen bir kemik
hastaligidir.Hastaligin ~ mekanizmasi  net  olarak
aciklanamamistir.Etyolojik faktor olarak tanimlanmis
bir neden olmamasina ragmen, Ozellikle travma, lokal
inflamasyon ve ph'daki dedisikliklerin sebep olabilecedi
diistinilmistir!!, Knoch'? var olan bir hamartomun
mindr travma sonrasinda aktif hale geldigini kemikte
rezorpsiyona sebep olabilecedini ileri slrmustir.
Thompson ve Schurman'®, kemigin  vaskiiler
yapisindaki sapmalarla iliskili olabilecedini belirtirken,
Young ve arkadaslar'® ise kan damarlar ve lenf
damarlarinin endoteliyal displazisi ile ilgili etyolojik
sebep lzerinde durmuslardir. Bunun yanisira Heyden
ve arkadaslar*® lokal hipoksi ve asidozun hidrolitik
enzim aktivitesini tetikleyebilecedine dikkat cekmistir.
Etyolojik faktdr olarak kesin bir unsur 6n plana
gikmamis ancak lokal travmanin 6nemli olabilecegi
bildirilmistir. Bizim hastamizda da kiigliklikte gegirilmig
bisikletten diismeye bagh travma hikayesi olsa da
etyolojik  faktér agisindan  kesin  bir iligki
kurulamamigtir.

Gorham hastaliginin klinik bulgulari spesifik de-
dildir. Etkilenen bdlgeye gére degiskenlik gdstermek-
tedir. Hastalarda genel semptom, agr ve sislik etkile-
nen bodlgeye gore bildirilmistir.Hareket kisithigi, gug-
suzllik, spontan kirik sikayetleri olabilir. Torakal verteb-
ra tutulumu ciddi sonuclar dogurabilir. Mandibula izole
olarak etkilenen bir kemik dokusu olup, yikim bazal
mandibuladan bagslayip daha sonra ramus ve TME
bolgesine ilerlediginden s6z edilmistir. Ancak bizim
vakamizda elimizde bulunan hastanin 2004 yilina ait
radyograflarina gore sol tarafin tamamen yok oldugu
izlendigi icin o taraftaki hastalik prosesinin nasil
ilerledigi bilinmemekle beraber, sag tarafta basis
mandibuladan, ramus bélgesine ilerledigi gozlenmistir.

Gorham hastalidi ile ilgili spesifik bir yas araligi
belirtiimemistir.Kadin ve erkeklerde herhangi bir yasta
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gorilebilir.Ancak yakin tarihli yapilmis bir derlemede
12 vakanin tamaminin 3-40 yas arasinda oldugu bil-
dirilmistir'®.Ailesel gecis bulunmamistir.Hastaligin ayi-
rici tanisi klinik, radyografik ve histopatolojik olarak ya-
piimaktadir. En 6nemli ayirici tanisi kemiklerde gériilen
idiopatik osteoliz, osteomyelit, hiperparatiroidizm,
intraossebz maliniteler, eozinofilik granilom ile
yapiimalidir'’. Ozellikle idiopatik osteoliz ayirici tanisi
onemlidir. Bu rezorptif lezyonlar 5'e aynlr; Tipl
herediter dominant gecisli multisentrik osteolizdir,
genellikle 2-7 yasinda rastlanir, el ve ayaklarda agr ve
sislik gordlir. Ancak yetiskinlerde bu proses yavaglar.
Ayni  hastalidin cekinik olarak herediter gegiside
mevcuttur ve Tip2 olarak adlandirilir. Bu tipte genel bir
osteoporoz tabloya hakimdir. Tip3 herediter gegcisi
olmayan néropati ile birlikte gocuklukta gorilen tiptir.
Tip4 bizim vakamizda oldugu gibi Gorham veya
(Gorham-Stout) sendromu olarak gegen herhangi bir
yasta iskeletin herhangi bir yerinde goriilen mono-
sentrik osteolizdir.N6ropati ile iliskili degildir.Tip 5 ise
Winchester sendromu, otozomal ¢ekinik karakterli,
deri ve gdzde tutulum mevcuttur'®%,

Hiperpa ratiroidizm ayirici tanida disiinilen
diger bir olgudur. Kale ve arkadaslarinin® 2012 yilinda
yayinladiklari Gorham vakasinda,Liu ve arkadaslarinin®®
Gorham hastaligi ile ilgili yaptiklari derlemede kan
dederlerinin normal sinirlar igerisinde oldugu saptan-
mistir.Bizim hastamizda da yapilan kan tetkiklerinde
serum kalsiyum ve alkalen fosfataz seviyesi ve tiim
kan degerleri normal bulunmustur.

Osteomyelitte radyolojik olarak “giive yenigi”
tabir edilen litik alanlar izlenir. Kemik sekestrler
belirgindir ve osteoblastik aktivite mevcuttur. Gorham
hastaliinda osteoblastik aktivitenin minimal diizeyde
veya hig olmamasi 6nemlidir. Eozinofilik granilom’un
radyografik gorinimi zmba  deligi seklinde litik
kemik lezyonlar ile karakterizedir. Daha gok geng eris-
kinlerde gorilir. Ayirici tanisi 1995'te alinan biyopsiyle
yapilmistir. Ayirici tanida histopatolojik tetkikler 6nem
arz eder, ancak spesifik degildir.

Heffez ve arkadaglarnnin® bildirdigi kriterlere
goére, Gorham hastaliginin teshisi icin biyopsi sonrasi
angiomatoz lezyon varlidi, devam eden kemik yikimi-
nin olmasi, osteoblastik cevabin minimal diizeyde yada
hic olmamasi, lezyonda ekspansiyon ve Ulserasyonun
bulunmamasi, heredite, metabolik, neoplastik, immu-
nolojik ve enfeksiydz bir hastalikla iligkili olmamasi
kesin tani igin dnemlidir.
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Yapilan yeni galismalarla bugine kadar yaklasik
200 Gorham vakasi rapor edilmistir.Liu ve arkadasla-
rinin®® yaptigi derlemede 12 vakaya tedavi icin bisfos-
fonat ve radyoterapi uygulanmasina karar verilmistir.
Ancak hastalardan 3'U tedaviyi reddetmistir. Kalan 9
hasta ise 2 ayri gruba ayrilarak tedaviye alinmis 4 has-
taya bisfosfonat ile birlikte radyoterapi uygulanirken,
diger 5 hastaya sadece bisfosfonat tedavisi verilmistir.
Bu vakalarda kesin tedavi icin bir protokoliin belirlene-
medigi saptanmistir. Bisfosfonat verilen hastalarda
kemik agrisinin kesildigi gorilmis, radyoterapi alan 4
hastadan 2 sinde hastalik kontrol altina alinmistir.
Hastamiz tedavi prosedurlerini red- detmistir. Fischer
ve arkadaslarini’’ yayinladigi Gorham vakasinda hasta-
ya greft uygulamasi yapilmis ancak greft uygulamalari
basarisizlikla sonuglanmistir. Hasta- mizdan alinan
anamnezde bircok kez cerrahi operasyon gecirdigi
saptanmis ve greft uygulama- larinda basarisizlikla
sonuclandigi gorilmistdr.

Gorham hastaliginin standart bir tedavi proto-
kolli yoktur. Cerrahi, radyoterapi, bisfosfanat ve alfa-
2b interferon tedavi segenekleri arasindadir. Cerrahi
tedavi kemidin lokal olarak rezeksiyonunu igerir. Kemik
greftleri basarisiz olmustur. Radyasyon tedavisinde
prognoz iyidir.Ancak Ozellikle geng hastalarda malign
transformasyon riski bulunmaktadir. Hastaligin seyrini
tahmin etmek zordur, kendiliginden durabilir.Yaklagik
%13 mortalite orani ile prognozu iyi kabul edilebilir.*
Gorham hastaligi teshis konulmasi zor olan hasta-
liklardan biridir. Maksillofasiyal radyoloji uzmanlarinin
bu hastaligi ve ayirici tanilar bilmeleri tedavinin
basarisi igin 6nem arz etmektedir.
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