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RESuMO
A síndrome de Gorham-Stout é uma doença que apresenta osteó-
lise idiopática de um osso ou área contígua próxima. A etiologia 
é desconhecida, sendo uma condição rara, de difícil diagnóstico 
e tratamento controverso. Acomete pessoas sem distinção quanto 
à idade e ao sexo. Neste trabalho realizamos uma revisão bi-
bliográfica da doença, dando enfoque específico no diagnóstico 
diferencial, e demonstramos o acompanhamento de um paciente 
com esta síndrome, desde o seu diagnóstico, tratamento e estado 
atual de evolução.

descritores – Osteólise Essencial/etiologia; Osteólise/diagnós-
tico; Osteólise/radiografia; Clavícula 

ABSTRACT
Gorham-stout syndrome is a disease that presents idiopathic 
osteolysis of a bone or contiguous area. The etiology is 
unknown. It is a rare condition, difficult to diagnose and with 
controversial treatment. This condition affects persons with 
no distinction as to age or sex. In this study, we conduct a 
bibliographic review of the disease, specifically focusing on 
differential diagnosis, and follow a patient with this syndrome 
from the time of its diagnosis, through treatment, to its current 
state of evolution. 

Keywords – Osteolysis Essential/etiology; Osteolysis Essential/
diagnosis; Osteolysis Essential/radiography; Clavicle

INTRODuçãO

O termo osteólise indica redução na quantidade de te-
cido ósseo visualizada em uma radiografia. Essa condição 
pode ser causada por grande número de lesões conheci-
das, porém existem poucos casos de osteólise idiopática.

Em 1838, Jackson(1) descreveu a osteólise completa 
do úmero de um menino de 12 anos. Em 1955, Gorham e 
Stout(2) relataram as principais características patológicas 
daquela que foi denominada de “doença do osso desapare-
cido com alterações vasculares intraósseas”. Desde então 
essa doença vem sendo chamada de síndrome de Gorham, 
síndrome de Gorham-Stout, osteólise maciça, osteólise 
idiopática, doença do osso desaparecido, doença do osso 
fantasma, absorção espontânea do osso, atrofia progressi-
va do osso ou hemangiomatose e linfangiomatose do osso. 

Foram descritos menos de 200 casos na literatura(3).
A síndrome de Gorham-Stout se apresenta com os-

teólise de um osso ou área óssea contígua próxima do 
foco, sem respeitar limites articulares. Pode acometer 
qualquer porção do esqueleto, mas é monocêntrica. As 
estruturas mais envolvidas são os ossos do crânio e das 
cinturas escapular e pélvica(2,4-6). É doença rara, de etio-
logia desconhecida, em que a osteólise inicia pela pro-
liferação de estruturas vasculares originadas no tecido 
ósseo causando a destruição da matriz óssea(7).

Essa condição pode se apresentar em qualquer idade, 
mas geralmente é reconhecida em crianças e adultos jo-
vens. Não há predileção por sexo ou padrão de herança 
genética(8,9) e, até então, não houve nenhum caso com 
história familiar(4). Sabe-se que em 57% dos casos existe 
uma história de trauma associado(7).
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Com relação ao quadro clínico, não apresenta grande 
sintomatologia, sendo a aparência do quadro radiológi-
co muito pior do que o quadro clínico. Durante a fase 
aguda o paciente se queixa de dor, edema, deformi-
dade progressiva e contraturas. Apesar disto, a função 
do membro acometido permanece marcadamente boa. 
Exames laboratoriais geralmente são normais e auxiliam 
o médico na exclusão de outros diagnósticos, sendo que 
a fosfatase alcalina pode ser elevada quando o paciente 
apresenta fraturas(10). 

O envolvimento costuma ser contíguo, não ocorrendo 
múltiplos focos ou metástases. Existe apenas um caso 
de degeneração maligna documentada ocorrida em um 
paciente com o diagnóstico de hipernefroma(11).

As mortes causadas pela doença ocorreram em pa-
cientes nos quais o processo estava localizado nos arcos 
costais, mandíbula ou corpos vertebrais, levando a com-
plicações respiratórias fatais, obstrução de vias aéreas ou 
compressão da medula espinhal(4,12,13). É comum ocorrer 
parada da osteólise de forma espontânea após anos de 
destruição óssea(2). O resultado final é deformidade e 
impotência funcional.

Quilotórax é uma complicação rara, porém é grave e 
está associada com osteólise da cintura escapular ou da 
coluna torácica(9). Resulta do acometimento do ducto torá-
cico, ou comunicação da displasia linfática com a cavida-
de pleural. É frequentemente fatal e cursa com linfopenia, 
desnutrição e infecções oportunistas superpostas(14).

Nas radiografias dos ossos longos o fenômeno come-
ça com focos de radioluscência intramedular e subcor-
tical, parecendo quadro de osteoporose desigual. Tem 
progressão lenta e irregular com redução concêntrica 
da diáfise dos ossos, afilando as extremidades envol-
vidas e causando o desaparecimento completo do osso, 
exceto se ocorrer remissão espontânea(4-6,10,12). Fratu-
ras patológicas podem acontecer e raramente consoli-
dam. Assim o processo osteolítico continua através dos 
fragmentos(4,15,16). Um fato típico e notável é a ausência 
de esclerose ou reação osteoblástica.

A tomografia axial computadorizada (TAC) é útil 
para delimitar a extensão dos tecidos moles, além de 
possibilitar a biópsia guiada. A TAC com reconstrução 
tridimensional (3D) auxilia no planejamento cirúrgico 
para reconstruções(17). 

A linfangiografia pode ser utilizada para avaliar o 
comprometimento do ducto torácico em pacientes com 
quilotórax. Os vasos linfáticos e linfonodos têm apa-
rência normal, apesar do fluxo linfático alterado poder 
levar a obstrução e ao edema(18).

A angiografia retrata a ausência de neovascularização 
na área envolvida e a cintilografia evidencia captação 
normal em todo o esqueleto ou aumento da captação nas 
áreas envolvidas(18,19).

A ressonância nuclear magnética (RNM) demonstra 
desaparecimento morfológico do osso e áreas com in-
tensidade de sinal aumentadas ou diminuídas, que repre-
sentam hemorragias em estágios diferentes(18).

O diagnóstico diferencial da síndrome de Gorham in-
clui hemangioma ósseo, angiossarcoma, osteólise essen-
cial e osteólise hereditária. O padrão radiográfico é mui-
to semelhante, mas nestas doenças não ocorrem grandes 
derrames pleurais e demais alterações pulmonares(3). 

Os hemangiomas esqueléticos podem causar osteólise 
e apresentam características histológicas muito similares 
à síndrome de Gorham. No entanto, os hemangiomas 
têm crescimento limitado com tendência a preservar 
estoque ósseo cortical, e não apresentam disseminação 
para as partes moles adjacentes(3).

Os angiossarcomas, mesmo quando bem diferencia-
dos, apresentam atipia celular focal e células endote-
liais com tendência à proliferação. Já na síndrome de 
Gorham os vasos apresentam camada única de células 
endoteliais(1,7).

A osteólise essencial causa reabsorção óssea carpal 
e/ou tarsal, cursando com falência renal progressiva e 
sem alterações vasculares. Já a osteólise hereditária 
ocorre na infância e se apresenta principalmente nas 
mãos e pés, sem cursar com alterações vasculares da 
mesma forma(3). Portanto, através da multicentricidade 
destas doenças, podemos realizar o diagnóstico dife-
rencial com a doença descrita. Outras causas possíveis 
de osteólise advêm de doenças sistêmicas como artrite 
reumatoide, sífilis, hiperparatireoidismo, mieloma múl-
tiplo e linfoma. No entanto, a avaliação histológica 
difere das alterações encontradas nos pacientes com 
a síndrome de Gorham(7).

O tratamento da síndrome de Gorham deve ser ins-
tituído quando o processo é progressivo e a osteólise 
é extensa. Baseia-se na ressecção local, com ou sem 
protetização, radioterapia ou amputação. A ressecção 
incompleta da lesão raramente é curativa, e o pro-
cesso de lise óssea se perpetua(20,21). A imobilização 
não altera o prognóstico, assim como administração 
de estrogênio, androgênio, magnésio, cálcio, extratos 
adrenérgicos, vitamina D, solução de alumínio, radia-
ção ultravioleta, somatotrofina, extratos placentários, 
vitamina B12, aminoácidos ou transfusão sanguínea 
de crianças em crescimento(22-24).
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Devido à raridade da doença, descrevemos a seguir 
o relato de um caso de paciente portador da síndrome 
de Gorham-Stout.

RElATO DE CASO

Paciente, masculino, com data de nascimento 
20/08/1996, atendido pela primeira vez pelo autor sê-
nior (OL) aos 12 anos, com história de acompanhamento 
médico desde os seis anos. Sem alterações na infância 
precoce ou doenças prévias. Em 2002, aos seis anos, 
teve quadro de queda de própria altura com fratura de 
clavícula esquerda. O tratamento foi realizado por orto-
pedista, de forma conservadora através de imobilização 
com faixa em “oito posterior” e relatos de consolidação 
óssea com formação de “calo ósseo”.

Após um ano teve outra queda de própria altura 
com nova fratura da clavícula, próximo ao sítio de 
consolidação da fratura anterior. Foi realizado novo 
tratamento conservador com imobilização em tipoia e 
consolidação da fratura.

Em 2004, então com oito anos, teve trauma dire-
to causado por trauma direto sobre o ombro esquerdo, 
resultando em nova fratura de clavícula e tratamento 
semelhante aos anteriores. Durante consulta após três 
semanas da terceira fratura da clavícula, as radiografias 
evidenciaram “desaparecimento” de parte da clavícula 
esquerda (Figura 1). A equipe médica que acompanhava 
o caso realizou radiografia de crânio, bacia e coluna, 
que se mostraram normais. Devido a suspeita de do-
ença maligna, a equipe completou o estadiamento da 
lesão solicitando TAC, RNM e biópsia. A ressonância 

demonstrou não haver comprometimento das partes mo-
les, e a biópsia resultou em alterações histopatológicas 
sugestivas de “angioma ósseo”.

Através da história do paciente e dos resultados dos 
exames, chegou-se ao diagnóstico da doença de Gorham-
Stout. A partir de então foi proposto seguimento anual 
através da avaliação pelo exame físico e radiografias. 
Quanto ao tratamento, o paciente foi estimulado a refor-
çar a musculatura do membro superior esquerdo através 
de aulas de natação.

O seguimento foi realizado durante três anos, até que 
em 2008, aos 12 anos, a avaliação radiológica eviden-
ciou que o padrão de osteólise da clavícula havia se es-
tabilizado, porém demonstrou lesões em região superior 
da escápula esquerda. TAC e RNM que confirmaram a 
presença de lesões osteolíticas na escápula até o maciço 
glenoideo, coracoide e acrômio (Figura 2). A eletroneu-
romiografia foi normal. Clinicamente, o paciente foi 
apresentando impotência funcional com limitação do 
arco de movimento do ombro esquerdo, sem nenhuma 
alteração clínica de redução da ventilação pulmonar.

Figura 1 – Evolução da osteólise da clavícula esquerda causada 
pela doença de Gorham-Stout. Radiografias da clavícula em 
fevereiro de 2004 (A), em setembro de 2004 (B) e em janeiro de 
2005 (C), mostrando a rápida evolução da osteólise.

No momento, a evolução da osteólise parece ter es-
tacionado. O tratamento instituído neste momento é de 
fisioterapia e hidroterapia, focadas no reforço muscu-
lar dos estabilizadores da escápula, manguito rotador e 
deltoide, principalmente para manutenção do arco de 
movimento. O paciente segue em uso de terapia antirre-
absortiva através da ingestão de bisfosfonado e calcito-
nina. As consultas para seguimento devem ser realizadas 
trimestralmente para observação e reavaliação do qua-
dro. O quadro clínico do paciente pode ser evidenciado 
nas imagens clínicas abaixo (Figura 3).

DISCuSSãO

A síndrome de Gorham-Stout deve ser diagnosticada 
com base na história clínica, imagens radiográficas e, 
principalmente, pelo conhecimento da doença. Den-

Figura 2 – Imagem radiográfica atual evidenciando o comprometi-
mento escapular com focos de osteólise (A). Imagem de TAC com 
reconstrução digital em 3D exibindo a osteólise clavicular esquerda 
intensa e focos de comprometimento escapular associado (B).
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tre as várias possíveis causas de osteólise secundária, 
devemos diferenciar de atrofia difusa, algodistrofia, 
tumores primários e metastáticos, hiperparatireoidismo, 
gota, pseudartrose congênita, doenças granulomatosas, 
artrite reumatoide, diabetes mellitus, artrite psoriática, 
osteomielite, mastocistose sistêmica, necrose asséptica, 
artropatia neurogênica, terapia prolongada com corti-
coides, cisto ósseo aneurismático e hemangiomatose 
óssea(25). As osteólises idiopáticas são um grupo hetero-
gêneo de doenças raras. Hardegger et al(26) propuseram 
uma classificação para estas osteólises composta de 
cinco tipos (Tabela 1).

Existiram várias publicações nas quais foram des-
critos pacientes que não se enquadraram em nenhum 
dos cinco subtipos descritos nesta classificação. White 
descreveu quatro pacientes com osteólise multifocal as-
sociadas com graves lesões de pele(27). Beals e Bird(28) 
observaram um caso de osteólise carpo tarsal sem ne-
fropatia ou padrão hereditário.

O paciente descrito neste relato de caso teve qua-
dro de osteólise monocêntrica iniciada durante a in-
fância, sem história familiar de lesões osteolíticas ou 

nefropatias. Utilizando-se esta classificação, chegamos 
à conclusão de se tratar de um tipo 4 – síndrome de 
Gorham-Stout.

O mecanismo patogênico exato desta doença ainda 
não é conhecido. Existem controvérsias acerca da pre-
sença ou não de osteoclastos no foco de lesão. Spieth 
et al acreditam que a reabsorção é especificamente cau-
sada pelos osteoclastos(29).

Existe grande variedade de explicações para a pato-
gênese. Dentre elas, citamos a presença de um hamar-
toma silencioso que se ativa e inicia a reabsorção após 
pequeno traumatismo. Alguns autores acreditam que 
a angiomatose é a responsável por todo o quadro(2,11). 
Outros descrevem alterações neurovasculares como as 
vistas na atrofia de Sudeck(30). Thompson e Shurman(31) 
sugerem que a doença é a aberração primária do teci-
do vascular ósseo associada com tecido de granulação. 
Young et al(32) acreditavam que a osteólise é atribuída à 
displasia endotelial de linfáticos e vasos sanguíneos.

Desde que o osteoclasto é a única célula capaz de 
reabsorver osso, entende-se que a síndrome de Gorham-
Stout pode representar patologicamente um desarranjo da 

Figura 3 – Imagens clínicas atuais do paciente evidenciando significativo colapso da cintura escapular esquerda. (A) anterior em 
repouso, (B) posterior, (C) incapacidade de abdução, (D) perfil esquerdo em rotação externa. 

Tabela 1 – Classificação de osteólise idiopática de acordo com Hardegger et al(26).

Tipos

1. Osteólise multicêntrica hereditária com transmissão dominante
Entre dois-sete anos, dor e edema espontâneos iniciam nas mãos e pés, com 
osteólise carpo tarsal. Progressão cessa na adolescência.

2. Osteólise multicêntrica hereditária com transmissão recessiva
Similar ao tipo 1, mas pode estar associada a severa osteoporose 
generalizada.

3. Osteólise multicêntrica não hereditária com nefropatia
Aparece na infância. Ocorre desaparecimento gradual dos ossos do carpo e 
tarso, porém em menor grau e associada com proteinúria. Morte ocorre por 
falência renal ou hipertensão maligna.

4. Síndrome de Gorham-Stout

Ocorrência monocêntrica em qualquer parte do esqueleto, podendo iniciar em 
qualquer idade. Normalmente, encontra-se tecido hemangiomatoso nos focos 
de osteólise. Não é hereditário e não é associado à nefropatia. A osteólise 
costuma cessar após alguns anos.

5. Síndrome de Winchester
Rara síndrome autossômica recessiva. Osteólise carpo tarsal associada a 
contraturas, redução da estatura, lesões de pele, alterações na córnea e 
osteoporose sem nefropatia. 

Fonte: Hardegger F, Simpson LA, Segmueller G. The syndrome of idiopathic osteolysis: classification, review and case report. J Bone Joint Surg Br. 1985;67:89-93.
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atividade osteoclástica. Esses osteoclastos são estimula-
dos por ação parácrina ou autócrina, reabsorvendo o teci-
do ósseo que posteriormente é trocado por tecido fibroso 
vascularizado. Portanto, a aparente contradição acerca da 
presença ou ausência destas células na doença pode ser 
explicada pelas diferentes fases da síndrome(25).

Parece sensato realizar o tratamento dos pacientes 
portadores desta doença com terapia antirreabsortiva 
como bisfosfonados e calcitonina, que devem ser ini-
ciados em fase precoce na tentativa de redução da 
progressão do processo osteolítico(25). Porém, ainda 
faltam estudos comprovando estes dados devido à ra-
ridade da síndrome.

Outra possibilidade terapêutica consiste na utilização 
da radioterapia. Carneiro e Steglich relataram um caso 
de paciente do sexo feminino com osteólise progressiva 
nos metacarpos, onde a estabilização da evolução por 
quatro meses após ciclo de 21 dias de radioterapia com 
2.400 rads reforçou a ideia de enxertia óssea nos focos 
da osteólise(33). No entanto, a doença manteve a pro-
gressão e reabsorveu todo o enxerto utilizado. O caso 
descrito por estes autores teve parada de sua progressão. 
Nos casos graves, com complicações pulmonares ou 
neurológicas está indicado o tratamento cirúrgico para 
ressecção do tecido doente na tentativa de cessar a pro-
gressão da doença.
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