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RESUMO

A sindrome de Gorham-Stout é uma doenca que apresenta osted-
lise idiopatica de um 0sso ou area contigua préxima. A etiologia
é desconhecida, sendo uma condi¢&o rara, de dificil diagnostico
e tratamento controverso. Acomete pessoas sem distingao quanto
a idade e ao sexo. Neste trabalho realizamos uma reviséo bi-
bliografica da doenca, dando enfoque especifico no diagnostico
diferencial, e demonstramos o0 acompanhamento de um paciente
com esta sindrome, desde o seu diagndstico, tratamento e estado
atual de evolucéo.

Descritores — Osteolise Essencial/etiologia; Ostedlise/diagnos-
tico; Ostedlise/radiografia; Clavicula

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

INTRODUCAO

O termo osteolise indica reducao na quantidade de te-
cido 6sseo visualizada em uma radiografia. Essa condigao
pode ser causada por grande numero de lesfes conheci-
das, porém existem poucos casos de ostedlise idiopatica.

Em 1838, Jackson® descreveu a ostedlise completa
do Umero de um menino de 12 anos. Em 1955, Gorham e
Stout® relataram as principais caracteristicas patoldgicas
daquela que foi denominada de “doenca do 0sso desapare-
cido com alteracGes vasculares intradsseas”. Desde entéo
essa doenca vem sendo chamada de sindrome de Gorham,
sindrome de Gorham-Stout, ostedlise macica, ostedlise
idiopética, doenga do 0sso desaparecido, doen¢a do 0sso
fantasma, absorcao espontanea do 0sso, atrofia progressi-
va do 0sso ou hemangiomatose e linfangiomatose do 0sso.

Foram descritos menos de 200 casos na literatura®.

A sindrome de Gorham-Stout se apresenta com 0s-
tedlise de um 0sso ou area 0ssea contigua proxima do
foco, sem respeitar limites articulares. Pode acometer
qualquer por¢do do esqueleto, mas é monocéntrica. As
estruturas mais envolvidas séo 0s 0ssos do cranio e das
cinturas escapular e pélvica®*®. E doenca rara, de etio-
logia desconhecida, em que a ostedlise inicia pela pro-
liferacdo de estruturas vasculares originadas no tecido
6sseo causando a destruicdo da matriz 6ssea”.

Essa condigéo pode se apresentar em qualquer idade,
mas geralmente é reconhecida em criangas e adultos jo-
vens. Ndo ha predilecéo por sexo ou padrdo de heranca
genética®® e, até entdo, ndo houve nenhum caso com
historia familiar®. Sabe-se que em 57% dos casos existe
uma histéria de trauma associado(®.
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Com relacéo ao quadro clinico, ndo apresenta grande
sintomatologia, sendo a aparéncia do quadro radiol6gi-
co muito pior do que o quadro clinico. Durante a fase
aguda o paciente se queixa de dor, edema, deformi-
dade progressiva e contraturas. Apesar disto, a funcéo
do membro acometido permanece marcadamente boa.
Exames laboratoriais geralmente sdo normais e auxiliam
0 médico na excluséo de outros diagnosticos, sendo que
a fosfatase alcalina pode ser elevada quando o paciente
apresenta fraturas®?,

O envolvimento costuma ser contiguo, ndo ocorrendo
multiplos focos ou metéstases. Existe apenas um caso
de degeneracdo maligna documentada ocorrida em um
paciente com o diagndstico de hipernefroma,

As mortes causadas pela doenca ocorreram em pa-
cientes nos quais o processo estava localizado nos arcos
costais, mandibula ou corpos vertebrais, levando a com-
plicacOes respiratorias fatais, obstrucdo de vias aéreas ou
compressdo da medula espinhal®2%3. E comum ocorrer
parada da osteolise de forma espontanea ap0s anos de
destruicdo 6ssea®. O resultado final é deformidade e
impoténcia funcional.

Quilotorax é uma complicacdo rara, porém € grave e
esta associada com ostedlise da cintura escapular ou da
colunatoracica®. Resulta do acometimento do ducto tora-
cico, ou comunicacéo da displasia linfatica com a cavida-
de pleural. E frequentemente fatal e cursa com linfopenia,
desnutricéo e infecgGes oportunistas superpostas™®.

Nas radiografias dos 0ssos longos o fendbmeno come-
ca com focos de radioluscéncia intramedular e subcor-
tical, parecendo quadro de osteoporose desigual. Tem
progressao lenta e irregular com redugdo concéntrica
da diéfise dos ossos, afilando as extremidades envol-
vidas e causando o desaparecimento completo do 0sso,
exceto se ocorrer remissdo espontanea®%1d, Fratu-
ras patologicas podem acontecer e raramente consoli-
dam. Assim o processo osteolitico continua através dos
fragmentos*1516), Um fato tipico e notavel é a auséncia
de esclerose ou reagdo osteoblastica.

A tomografia axial computadorizada (TAC) ¢é util
para delimitar a extensdo dos tecidos moles, além de
possibilitar a bidpsia guiada. A TAC com reconstrucao
tridimensional (3D) auxilia no planejamento cirdrgico
para reconstrugdes®”,

A linfangiografia pode ser utilizada para avaliar o
comprometimento do ducto toracico em pacientes com
quilotorax. Os vasos linfaticos e linfonodos tém apa-
réncia normal, apesar do fluxo linfatico alterado poder
levar a obstrucdo e ao edema®®,

Aangiografia retrata a auséncia de neovascularizagdo
na area envolvida e a cintilografia evidencia captacao
normal em todo o esqueleto ou aumento da captagéo nas
areas envolvidas®819),

A ressonéncia nuclear magnética (RNM) demonstra
desaparecimento morfoldgico do 0sso e areas com in-
tensidade de sinal aumentadas ou diminuidas, que repre-
sentam hemorragias em estagios diferentes®®,

O diagnéstico diferencial da sindrome de Gorham in-
clui hemangioma 6sseo, angiossarcoma, oste6lise essen-
cial e osteolise hereditaria. O padrao radiogréfico € mui-
to semelhante, mas nestas doencgas néo ocorrem grandes
derrames pleurais e demais alteragdes pulmonares®.

Os hemangiomas esqueléticos podem causar ostedlise
e apresentam caracteristicas histologicas muito similares
a sindrome de Gorham. No entanto, os hemangiomas
tém crescimento limitado com tendéncia a preservar
estoque Gsseo cortical, e ndo apresentam disseminacao
para as partes moles adjacentes®).

Os angiossarcomas, mesmo quando bem diferencia-
dos, apresentam atipia celular focal e celulas endote-
liais com tendéncia a proliferacdo. J& na sindrome de
Gorham os vasos apresentam camada Unica de células
endoteliais®?,

A ostedlise essencial causa reabsor¢do d¢ssea carpal
e/ou tarsal, cursando com faléncia renal progressiva e
sem alteracdes vasculares. J& a ostedlise hereditaria
ocorre na infancia e se apresenta principalmente nas
méaos e pés, sem cursar com alteracdes vasculares da
mesma forma®. Portanto, através da multicentricidade
destas doencas, podemos realizar o diagndstico dife-
rencial com a doenca descrita. Outras causas possiveis
de osteolise advém de doencas sistémicas como artrite
reumatoide, sifilis, hiperparatireoidismo, mieloma mul-
tiplo e linfoma. No entanto, a avaliacdo histoldgica
difere das alteragcGes encontradas nos pacientes com
a sindrome de Gorham®,

O tratamento da sindrome de Gorham deve ser ins-
tituido quando o processo é progressivo e a ostedlise
¢ extensa. Baseia-se na resseccao local, com ou sem
protetizacdo, radioterapia ou amputagdo. A resseccao
incompleta da lesdo raramente é curativa, e 0 pro-
cesso de lise Ossea se perpetua®?. A imobilizagio
ndo altera o progndstico, assim como administracao
de estrogénio, androgénio, magnésio, calcio, extratos
adrenergicos, vitamina D, solugdo de aluminio, radia-
cdo ultravioleta, somatotrofina, extratos placentérios,
vitamina B12, aminoacidos ou transfusdo sanguinea
de criangas em crescimento®?24),
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Devido a raridade da doenca, descrevemos a seguir
o relato de um caso de paciente portador da sindrome
de Gorham-Stout.

RELATO DE CASO

Paciente, masculino, com data de nascimento
20/08/1996, atendido pela primeira vez pelo autor sé-
nior (OL) aos 12 anos, com historia de acompanhamento
médico desde os seis anos. Sem altera¢fes na infancia
precoce ou doengas prévias. Em 2002, aos seis anos,
teve quadro de queda de propria altura com fratura de
clavicula esquerda. O tratamento foi realizado por orto-
pedista, de forma conservadora através de imobilizacao
com faixa em *“oito posterior” e relatos de consolidagéo
6ssea com formacdao de “calo 6sseo”.

Apo6s um ano teve outra queda de prdpria altura
com nova fratura da clavicula, proximo ao sitio de
consolidacdo da fratura anterior. Foi realizado novo
tratamento conservador com imobilizagdo em tipoia e
consolidacéo da fratura.

Em 2004, entdo com oito anos, teve trauma dire-
to causado por trauma direto sobre 0 ombro esquerdo,
resultando em nova fratura de clavicula e tratamento
semelhante aos anteriores. Durante consulta apos trés
semanas da terceira fratura da clavicula, as radiografias
evidenciaram “desaparecimento” de parte da clavicula
esquerda (Figura 1). A equipe médica que acompanhava
0 caso realizou radiografia de cranio, bacia e coluna,
que se mostraram normais. Devido a suspeita de do-
enca maligna, a equipe completou o estadiamento da
lesdo solicitando TAC, RNM e bidpsia. A ressonancia

Figura 1 — Evolucéo da ostedlise da clavicula esquerda causada
pela doenga de Gorham-Stout. Radiografias da clavicula em
fevereiro de 2004 (A), em setembro de 2004 (B) e em janeiro de
2005 (C), mostrando a rapida evolucéo da ostedlise.
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demonstrou ndo haver comprometimento das partes mo-
les, e a bidpsia resultou em alteracdes histopatoldgicas
sugestivas de “angioma 0sseo”.

Através da histéria do paciente e dos resultados dos
exames, chegou-se ao diagnostico da doenca de Gorham-
Stout. A partir de entdo foi proposto seguimento anual
atraves da avaliacdo pelo exame fisico e radiografias.
Quanto ao tratamento, o paciente foi estimulado a refor-
car a musculatura do membro superior esquerdo através
de aulas de natacéo.

O seguimento foi realizado durante trés anos, até que
em 2008, aos 12 anos, a avaliacdo radioldgica eviden-
ciou que o padrdo de ostedlise da clavicula havia se es-
tabilizado, porém demonstrou lesGes em regido superior
da escapula esquerda. TAC e RNM que confirmaram a
presenca de lesdes osteoliticas na escapula até o macigo
glenoideo, coracoide e acromio (Figura 2). A eletroneu-
romiografia foi normal. Clinicamente, o paciente foi
apresentando impoténcia funcional com limitacdo do
arco de movimento do ombro esquerdo, sem nenhuma
alteracdo clinica de reducdo da ventilagdo pulmonar.

Figura 2 — Imagem radiografica atual evidenciando o comprometi-
mento escapular com focos de ostedlise (A). Imagem de TAC com
reconstrucao digital em 3D exibindo a ostedlise clavicular esquerda
intensa e focos de comprometimento escapular associado (B).

No momento, a evolugdo da ostedlise parece ter es-
tacionado. O tratamento instituido neste momento é de
fisioterapia e hidroterapia, focadas no refor¢co muscu-
lar dos estabilizadores da escapula, manguito rotador e
deltoide, principalmente para manutencdo do arco de
movimento. O paciente segue em uso de terapia antirre-
absortiva através da ingestao de bisfosfonado e calcito-
nina. As consultas para seguimento devem ser realizadas
trimestralmente para observacdo e reavaliagcdo do qua-
dro. O quadro clinico do paciente pode ser evidenciado
nas imagens clinicas abaixo (Figura 3).

DISCUSSAO

A sindrome de Gorham-Stout deve ser diagnosticada
com base na histéria clinica, imagens radiograficas e,
principalmente, pelo conhecimento da doenca. Den-
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tre as varias possiveis causas de ostedlise secundaria,
devemos diferenciar de atrofia difusa, algodistrofia,
tumores primarios e metastaticos, hiperparatireoidismo,
gota, pseudartrose congénita, doengas granulomatosas,
artrite reumatoide, diabetes mellitus, artrite psoriatica,
osteomielite, mastocistose sistémica, necrose asséptica,
artropatia neurogénica, terapia prolongada com corti-
coides, cisto 6sseo aneurismatico e hemangiomatose
6ssea®), As ostedlises idiopaticas sdo um grupo hetero-
géneo de doencas raras. Hardegger et al®® propuseram
uma classificacdo para estas ostedlises composta de
cinco tipos (Tabela 1).

Existiram vérias publicacBes nas quais foram des-
critos pacientes que ndo se enquadraram em nenhum
dos cinco subtipos descritos nesta classificacdo. White
descreveu quatro pacientes com oste6lise multifocal as-
sociadas com graves lesdes de pele®”). Beals e Bird®@®
observaram um caso de ostedlise carpo tarsal sem ne-
fropatia ou padrdo hereditéario.

O paciente descrito neste relato de caso teve qua-
dro de ostedlise monocéntrica iniciada durante a in-
fancia, sem histdria familiar de lesdes osteoliticas ou

Figura 3 — Imagens clinicas atuais do paciente evidenciando significa‘tivo colapso da cintura escapular esquerda. (A) anterior em
repouso, (B) posterior, (C) incapacidade de abducao, (D) perfil esquerdo em rotacéo externa.

nefropatias. Utilizando-se esta classificacdo, chegamos
a conclusédo de se tratar de um tipo 4 — sindrome de
Gorham-Stout.

O mecanismo patogénico exato desta doenca ainda
ndo e conhecido. Existem controvérsias acerca da pre-
senca ou nao de osteoclastos no foco de lesdo. Spieth
et al acreditam que a reabsorcdo ¢ especificamente cau-
sada pelos osteoclastos®.

Existe grande variedade de explicacOes para a pato-
génese. Dentre elas, citamos a presenca de um hamar-
toma silencioso que se ativa e inicia a reabsorcdo apés
pequeno traumatismo. Alguns autores acreditam que
a angiomatose é a responsavel por todo o quadro®@),
Outros descrevem alteracGes neurovasculares como as
vistas na atrofia de Sudeck®, Thompson e Shurman®?
sugerem que a doenca € a aberracdo primaria do teci-
do vascular 6sseo associada com tecido de granulagéo.
Young et al®? acreditavam que a osteélise € atribuida a
displasia endotelial de linfaticos e vasos sanguineos.

Desde que o osteoclasto € a unica célula capaz de
reabsorver 0sso, entende-se que a sindrome de Gorham-
Stout pode representar patologicamente um desarranjo da

Tabela 1 — Classificacdo de ostedlise idiopatica de acordo com Hardegger et al®®,

Tipos

1. Ostedlise multicéntrica hereditaria com transmissdo dominante

Entre dois-sete anos, dor e edema espontaneos iniciam nas maos e pés, com
ostedlise carpo tarsal. Progressé@o cessa na adolescéncia.

2. Osteo6lise multicéntrica hereditaria com transmisséo recessiva

Similar ao tipo 1, mas pode estar associada a severa osteoporose
generalizada.

3. Ostedlise multicéntrica ndo hereditaria com nefropatia

Aparece na infancia. Ocorre desaparecimento gradual dos ossos do carpo e
tarso, porém em menor grau e associada com proteinUria. Morte ocorre por
faléncia renal ou hipertensdo maligna.

4. Sindrome de Gorham-Stout

Ocorréncia monocéntrica em qualquer parte do esqueleto, podendo iniciar em
qualquer idade. Normalmente, encontra-se tecido hemangiomatoso nos focos
de ostedlise. Nao é hereditario e ndo é associado a nefropatia. A osteélise
costuma cessar apos alguns anos.

5. Sindrome de Winchester

Rara sindrome autossdmica recessiva. Ostedlise carpo tarsal associada a
contraturas, redugdo da estatura, lesdes de pele, alteracdes na cérnea 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 osteoclastica. Esses osteoclastos sdo estimula-
dos por acao paracrina ou autocrina, reabsorvendo o teci-
do 6sseo que posteriormente é trocado por tecido fibroso
vascularizado. Portanto, a aparente contradigdo acerca da
presenca ou auséncia destas células na doenga pode ser
explicada pelas diferentes fases da sindrome®®.

Parece sensato realizar o tratamento dos pacientes
portadores desta doengca com terapia antirreabsortiva
como bisfosfonados e calcitonina, que devem ser ini-
ciados em fase precoce na tentativa de reducdo da
progressdo do processo osteolitico®. Porém, ainda
faltam estudos comprovando estes dados devido a ra-
ridade da sindrome.

REFERENCIAS

1. Jackson JB. A boneless arm. Boston Med Surg J. 1838;18:368-9.

2. Gorham LW, Stout AP. Massive osteolysis (acute spontaneous absorption of
bone, phantom bone, disappearing bone): its relation to hemangiomatosis. J
Bone Joint Surg Am. 1955;37(5):985-1004.

3. Collins J. Case 92: Gorham syndrome. Radiology. 2006;238(3):1066-9.

4. Gowin W, Rahmanzadeh R. Radiologic diagnosis of massive idiopathic osteoly-
sis (Gorham-Stout Syndrome). Rontgenpraxis. 1985;38(4):128-34.

5. Horst M, Zsernaviczky J, Delling G. A rare case of so-called idiopathic oste-
olysis associated with a lymphangioma of the fibula. Z Orthop lhre Grenzgeb.
1979;117(1):88-95.

6. Florchinger A, Bottger E, Claass-Bottger F, Georgi M, Harms J. Gorham
Stout syndrome of the spine. Case report and review of the literature. Rofo.
1998;168(1):68-76.

7. Choma ND, Biscotti CV, Bauer TW, Mehta AC, Licata AA. Gorham’s syndrome:
a case report and review of the literature. Am J Med. 1987;83(6):1151-6.

8. Touraine R, Bernard JP, Trouillier JP, Balandreau AM. Chylothorax and
Gorham’s disease (or regional massive osteolysis). J Fr Med Chir Thorac.
1971;25(3):315-26.

9. Chavanis N, Chaffanjon P, Frey G, Vottero G, Brichon PY. Chylothorax compli-
cating Gorham'’s disease. Ann Thorac Surg. 2001;72(3):937-9.

10. Johnson PM, McClure JG. Observations of massive osteolysis: a review of the
literature and report of a case. Radiology. 1958;71(1):28-42.

11. Fretz CJ, Jungi WF, Neuweiler J, Haertel M. The malignant degeneration of
Gorham-Stout disease? Rofo. 1991;155(6):579-81.

12. Tilling G, Skobowytsh B. Disappearing bone disease, morbus Gorham. Report
of a case. Acta Orthop Scand. 1968;39(3):398-406.

13. Ellis DJ, Adams TO. Massive osteolysis: report of case. J Oral Surg.
1971;29(9):659-63.

14. Riantawan P, Tansupasawasdikul S, Subhannachart P. Bilateral chylo-
thorax complicating massive osteolysis (Gorham’s syndrome). Thorax.
1996;51(12):1277-8.

15. Gorham LW, Wright AW, Schultz HH, Maxon FC. Disappearing bones: a rare
form of massive osteolysis: report of 2 cases, 1 with autopsy findings. Am J
Med. 1954;17(5):674-82.

16. Kery L, Wouters HW. Massive osteolysis: report of two cases. J Bone Joint
Surg Br. 1970;52(3):452-9.

17.Vinée P, Tanyu MO, Hauenstein KH, Sigmund G, Stéver B, Adler CP. CT and
MRI of Gorham syndrome. J Comput Assist Tomogr. 1994;18(3):985-9.

Rev Bras Ortop. 2010;45(6):618-22

Outra possibilidade terapéutica consiste na utilizacéo
da radioterapia. Carneiro e Steglich relataram um caso
de paciente do sexo feminino com osteolise progressiva
nos metacarpos, onde a estabilizacdo da evolucéo por
quatro meses apos ciclo de 21 dias de radioterapia com
2.400 rads reforcou a ideia de enxertia 6ssea nos focos
da ostedlise®. No entanto, a doenga manteve a pro-
gressao e reabsorveu todo o enxerto utilizado. O caso
descrito por estes autores teve parada de sua progressao.
Nos casos graves, com complicagfes pulmonares ou
neurologicas esté indicado o tratamento cirdrgico para
ressecc¢do do tecido doente na tentativa de cessar a pro-
gressédo da doenca.

18. Dominguez R, Washowich TL. Gorham’s disease or vanishing bone disease: plain
film CT, and MRI findings of two cases. Pediatr Radiol. 1994;24(5):316-8.

19. Tie ML, Poland GA, Rosenow EC 3rd. Chylothorax in Gorham’s syndrome: a
common complication of a rare disease. Chest. 1994;105(1):208-13.

20. Chambers TJ. The cellular basis of bone resorption. Clin Orthop Relat Res.
1980;(151):283-93.

21. Poirier H. Massive osteolysis of the humerus treated by massive resection and
prosthetic replacement. J Bone Joint Surg Br. 1968;50(1):158-60.

22. Butler RW, McCance RA, Barrett AM. Unexplained destruction of the shaft of
the femur in a child. J Bone Joint Surg Br. 1958;40(1):487-93.

23. Phillips RM, Bush OB Jr, Hall HD. Massive osteolysis (phantom bone, disappe-
aring bone). Report of a case with mandibular involvement. Oral Surg Oral Med
Oral Pathol. 1972;34(6):886-96.

24. Ross JL, Schinella R, Shenkman L. Massive osteolysis. An unusual cause of
bone destruction. Am J Med. 1978;65(2):367-72.

25. Méller G, Priemel M, Amling M, Werner M, Kuhlmey AS, Delling G. The Gorham-
Stout syndrome (Gorham’s massive osteolysis). A report of six cases with his-
topathological findings. J Bone Joint Surg Br. 1999;81(3):501-6.

26. Hardegger F, Simpson LA, Segmueller G. The syndrome of idiopathic osteolysis:
classification, review and case report. J Bone Joint Surg Br. 1985;67(1):89-93.

27. White AA. Disappearing bone disease with arthropathy and severe scarring of
the skin. A report of four cases seen in South Vietnam. J Bone Joint Surg Br.
1971;53(2):303-9.

28. Beals RK, Bird CB. Carpal and tarsal osteolysis. A case report and review of
the literature. J Bone Joint Surg Am. 1975;57(5):681-6.

29. Spieth ME, Greenspan A, Forrester DM, Ansari AN, Kimura RL, Gleason-Jordan
I. Gorham'’s disease of the radius: radiographic, scintigraphic, and MR findings
with pathologic correlation. A case report and review of the literature. Skeletal
Radiol. 1997;26(11):659-63.

30. Knoch HG. Die Gorhamsche Krankheit aus klinischer Sicht. Zentralbl Chir.
1963;18:674-83.

31. Thompson JS, Schurman DJ. Massive osteolysis: case report and review of the
literature. Clin Orthop Relat Res. 1974;(103):206-11.

32. Young JW, Galbraith M, Cunningham J, Roof BS, Vujic I, Gobien RP et al.
Progressive vertebral collapse in diffuse angiomatosis. Metab Bone Dis Relat
Res. 1983;5(2):53-60.

33. Carneiro RS, Steglich V. “Disappearing bone disease” in the hand. J Hand Surg
Am. 1987;12(4):629-34.





