
Bevezetés

A Gorham-Stout betegség (GSD) egy ritka elváltozás,  
melyet egy, vagy több csontot érintő előrehaladó osz te­
olízis jellemez és spontán fracturához vezethet.

Multicentrikus formáit ritkán írják le [1] és nincs kü-
lönbség a nemek közti előfordulásában, öröklődést 
nem mutat [2]. Bármely korban előfordulhat és jellem-
zően a felszívódott csont helyét abnormálisan burjánzó 
nyirokerek töltik ki [3]. Különböző definíciók születtek  
a betegség leírására, például „phantom bone desease”, 
massive osteolysis, disappearing, vagy vanishing bone 
disease, acute spontaneous absorption of bone, heman-
giomatosis és lymphangiomatosis [4].

A Gorham betegséget Hardegger és msti. klasszifi­
kál ták négy más típusú oszteolízissel együtt Torg és 
msti. leírása alapján [5].

A GSD hátterében nem endokrin és nem metaboli-
kus elváltozások állnak, és akárcsak a csontfelszívó-
dás mechanizmusa, a betegség aetilológiai faktorai is 
ismeretlenek [6].

Megnövekedett oszteoklaszt aktivitást írtak le vér­ és 
nyirokérburjánzással, mint a progresszív csontfelszívó-

dás lehetséges patológiai mechanizmusát [4, 7, 8, 9, 10, 
11, 12].

A betegség érintheti a perioszteumot, bizonyos ese-
tekben még a környező lágyszöveteket is.

Sebészi beavatkozás, kemoterápia és irradiáció me ­ 
 rülhet fel mint lehetséges kezelés, gyakran azonos ered­
ménnyel, tehát a GSD kezelése egyelőre vitatott.

Prognózisa változatos és kiszámíthatatlan, mely az 
apróbb eltéréstől a halálig terjedő skálán mozog.

Esetleírás

Szemészeti osztályról egy már meglévő kettőslátás rosz-
szabbodására panaszkodó 67 éves nőbeteget irányí-
tottak az arc-, állcsontszebészeti osztályunkra, akinek 
panaszai összefüggésben álltak növekvő arc aszimmet-
riájával, járomív atrófiájával és lokalizált fájdalmával.

A beteg elmondása szerint több mint hat hónapja 
észlelte a felső állcsonton fogainak fokozódó mozgat-
hatóságát.

Előzőleg más osztályon parodontitiszt diagnosztizál-
tak, és azt a szakma szabályainak megfelelően kezel-
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A Gorham betegség, vagy „vanishing bone disease” ismeretlen etiológiájú, ritka kórkép, melyet csontfelszívódás jelle-
mez. Előfordulhat a csontváz bármely részén, azonban leggyakrabban a medencecsont, a humerus, a törzs csontozata  
és a mandibula érintett. A csontreszorpció mechanizmusa tisztázatlan, de az oszteolítikus területeken a nyirokerek lo-
kalizált endothel proliferációja mutatható ki. A diagnózis felállítása egyéb fertőzés, gyulladásos folyamat, neoplázia és 
endokrinológiai okok kizárását követően a klinikai, radiológiai és szövettani kép alapján történik. A Gorham betegség ke-
zelésekor szóba jöhetnek gyógyszerek; osteoclast ellenes szerek (biszfoszfonátok) és alfa­2b interferon. Sugárkezelés, 
amely a csontszöveten belüli érburjánzás szklerózisát idézi elő. Sebészi terápia, mely az érintett terület rezekciójából 
és annak csonttal és/vagy protézissel való rekonstrukciójából áll. Cikkünk egy Gorham betegségben szenvedő 67 éves 
nőbeteg esetét mutatja be, akinek a maxillája jobb oldala, a processus alveolarisa, a zygomája, és az orbitaalapja volt 
érintett. A betegség kezdetén a jobb oldali felső nagyörlők meglazulásában nyilvánult meg, ezzel parodontitis klinikai 
képét utánozva, melyet a már meglévő, tisztázatlan eredetű kettős látás súlyosbodása követett. A beteg zoledronsav, 
D­vitamin, és kalcium­karbonát kezelésben részesült 12 hónapon át, mely a betegség progressziójának fékentartásában 
hatásosnak bizonyult.
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ték. A beteg felső második nagyőrlőjét is eltávolították, 
a kezelések ellenére azonban a fogak mobilitása to-
vább nőtt.

A pácienst a szemészek már megfigyelés alatt tar-
tották az ismeretlen eredetű diplópiája miatt, mely hir-
telen rosszabbodni kezdett, és ezzel egyidejűleg az arc 
aszimmetrikussá vált, melynek hátterében a járomív és 
a maxilla ellaposodása állt. Mindezek miatt utalták a be­
teget az arc-, állcsontsebészeti osztályra további vizs-
gálatok céljából.

A klinikai vizsgálatok jobb oldali zygoma és orbita 
asszimmetriát, horizontális és vertikális kettőslátást mu-
tattak. (1. kép)

A betegről Hess teszt, panorámaröntgen (2. kép), fej- 
nyak CT, illetve teljes test CT készült. A Hess screen teszt  
felfelé tekintéskor kettőslátást, továbbá a musculus rec­
tus superior gyengeségét mutatta ki.

A panorámaröntgen felvétel a jobb felső fog me der­
nyúl vány sorvadására derített fényt, a CT pedig meg-
erősítette, hogy a maxilla jobb oldalán oszteolítikus 
lé zió van jelen, mely összefüggésbe hozható a jobb or­
bita laterális falának átalakulásával.

Az MRI vizsgálat oszteolítikus, errozív elváltozást mu-
tatott ki a jobb maxillán, mely érinti az arcüreget, a já-
romívet és a szemüreg alapját; az arcüreg térfogata le-
csökkent, összeesett és deformálódott.

A teljes test CT felvételen neoplasztikus lézió nem 
volt megfigyelhető.

Az intraorális klinikai vizsgálat gingivitisz hiányát, 
elégséges szájhigiénét, 15, 16­os fogak grade II mo-
bilitását mutatta. A parodontológiai vizsgálat tapadás-
veszteséget és parodontológiai tasakokat mutatott ki.

Az elváltozásból történő mintavételt és laboratóriumi 
vizsgálatot kértünk, időközben a 16, 15, és 14­es foga-
kat súlyos mozgathatóságuk miatt el kellett távolítani.

Az alveoláris csontot kitöltő fibrózus szövetrészlet 
hisz  tológiai vizsgálata (3. kép) kötőszövetet, ér pro li fe­
rá ciót, limfocitákat, plazmasejteket és osz teo ci ták kal 
körülvett csont trabekulákat írt le.

A laboreredmények normálisnak bizonyultak.
Hagyományos röntgenfelvételek készültek a mell-

kasról, végtagokról és a gerincről, ezeken kóros elté-
rés nem volt kimutatható.

Jelen eset a Gorham betegséggel kapcsolatban  
a Hoffman és msti. által 1983­ban leírt diagnosztikai kri-
tériumoknak [7] felel meg:
 • örökletes, metabolikus, neoplasztikus, immunológiai 

és fertőzéses okok kizárásra kerültek,
 • non­expanzív, non­ulceratív elváltozás, klinikailag lo-

kálisan előrehaladó csontfeszívódás látható,
 • belszervi érintettség nincs,
 • szövettani vizsgálat celluláris atypiával nem járó an­

giomatózus szövetet írt le minimális oszteoblasztos 
válasszal, disztrófiás kalcifikáció nélkül (3. kép).

Az irodalomban [7, 8] sebészi eltávolítást követően a be­ 
tegség kiújulásról számoltak be, ezért az elsődleges 
sebészi terápiát elvetettük.

Habár a sugárterápiát a Gorham betegség hatékony 
kezelésének tartják, a gyógyszeres terápia mellett dön-
töttünk, figyelembe véve az irradiációnak az orbita terü-
letén lehetséges veszélyes mellékhatásait.

A beteg ezt követően i.v. zoledronsav kezelést ka-
pott (4 mg 28 naponta) hat hónapon keresztül. A kre-
atinin­ és kalciumszintet havi rendszerességgel moni­ 
torozták.

A betegség nyomon követése céljából panoráma-
röntgen, CT és MRI készült felváltva, kéthavonta, egy 
éven keresztül.

Eredmények

Hat hónap kezelés után a betegség progressziója meg-
állt, további csontfelszívódást nem észleltünk (4. kép).

A klinikai megítélés pozitívnak bizonyult, miután a fáj-
dalom elmúlt és a fogak fixálódtak.

A radiológiai leletek megerősítették, hogy az osz teo­
lítikus jelenség leállt, és a helyén kezdődő reparatív fo-
lyamat zajlik.

A hathónapos követéses CT vizsgálat a lítikus folya-
matban korábban érintett processus alveolaris, illetve 
a palatum területén szklerotikus gyógyulást mutatott ki. 
Mivel a betegen nem látszottak a gyógyszer okozta ár-
talmas mellékhatások, további hat hónapig folytattuk a 
kezelést. Egy év elteltével a betegség progressziójának 
semmilyen jele nem mutatkozott, így a kezelést felfüg-
gesztettük.

Ha a betegség nyugvó állapota az obszervációs idő ­ 
szak után is igazolható, rekonstrukciós műtét tervez-
hető, mely az orbitaalap helyreállítását, a jobb zy go ma  
és fogmedernyúlvány autológ csonttal való aug men tá­
ció ját, illetve az orca zsírfeltőltését foglalja magába.

Megbeszélés

Az első, „vanishing bone disease”­t leíró eset 1838­ban 
Jackson nevéhez fűződik [13]. Romer írt először egy, 
a fiatal gyermekek állcsontjait érintő hasonló kórképről 
1924-ben. Gorham 1945-ben, illetve Gorham és Stout 
1955-ben mutattak be egy esetsorozatot, mely az álla-
potot specifikus patológiai folyamatként definiálja [14, 15].

Hozzávetőlegesen 150 esetleírás lelhető fel a szak-
irodalomban, a betegség ritkának mondható, a beszá-
molók túlnyomó része az állcsontokban írja le a kórfo-
lyamatot. Habár a maxillában és a mandibulában jelenik 
meg leggyakrabban, bármely csont érintett lehet.

Tizennégy esetben a fej több, egymással érintkező 
csontja volt beteg, ezzel feltételezhetően a kórkép egy 
előrehaladottabb állapotáról volt szó [16–19].

Míg a mandibula egyedül is érintett lehet, addig a maxil ­
lában általában más csontokkal együtt jelenik meg. A pub-
likált esetekben a diagnózis felállításakor betöltött átlag 
életkor 33,7 év, melynek szórása születéstől 72 éves 
korig terjed. Ahol a GSD több mint egy csontot érintett, 
a prognózis a lokációtól függően változhat.
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Több teória is született a betegség hátterében húzó-
dó patológiai folyamatok leírására, a GSD etiológiája 
és kórélettana továbbra is bizonytalan. Bár a traumá-
nak komoly szerepet tulajdonítanak a betegség kiala-
kulásában, az esetek felében mindennemű traumás 
ok kizárható. Neurovaszkuláris változások, érszöve-
tek csontban történő primer elváltozása, vér­ és nyi-
rokerek endothel diszpláziája lehetnek a patogenezis 
esetleges okai. Úgy tűnik, hogy a GSD oszteolítikus je-
lensége inkább érproliferációval, gyulladással, PH és 
egyéb helyi környezeti viszonyok változásával hozható  
összefüggésbe, mintsem valamilyen megváltozott osz-
teoklaszt aktivitással. Immunohisztokémiai vizsgálatok 
arra engednek következtetni, hogy a beteg lágyszöve-
teket, a csont kortikális és velőállományát nyirokerek  
szö vik át, melyek alapvetően nem elemei a csontszö­

vetnek. A megváltozott nyirokerek nem mutatnak neo-
plasztikus elváltozást. Mindezek alapján feltételezhe tő,  
hogy GSD­ben a csontfelszívódásért inkább a lim fa ti­
kus erek nem tumoros elváltozása, mintsem a vérerek 
felelősek [20, 21, 22, 23, 24, 25]. A csontfelszívódás 
létrejöhet a folyadékkal teli nyirokérburjánzás, vagy az 
osteoklasztok és osteoblasztok megváltozott aktivitása 
következményeként.

A diagnózis klinikai, radiológiai és szövettani vizsgá-

2. kép: Kezelés előtti CT felvétel, melyen a jobb maxilla 
oszteolítikus léziójával összefüggésben lévő  

összeesett jobb oldali arcüreg, és a jobb orbita laterális fala 
keményszöveteinek lágyrészes helyettesítés látható.

4. kép: Páciens kezelés után

1. kép: Páciens kezelés előtt

3. kép: Szövettani metszet,  
melyen kötőszövet, érproliferáció, limfociták, plazmasejtek és 

oszteoklasztokkal körülvett csonttrabekulák láthatók.
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latokon alapszik; egyéb fertőzést, gyulladásos folyama-
tot, neoplasztikus és endokrinológiai betegségeket ki 
kell zárni. A haematológiai vizsgálatok eredményei ál-
talában normálisak, a betegség nincs összefüggésben 
hormonális vagy metabolikus változásokkal.

A röntgen a diagnosztikai folyamat alapját képzi, mi ­ 
vel kimutatja a részleges, vagy teljes csonthiányt, amely  
a csontreszorpciós jelenség kiterjedésével marginális  
szklerotikus reakció nélküli, összefüggő területet képez.  
A korai radiológiai le letek megegyeznek az osz teo po ró ­ 
zisban is tapasztalható denzitás­csökkenéssel. Az egy-
mással érintkező csontok akár teljes vagy részleges  
eltűnését okozó prorg resszív csontfelszívódás, a meg­
maradt csontok elvékonyodása vagy patológiás törések 
a betegség előrehaladott stádiumának jellemzői [26, 27, 
28, 29].

A CT a diagnózis felállításában és a betegség kiter-
jedésének megítélésében fontos. Az MRI jól demonst-
rálja a csontok denzitásbeli különbségeit. A szövettani 
vizsgálat elengedhetetlen a diagnózis kimondásához. 
A betegség hisztológiai jellemzői oly módon írhatók le, 
mint korai fázis, melyben a reabszorbeálódó csontszö-
vet helyét vaszkularizált szövet tölti ki, később a kötő-
szövet felszaporodása a jellemző.

A tünetek nagyban függenek a betegség megjele-
nésének helyétől, a betegek általánosságban lokalizált 
fájdalomról és deformitással járó funkciós problémákról  
számolnak be. A maxillofaciális régió esetében a be-
tegek egyharmadánál jelentkezett malokklúzió, defor-
mitás és fájdalom. A fogak mozgathatóvá válása és az 
ínyvérzés alveoláris érintettségre utal, míg a betegség 
más lokalizációja különböző tünetegyütteseket produ-
kálhat, ugyanakkor a betegség csendes kialakulása 
sem ritka.

A Gorham­Stout szindróma diagnózisának felállításá-
ra Heffez és mtsi. [7] az alábbi 8 kritériumot ajánlották:
 • a biopszia angiomatózus szövetet mutat,
 • szöveti atípia hiánya,
 • minimális oszteoblasztos válasz és disztrófiás 

kalcifikáció hiánya,
 • lokális, progresszív csontfelszívódás kimutatása,
 • non­expanzív, non­ulceratív elváltozás,
 • belszervi érintettség hiánya,
 • oszteolítikus radiológiai jelek,
 • negatív öröklődési, metabolikus, neoplasztikus, 

immunológiai, vagy infektológiai kóroktan

A szövődmények akár végzetes kimenetelűek is lehet-
nek és halál, vagy súlyos elváltozások léphetnek föl, 
ha a nyaki csigolyák, a mellkas, medence, vagy a ko-
ponya érintettek. Chylothorax körülbelül a páciensek 
25%-ánál jelentkezhet, mely végül légzési elégtelen-
séghez vezet. A bordaérintettség neurológiai szövőd-
ményeket, paralízist, halált okozhat. Annak ellenére, 
hogy jóindulatú elváltozásként tartják számon, a GSD 
prognózisa kiszámíthatatlan és nincs rutin terápiája.  
A kezelése jelenleg is kutatás tárgya, habár számos kü-

lönböző terápiás lehetőségekről számoltak be változó 
eredményekkel [30, 31].

A lehetséges terápiás módszerek az alábbiak:
 • Gyógyszeres kezelés: különféle gyógyszerekkel  

pró bálkoztak: oszteoklaszt gátló szerek, mint a bisz­
fosz fonátok (i.v. zoledronsav, 4 mg, 28 naponta), in-
ter fe ronok (50 µg hetente), D-vitamin és orális kal-
cium­karbonát. A zoledronsav és interferon közti 
szinergista mechanizmus erős antiangiogenetikus 
hatású, mely jelenleg a legjobb terápiás eredménye-
ket mutatja.

 • Radioterápia: a proliferálódó vérerek szklerózisának 
gyorsítása révén hat, köszönhetően az endothel sej-
tek sugárérzékenységének, így megelőzve az erek 
burjánzását; 30–45 Gy, 2 Gy­es részletekben úgy tű-
nik, jó klinikai eredményeket hoz, néhány késői szö-
vődmény mellett.

 • Sebészi terápia: a GSD komplikációinak a kezelésé-
ben fontos lehet, mint a chylothorax, vagy a gerinc-
csigolyák stabilitás vesztése miatt. Több szerző sze-
rint az érintett szegment rezekciója és az ezt követő 
rekonstrukció csontgrafttal és/vagy protézissel a vá-
lasztandó terápia. Gondolni kell azonban arra, hogy 
az elváltozás recidiválhat, annak oszteolítikus termé-
szete és a csontgraft vagy protézis meglazulása mi-
att. Ahol nem volt törés vagy masszív csontfelszívó-
dás, csontgraft beültetése mellett javasolt a szelektív 
embolizáció is (lehetőleg pre­op) [32, 33, 34, 35, 36].

Konklúzió

A Gorham betegség egy ritka és nem közismert kórkép,  
melyet a csontszövet lassú és progresszív felszívódá sa 
jellemez. A javasolt terápiás módszerek magukba fog ­ 
lalják a sebészi beavatkozást, a sugárterápiát és 
gyógy szeres kezelést, de jelenleg nincs rutin terápiás  
protokoll. Kalcitonin, D-vitamin, alpha 2b interferon, 
oszteoklasztgátló gyógyszerek (biszfoszfonátok) haté-
kony terápiának tűnnek és a relatív kevés káros mel-
lékhatásuk miatt első vonalban javasolják őket. A be-
tegség fej­nyaki lokalizációja esetében gyakran van 
malokklúzió, alveoláris csontveszteség, fogmobilitás, 
ínyvérzés és arc aszimmetria. Alveoláris csontveszte-
ség és fogmobilitás észlelhető mint a betegség korai 
jelei, az állcsontokat érintő GSD­s esetek túlnyomó ré-
szében [37].

Miután az érintett terület rezekciójából és rekonstruk-
ciójából álló sebészi terápiát követően előfordul recidí-
va, javasolt a sebészi rekonstrukciót a betegség gyógy-
szeres kezelése és a klinikai és radiológiai stabilizáció 
után végezni.

Rövidítések jegyzéke:
GSD: Gorham-Stout Disease
CT: Computed tomography
MRI: Magnetic resonance imaging
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AlessAnDro Moro, uMBerto GArAGiolA, GiAnMArCo sAPonAro, Giulio GAsPArini, roBerto Boniello,  
MArCo FAlCHi, GioVAnni BArBini, enriCo CristAllini, GiusePPe D’AMAto, BenCe GAlAMBos, sAnDro Pelo

Gorha-Stout Disease of the upper jaw:  
case report and review of the literature

Gorham’s disease, or vanishing bone disease, is a rare condition of unknown etiology characterized by bone absorption. 
The disease can affect any part of the skeleton, however the pelvis, humerus, axial skeleton and the mandible are more 
frequently involved. The mechanism of bone resorption is unclear, but localized endothelial proliferation of lymphatic ves-
sels is shown in osteolytic lesions The diagnosis is based on clinical, radiological and histological features after exclud-
ing other infectious, inflammatory, endocrine and neoplastic etiological factors. Medical treatment for Gorham’s disease 
includes anti­osteoclastic medications (bisphosphonates), and alpha­2b interferon, radiation therapy induced sclerosis of 
the proliferating vascular tissue within the bone. Also surgical treatment options are available including resection of the 
lesion and reconstruction with bone grafts and/or prostheses. We present a case of Gorham’s disease of the right max-
illa in a 67 years old female affecting the alveolar process, zygoma and the floor of the orbit. The initial clinical manifesta-
tion at the onset of the disease was the mobility of the upper right molars, mimicking periodontal disease followed by the 
worsening of a preexisting diplopia with undefined origin. The patient received a medical treatment with zoledronic acid, 
vitamin D and calcium carbonate for 12 months which proved to be effective in controlling the progression of the disease.

Keywords:  vanishing bone disease, bone resorbtions, endothelial proliferation, zoledronic acid therapy


