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Gorham-Stout – синдром Горхема-Стоута 
(массивного остеолизиса) является редким син-
дромом, при котором происходит спонтанная 
прогрессивная резорбция костей. Диагноз, по 
существу, является диагнозом исключения и ос-
новывается на клинических, радиологических и 

гистологических результатах
В литературе описано всего 200 случаев этого заболева-

ния, у 57% заболевших в анамнезе была травма. 
Первое описание идиопатического остеолизиса отно-

сится к 1838 г. В 1872 г. J. Jackson продемонтрировал слу-
чай «boneless arm» [1, 2]. Опубликовано наблюдение случая 
полного остеолизиса плечевой кости у 18 летнего мужчины 
за 11 лет. Дважды у больного отмечались спонтанные пере-
ломы этой кости. При этом он умер в возрасте 70 лет и дли-
тельно продолжал заниматься физическим трудом. 

В 1955 году Горхэм и Стоут описали 24 случая этого за-
болевания, назвав их прогрессирующим идиопатическим 
остеолизисом [3]. В процесс вовлекалась одна кость или 
кости смежных областей скелета. Однако чаще всего наблю-
дались поражения черепа, нижней челюсти (15%), кости 
плечевого (26%) и тазового пояса [3, 4, 5, 6] (рис. 1). 

Гистологически во всех случаях отмечался прогрес-
сирующий остеолиз (osteolysis), всегда связанный с анги-
оматозом кровеносных и иногда лимфатических сосудов, 
которые, по-видимому, ответственны за разрушение кости. 
Остеокласты в областях резорбции кости не были найдены. 
Процессов костного ремоделирования не обнаружено. 

Этиология этого заболевания не понятна. Болезнь может 
развиться в любом возрасте, но обычно – у подростков и мо-
лодых мужчин. Нет никакой семейной или расовой предрас-
положенности к заболеванию. 

Предполагается, что остеолизис происходит из-за увели-
ченного числа стимулированных остеокластов. Чаще остео-
лизис является проявлением других заболеваний и оценива-
ется как вторичный процесс [7]. 

В начале заболевания интрамедуллярно и субкортикаль-
но образуются очаги разряжения, по типу диффузного осте-
опороза, которые затем медленно прогрессируют и концен-
трически разрушают кость [4, 8] (рис. 2). 

Регенерации кости не происходит, даже когда остеоли-
зис прекращает прогрессировать. Патологические перело-
мы никогда не срастаются.

Синдром Горхэма-Стоута не сопровождается общими 
симптомами. Отмечается боль в месте перелома и в после-
дующем проявление деформации и контрактуры в местах 
переломов. Несмотря на это функция конечностей остается 
сохраненной, и новый перелом происходит обычно после 
травмы [9, 10]. Биохимические и гематологические тесты 
обычно в норме и необходимы только для исключения дру-

гих заболеваний, которые тоже могут привести к спонтан-
ным переломам костей.

На сегодняшний день предложено несколько версий па-
тогенеза синдрома Горхэма-Стоута. 

Knoch H.J. (1963) предложил версию, что «молчащая» 
гамартома (silent hamartoma) после минимальной травмы 
становится активной и ведет к резорбции кости. Нейрова-
скулярные изменения, такие как при атрофии Зудека или 
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Рис. 1.
а. рентгенограмма правой бедренной кости 77-летней 

женщины через 10 недель после падения с полной резорбцией 
проксимального отдела бедренной кости

b. рентгенограмма массивного остеолизиса проксимального 
отдела плечевой кости  

83-летней женщины
c. рентгенограмма правой плечевой кости 56-летней женщины 

с лизисом головки плечевой кости.  
Видны только фрагменты кости

Рис. 2.
a. патологическая фиброзная ткань, разросшаяся  
в бедренной кости вместо трабекул, окруженная  
множеством разросшихся кровеносных сосудов

b. многоядерные остеокласты на дне Гашиповых  
(Hawship´s) лакун
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альгонейродистрофическом синдроме, также играют боль-
шую роль в патогенезе остеолизиса [11]. 

Thompson J.S., Schurman D.J. (1974) считали, что раз-
вивающиеся изменения связаны с нарушением васкуляри-
зации костной ткани, которая ведет к грануляционным из-
менениям [9]. Young J.W., Galbraith M. (1983) предполага-
ли, что остеолизис обусловлен эндотелиальной дисплазией 
лимфатических и кровеносных сосудов [12]. 

Heyden G. (1977) предполагал, что ангиоматоз обуслов-
лен развитием локальной гипоксии и ацидозом, которые 
вызывают активность локальных гидролитических энзимов 
[13]. По данным Spieth M.E., Greenspan A. (1997), костная 
резорбция является остеокласт специфическим заболевани-
ем [14]. 

Таким образом, поскольку остеокласт является глав-
ным в патогенезе костной резорбции, то любая его поломка 
может привести к развитию идиопатического остеолизиса. 
Важная роль в регулировании дифференцировки остеокла-
стов принадлежит системе протоонкогенов. В последнее 
время появились предположения, что повышение уровня 
IL-6 является важным фактором в патогенезе костной ре-
зорбции [15, 16, 17, 18, 19, 20].

Описание случаев
Приводим первый клинический пример
Пациентка В., 62 года, врач, поступила 09.03.2010 г.  

в ревматологическое отделение ККБ №1 г. Хабаровска. 
Больная страдала псориатическим артритом с 2002 г., 
когда впервые появились боли и припухлость голеностоп-
ных и коленных суставов, сопровождающиеся значитель-
ным ограничением движений, утренней скованностью. В 
дальнейшем присоединились артриты пястно-фаланговых 

суставов и проксимальных межфаланговых суставов II и 
III пальцев правой кисти, отмечались боли воспалительного 
характера в тазобедренных суставах и поясничном отделе 
позвоночника, с энтезопатиями. Пациентке был выставлен 
диагноз псориатического артрита, назначена базисная те-
рапия метотрексатом в дозе 15 мг/ неделю. На фоне ука-
занной терапии была достигнута длительная медикамен-
тозная ремиссия.

С 2007 г. у больной развился инсулин-потребный са-
харный диабет 2 типа, средне-тяжелого течения, по по-
воду чего она получала пролонгированный инсулин (лантус  
20 ед./сут.) в сочетании с метформином 850 мг/сут. 

В октябре 2008 г. при падении с высоты собственно-
го роста у больной произошел остеопоротический перелом 
головки правой плечевой кости, в связи с чем она госпита-
лизирована в ортопедическое отделение железнодорож-
ной больницы, где было проведено оперативное лечение с 
наложением пластины на место перелома. В дальнейшем, 
при контрольном рентгенологическом обследовании через 3 
мес., были обнаружены очаги разрежения в головке плече-
вой кости, которые прогрессировали. Через 10 месяцев на 
рентгенограмме был обнаружен полный остеолизис головки 
и верхней трети плечевой кости справа. Клинически боль-
ная отмечала умеренную боль в верхней трети плеча и огра-
ничение объема движений правой рукой в плечевом суставе 
до уровня 90° во всех плоскостях, в остальных отделах верх-
ней конечности движения оставались в полном объеме. Ме-
тотрексат пациентка не принимала с момента перелома, 
хотя нестероидные противовоспалительные препараты 
(НПВП) использовала постоянно (нимесулид, диклофенак, 
мелоксикам). 

С января 2010 г. прогрессивно нарастала активность 
псориатического артрита, сопровождавшаяся выражен-
ным болевым синдромом и скованностью, в процесс вовле-
клись мелкие и крупные суставы нижних конечностей, мел-
кие суставы кистей. Больная постоянно принимала НПВП с 
кратковременным положительным эффектом. 

24.03.2010 г. пациентка поступила в отделение рев-
матологии ККБ 1 г. Хабаровска, где был подтвержден 
диагноз псориатического артрита высокой степени ак-
тивности. Объективно: Общее состояние удовлетво-
рительное, гиперстенична, на коже верхних и нижних 
конечностей, туловище множественные яркие псориа-
тические бляшки, ногтевые пластины изменены (гипер-
кератоз, онихомикоз), видимые слизистые бледные. Су-
ставной синдром по типу асимметричного полиартрита 
с поражением дистальных межфаланговых суставов II, 
III пальцев левой кисти, дактилит III пальца правой ки-
сти и III, IV пальцев правой стопы, с плотным отеком 
пальцев и синюшностью кожи, артрит правого коленно-
го сустава. Кроме того, отмечались интенсивные боли 
в крестцово-подвздошных сочленениях, больше справа. 
Движения в пораженных суставах резко ограничены из-
за боли и отека. Движение в плечевом суставе левой руки 
до уровня 90º. Сила в кистях снижена до 3-х баллов спра-
ва, 4-х – слева. При аускультации: тоны сердца приглуше-
ны, ритмичные, акцент II тона на аорте, тахикардия до 
100 уд. мин, АД 160/90 мм. рт. ст., дыхание везикулярное, 
хрипов нет. Живот мягкий, безболезненный. Печень, се-
лезенка пальпаторно не увеличены. Стул, диурез в норме.

В анализах крови отмечалась умеренная анемия до  
101 г/л, ускорение СОЭ в пределах 54-66 мм/час. При био-
химическом исследовании – увеличение трансаминаз в 5 раз 
(АЛТ-156, АСТ-184 ммоль/л), все другие показатели в преде-
лах нормы. Анализы мочи без признаков патологии.

Гликемический профиль 10,6-9,4-18,1-16,7 ммоль/л.

Рис. 3. 
a. костные трабекулы с огромными остеокластами  

в Гашиповых (Hawship´s) лакунах, окруженные 
васкуляризированной фиброзной тканью

b. многоядерные остеокласты на дне Гашиповых (Hawship´s) 
лакун, окруженные фиброзной тканью с множеством 

тонкостенных капилляров

Рис. 4. Рентгенограммы больной В. кистей (А)  
и правого плеча (Б)
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На рентгенограмме кистей и коленных суставов – ти-
пичная картина псориатического артрита. На рентгено-
грамме правой плечевой кости – лизис головки и верхней 
трети правой плечевой кости. Пластина лежит в мяг-
ких тканях плеча (рис.4). В отделении, с учетом высокой 
степени активности болезни и тяжелой сопутствующей 
патологии, больной проведены 3 сеанса плазмофереза, на-
значена комбинированная базисная терапия (лефлунамид 
20 мг/ сут в сочетании с метотрексатом 10 мг/неделю – 
ввиду диспептических явлений). 29.05.10 г. проведена ин-
фузия 5 мг золедроновой кислоты (акласты). Назначены 
препараты кальция в сочетании с активным метаболи-
том витамина D. Проведена симптоматическая терапия 
с подбором адекватной антигипертензивной терапии, 
стабилизирован уровень гликемии. Больная была выписана 
из стационара со значительным улучшением.

Приводим второй пример
Пациент Ш., 18 лет, студент транспортного кол-

леджа, поступил экстренно в отделение легочной хирургии 
ККБ №1 г. Хабаровска с жалобами на одышку при неболь-
шой физической нагрузке, общую слабость, быструю утом-
ляемость, субфебрильную температуру до 37,3° выражен-
ную деформацию левой половины грудной клетки. 

По амбулаторной карте в 2005 г. на флюорограмме вы-
явлены переломы двух ребер, однако на заключение рент-
генолога никто не обратил внимание. Травмы больной 
отрицает. В сентябре 2009 г. стала беспокоить общая 
слабость, быстрая утомляемость, субфебрильная тем-
пература, одышка при небольшой физической нагрузке. 
Самостоятельно заметил втяжение участка ребер в под-
лопаточной области слева. Обратился в поликлинику по 
месту жительства. Рентгенологически выявлен левосто-
ронний плеврит, деструктивный процесс в ребрах (с III 
по XI) слева. Больной амбулаторно консультирован фти-
зиатром, ортопедом. Специфический процесс (туберкулез 
легких, костей) исключен. 

20.10.2009 г. больной Ш. госпитализирован в ЛХО ККБ 
№1 для уточнения диагноза и проведения диагностической 
биопсии.

Объективно: Общее состояние удовлетворительное, 
астеническое телосложение, кожные покровы и видимые 
слизистые бледные, грудная клетка деформирована из-за на-

рушения целостности каркаса – видимое на глаз втяжение 
всей левой половины грудной клетки. Здесь же плотный раз-
литой отек мягких тканей до уровня левой подвздошной ко-
сти без воспалительных признаков. При аускультации слева 
дыхание выслушивалось только в верхних отделах, справа –  
ослаблено над всей поверхностью легкого. Тоны сердца 
громкие, ритмичные, тахикардия до 100 уд. мин, АД 100/70 
мм.рт.ст. Живот мягкий, безболезненный. Печень, селезен-
ка пальпаторно не увеличены. Стул регулярный, диурез не 
изменен.

На обзорной рентгенограмме – картина левосторонне-
го гидроторакса. На компьютерной томографии органов 
грудной клетки – множественные переломы ребер левой 
половины грудной клетки, переломы части поперечных от-
ростков грудных позвонков. Ребра истончены, часть из них 
прослеживается в виде фрагментов. Выраженный остео-
пороз. В плевральной полости большое количество свобод-
ной жидкости. Компрессионный ателектаз слева.

При проведении плевральной пункции (20.10.09 г.) полу-
чено около 3000 мл экссудата серо-желтого цвета без за-
паха. Левая плевральная полость дренирована по Бюлау. 

В анализах крови отмечался умеренный лейкоцитоз (до 
13,7 тыс.) с небольшим сдвигом влево. СОЭ в пределах 24 
-10 мм/час.

Таблица 1.
Классификация идиопатического остеолизиса (Hardegger F. и др.)

Типы
Наследственный 
мультицентральный
остеолизис с доминантным типом 
наследования

Развивается обычно в возрасте 2-7 лет. Возникает спонтанная боль в кистях 
и стопах, затем карпотарзальный остеолизис нарастает в течение нескольких 
лет. В юношеском возрасте самостоятельно прекращается.

Наследственный остеолизис с ре-
цессивным типом наследования

Похож на первый тип, но выражен генерализованный остеопороз.

Ненаследственный мультицен-
тральный остеолизис  
с нефропатией

Развивается в раннем детстве. Проявляется лизисом костей запястья и стопы, 
сопровождается выраженной протеинурией. Смерть больных обусловлена раз-
витием почечной недостаточности и высокой гипертензией.

Горхэм синдром Остеолизис возникает в любой части скелета, носит мультицентральный ха-
рактер, может начаться в любом возрасте. В очаге остеолизиса обычно обна-
руживается гемангиоматозная ткань. Протекает без нефропатии. Остеолизис 
обычно сам прекращается спустя несколько лет.

Винчестер синдром Аутосомно-рецессивное заболевание, возникает в детском возрасте. Происхо-
дит остеолизис карпотарзальных костей с развитием контрактур, поражением 
кожи, роговицы. Развивается остеопороз. Нефропатии нет.

Рис. 5. Фотография больного Ш. при выписке (2009 г.)
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При биохимическом исследовании все показатели в пре-
делах нормы. Анализы мочи без признаков патологии.

В плевральном экссудате: сахар – 7,0 ммоль/л, амилаза – 
42 в/п. В плевральной жидкости роста микроорганизмов не 
обнаружено. Бактерии туберкулеза не найдены, атипичные 
клетки не найдены. Клеточный состав: лимфоциты – 91%, 
эозинофилы – 2%, с/ядер. – 1%, макрофаги – 6%.

При иммунофенотипировании экссудата плевраль-
ной полости клеток с атипичным иммунофенотипом не 
выявлено. 

Процент В-лимфоцитов составляет 11%, Т-лимфоциты 
составляют 72%. Соотношение субпопуляций CD4/
CD8=3,6.

При биопсии костальной плевры: Препараты кусочков 
плевры представлены поперечно-полосатыми мышцами, 
волокнами с включениями соединительной ткани и жировой 
клетчатки. Отмечаются очаговые кровоизлияния, воспали-
тельная инфильтрация с крупными кровеносными сосудами 
и наложением пленок фибрина.

Рис. 6. А – серия томограмм при поступлении, Б – при выписке (2009 г.)
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При биопсии ребра: В препаратах фрагменты костной 
ткани с прилегающими участками поперечно-полосатых 
мышц и жировой ткани. Признаков опухолевого роста и 
специфического воспаления в присланном материале не 
найдено.

Проводилась консервативная терапия (диета, голод, 
парентеральная нутритивная поддержка (нутрифлекс), 
октреотид по схеме, антиферментные средства, раство-
ры альбумина, свежезамороженная плазма. 

03.11.09 г. выполнена торакотомия слева с удалением 
хилоторакса, частичная костальная плевроэктомия, про-
ведена декортикация легкого.

В дальнейшем, несмотря на проводимые мероприятия, 
длительно сохранялось отделение экссудата хилезного ха-
рактера по дренажу. На грудной и боковой стенке живота 
сформировалась очаги отечности, имбибиции тканей хи-
лезным компонентом. Экссудация разрешена дополнитель-
ными плевральными пункциями.

Для уточнения диагноза больной был консультиро-
ван медицинским генетиком перинатального центра г. 
Хабаровска. На основании ведущих синдромов – массив-
ного остеолизиса ребер и рецидивирующего односто-
роннего хилоторакса – был заподозрен редкий синдром 
Горхэма-Стоута.

21.12.2009 г. больной переведен в ревматологическое 
отделение ККБ №1, где была начата антирезорбтив-

ная терапия бисфосфонатами – инфузия золедроновой 
кислоты (акласты 5 мг), назначены препараты каль-
ция. В удовлетворительном состоянии больной выписан 
для наблюдения по месту жительства (рис. 5). Данные 
мультиспиральной компьютерной томографии (МСКТ) 
представлены на рис. 6. Контрольные осмотры прове-
дены через 3 и 4 месяца. На СКТ стабильная картина 
без отрицательной динамики. В течение года больной 
получал карбонат кальция 1000 мг/с. в сочетании с аль-
факальцидолом. Через 1 год на МСКТ (рис. 7) – неко-
торая позитивная динамика (отсутствие дальнейшей 
деструкции ребер и тел позвонков, снижение прозрач-
ности костных структур). 21 декабря 2010 г. повторно 
поступил в ревматологическое отделение ККБ № 1. При 
осмотре состояние удовлетворительное. Гемодинами-
ка стабильная (ЧСС – 72 в мин., АД 120/мм рт.ст.). В 
статусе отсутствуют признаки депрессии. Больному 
повторно проведена инфузия золендроновой кислоты 
(акласты 5 мг). Продолжено наблюдение за пациентом. 

Обсуждение
Идиопатический остеолизис включает гетерогенную 

группу редких болезней, начинающихся главным образом 
с периферического остеолиза, без очевидной причины [21]. 
Чаще это спорадические или семейные случаи с множе-
ственными или одиночными очагами остеолизиса. В первом 

Рис. 7. Серия МСК – томограмм – 2010 г.
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случае остеолизис был обусловлен травмой, что, очевидно, 
стимулировало работу остеокластов и привело к лизису го-
ловки плечевой кости. При этом функция локтевого, лучеза-
пястного суставов сохранялась.

Hardegger, Simpson и Segmuller [22] предложили клас-
сификацию пяти типов идиопатического остеолизиса 
(табл.1).

Смертельный исход случаев болезни происходит у па-
циентов, у которых процесс локализован в ребрах, нижней 
челюсти или телах позвонков, что приводит к развитию 
фатальных осложнений (обструкции дыхательных путей с 
развитием дыхательной недостаточности, компрессии спин-
ного мозга). 

Сидром Горхэма включает 10 следующих признаков: 
гемангиома, массивная костная деструкция, диффузная 
мышечная атрофия, хилоторакс, геморрагический экс-
судат в плевральной полости, костная ангиома, фиброз 
кости, остеопороз, прогрессивная костная резорбция, 
переломы.

В Англии описано 25 случаев сочетания синдрома Гор-
хэма с хилотораксом, у 10 пациентов хилоторакс был дву-
сторонний. Наличие билатерального хилоторакса у таких 
больных всегда ведет к фатальному исходу.

В связи с прогрессированием остеолизиса были испро-
бованы различные методы лечения, однако консенсуса до 
сих пор не достигнуто. Ампутация, протезирование, прове-
дение радиотерапии в дозах 30-45 Грей не влияли на про-
гноз заболевания [18, 19, 20, 21]. Надежды не оправдали и 
введение эстрогенов, андрогенов, магния, фтористого каль-
ция, гормонов надпочечника, витамина D, соматотропина, 
проведение ультрафиолетового облучения или переливания 
плацентарной крови [16, 17, 18]. 

Массивный остеолизис часто сопровождается хилото-
раксом плевральных полостей или перикарда. Описаны 
схемы лучевой терапии мощностью от 15-20 Грэй на об-
ласти средостения (верхнюю, среднюю и нижнюю в тече-
ние 2-х недель) до 25-45 Грэй. Постепенное увеличение 
доз облучения до 45 Грэй является наиболее эффективной 
схемой и позволяет избежать развития побочных реакций. 
Лучевая терапия была удачной у 64% пациентов с хилото-
раксом [8, 9].

Другим методом лечения хилоторакса является хирурги-
ческий – наложение лигатуры на грудной проток [16]. Это 
позволяет увеличить выживаемость больных с 36% до 64%. 
Однако наложение лигатуры на грудной проток не всегда 
приводит к полному решению проблемы, в таких случаях 
используются другие методы лечения хилоторакса – плевро-
дез и плевроэктомия [8, 9, 10], возможно сочетание данных 
методов. 

В настоящее время представляется целесообразным 
раннее назначение антирезорбтивной терапии (кальцитонин 
или бисфосфонаты), которые могут предотвратить локаль-
ное прогрессирование остеолизиса.

В нашем втором случае синдром Горхэма сопровождал-
ся хилотораксом. Были назначены бисфосфонаты. С учетом 
быстрого прогрессирования заболевания, массивным осте-
олизисом не только ребер, но и позвонков, прогноз у боль-
ного неблагоприятный, однако контрольное обследование и 
стабилизация МСКТ данных через 4 и 12 месяцев вызывают 
оптимизм в лечении данного больного.

Summary 
The paper provides a detailed description of the two cases 

of one of the rarest diseases – Gorham-Stout syndrome. This 
syndrome is accompanied by the massive osteolysis of various 
sites of a bone tissue. The literary review is done. The isolated 

osteolysis of the separate bone parts is a non-malignant 
process, and it goes without abnormalities of its functions. The 
combination of osteolysis with chylothorax is an unfavorable 
process. The treatment of this disease is possible only by 
calcitonin or bisphosphonates.

Key words: Gorham-Stout syndrome, osteolysis, osteoclasts, 
bone resorbtion.
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