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MANDIBULANIN NADIR MULTILOKULER KiSTiK HASTALIGI: SERUBIZM

A RARE MULTILOCULAR CYSTIC DISEASE OF THE MANDIBLE: CHERUBISM
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OZET

Cerubizm maksilla ve mandibulaya yerlesim gdsteren iki
yanli, simetrik, fibroossedz, multilokdler kistik lezyonlarla ka-
rakterize nadir bir iskelet displazisidir. Cogu olguda 4p kromo-
zomu dominant SH3BP2 gen mutasyonu saptanir. Etkilenen
cocuklar dogum sonrasinda normal goriiniime sahipken, 2
ile 7 yaslar arasinda cenelerde sislik ve genisleme gelisme-
ye baslar. Dolgun yuvarlak yanak ve gozlerin yukari kaymasi
cocuklarin tipik goruintlsind olusturur. Mandibulanin bir¢ok
kistik lezyonundan farkl olarak, radyolojik olarak yaygin ke-
mik tutulumu gosterdigi halde kendiliginden gerileyen, za-
man icinde kemiklesen ve yillar sonra taninmaz izler birakma
ihtimaline sahip bir timorddir.

Burada bu nadir gorilen hastaliga sahip olgu ve klinik
bulgulari sunuldu.

Anahtar Sozciikler: Cerubizm; mandibula; multilokiler
kemik kisti

GIRIS

Gerubizm maksilla ve mandibulaya yerlesim gos-
teren iki yanli, simetrik, fibroossedz, multilokiler kistik
lezyonlarla karakterize iskelet displazisidir. Cogu olgu-
da 4p kromozomu dominant SH3BP2 gen mutasyonu
saptanir.’# Etkilenen cocuklar dogum sonrasinda nor-
mal gériinime sahipken, 2 ile 7 yaslar arasinda ¢eneler-
de sislik gortilmeye baslar ve artarak puberteye kadar
devam eder. Dolgun yuvarlak yiiz ve gozlerin yukar
kaymasi ¢ocuklarin tipik gortinttistini olusturur. Daha
sonra lezyon gerilemeye baslar ve kistlerin icinde ke-
miklesme olusur. Maksilla ve mandibulada kemiklesme
ile birlikte yeniden sekillenme stireci de 30 yas civarina
kadar devam eder. Siirecin sonunda lezyona ait bul-
gular kaybolur ve emareleri siklikla tesbit edilemez.>~/
Yuizdeki yuvarlak goriiniim kistik kitlelerin ¢ceneleri ge-
nisletmesi ile submandibular ve servikal lenf bezlerinin
blytimesine baglidir. Gézilin yukariya kaymasi ve alt
g6z kapagi ustiinden skleranin gorilmesi fibroossetz
yumusak dokunun orbita tabanindan orbital bosluga
girerek goz kiresini yukariya dogru itmesinden kay-
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ABSTRACT

Cherubism is a rare skeletal dysplasia located to the max-
illa and mandible which is characterized by bilateral, sym-
metric, fibro-osseous and multilocular cystic lesions. In most
of the cases, dominant mutations are detected in the SH3BP2
gene on chromosome 4p. While affected children seem to be
clinically normal at birth, whose jaws start swelling and en-
largement between 2 and 7 years of age. Full round cheek
and upward tilting of the eyes consist of typical appearance
of children. Apart from various cystic lesions of mandible,
cherubism is a tumor which regresses spontaneously, ossi-
fies over time and has a likelihood for leaving unrecognizable
remnants after years, although radiologically, extensive bone
involvement appears.

Presented here was a patient who suffered from this rare
disease and his clinical findings.

Keywords: cherubism; mandible; multilocular bone cyst

naklanmaktadir. William A. Jones 1933'te lezyonu ilk
tanimladiginda yanaklarin dolgun yuvarlak olmasi ve
gozlerin yukariya yonelimini, tipik cerubik goriintiye
neden oldugunu dustinerek ¢cerubizm isimlendirmesini
yapmis ve isim klinik bulgular kapsadigi icin kullanim-
da kalmistir (cerub resimlerde sik kullanilan yanaklar
dolgun bir cocuk melek figiiriidiir.8

Lezyonlar radyolojik olarak simetrik multilokiler
ve kemikte genisleme yapan radyolusen goériiniime sa-
hiptir. Klinik ve radyolojik bulgulara gore ¢erubizm (g
tipe ayrilir: Sakin, non agresif ve agresif tip. ilk siniftaki
cerubik lezyonlar ileri yaslarda goriliip biiyiime goster-
mezler. Non agresif lezyonlar siklikla genc erigkinlerde
gelisirken, agresif olanlar ¢ocuklarda gordlir ve hizla
buydr, dislerde bozukluk, kdk rezorpsiyonu ve kortikal
kemikte delinmelere yol acabilirler. Motamedi ve ar-
dindan Raposo-Amaral halen siklikla kullanilan alti ayr
klinik evre tanimlamislardir.3© Takip ve tedavi lezyonun
tipine gore belirlenir.
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Burada bu nadir gorilen hastaliga sahip olgu ve
klinik bulgulari sunuldu.

OLGU SUNUMU

Klinigimize 11 yasinda cenede iki yanl sislik sikaye-
ti ile basvuran erkek hastanin ytiz gériinima yuvarlak
ve dolgundu. Muayenede yuzde iki yanli sert simetrik
ve yaygin sislik gorildi (Sekil 1). Mandibula (izerine
yerlesmis sislikte, agrn ve hassasiyet yoktu. Palpasyon-
da yumusak dokularin normal oldugu fakat mandibu-
lar kemikte genisleme oldugu bulgusu elde edildi. Agiz
ici muayenesinde jinjiva altinda mandibulanin simetrik
olarak genisledigi, fakat jinjival dokularin hipertrofik
olmadigi tesbit edildi. Okluzyon bozuklugu ve mandi-
bular prognati diger bulgulardi (Sekil 2). Aile ¢cenede-
ki genislemenin 5 yas civarinda basladigini ve yavas
olarak arttigini belirtmekteydi. Radyolojik incelemede,
panorex grafide mandibulada iki yanh simetrik olarak
yerlesmis radyolusen kistik goriiniim vardi. Kistik yapi
multilokiile ve septaliydi. Ozellikle ramus angulus ve
korpus bdélgesinde belirgin genislemeye neden olmak-
taydi. Aksiyal ve koronal tomografi kesitlerinde de ben-
zer bulgulara rastlanmisti (Sekil 3). Lezyonun simetrik
ve multilokile yapisi tomografik incelemede tipik ola-
rak gorilmekteydi. Bazi bolgelerde kemik korteksinin
erode oldugu saptandi.

Hastalarin biytk cogunlugunda puberte sonrasi
lezyonlarda gerileme gelistigi ve nadiren gencg eriskin-
lerde lezyonlarin sebat etmesi ve aktif blylimesi sap-
tandigindan hasta takibe alinip herhangi bir miidahale
planlanmadi.

TARTISMA

Mandibula ve maksillada gorilen klinik ve radyo-
lojik olarak yaygin multilokile lezyonlarla karakterize
bu hastalik nadir olup, literatiirde yaklasik 300 olgu
bildirilmisdir.!-3 Kadin ve erkek cinsiyeti esit olarak et-
kiledigi kabul edilmektedir. Hastahgin ciddiyeti ayni
ailede bile farklilik gosterebilmektedir. Mandibulada
kicuk simetrik ve asemptomatik kistik lezyonlar ola-
rak kendini gosterebildigi gibi, biylk multilokile hizh
blylime gosteren kistler seklinde de olabilir. Sikhkla
ilk radyografik bulgu, angulusta gorilen radyolusen
lezyondur. Asemptomatik lezyonlar kalict molar disle-
rin gelisimini etkileyerek bulgu verebilirler. Cerubizm
maksilla ve mandibulayi etkileyen bir hastalik olarak
bilinse de zigomatik ark, kondiller ve kostalari etkiledi-
gini bildiren raporlar vardir210 Agresif olarak biiyiime
gosteren tipde, kemik korteksi bircok bolgeden rezorbe
olarak delinip fibroossez doku yiiz blgesine uzanir ve
genisleyen kemik yanaklarda dolgunluk olusturur. Fib-
roossedz doku orbita tabani ve duvarlarini invaze ede-
rek globun yukariya donmesi ve deplasmanina neden
olabilir. Sunulan olguda sadece mandibulada simetrik,
multilokdle, yer yer kemigi erode eden bir lezyon vardi.
Orbital boélge normaldi. Ancak mandibulanin genisle-
mesine baglh yuvarlak ytiz goriinima tipikti.

Mandibular serubizm

P

Sekil 1. a. On bir yasinda cenede iki yanll sisligi olan erkek
hastanin, yuvarlak ve dolgun yiiz goriinimu. b. Sol yan goru-
ndm. c. Sag yan gortnim.

a b

Sekil 2. a. Agiz ici muayenede mandibuler prognati ve ok-
luzyon bozuklugu gériliyor. b. Jinjiva altinda mandibulanin
simetrik olarak genisledigi, fakat jinjival dokularin hipertrofik
olmadigi fark ediliyor. c. Diger yandan goriinim

Sekil 3. a. Panorex grafide mandibulada iki yanl simetrik
olarak yerlesmis radyolusen kistik gériiniim bulgusu. b. Koro-
nal tomografi kesitinde her iki angulus ve ramusa yerlesmis
simetrik kistik kitle goriluyor. Kondilin saglam oldugu dikkat
cekiyor. c. Aksiyel tomografi kesitinde iki yanli mandibula gov-
desinde simetrik kistik kitle bulgulari mevcut

Hastaligin patognomonik bulgusu olmamakla
birlikte, tanisi klinik ve daha ¢ok radyolojik bulgular
ile yapilir. Biyopsi ve histopatolojik tani gerekli degil-
dir. Histopatolojik olarak ¢ok sayida osteoklast benzeri
multintikleer dev hiicre, gevsek fibréz stroma icinde
gorilur. Oval-igsi sekilli hiicreler, ince fibriler kollajenz
stroma icinde ve genis endotel hiicreli cok sayida kuiglik
damarlar gorilir.'2 Cerubizmin histopatolojik bulgula-
ri agresif veya olmayan dev hiicreli lezyonlar, miksoma,
anevrizmal kemik kisti, hemanjioma ve diger vaskdler
lezyonlarin bulgulari ile benzerdir. Genetik test, SH3BP2
gen mutasyonu olup olmadigini saptamak ve taniyi ke-
sinlestirmek icin onerilmektedir. Hastalik otozomal do-
minant genetik gegisli olmakla birlikte aile dykusu ne-
gatif olan bireylerde de gorilebilmektedir. Bu de novo
gen mutasyonu ile olmaktadir.3 Sundugumuz hastada,
benzer sekilde ailede hasta birey yoktu. Muhtemelen
kazanilmis mutasyon ile hastalik geligsmisti.

Cerubizminin ayrici tanisinda, hiperparatiroidinin
kahverengi timor(, dev hiicreli lezyonlar, fibroz displa-
zi, anevrizmal kemik kisti, Noonan/multipl dev hiicreli
lezyon sendromu ve hiperparatiroidizm-¢ene timoru
sendromu distnilmelidir. Cerubizm lezyonlarinin si-
nirli ve simetrik dagilimi, diger lezyonlardan ayriimasini
siklikla kolaylastirir. SH3BP2 gen mutasyonunun gos-
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terilmesi ise kesin taniyr koydurur. Ancak mutasyonun
bulunamamasi ¢erubizmin olmadigr anlamina gelmez,
muhtemel genetik heterojenite nedeniyle mutasyon
tesbit edilemeyebilir.19:13

Cerubizm frajil X sendromu, pisikomotor retar-
dasyon egliginde jinjival fibromatosis, norofibromato-
zis tip 1, kraniyosinostoz, Ramon sendromu ve Jaffe-
Campanacci sendromu ile birlikte gorilebilir. Ayrica
Noonan sendromlu olgularda gériilen dev hicreli ke-
mik timorleri, maksilla ve mandibula simetrik tutulum
gosteriyorsa cerubizm ile kolayca karisabilir.4-8

Gerubizmin yuzde deformasyona yol agmayan, dis
ve orbital tutulumu olmayan hafif formunda, puberteile
birlikte kendiliginden sinirlanma ve sonrasinda zamanla
gerileme beklendiginden tedavi gerekmez. Uzun sireli
takip onerilir. Lezyonlarin biiyime doneminde alti aylik
araliklarla klinik ve radyolojik muayene ile takip yapi-
lirken, hastahgin sakinlestigi donemde 2-5 yil aralikla
kontrol &nerilebilir.!*> Propitosis, yiizde deformasyon
ve burun tikanikhgr gibi estetik veya fonksiyonel so-
runlar olustugunda cerrahi miidahale dustndlir. Kire-
taj, kontur diizeltmesi, kismi rezeksiyon veya bunlarin
kombinasyonu yapilabilir. Cerrahi islemler lezyonlarin
sakinledigi puberteden sonra yapilmakla birlikte, ciddi
fonksiyonel ve estetik nedenler olusursa 6ncesinde de
pIanIanabiIir,3'6'7 Orbital midahale orbita tabaninin in-
vaze oldugu, globun deplase oldugu veya gérme kaybi
gelisen nadir durumlarda yapilir.'911 Dislerin cikma
streci yakindan takip edilmelidir. Kok rezorpsiyonu ve
dis deplasmani gorilebilir ve dis kaybi ile sonuglanabi-
lir. Malokluzyon ciddi bir sikinti olup, kalici dentisyon
doneminde etkilenen dislerin cerrahi olarak aciga gika-
rilmasi gerekli olabilir. Kalici dislerin gelisimi sirasinda
ihtiya¢ halinde ortodontik destek alinmasi ayrica 6nem
tasir.2* Sunulan olgu ortodonti klinigi tarafindan takip
edilmekte olup, mevcut malokluzyon ve mandibuler
prognati midahalesi icin lezyonlarin gerilemesi ve pu-
berte sonrasi donem beklenmektedir.

SONUC

Mandibulanin bircok kistik lezyonundan farkl ola-
rak, radyolojik olarak yaygin kemik tutulumu goésterdigi
halde kendiliginden gerileyen, yillar icinde kemiklesen
ve yillar sonra taninmaz hale gelme ihtimaline sahip bir
timordir. Gereksiz cerrahi islemlerden kagcinmak icin
mandibula timorlerinin ayirncr tanisinda akilda tutul-
malidir.
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