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GİRİŞ 
Çerubizm maksilla ve mandibulaya yerleşim gös-

teren iki yanlı, simetrik, fibroosseöz, multiloküler kistik 
lezyonlarla karakterize iskelet displazisidir. Çoğu olgu-
da 4p kromozomu dominant SH3BP2 gen mutasyonu 
saptanır.1-4 Etkilenen çocuklar doğum sonrasında nor-
mal görünüme sahipken, 2 ile 7 yaşlar arasında çeneler-
de şişlik görülmeye başlar ve artarak puberteye kadar 
devam eder. Dolgun yuvarlak yüz ve gözlerin yukarı 
kayması çocukların tipik görüntüsünü oluşturur. Daha 
sonra lezyon gerilemeye başlar ve kistlerin içinde ke-
mikleşme oluşur. Maksilla ve mandibulada kemikleşme 
ile birlikte yeniden şekillenme süreci de 30 yaş cıvarına 
kadar devam eder. Sürecin sonunda lezyona ait bul-
gular kaybolur ve emareleri sıklıkla tesbit edilemez.5-7 
Yüzdeki yuvarlak görünüm kistik kitlelerin çeneleri ge-
nişletmesi ile submandibular ve servikal lenf bezlerinin 
büyümesine bağlıdır. Gözün yukarıya kayması ve alt 
göz kapağı üstünden skleranın görülmesi fibroosseöz 
yumuşak dokunun orbita tabanından orbital boşluğa 
girerek göz küresini yukarıya doğru itmesinden kay-

naklanmaktadır. William A. Jones 1933’te lezyonu ilk 
tanımladığında yanakların dolgun yuvarlak olması ve 
gözlerin yukarıya yönelimini, tipik çerubik görüntüye 
neden olduğunu düşünerek çerubizm isimlendirmesini 
yapmış ve isim klinik bulguları kapsadığı için kullanım-
da kalmıştır (çerub resimlerde sık kullanılan yanakları 
dolgun bir çocuk melek figürüdür.8

Lezyonlar radyolojik olarak simetrik multiloküler 
ve kemikte genişleme yapan radyolusen görünüme sa-
hiptir. Klinik ve radyolojik bulgulara göre çerubizm üç 
tipe ayrılır: Sakin, non agresif ve agresif tip. İlk sınıftaki 
çerubik lezyonlar ileri yaşlarda görülüp büyüme göster-
mezler. Non agresif lezyonlar sıklıkla genç erişkinlerde 
gelişirken, agresif olanlar çocuklarda görülür ve hızla 
büyür, dişlerde bozukluk, kök rezorpsiyonu ve kortikal 
kemikte delinmelere yol açabilirler. Motamedi ve ar-
dından Raposo-Amaral halen sıklıkla kullanılan altı ayrı 
klinik evre tanımlamışlardır.3,6 Takip ve tedavi lezyonun 
tipine göre belirlenir.

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.
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ÖZET 
Çerubizm maksilla ve mandibulaya yerleşim gösteren iki 

yanlı, simetrik, fibroosseöz, multiloküler kistik lezyonlarla ka-
rakterize nadir bir iskelet displazisidir. Çoğu olguda 4p kromo-
zomu dominant SH3BP2 gen mutasyonu saptanır. Etkilenen 
çocuklar doğum sonrasında normal görünüme sahipken, 2 
ile 7 yaşlar arasında çenelerde şişlik ve genişleme gelişme-
ye başlar. Dolgun yuvarlak yanak ve gözlerin yukarı kayması 
çocukların tipik görüntüsünü oluşturur. Mandibulanın birçok 
kistik lezyonundan farklı olarak, radyolojik olarak yaygın ke-
mik tutulumu gösterdiği halde kendiliğinden gerileyen, za-
man içinde kemikleşen ve yıllar sonra tanınmaz izler bırakma 
ihtimaline sahip bir tümördür.

Burada bu nadir görülen hastalığa sahip olgu ve klinik 
bulguları sunuldu.

Anahtar Sözcükler: Çerubizm; mandibula; multiloküler 
kemik kisti
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A rare multilocular cystic disease of the mandible: cherubism

Mandibulanın nadir multiloküler kistik hastalığı: Şerubizm 
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Hastalığın patognomonik bulgusu olmamakla 
birlikte, tanısı klinik ve daha çok radyolojik bulgular 
ile yapılır. Biyopsi ve histopatolojik tanı gerekli değil-
dir. Histopatolojik olarak çok sayıda osteoklast benzeri 
multinükleer dev hücre, gevşek fibröz stroma içinde 
görülür. Oval-iğsi şekilli hücreler, ince fibriler kollajenöz 
stroma içinde ve geniş endotel hücreli çok sayıda küçük 
damarlar görülür.12 Çerubizmin histopatolojik bulgula-
rı agresif veya olmayan dev hücreli lezyonlar, miksoma, 
anevrizmal kemik kisti, hemanjioma ve diğer vasküler 
lezyonların bulguları ile benzerdir. Genetik test, SH3BP2 
gen mutasyonu olup olmadığını saptamak ve tanıyı ke-
sinleştirmek için önerilmektedir. Hastalık otozomal do-
minant genetik geçişli olmakla birlikte aile öyküsü ne-
gatif olan bireylerde de görülebilmektedir. Bu de novo 
gen mutasyonu ile olmaktadır.13 Sunduğumuz hastada, 
benzer şekilde ailede hasta birey yoktu. Muhtemelen 
kazanılmış mutasyon ile hastalık gelişmişti.

Çerubizminin ayrıcı tanısında, hiperparatiroidinin 
kahverengi tümörü, dev hücreli lezyonlar, fibröz displa-
zi, anevrizmal kemik kisti, Noonan/multipl dev hücreli 
lezyon sendromu ve hiperparatiroidizm-çene tümörü 
sendromu düşünülmelidir. Çerubizm lezyonlarının sı-
nırlı ve simetrik dağılımı, diğer lezyonlardan ayrılmasını 
sıklıkla kolaylaştırır. SH3BP2 gen mutasyonunun gös-

Burada bu nadir görülen hastalığa sahip olgu ve 
klinik bulguları sunuldu.

Olgu sunumu
Kliniğimize 11 yaşında çenede iki yanlı şişlik şikaye-

ti ile başvuran erkek hastanın yüz görünümü yuvarlak 
ve dolgundu. Muayenede yüzde iki yanlı sert simetrik 
ve yaygın şişlik görüldü (Şekil 1). Mandibula üzerine 
yerleşmiş şişlikte, ağrı ve hassasiyet yoktu. Palpasyon-
da yumuşak dokuların normal olduğu fakat mandibu-
lar kemikte genişleme olduğu bulgusu elde edildi. Ağız 
içi muayenesinde jinjiva altında mandibulanın simetrik 
olarak genişlediği, fakat jinjival dokuların hipertrofik 
olmadığı tesbit edildi. Okluzyon bozukluğu ve mandi-
bular prognati diğer bulgulardı (Şekil 2). Aile çenede-
ki genişlemenin 5 yaş cıvarında başladığını ve yavaş 
olarak arttığını belirtmekteydi. Radyolojik incelemede, 
panorex grafide mandibulada iki yanlı simetrik olarak 
yerleşmiş radyolusen kistik görünüm vardı. Kistik yapı 
multiloküle ve septalıydı. Özellikle ramus angulus ve 
korpus bölgesinde belirgin genişlemeye neden olmak-
taydı. Aksiyal ve koronal tomografi kesitlerinde de ben-
zer bulgulara rastlanmıştı (Şekil 3). Lezyonun simetrik 
ve multiloküle yapısı tomografik incelemede tipik ola-
rak görülmekteydi. Bazı bölgelerde kemik korteksinin 
erode olduğu saptandı.

Hastaların büyük çoğunluğunda puberte sonrası 
lezyonlarda gerileme geliştiği ve nadiren genç erişkin-
lerde lezyonların sebat etmesi ve aktif büyümesi sap-
tandığından hasta takibe alınıp herhangi bir müdahale 
planlanmadı.

Tartışma
Mandibula ve maksillada görülen klinik ve radyo-

lojik olarak yaygın multiloküle lezyonlarla karakterize 
bu hastalık nadir olup, literatürde yaklaşık 300 olgu 
bildirilmişdir.1-3 Kadın ve erkek cinsiyeti eşit olarak et-
kilediği kabul edilmektedir. Hastalığın ciddiyeti aynı 
ailede bile farklılık gösterebilmektedir. Mandibulada 
küçük simetrik ve asemptomatik kistik lezyonlar ola-
rak kendini gösterebildiği gibi, büyük multiloküle hızlı 
büyüme gösteren kistler şeklinde de olabilir. Sıklıkla 
ilk radyografik bulgu, angulusta görülen radyolusen 
lezyondur. Asemptomatik lezyonlar kalıcı molar dişle-
rin gelişimini etkileyerek bulgu verebilirler. Çerubizm 
maksilla ve mandibulayı etkileyen bir hastalık olarak 
bilinse de zigomatik ark, kondiller ve kostaları etkiledi-
ğini bildiren raporlar vardır.9,10 Agresif olarak büyüme 
gösteren tipde, kemik korteksi birçok bölgeden rezorbe 
olarak delinip fibroosseöz doku yüz bölgesine uzanır ve 
genişleyen kemik yanaklarda dolgunluk oluşturur. Fib-
roosseöz doku orbita tabanı ve duvarlarını invaze ede-
rek globun yukarıya dönmesi ve deplasmanına neden 
olabilir. Sunulan olguda sadece mandibulada simetrik, 
multiloküle, yer yer kemiği erode eden bir lezyon vardı. 
Orbital bölge normaldi. Ancak mandibulanın genişle-
mesine bağlı yuvarlak yüz görünümü tipikti.

Mandibular şerubizm

Şekil 1.  a. On bir yaşında çenede iki yanlı şişliği olan erkek 
hastanın, yuvarlak ve dolgun yüz görünümü. b. Sol yan görü-
nüm. c. Sağ yan görünüm.

Şekil 2.  a. Ağız içi muayenede mandibuler prognati ve ok-
luzyon bozukluğu görülüyor. b. Jinjiva altında mandibulanın 
simetrik olarak genişlediği, fakat jinjival dokuların hipertrofik 
olmadığı fark ediliyor. c. Diğer yandan görünüm

Şekil 3.  a. Panorex grafide mandibulada iki yanlı simetrik 
olarak yerleşmiş radyolusen kistik görünüm bulgusu. b. Koro-
nal tomografi kesitinde her iki angulus ve ramusa yerleşmiş 
simetrik kistik kitle görülüyor. Kondilin sağlam olduğu dikkat 
çekiyor. c. Aksiyel tomografi kesitinde iki yanlı mandibula göv-
desinde simetrik kistik kitle bulguları mevcut
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terilmesi ise kesin tanıyı koydurur. Ancak mutasyonun 
bulunamaması çerubizmin olmadığı anlamına gelmez, 
muhtemel genetik heterojenite nedeniyle mutasyon 
tesbit edilemeyebilir.1,9,13

Çerubizm frajil X sendromu, pisikomotor retar-
dasyon eşliğinde jinjival fibromatosis, nörofibromato-
zis tip 1, kraniyosinostoz, Ramon sendromu ve Jaffe-
Campanacci sendromu ile birlikte görülebilir. Ayrıca 
Noonan sendromlu olgularda görülen dev hücreli ke-
mik tümörleri, maksilla ve mandibula simetrik tutulum 
gösteriyorsa çerubizm ile kolayca karışabilir.4-8

Çerubizmin yüzde deformasyona yol açmayan, diş 
ve orbital tutulumu olmayan hafif formunda, puberte ile 
birlikte kendiliğinden sınırlanma ve sonrasında zamanla 
gerileme beklendiğinden tedavi gerekmez. Uzun süreli 
takip önerilir. Lezyonların büyüme döneminde altı aylık 
aralıklarla klinik ve radyolojik muayene ile takip yapı-
lırken, hastalığın sakinleştiği dönemde 2-5 yıl aralıkla 
kontrol önerilebilir.1-5 Propitosis, yüzde deformasyon 
ve burun tıkanıklığı gibi estetik veya fonksiyonel so-
runlar oluştuğunda cerrahi müdahale düşünülür. Küre-
taj, kontür düzeltmesi, kısmi rezeksiyon veya bunların 
kombinasyonu yapılabilir. Cerrahi işlemler lezyonların 
sakinlediği puberteden sonra yapılmakla birlikte, ciddi 
fonksiyonel ve estetik nedenler oluşursa öncesinde de 
planlanabilir.3,6,7 Orbital müdahale orbita tabanının in-
vaze olduğu, globun deplase olduğu veya görme kaybı 
gelişen nadir durumlarda yapılır.10,11 Dişlerin çıkma 
süreci yakından takip edilmelidir. Kök rezorpsiyonu ve 
diş deplasmanı görülebilir ve diş kaybı ile sonuçlanabi-
lir. Malokluzyon ciddi bir sıkıntı olup, kalıcı dentisyon 
döneminde etkilenen dişlerin cerrahi olarak açığa çıka-
rılması gerekli olabilir. Kalıcı dişlerin gelişimi sırasında 
ihtiyaç halinde ortodontik destek alınması ayrıca önem 
taşır.2,4 Sunulan olgu ortodonti kliniği tarafından takip 
edilmekte olup, mevcut malokluzyon ve mandibuler 
prognati müdahalesi için lezyonların gerilemesi ve pu-
berte sonrası dönem beklenmektedir.

SONUÇ
Mandibulanın birçok kistik lezyonundan farklı ola-

rak, radyolojik olarak yaygın kemik tutulumu gösterdiği 
halde kendiliğinden gerileyen, yıllar içinde kemikleşen 
ve yıllar sonra tanınmaz hale gelme ihtimaline sahip bir 
tümördür. Gereksiz cerrahi işlemlerden kaçınmak için 
mandibula tümörlerinin ayırıcı tanısında akılda tutul-
malıdır.
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