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Cherubism; Bir olgu bildirisi
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Esadlar1 (Sinonimieri) : Familial multilokiler kistik hastalik, Familial
fibréz displazi, Familal kemik i¢i fibrdz sishk, Herediter fib-
réz displazi, Familial fibroz sislik, Familial bilateral oss6z
displazi, Bilateral dev hiicreli tiimdrler, Dissemine juvenil
fibréz displazi.

Rusya.dan gelme bir Yahud] ailesinin G¢ gocudunda (ikisi erkek
ve biri kiz) cenelerin siskin ve bigimsiz oluslari 1931 yilinda Jones’
un dikkatini gekti. Cocuklarda yanakiar ve geneler fazla dolgun, gdz-
ler hafif yukariya donikti ve bu nedenle iris aliindan sklera gérii-
makte id. Maksiliada alveoler kristalar genislediginden damak da-
ralmis ve «V» bigimini almus, ayni zamanda dislerin dizilisi bozulmus-
tu. Gocuklar her yonden incelenmis, baska bir bozukiuk bulunama-
mist1. Jones bulgularim «Cenelerin ailesel multilokiiler kistik hasta-
ligrs adt altinda yaynlandi ve gocuklarin yiiziinli Ronesans donemi
tablolarindaki meleklere benzeterek hastaliga «cherubism» adint ver-
di (7). 1943-44 yillarinda cocuklar 16, 17 ve 18 yaslarmndayken estetik
amacla ameliyat edildiler. Drot yil sonra durumlan iyiydi ve residiv
gériilmedi. Histolojik bulgular «fibrdz displazinin osteolitik fazi» na
uyuyordu (9). Daha sonraki yillarda - yi durum sirdil (8}.
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Seyrek goriilen bir lezyondur. Literatlirden 1958 yrimna dek 8 aile-
de 19 olgu {14), 1969 yilma dek 91 olgu (1) toplanmistir.

Az gorilimesi nedenlyle, cesitli ydnlerden inceledidimiz ve ame-
hyatine yaptigimiz bir olguye sunmak ve Irdelemek istivoruz.

Olgu

L. O. 3 yasinda erkek gocuk (Mis. No. ¢-7082).

Cocukta alt genenin her iki vanindaki agrisiz sislikler bir yil dnce
ailesi tarafindan farkedibmis, fakat 6nemsenmemis. Sishikler arttigin-
dan, ailesi gocugu bir yil nce Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gerrahi kiir-
sisline getirmistir, Anamnezinde onemli bir sey yok. Allenin tek co-
cudu. Babas! alt ¢enesindeki benzer nitelikte sislikler nedeniyle 12
yasindayken ameliyat gecirmis. Oteki akrabalarinda buna benzer bir
ozellik yokmus.

Sistem incelemelerinde belirtilmeye deder bir bulgu saptanama-
di. Fiziksel incelemede, cocuk yasma gdre iyl gelismis, gcevresi ile
itgili, normal gériinimde idi. Yiizde her iki alt cene angulusunda sis-
lik vardi ve sagdaki daha belirgin oldugu icin yiiz simetrisi bozulmus-
tu (Sekil 1). Bu sislikler kemikle ilgili, agrisiz ve katiydr. Adiz i¢l in
celemesinde. dil ve tonsillalar normal gériniimde idi. Ust ve ailt al
veolar kemerler her ki yanda molar bilgelerde genislemisti. Damak
kubbesi derinlesmis, ters «V» bicimini almistr.  Alt cenedeki disler
diizensizdi, sagda ve solda 2. premolarlar eksikti. Deride, burun ve
afjiz boslugunda yerel infeksiyon saptanamadi. Bilateral submandi-
buler lenfadenopati vardy; ganglionlar mobH, agrisiz ve kati kivamliy-

di.

Laboratuvar bulgular arasinda, alkali fosfataz enziminin normal-
den yiiksek olusu (6,92 Bodansky {nitesi, normali 2,5 - 5 B, {i.} dism-
da bir ozellik yoktu. Serum kalsiyum ve inorganik fosfor diizeyleri
norimal degerler igindeydi.

Kraniografide mandibulanin ozellikle korpus, ramus ve angulu-
sunda her yonde genisleme, kemik korteksinde incelme wve bilateral
kistik gérinim saptandi (Sekil 2) . Maksilla, toraks, vertebralar, uzun
kemikleri i¢cine alan iskelet sisteminin radyolojik incelenmesinde pa-
tolojik bir bulguya rastlanmadi.

Ailenin istedi lzerine, kozmetik endikasyonla daha belirgin olan
safdaki lezyona cerrahi girisim karari almdi,
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Sekil : 1 — Olgunun ameliyat dncesi fotodrafi.

Ameliyat. — Genel anestezi ile sag ramus mandibula altinda, ra-
musa paralel yapilan bir insizyonla kemige varildi. Bu bolgede kemik
korteksinin ileri derecede inceimis oldugu gbrilldl. Korteks
kaldirildiginda  pembemsi-gri renkte, gevrek kwamli bir doku
ile karsilasildi. Kemik tOimiyle ortadan kalkmisti. Bu doku kiirete
edildi. Kavite hos birakilarak insizyon kapatildl, Ameliyat sonrast nor-
mal siirdii. Hasta dort hafta sonra taburcu edilfdi.

Patolojik inceleme.— Ameliyat materyeli % 10 formalinde fikse
edildi, parafin kesitleri hematoxylin ve eosin ile boyandi, gtk mik-
roskopuyla incelendi. Hicreden oldukca zengin bag dokusu demetieri
icinde yer ver ostecklast topluluklar ve az sayida izole kemik lamel-
leri goriida (Sekil 3). ' o
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Sekil : 2 -— Ofgunun ameliyat &ncesi kraniografisi. Mandibulada bilateral kistik
ghriiniim saptanmaltadiy.

Sekil : 3 — Lezyonun histolojik gorimiimii {Hematoxylin ve Eosin, x 30}
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Patoloji tamist : Cenenin ailesel fibroz displazisi (Cherubism).
(Cerrahpasa Tip Fakiltesi Genel Patoloji ve Pat. Anat. kilrsiisii, Biop-
si Prot. No. 1450/74).

Ameliyat sonras) dénemi.— Hastann ameliyattan bir yil sonra
yapilan kontrolunda, girisimde bulunulan sag angulus normale yakm
gdriintm almigt. Soldaki sislikte asirt bir biylme vardr (Sekil 4).

Sekil : 4 — Hastanin am.liyatian biv yil sonraki gdriinfimii.

Amelivat geciren sag yandaki 2. premoler crkisimt tamamlamistt, sol-
daki yine eksiktl. Mandibula grafisinde, sagda kirete edilen kemik
bélgesinde opasitenin arttigs goriildii (Sekil 5).

Sol cenedeki sisligin okul ¢agina gelince gocukta ruhsal bazi S0
runlar yaratabilecedi kaygisi ve sagdaki cerrahi girisimin oldukga iyi
sonug vermes] nedeniyle, hastanin ailesi sol yanin da ameliyatini is-
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tedi. ikinci girisim daha ileri bir tarihe birakilarak, hasta 6 ay sonra
kontrola c¢adirldi.

Sekil : 5 2 ve b — Ameliyattan bir yil sonvaki radyografi. Mandibulada sagda
kirete edilen kemik bilgesinde opasite artmistir.
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irdeleme

Chreubism'in kalibmla otosomal dominant olarak gectigi saptan-
pistir. Anne ya da babada cherubism bulundugunda, yaklasik olarak
erkek cocuklarin yansinda ve kiz cocuklarin % 25 inde gorilir (11
Olgumuzda, babada ve oulda cherubism vardir.

Yenidoganlar normal gdriin{imdedir. Genallikle 2-5 yaslar arasi
daki cocuklarda cenede bilateral, simetrik, agrisiz kati sisliklerie ken-
dini gdsterir. Lezyonun klinik ve radyolojik olarak saptanabildigl en
erken yas 18 aydir (10, 13). Cenelerdeki sislikler giderek artar. Ge
nellikle 6-8 yaslar arasinda gelisme durur, aaha sonra kilglilmeye
baslar. Lezyonlarin kiicilmesi puberte cagmda daha belirginlesir ve
orta yaslara ulasinca gdrinim normale déner (1, 6, 9, 11, 13, 14). An-
cak bazen puberteden sonra lezyonlar gerilemez ve biliylr (1, 7, 9).
Olgumuzda ¢enelerdeki sistikler cocuk iki yasindayken dikkati ¢ek-
mistir.

Olay mandibula anguluslarinda bilateral sisme ile baslar, ramus
ve korpusa yayilir. Kondilleri icine almaz. ileri olgularda buna maksil-
la lezyonlan eslik eder. Mandibula lezyonlari olmaksizi, maksiila bo-
zukluklar goriilmez. Maksillada processus alveolarisler genigler, da-
mak «V» bicimini alir. Maksiller sinlisler kapanabilir. Olgumuzda rad-
yolojik olarak maksilia lezyonu bulunmadigt halde, st alveoler arkus
genislemis ve damak ters «V» bigimini almisti.

Lezyonun orbita tabarima yeyilmastyla gbz kivesi itilir, gbzler yu-
kariya bakar ve it gézkapagdi ile iris arasmdan anormal bir sklera
bandi goriliir Skeera bandimin goriilmesinin baska bir nedeni, maksil-
ladaki sisligin deriyi germesti ve alt gbzkapagint asagl cekmesidir.
Boylece Jones’in (7) tammladigi «cherubic» bakis ortaya gikar. Dilin
goriiniimi ve blylkligl normaldir, genellikle yukariya ve geriye dog-
ru yer dedistirir; buna badll konusma ve soluma glicligh olabilir (8,
11).

Unilate-al lezyonlar nadirdir. 1971 yilina dek 3 olgu saptammistiy.
Bdyle durumiarda, ailenin 8teki kisierine bakilarak taniya varilir (13).

Cene kemiklerindeki geniglemeler disleri de etkiler. Dislerin par-
styel yoklugu, ektopisi, gdmik disler ve bazen buniara eklenen denti-
gertz kistler, koklerin tam gelismemesi ya da rezorpsiyonu, v.h. gb
rifar (1, 2, 5,6, 9, 10, 13, 14, 16). Bozuk dislerin gevresinde kolayca
gingivitis olur. Olgularm cogunda 6 yaslarinda ve bazen daha erken
buna bagl submandibuler lenfadenopati dikkati ¢eker. Histolojik ola-
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rak «kronik adenit» bulgularr vardir (1). inceledigimiz cocukta gingi-
vitis saptanamadigi halde submandibuler lenf digiimleri biyimisti.

" Serum kalsiyum, fosfor ve total protein diizeyleri, sedimantras-
yon hizt ve kan tablosu normaldir. Alkali fosfatazda hafif bir artma
olabilir (1); olgumuzda da artma vardi.

Cherubism'de radyolejik gdriinim gocukiuk cagmnda spesifik ve
patognomoniktir (10, 11, 13). Cene kemiklerinde degisik biiyiikliikte,
kesin sinirli, simetrik kistik genislemeler bulunur. Kemik korteksi in-
celir ve bazt yerlerde ortadan kalkar. Lezyon higbir zaman kondilleri
icine almaz. Olay maksillay! da ilgilendirdiginde , arkada dental foli-
kiiler yoktur ya da One-yukart yer degistirir. Boylece lateral grafide
sert damadin arka bdltiml g&rindr duruma gelir. Bu gbriiniime «sert
damak belirtisi» denmektedir ve hastahk igin tant koydurucudur (1).
Olgumuzda radyolojik degisiklikler yalniz mandibuladaydi ve literatii
verilerine uygun gdériinimdeydi.

Puberte cagindan sonra kilciilen lezyonlarda, radyolojik bulgular
diizelmez (14). Yetiskinlerde multilokiler yapt giic secilir ya da yok-
tur, yeni kemik yaprmi nedeniyle mandibulanin tiimii sklerotik gori-
atm alabilir (1).

Cherubism tamismin konulmast genellikle kolaydir. Cocuklarda
cene kemiklerinde bilateral, simetrik, agrisiz, kati sistikler vardir.
Cene radyografileri tamy1 kesinlestirir. Hastahk kalitimla gectigin-
den, ailenin oteki kisileri de incelenmelidir. Literatlirde klinik agidan
gywicl tans icin ¢esitli lezyonlar sayilmistir. Bunlart yazimiza almays
gereksiz bulduk. Gunkil yukarida belirttigimiz dzellikler, tant icin ye-
terlidir.

Cherubism'in Fibroz displazi ile iliskisi Gzerinde durulmaktadir.
Fekat aralarinda ters diisen noktalar da vardir. Ornegin fibrdz displazi
kalitsal dedildir, kadinlarda daha siktir, cherubism'e gore genellikle
daha gec ortaya cikar. Cene kemikierindeki fibréz displazi genellikle
tek yandadir; bilateral oisa bile cherubism'in tipik simetrik gdriini-
mlnid vermez (1).

Yukarida sayifan aykirifiklara karsin, fibréz displazi ile cheru-
bism'in benzer yanlart vardir. Histolojik olarak ikisi 8zdes yapidir (1,
12). Lucas’in (12) belirttigi gibi, genelerdeki fibréz displazide kemik-
lesme fazla oldugu halde, cherubism'de kemik azdir ya da yoktur;
fibréz displazinin osteolitik donemine uyar. Seyrek de olsa bazi che-
rubism olgularinda deride pigmentli lekeler ve 8teki kemiklerde fib-
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roz displazi gorilmistlr. Fibrz displazideki gibi, cherubism'in aktif
déneminde alkali fosfataz biraz artnus olabilir (1, 12). Bu bakimdan
cherubism, fibréz displazinin cene kemiklerini ilgilendiren kalitsal
dzel bir formu sayilmaktadir (1). Bu gdruse biz de katilryoruz.

Literatiirde histolojik aywici tam igin bazt lezyonlar dzerinde du-
ruimaktadir. Bize gore, dev hiicreli kemik lezyonlarindan bazilart bir- :
birleriyle karistirilabilir, fakay fibrdz displazi bunlara benzemez. Or- :
negin olgumuzda sadece hastanin yagum ve biopsi yerini bilerek, his- 3
telojik incelemede cherubism tanisim koymakia glichiik gekmedik.

Hastaligin tedavisinde cesitli yontemler uygulanmistir.  Bunlar
arastnda ilgili bélgelerdeki dislerin eksraksiyonu, lezyonun tam kiire-
taji sayilabilir (4). Cherubism'de estetik bakimdan ameliyat gerekebi-
lir. Ge¢ cocukluk déneminde cenelerdeki sislik giderek azaldigmdan,
tedavi icin puberte gagindan sonrasint beklemsk uygundur {15). Goz-
den gecirdigimiz literatiirde genellikle bu &neriye uyulmamstir. Ol-
gumuzda ameliyati ailest Istemistir.

Cherubism tedavisinde radyoterapinin yeri yokiur (12}.

OZET

3 yasinda erkek gocukta mandibulada bir il Snce farkedilen bilateral simetrik
agrisiz sislik nedenlyle ve cocudun sailesinin istedi Gzerine sad yana ameliyat ya-
pildi. Radyolojik olarak mandibulada kistik g@niiniim vardi. Damak ters «V» bigi.
minde oldugu halde, maksilla radyografisinde lezyon yoktu k Alkali fosfataz biraz
artmist. Histolojik bulgular «fihréz displezinin osteolitik dbnemi» ne uyuyordu,

Bir yil sonra sajdali eski ameliyat yeri estetik balimdan diizelmls durumday.
di. Bu nedenle gocugun allesi sol yanha da ameliyat istedi.

Gocugun babasinda da cherubism varmig ve 12 yasindayken amellyat gegirmis.

SUMMARY

A male petient 3 years old was admitted to the hospital hecause of a bilate.
ral painless symmetrical swelling of the mandible and a surgical treadment was
performed on the right side for esthetical purpose due to his parents’ application.
The X.ray examination showed a cystic appearance. Radiography of maxiila showed
ne lesion, although the palate was «V» shaped. Alkell phosphatase was rather
high, and histological findings fitted osteolytic perlod of fibrous dysplasia.

Since one vyear later operation site Was esthetically recovered, the parents
of the patient asked for a similat operation on the left side.

— 157—




The patlents father had cherublsm which was operated when he was 12 yeats
old.

LITERATUOR
1 — Gornelius, E. A. ve McCGlendon, J. L. : Cherubism . Hereditary fibrous dys.

plasia of the jaws; roentgenograpfic features. Amer. J. Roantgenol, 106:
136, 1969.

2 — Dechaume, M., Grellet, M., Payen, J., Bonneau, WM., Guilbert, F. ve Bocecara,
8, : Le chérubisme. A propos de cing nouveaux cas. Presse Med. 70 2763,
1962,

3 — Hamwer, J. E. : The demonstration of perivascilar collagen deposition in
cheruhism. Oral Surg. 27: 129, 1989,

4 — Hamner, J. E. ve Ketcham, A. 8. : Cherubism; an analysis of treatment. Can.
cer 23: 1133, 1969,

=1
|

Harris, M. : Cherubism and the ostsoclastoma. Oral Surg. 25: 613, 1968.

6 — Hogaw, W. ve Liebner, E. J. : Familial fibrous swelling of the jaws; report
of a case. J. Pediat. 51: 554, 1957.

7 — Jones, W. A. : Famlial multilocuiar cystic disease of the jaws. Amer. J.
Cancer 17: 946, 1933.

8 — Jones, W, A. : Cherubism; a thumbnall sketch of its diagnosis and a conser.
vatlve method of treatment. Oral Surg. 20: 648, 1965.

9 — Jones, W. A., Gerrie, J. ve Pritchard, J. : Charubism . a familial fibrous
dysplasia of the jaws. J. Bone Joint Surg, 32.8: 334, 1950.

10 — Khosla, V. M. ve Korobkin, M. : Cherubism, Amer. J. Dis. Child. 120: 458,
1970,

11 — Lawrence, D, A., Nogrady, M. B. ve Cloutier, A. M, : Cherubism; 2 case
report. Amer. J. Roentgenol. 108: 468, 1970.

12 — Lucas, R. B. : Pathology of tumours of the oral tissues. 2 baski. Churchill
Livingstone, Edinburgh - London. 1972,

13 — Pirnar, T., Tmaztepe, K. ve Kaya, 8. : Cherubism . The hereditary form of
fibrous dysplasia [ocalized 1o the jaws, Turk, J. Ped. 13- 104, 1971,

14 — Small, . A. ve Young, M. C. : Familial osseous dysplasia of the jaws. J. Oral
Surg. 16; 35, 1958,

15— Talley, D. B. : Familal fibrous dysplasta of the jaws. Oral Surg. 5: 1012,
1952,

16 — Thompson, N. : Cherubisni; Familial fibrous dysplasta of the jews. Brit. J.
Plast. Surg. 12: 89, 1959.

— 158 —




