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CHERUBISM
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GIRIS

Cherubism, gocukluk capinda goriilen ceunelerin selim fibroos-
seus bir yapida ve genellikle simetrik, agrisiz, sert ve progressif
genislemesiyle karakterize, otozomal dominant gegis gosteren here-
diter bir hastah@dir (1 - 16).

Arastirmalara gore, genetik olarak erkek gocuga gegcme olasih-
81 % 100, kiz gocukia ise bu oran % 50-70 arasinda bulunmustur
2,7).

Bu hastalik, ilk kez 1933 yilinda Jones tarafindan yayinlanmis
ve «Cherubism» ismi, hasta cocugun «Tombul» yiiz gbriiniimiiniin
karakteristik olmas1 nedeniyle, ayma hekim tarafindan verilmis-
tir (1). Aym tablo icin kullamilan diger isimler ise; cenelerin ailesel
multilokitler kistik hastalig, genelerin herediter fibréz displazisi,
yaygin juvenil displazi, ¢enelerin ailesel osseous-displazisidir (6, 16).

KLINIK BULGULAR

Klinik olarak gocukluk déneminin 2-6'nct yillan arasinda yii-
ziin alt kistmlarimin simetrik olarak ag@risiz biiyiimesiyle baslar (1 -
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16). Kiigitk cocuklar tabii olarak tombul vyiize sahip olmakla bir-
likte, aileler alt gene siskinliklerinin belirgin ilerlemesi ortaya ¢i-
kana kadar anomaliyi pek anlayamazlar. Her ne kadar hastalik ge-
nellikle mandibulada goriiliirse de, radyografik tetkiklerde maksil-
lanin da etkilenebilecegi gbzlenmistir (1,6, 7).

Baz1 vakalarda mandibula ile birlikte maksillanin da iki ta-
raflt ileri derecede biiyiimesi goriilebilir ve bu durum yanak deri-
sinin gerginligine veya g¢ekilmesine yol agar. Bu gdriiniim, dzellikle
Rénesans devri portrelerindeki yiizlere benzetiidigi i¢cin bu gdriinii-
me «Mclek Yiiz» de denilmistir (1).

Erken cocukluk dénemlerinde lenf nodiillerinde lokal biiviime-
ler goriilmesine karsin, bu her vakada gozlenmez. Cenelerdeki
uyumsuzluk, dogumdan 14 hafta sonra basliyabilir, Klinik belirti
vermeden, radyografik olarak tesadiifen izlenebilir. Siit disleri di-
zilisinde diizensizlik ve erken dokiilme goriilebilir, Daimi disler ek-
sik, yer degistirmis veya siirmemis olabilir. Damakta «V» seklinde
bir ¢okiintii gorilebilir (6, 7).

Cok ender olarak multilokiiler kistik degisiklikler kostalan,
humerusu, femuru ve karpal kemikleri de etkileyebilir (7, 9). Labo-
ratuvar bulgulari, genecllikle normal limitlerdedir, ancak hastalik
yaygin oldugunda alkalen fosfatazda artis olabilir (6, 7, 10).

RADYOGRAFIK GORUNUM

Cenelerin, 6zellikle mandibulanin posterior bélgelerinde bila-
teral, smirlan belirgin multilokiiler radioliisent sahalar goriiliir.
Bazen kortekste gercek bir perforasyoh gtzlenebilir. Kortikal plak-
larda genisleme ve incelme vardir. Kemikte genellikle ramus etki-
lenirken kondillerde degisiklik gériilmez. Ayni goriiniimlere mak-
sillanin posterior bélgelerinde de rastlanabilir. Ayrica dislerlé ilgi-
li say1, sekil ve pozisyon bozukluklar: da izleaebilir (7, 16). Kalata-
s1 ve diger iskelet kemiklerinde genellikle anormal bir bulguya rast-
lanmazken, ¢ok az vakada uzun kemiklerde ve kostalarda ayni ra-
dioliisent sahalar izlenebilir (7,9).
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HISTOLOJIK BULGULAR

Lezyon iceren ¢enelerden alinan doku orneklerinde mikrosko-
bik olarak bol miktarda cok cekirdekli dev hiicreler ve fibroblast
igeren fibrillere, konnektif doku stromasina ve pek cok kan dama-
rina rastlanir. Genellikle iltihap hiicrelerine de rastlanan bu lez-
yon, bu histopatolojik yapisiyla dev hiicreli santral reperatif gra-
niilomaya biiyitk benzerlik gésterir (1,2,3,6,7,9).

TESHIS VE TEDAVI

Genellikle hastanmin ve yakinlarimin hikayesi ve yiiztin tipik dis
goriintimii hastalik konusunda ipuglaridir. Bu arada palpasyenla
sert ve afrisiz genislemelerin hissedilmesiyle hirlikte, 6zellikle rad-
yografik bulgular teshiste en dnemli 6zelliklerdir. Siipheli vakalar-
da biyopsi yapiimalidir, ancak radyolojik bulgular, histopatolojik
ozelliklerden daha iistiindiir (1).

Lokal olarak lenf nodiillerinde biiyiimeler goriilebilir., Puber-
teye kadar devam eden kemiksel genislemeler, bu devreden sonra
durabilir ve dis gériiniim erigkin kisi goriniimiine doniisiir (3, 6,7,
8, 9). Riveros ve arkadaslarimin sundugu bir vakada oldugu gibi yas-
Ia beraber lezyonlar spontan olarak gerilemis ve eriskin donemde
ortadan kalkmistir {17). Hasta olgunluga eristiginde estetik cerrahi
diizeltmeler gerekli olabilir (2, 6,7, 8). Radyoterapi, biiylime gerili-
gi osteoradyonekroz ve osteosarkom gibi komplikasycnlar icin &ne-

rilmez (6, 12). Basit kiiretajin hastaligin ilerfemesini durdurmakta
bagsarili oldugu bildirilmistir (6, 13 15). Hastalifin aktif devresinde
viizdeki sismenin cok fazla oldufu durumlarda kiiretaj ve osteo-
plasti, gecici bir estetik sonug saghyabilir. En makul olam «Bekle -
gor» yaklasimidir, Sayet hastahgm durgun devresinde ya da adé-
lesan ¢agda kemikte kiiglilme olmazsa, estetik gbriiniim icin diizelt-
mcler yapilabilir {1, 6, 10, 14, 15).

VAKA RAPORU

8ol alt az: disinin ark dis1 ¢ikmasma bagl olarak sikavetle kli-
nigimize gelen 6 yasindaki crkek hastarmiz H.B., ozellikle tipik yiiz
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goriiniimii nedeniyle tetkik edilmistir. Hastanin yakinlar dogumun-
dan bu yana tombul yiizlii oldugunu, ancak son bir-iki wil iginde
vanak dolgunluklarinin, giderck artigin farkettiklerini belirtmis-
lerdir {(Resim 1).

Resimm 1. Haslamn yiiz go-
ritniimii.

Hikayesinde, hastanin amcasinin da vaktiyle ayn1 gdriiniime
sahip oldufu, ancak yanak siskinliklerinin eriskin vasa geldiginde
densel olarak normal bir vapiya ve normal bir zekdva sahip oldu-
densel olarak normal bir yapiya ve normal bir zekaya sahip oldu-
gu izlenmistir. Boy 110 cm, agirltk 20 kg ve bas cevresi 49 cm ola-
rak dlgidmistiir.

Ekstraoral muavenedz; simetrik olarak sag ve sol ramus ve
angulus mandibulada, agiz igine dogru da dolgunluk gosteren sert-
ge, afrisiz ve hareketsiz siskinlikler goriilmiistiir. Bu bolgelerde
submandibuler lenf bezlerinin palpe edilebildigi gozlenmistir.

Intraoral muayencde; alt ¢enede daimi santral, iki tarafli siit
lateral, kanin, birinci ve ikinci siit malorlarimin agizda bulundugu,
alt yas (daimi birinci dolarlar) dislerinin ise sag tarafta normal ark
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iizerinde, sol bolgede ise daimi birinci molarmm ark disinda daha
bukkalde indifa ettigi gozlenmistir (Resim 2).

Resim 2. Haslamin agizici gorimiimii.

RADYOLOJIK BULGULAR

Hastadan alinan panoramik radyografta, sag ve sol angulus
mandibula, ramus ve koronoid proses bolgelerinde bilateral olarak
smurlart belirgin multilokiiler radiolusensiler izlenmistir. Maksiller
titberler blgesinde daimi dolar dis germileri civarilarinda da bila-
teral olarsk lobiillit radiclusent sahalara rastlanmstir. Bu radiolu-
sent bogluklar nedeniyle ramus mandibulalar daha genislemis go-
riillmektedir. Ayrica daimi molar dis germlerinin lezyon sahalarmna
vakmlgg: nedeniyle meziale migrasyona ugrachg: dikkati gekmistir
(Resim 3).

Hastamn amcasindan alinan panoramik radvografia da, bila-

teral olarak sag ve sol mandibuler ramuslarda multilokuler radio-
lusent goriintiiler izlenmistir (Resim 4).
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Resim 3. Hastanin paneramik radyografi

Resim 4, [fastanin amcastmin panoramik radyografi,
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KBB, genetik ve onkoloji boliimleri ile yapilan konstiltasyon
sonucu hastamin difer tetkiklerinde; kan hiicreleri sayimi, idrar
tahlilleri, kalsiyum fosfor, asit fosfataz ve alkalen fosfataz degerleri
normal simrlar icinde bulunmustur. Uzun kemiklerde herhangi bir
patoloji gozlenmemistir. Yine konsiiltasyonlar sonucu, ¢enedeki bu
tiinoriin kongenital olmasi nedeniyle selim bir olay oldugu, daha
ziyade fibroz displazi ile uyumlu bir goriintit verdigi, bu kistik olu-
sumlarin ¢ok belirgin ve ince cidarhi olmasindan ve bu yapilarin
adolesan yasdan sonra gerileyebileceginden, biyvopsi sonrasi bil-
hassa estetik yonden komplikasyon ¢ikabilecegi diistincesiyle biyop-
si alinmamasina, hastanin takibe alnmasinin  simdilik en uygun
islem olacagina karar verilmistir.

OZET

Cherubism nadir rastlanan, yalmzca ceneleri etkileyen ve ge-
netik gecis gosteren fibroossedz yapida bir kemik hastahgidir. Er-
ken cocukluk déneminde ortaya ¢ikan bu hastalik, cenelerin agn-
s1z, genellikle simetrik ve progressif genislemesivle karakterizedir.

Bu makalede, 6 yasinda bir erkek c¢ocuktaki Cherubism vaka-
s1, klinik ve radyolojik bulgulart ile birlikte sunulnmustur.

SUMMARY

CHERUBISM
(A CASE REPORT)

Cherubism is a rare, inherited fibro - ossenus bone diseasc that
affects only the jaws. The disease manifests itself in early childhood.
The paticnts exhibil a progressive, painless and generally symmetric
swelling of the jaws.

In this article, a case of Cherubism in a 6 year old boy, was
reported with clinical and radiological findings.
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