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OZET

Kalitsal bir hastalik oian cherubism Sncelikle gene ke-
miklerini tutar ve agrisiz gergin gigliklerle klinikte farkedi-
lir, Dislerin siirme zamanlarinda gecikme, dig germlerinde
yer degigtirme, erken dig kayiplan goriilebilir. Geg puberte

dbneminde duraklayip yavas yavag gerileyen bu hastalik-

ta klinik gdriintil otuzlu yaglarda normale ddner. Bu ma-
kalede pek gok bireyi hastaliktan etkilenen bir aile sunul-
mustur.

Anahtar sézciik: Cherubism

CHERUBISM (Case Report)
ABSTRACT

Cherubism is an inherited disease which especially
affects the jaw bones and is clinically characterized by
firm, painless swellings. Intraorally delay in tooth erupti-
ons together with the changes in the localization of germs
and early tooth loss are characteristic features. This con-
dition decreases spontaneously at puberty and the clinical
appearence becomes normal in the third decade. In this
article, a family whose most of its members were affected
by this disease was reported.

Key word: Cherubism

GIRIS

Cherubism ilk kez 1933 yilinda Jones tarafindan
tarif edilmistir. Bu sendrom icin familial fibréz disp-
lazi, bilateral giant cell tumor, disseminated juvenil
fibrdz displazi ve familial multiloculer kistik hastalik
gibi isimler de kullamlmusgtir (1,2,3,4,9-11).

Hastalikta ilk tutulan kemik mandibula olup, 6n-
celikle ramus, retromolar bolge, molar diglerin gevre-
si etkilenir. Koronoid ¢ikint1 da tutulabilir fakat, kon-
diller daima olayin diginda kalir. Lezyon 6ne dogru
ilerleyip semfiz bolgesini de sarabilir. Mandibuladan
daha sonra tutulan maksillada lezyonlann ilk bagladi-
g1 yer tuber bélgesidir. Ancak infraorbital bdlge,
maksillanin anferior bdlimi ve orbifa tabam da etki-
lenebilir, Maksiller sinus silinebilir. Tutulan kemik-
ler kendilerini agrisiz, gergin sisliklerle belli ederler.
Infraorbital saha tutulur ise gdz yuvarlags yukari dog-
ru itildiinden sklera daha fazla goriillir, hastanin pu-
pillalar1 goge dogru bakiyormug gibi bir hal alir. Bu
goriinti hastalifa melek anlamina gelen cherubism
adini verdirmistir (3,5-7). ‘

Ust ¢genede processus alveolarislerin tutulmasi ile
damak V seklidi alir, damak bolgesi tutulur ise, da-
mak kubbesi silinebilir. Diglerde siirme zamanlannda
gecikme, yer degistirme ve erken dig kayiplan olabi-
lir. Cene kemiklerindeki sekil bozulduklar ¢ok ileri
derecede ise hastada konugma, yutkunma, ¢igneme

ve nefes alma giiclesebilir. Nadiren yiiz kemikleri di-
gindaki kemikler de tutulabilir (5-7, 11).

Puberteden dnceki gocuklarda submandibular ve
servikal lenf diigiimlerinde biiylime olabilir. Bazi va-
kalarda periferal gingival lezyonlar bildirilmigtir (3-6,
9,11),

Hastalik 12-15 yaglaninda 6nce maksillamun, 201
yaglara dogru da mandibulanin geligmesinin sona er-
mesi ile simirlamir (1,6,11).

Radyografik gdriintli hasta biytidikge degisir.
Hastaligm aktif oldugu dénemde kemik trabekiilleri
ile ayrilmis osteolitik alanlar, incelmis ve ekspanse
olmug kemik korteksi goriiliir. Kemik korteksinin yer
yer devamlilig1 kesilebilir. Hastalik duraklama done
mine girdiginde multilokiiler osteolitik yap1 granuler
yaptya doniislir ve buzlu cam goriintiisii verir. Bazi
ileri yagtaki hastalarda residiiel osteolitik sahalara
rastlanabilir (5,6,9-11).

Cherubism'in ayiric tanisinda fibréz displazi, hi-
perparatiroidizm, dev hiicreli reparatif granulom, bi-
lateral odontojen kistler, keratokistler, ameloblasto-
ma, odontojen fibrom, miksoma ve anevrizmal kemik
kistleri diigtiniilmektedir ¢1,6,11).

Kendiliginden duraklayip gerileyen bu hastaligin
tedavisinde hastay: izleyen hekimin goriisiine gore
herhangi bir tedavi . rslamadan hastanmn takibi, lez-
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Resim 1: Aynt aileden olan ¢ocuklarm Klinik
goriiniimii

Resim 2: Kuz ¢ocuklarindan birinin radyografik
gérintiisii

yon bolgesindeki diglerin ¢ekimi, lezyonlarin kilretaji
veya geniglemis lezyonlarin cerrahi olarak diizeltil-
mesi gibi farkli yollar izlenebilir (6).

OLGU

Total protez yaptirmak icin dishekimine miiraca-
at eden kadin hastanin radyografisinde iist gene tuber
bolgesinde kemik yapisinda farklilik gériilmesi lize-
rine alan biopsinin histopatolojik inceleme sonucu-
nun cherubism geldigini ve bunun iizerine hekim tav-
siyesi ile fakiiltemize gonderildiklerini aile ifade etti.

Yukarida anlatageldigimiz hastanin ikisi erkek,
biri kiz olmak iizere Gi¢ yetiskin gocugu var. Aliman
anamnezde erkeklerin gocukluk dénemlerinde her-
hangi bir farklilik olmadig: fakat kizin yiiziinde er-
genlikten sonra diizelen sislikler oldugu saptandi. Su
an bu ii¢ yetigkin evli ve gocuklart var. Erkeklerden
birinin, biri kiz digeri erkek olan gocuklarinda kendisi
gibi herhangi bir hastalik belirtisi yok. Diger erkegin,
ikisi erkek, ikisi kiz, dort cocugu var. Bir erkek ¢ocuk
disinda diger {i¢ cocukta cherubism belirtileri izlen-
mekte (Resim 1). Aile ¢ocuklarmn ikisinde hastalik
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Resim 3: En kiigiik kardegin radyografik goriintisii

Resim 4: Ortanca kardegin radyografik goriintiisii

belirtilerinin iki yaginda ortaya qiktigini ifade etti. Bu
gocuklarm halalarmin biri kiz, biri erkek olmak tizere
iki gocugu var. Frkek ¢ocuk saglam, fakat kiz ¢ocuk-
tan alinan radyografide alt ve ist genenin ileri derece-
de tutulmug oldugu pozlendi (Resim 2). Belirtilerin 1-
2 yaglarinda iken bagladif ve siit diglerinin ¢ok geg
stirdligli alman anamnezde saptand.

Hastalarin radyografilerini inceledigimizde siit
ve siirekli diglenmede diizensizlik, dig germlerinde
yer degisikligi gbzlendi. Mandibulanm, kondilleri di-
ginda yogun bir gekilde tutulmus oldugu tesbit edildi.
Ust genedeki tutulmalarin alt ¢eneye oranla daha hafif
olmak tizere molar bélgeye dogru yayildigi gézlendi
(Resim 2,3,4,5).

Laboratuvar incelemelerinde serum kalsiyum,
fosfor ve alkalifosfataz seviyelerinin normal sinsrlar
igerisinde oldugu tesbit edildi (Tablo 1).

Tablo 1. Hastalarin serum Ca, P ve
alkalifosfataz degerleri

Parametre Normal Degerler nlE.P. n2EP, n3M.P
Ca % 8.5 - 10.5mg 9.8 9.6 9.2
P %3-4.5mg 4.3 3.9 4.1

Adfkalifosfataz 0.8 - 2.9 Bessey 2.7

Lowry Blnitesi

29 3.0
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Resim 5: En bilyiik kardegin radyografik goriintiisii

Resim 6; Molar bolgede mandibuladan alinan biopsi-
nin histopatolojik gériintiisii (H+E x 250)

b

Klinik muayenede lenfadenopatiye rastlanmadi.
Hastalarin nefes alma ve ¢igneme glicliikleri yoktu.

Hastaligin seyri hakkinda bilinglendirilen aile,
cocuklardan yalmizea birisinden biopsi yapilmasina
izin verdiginden, digerlerinin biopsileri yaprlamadt,
75 nolu disinin vestibiiliinde 1 cm ¢apinda yumugak
doku geligimi gorillen ¢ocuktan hem 75 nolu dig ve
vestibiilindeki olusum alindi, hem de molar bolgede
mandibuladan biopsi yapildi. Doku érnekleri hema-
toksilen eozin ile boyanip 15tk mikroskobunda ince-
lendi. '

Makroskopik olarak doku yumugak, pembemsi
kirmuzi ve frajil goriiniimdeydi.

Mikroskopik olarak tiim alanlarda tek gekirdekli
geng mezenkim hiicrelerinden olugan kisa seyirli de-
metler ve storiform yapilar, kan damarlar ve gok ¢e-
kirdekli dev hiicreler igeren lezyon goriilmekiedir.
Arada kiicitk kemik trabekiilleri vardir (Resim 6,7)
(Biopsi No: 702/91).

75 nolu digin vestibiilinden alinan yumusak do-
kunun histopatolojik incelemesinde hastalik ile ilgili
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. Resim 7: Molar bélgede mandibuladan alinan
biopsinin histopatolajik giriintiisi (H+E x 400)

Resim 8: 75 nolu digii vestibiiliinden alinan yumugak
dokunun histopatolojik goriintiisii (H+E x 400)

olmadif1 saptandi. Periferik dev hiicreli reparatif gra-
nulom olarak degerlendirildi (Resim 8).

TARTISMA

Cene kemiklerinin ailesel bir hastalig1 olan che-
rubism daima cift taraflidir ve ortalama 7 yag olmak
iizere 1-2 yagindan itibaren erken ¢ocukluk dénemin-
de klinik belirtilerini verir (1-3).

Bizim izlemekte oldugumuz vakalarimzin da
ikisinde 6-7 yaglarinda diger ikisinde ise iki yaglarm-
da genelerinde farkliliklar ortaya ¢iktigi ailesinin ver-
digi anamnezde tesbit edildi,

Hemen tiim aragtirmactlar hastalifm otozomal
dominant ge¢ig gosterdiginde birlegmektedir.
D.Mock (1974) gegisin erkeklerde % 100, kadinlarda
% 50-70 oldugunu bildirirken (8), Zachariades (1985)
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erkeklerin kadinlara gdre hastaliga tutulma oranlarim
2:1 olarak bildirmislerdir (6). Bizim vakalarinizda is¢
kadinlar erkeklerden daha fazla hastaliga tutulmus-
lardur.

Klinik muayenede puberte dncesindeki kiigiik kiz
cocugunda, puberte ile gerileyen itk bulgu oldugu bil-
dirilen lenfadenopati saptanamamigtir,

Eaboratuvar incelemelerinde serum kalsiyum,
fosfor ve alkalifosfataz seviyelerinin normal smirlar
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icerisinde oldugu goriilmiistiir, Zachariades ve arka-
daglan (1985) kendi vakalarinda bu degerleri normal
sinirlarin biraz iizerinde bulmuglar ve bunu ¢ocugun
gelisme ddneminde olmasi nedeniyle yiiksek kemik
aktivitesine baglarmglardir (11).

Bu hastalikta aktivite puberte ile sona erip klinik -
goriintiiniin otuzlu yaslarda normale erigtigi goriigiin-
de oldugumuzdan, hastalarimrzi siit digi ¢ekimi digm-
da herhangi bir cerrahi miidahale yapmadan izlemek-
teyiz.
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