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Ozet

Cherubism, nadir gérulen, non-neoplastik, maksilla ve mandibulada yikim olusturabilen, herediter bir anomalidir. Agrisiz,
bilateral cene genislemeleri sergiler ve kemik dokusunun fibr6z bag dokuyla yer degistirmesiyle karakterizedir. Cherubism
radyografik olarak hiperparatiroidizm, fibréz displazi, santral dev hiicreli graniilom ve diger lezyonlara benzer gorinim sergiler.
Cherubism, kendi kendini sinirlayan ve zamanla eski haline geri dénebilen bir lezyondur. Olgu raporumuz klinigimizi ziyaret eden 5
yasindaki kiz cherubism hastasini tanimlamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cherubism, dis.

Abstract

Cherubism is a rare, non-neoplastic, herediter disease that causes destruction in maxilla and mandibula. It presents a
painless bilateral jaw enlargement and is characterised by replacement of the osseous tissue by fibrous connective tissue.
Cherubism radioraphically resemble hiperparatiroidism, central giant cell granuloma, fibrous displasia and other lesions. Cherubism
is a self-limited lesion and reverses itself with time. The clinical report describes 5 year old girl with cherubism that visited our clinic.

Key words: Cherubism, tooth.

Girig

Cherubism; nadir  g6rilen, non-
neoplastik, maksilla ve mandibulada ciddi yikim
olusturabilen otozomal dominant gecisli bir
anomalidir. ik kez 1933 vyilinda Jones
tarafindan melek ytz gérunimundn eslik ettidi,
cenelerin ailesel multilokuler kistik hastaligi
olarak tanimlanmigtir (1-4). Kistik goérunumli
lezyonlar nadiren humerus, femur ve tibiada da

go6zlenebilir. Hastaligin otozomal dominant
aktarimi  erkeklerde %100 iken bu oran
kadinlarda %50-70 arasindadir (1,5).

Cherubism, genellikle c¢ocukluk ve ergenlik
c¢aglarinda maksilla ve mandibulada bilateral,
agrisiz siglikler seklinde kendini belli eder.
Siklikla 2-3 vyaglarinda baglayan lezyonlar,
ergenligin sonu ile birlikte spontan regresyon
go6sterir  (1,5,6). Cherubism tanisi  Klinik,
radyografik ve histolojik bulgulara dayanir (1).
Alt yuz bolgesinde agrisiz, bilateral siglik
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olarak klinik goérinti verir. Sik olmamakla
birlikte unilateral gérunim de tanimlanmistir.
Maksilla ve mandibulanin diger bdlgeleri de
etkilenmekle birlikte en sik tutulum angulus ve
ramus mandibulada goérdlir.  Mandibular
lezyonlarda nervus alveolaris inferior
parestezisi siklikla gézlenmez. Maksiller yayilim
mandibulaya goére daha nadirdir ve siklikla
fasial deformitelerle sonuclanir. Alveollerde
genisleme ve distorsiyon goézlenebilir. Maksiller
genisleme goOzlerde skleranin fazla
gorinmesine neden olur. Bu gérinim ‘cherubik
bakis' veya 'melek yizi gorinimid' olarak
adlandirilir  (7,8). Maksiller ve mandibular
ekspansiyonlar hastada konusma, c¢igneme ve
yutkunma problemleri olusturabilir. Bilateral
submandibular lenfadenopatiyle karsilagilabilir
(1,6,9). Boyun boélgesi lenfleri  siklkla
etkilenmez. Cherubism dental komplikasyonlara
da yol acmaktadir. Cherubism hastalarinda
sikhikla agenezis, V sgekilli palatal arklar,
maloklizyonlar, surme gecikmeleri, gomulu

disler, kok rezorpsiyonlari, dislokasyonlar
g06zlenir (1,5,9-11).

Radyografik  olarak  maksilla  ve
mandibulada multilokller, iyi sinirh, Kkistik,
radyolusent, ekspansif lezyonlara rastlanilir.
Mandibular kortikal alanda lezyonlar
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degerlendirildiginde bilgisayarli tomografi (BT)
goéruntilerinde kesitlerde siklikla tipik ‘'bal
petegi' gorintisi.  mevcuttur. Radyolisent
bosluklarda, yer dedistirmis 'yizen dig'
gorintllerine rastlanilabildigi  rapor edilmigtir
(12-14). Lezyonlarin goémdilu disle birlikte
gOzlenmesi dentigerdz kist gorinumu verebilir.
Maksiller lezyonlar iki boyutlu grafilerde siklikla
nazal kavite ve maksiller sinisin radyografik
olarak superpozisyonlari nedeniyle atlanabilir.
Maksiller alveol ekspansiyonlari radyografta V
sekilli palatal ark gérintasunu andirir (1,6,10).
Histomorfolojik olarak cherubism,
icerdigi gelisiglzel dagiimig multintkleer dev
hicreler ve fibr6z bag doku iceren vaskuller
bosluklarla dev hucreli grandloma benzer

(1,2,10). Farkli olarak cherubismde stroma
daha gevsek olup, damar duvarlarinda
eosinofiik ~ kalinlagsmalar  gdézlenir  (1,6).

Cherubismin ayirici tanisi fibréz displazi, dev
hucreli  granulom,  osteosarkom, juvenil
ossifiying fibrom, fibré6z osteom, odontojenik kist
ve hiperparatiroidizmi igerir (6).

Fordyce ve Wedgwood (1976)' un (1)
fiboroosse6z lezyonlarin  lokalizasyonu ve
ciddiyetine  dayanan siniflamasina  goére
lezyonlar 3 farkh grupta toplanmistir. Derece 1;
bilateral mandibuler ramus icerisinde dagilan
lezyonlari, Derece 2; bilateral ramusta yayilan
lezyonlara ek olarak maksiller tlber yayilimi
ifade eder. Derece 3; ise nadir gbézlenen,
maksiller-mandibular igerikli, biylk capli agresif
lezyonlari icerir. Bu grup lezyonlarda kondiler
ve koronoid procesler de etkilenmis olabilir (1).

Cherubism, 4p16.3 kromozomunda yer
alan SH3BP2 geninde gerceklesen
mutasyonlara bagli olusan, otozomal dominant
kalitim go6steren herediter bir hastaliktir.
SH3BP2, doku icinde osteoklastik ve
osteoblastik  aktivitelerin  dlizenlenmesinde
anahtar roli olan intraselliler bir adaptor
proteindir. Ayrica T hucreleri, natural Killer
hicreleri ve bazofilik hdcrelerin
transkripsiyonunda da dizenleyici role sahiptir
(3,11,15). Cherubismin optimal tedavisi belli
degildir. Erken vyasta uygulanan kuretaj ve
cerrahi iglemlerin sonugclari faydali olabilecegi
gibi, hizla nukse sebep olabilmesi en 6nemli
dezavantajidir. Cogunlukla hastalar puberte
sonuna kadar takip edilir. Puberte sonrasi
dbénemde, olusan fasiyal deformiteler ortodontik
veya cerrahi mudahaleler ile dulzeltilir.
Radyoterapi  uygulamalari  ise  sekonder
timorler nedeniyle kontrendikedir (10,16).
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Materyal ve Metod

Pubmed veritabaninda ‘'cherubism’,
‘cherubism and tooth' ve 'cherubism and teeth’
anabasliklari altinda yapilan tarama sonucunda
400 adet cherubism ile iliskili makaleye ulasildi.
Guincel verilere ulasmak hedef alinarak 2000
yili 6ncesine ait olan 200 makale inceleme
disinda tutuldu. 2000 vyih sonrasina ait
makalelerin 154’ Unln cherubismden sorumlu
SH3BP2 geninin molekuler temeline inen yada
cherubismden farkli  sendromlari  iceren
makaleler oldugu goézlendi. Yapilan inceleme

sonunda diger 46 makalenin 2000 yih
sonrasina ait 61 adet cherubism vakasini
icerdigi tespit edildi. Bu vaka raporlari

patogenez, klinik karakteristikleri, radyografik

Ozellikleri, diagnostik kriterleri ve tedavi
secenekleri acisindan incelendi ve
degerlendirildi.

Sonuglar

Patogenez

Cherubism patogenezinde en gecerli
teorinin, cherubismin otozomal dominant
heredite ile olan iliskisi oldugu géralda (1-7,9-11,
15,16). Ancak, degerlendirilen vakalarda non-
heredite goOsteren vakalara da rastlanildi
(1,4,5,10,12,16-28). Cherubismden sorumlu
olan genin 4pl16.3 kromozomunda lokalize
oldugu Mangion veTizaini (29) tarafindan
gosterilmistir. Ayrica FGFR3 ve Msx-1 gibi
bolgeye yakin komguluktaki genlerin de
patogenezde etkili olabilecegi ayni
arastirmacilar tarafindan bildirildi.

Ueki (30), SH3BP2 proteinini kodlayan
genin, cherubismin asil sorumlusu oldugunu
bildirilmistir. Dis erdpsiyonu sirasinda
osteoblastik ve osteoklastik aktivite SH3BP2' e
bagimh sinyaller tarafindan dizenlenmektedir
ve bu gendeki mutasyonlara baglh olarak
osteoklastik hlicre patolojileri olugsmaktadir (6).
Hyckel ve arkadaglarinin (6), vakalarinda
SH3BP2 geninin 9’ uncu eksonunda mutasyon
ve ailesel yatkinlik saptadiklari bildirilmistir. Lee
ve arkadaslari (3) ise vakalarinda polimeraz
zincir reaksiyonlari sonucunda, SH3BP2 ekson
9 da mutasyon saptamiglardir. SH3BP2
geninde benzer mutasyonlara baska
arastirmalarda da rastlaniimistir (8,13,15,31,32).
incelenen vakalarda cherubism’in
patogenezinde, Msx-1 geninin etkisine de
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deginildigi gorulmagtir. Msx-1 geni, craniofacial
morfogenez sirasinda mezesimal dokularin
aktivitesinin duzenlenmesinde etkilidir ve bu
gende olusan mutasyonlarin  cherubism
vakalarinda kemik patolojilerinden sorumlu
oldugu dasitnilmektedir (29).

Klinik Karakter ve Semptomlari

incelen vakalarda hastalarin
¢ogunlugunu erkekler olusturmaktaydi (3,5,11-
13, 15, 16, 18, 20, 22, 24-26, 28, 31, 33-37).
Hastalarda c¢ogunlukla belirgin klinik bulgu
olarak ylUzde bilateral sislik ve asimetriye
rastlaniimistir. Olusan sigliklerin 59 vakada
agrisiz oldugu, 2 vakada ise agri sikayeti varligi
g6zlenmistir  (33,38). Vakalarda cogunlukla
agrisiz submandibular lenfadenapati bulgusuna
rastlaniimistir (1, 6, 9, 23, 25, 28, 38-41).
Hastalarin blUyuk boéliminde genel saglk
durumunda herhangi bir problem olmadigi
bildirilmistir. Bir vakada cherubism hastasinin,
ayni zamanda Idkoderm hastasi oldugu
belirtiimistir (21). Bir vakada ise cherubisme
eslik eden norofibromatozis goértulmastir (7).
Vakalarin higbirinde nervus alveolaris inferior
parestezisi rapor edilmemigtir. Maksiller icerikli
vakalarda cogunlukla hastalarda karakteristik
'melek yuzi goérinimd' varh@ bildirilmistir (7, 8,
26, 36, 38, 42-44). Olusan sislikler cogunlukla
bilateral olarak gézlenmigtir. Lezyonlarin 39 (1,
3,5, 6, 14, 16, 20, 26, 38, 45) vakada 4 kadrani
da, 19 vakada sadece mandibulayi (10, 15, 22,
31, 32, 41, 46), 3 vakada (13, 19, 27) ise
unilateral maksiller tutulumu oldugu bildirilmistir.
42 vakanin maksillo-mandibular icerikli olup,
kalan 19 vakanin mandibula ile sinirlh kaldi§i
tespit edilmistir. Kliniklere miracaat eden
hastalar yas gruplarina gore siniflandirildiginda
bunlarin 38" ini 0-12 yas araliginda, (1, 3 ,6, 7, 9,
11-16, 18, 20, 22-25, 27, 28, 31-37, 40, 47)
10'unu 12-18 yas araliginda (7, 10, 18, 21, 34,
39, 41-43), 13' UnU ise 18 yas Ustlu bireyler
olusturdugu goézlenmistir (4, 5, 12, 13, 17, 19,
26, 31, 35, 38, 44, 48). 24 vakada ailesel
cherubism hikayesi o6grenilmigtir (3,6-9,13-
15,31-37,42,46,47). Vakalarda cherubismin
bircok klinikk semptomunun diger kemik
lezyonlari ile karistirildidi bu nedenle vakalarda
ayirici teshis amaciyla histolojik ve radyografik
muayenelelerden,  biyokimyasal testlerden
faydalanildigi goérulmustar.
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Dental Bulgular

Vakalarda dental bulgu olarak siklikla
malokluzyonlar, dislokasyonlar, surme
gecikmeleri, gomali digler ve kok
rezorpsiyonlari oldugu tespit edildi. Ozkan ve
arkadaslar’ na (1) gére cherubik hastalardaki
maksiller alveol geniglemeler siklikla V sekilli
palatinal ark olusumuna sebebiyet vermekteydi
(1). Dingkan ve arkadaslari (15) vakalarinda
mine hipoplazileri saptadiklarini bildirdiler (15).
Vakalarin 42’ sinde lezyonlara bagli dental
dislokasyonlar oldugu bildirildi (1, 5, 9-16, 18,
19, 21-23, 26, 33-35, 38, 40, 41, 43, 46, 47).
Otuziki vakada lezyon nedeniyle gébmulu kalan
dislere rastlanilmistir (1, 4, 9-11, 15, 19, 21, 23,
26, 28, 40, 41, 47). Agenezis varhg siklikla
daimi 2. ve 3. Daimi molar disler igin rapor
edilmistir (1, 5, 6, 11, 15, 26, 39, 46). Baz
vakalarin radyografilerinde lezyon bolgesinde
'yuzen dig' gérunuma (1, 12-14, 23, 28, 39, 41)
varligi tespit edilmistir. Dort vakada ise
herhangi bir dental bulguya rastlaniimamistir
(24, 36, 45). Bu degisimlere bagh hastalarda
siklikla  maloklizyonlarla iligkili  ¢igneme,
yutkunma ve konusma problemleri oldugu
bildirilmistir (15, 17, 19, 27, 28, 31, 43, 47).

Radvyografik Bulgular

incelen vakalarda siklikla multilokiiler, iyi
sinirl, ekspansif, bilateral, radyollsent
lezyonlarin varligi bildirilmigtir (1, 8, 10-12, 16,
22, 23, 32, 37, 39, 41, 46-48). Lezyonlarin
karakteristik 'bal petedi', 'sabun kopugu'
gOruntusu verdigi goézlenmistir (3, 8 ,9, 21, 27,
28, 40). Lezyonlarin siklikla maksilla ve
mandibula posterior boélgede yer aldidi
bildirilmistir (1, 6, 8, 9, 20, 22, 23, 34, 37, 39, 41,
43, 46, 48). Lezyonlarin mandibular
lokalizasyonun genellikle mandibular ramus ve
angulus boélgesinde yogunlagsmadigi, nadiren
kondiler ve koronoid proges yayilimi oldugu da
tespit edilmistir (1, 8, 14, 15, 21, 27, 34, 39, 41,
45, 46). Maksiller yayilima 42 vakada
rastlanilmistir (1, 3, 8, 11, 14, 16, 20, 23, 26, 27,
33-40, 42-45, 48). Agresif maksiller lezyonlarin
fasial deformitelerle sonuglandigi bildirilmigtir (7,
8, 17, 26, 31, 38, 40-42). Bazi agresif ilerleyen
vakalarda maksiller lezyonlarin orbital bolgeye
infiltrasyonu sonucu eksoftalmi, proptozis gibi
okuler lezyonlara neden oldugu rapor edilmigtir
(a, 7, 8, 13, 14, 26, 36, 42, 44). Benzer
lezyonlarin ayrica maksiller sinds yayilimi
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sonucu maksiller sinds obliterasyonlarina
neden oldugu radyografik olarak gézlenmistir (1,
7, 13, 19, 20, 27, 38, 45). Ayrica lezyon
bdlgelerinde  kdk  rezorpsiyonlari,  dental
dislokasyonlar, agenezisler, goémuld digler
oldugu bildirilmistir (1, 4, 5, 9-15, 19, 21-23, 25-
28, 37, 38, 40, 41, 43, 46, 47).

Diagnostik Testler

incelenen  vakalarda,  cherubismin
radyografik olarak diger lezyonlarla
(hiperparatiroidizm, odontojenik kist, santral dev
hucreli granulom, fibroz displazi) ayirici
tanisinin  netlegtiriimesi  amaciyla  farkli
goruntileme tekniklerinden faydalanildigi tespit
edildi. Elli iki vakada panaromik radyografiden,
39 vakada BT'den (1-4, 8, 11, 21, 24, 32), 4
vakada Konik Isinh Bilgisayarli Tomografiden
(KIBT) (10, 12, 17, 39), 3 vakada oklizal
radyografiden, 3 vakada postero-anterior kafa
grafisinden (27, 31, 46), 1 vakada postero-
anterior mandibular grafiden ve 1 vakada da
MR dan faydalanilarak teshis konuldu.

BT ve KIBT den faydalaniimasinin
vakalarda basarili bireysel tedavi planinin
olusturulmasinda etkin oldugu bildirilmistir (1, 3,
4, 6-12, 14, 16, 17, 19-21, 24-26, 32, 33, 35, 37,
39, 40, 42-44, 46). Hyckel ve arkadaslar’ nin
(6), hastalarinda maksiller lezyonlarin maksiller

sinls ve orbital tabanla iligkisini BT 'den

yararlanarak belirledigi gbzlenmistir (6).
Cherubismin  histopatolojik  karakteri

santral dev hacreli granulom ve

hiperparatiroidizme benzetilmektedir.
Histopatolojik incelemeler sonucunda vakalarda
cogunlukla, saghkh kemik dokusunun yerini
almig, rastgele sacgilmigs multinlkleer dev
hicreler iceren vaskullerize fibréz bag doku
iceriklerine rastlanildigi bildirilmistir (1, 3, 4, 8,
17, 21,23, 24, 26, 31, 35, 36, 38, 39, 41, 44, 45,
47). Fibroblastik bag doku stromalarinin siklikla
damarlanmasinin ve hucresel aktivitesinin
yuksek oldugu ve hemosiderin birikimiyle ¢evrili
oldugu rapor edilmistir (16, 17, 24, 28, 33).
Ayrica, lezyon bolgesinde fuziform sekilli
mezensimal hicreler ve eosindfilik igerikli dev
hicreler de gézlemlendigi bildirilmistir (1, 2, 6,
31, 39). Goézlenen dev hicrelerin, osteoklastik
aktivite Uzerinde etkilerinin olabilecegi seklinde
yorumlanmistir (2, 4, 6, 17, 26). Histopatolojik
incelemeler sonucuna goére herhangi bir vakada
malignansi belirtisiyle karsilasiimadigi
gbzlenmistir.

Cilt / Volume 16 - Say1 / Number 1 - 2015

Vakalarda, laboratuar tetkikleri
sonuglarina gore kan kalsiyum ve fosfat
dizeyleri normal sinirlar igerisinde gozlenirken,
kan alkalen fosfataz dizeylerinde anlamli bir
yukselme oldugu bildirilmigtir (1, 9, 10, 27, 33,
39). Alkalen fosfat seviyesinin normal sinirlarda
oldugu vakalara da rastlaniimistir (4, 16, 21, 23,
25, 28, 36, 40-43, 45, 46). incelenen 15 vakada
teshis slrecinde genetik ve molekiler
testlerden yararlanildig tespit edildi (3, 6-8, 13,
15, 33, 36, 37, 40, 42, 47). Bu amagla siklikla in
situ floresans hibridizasyonu, Msx -1 ve
SH3BP2 gen analiz yontemlerinden
faydalanildig bildirilmigtir (3, 6-8, 13, 15, 33, 36,
37, 40, 42, 47). Hasta ve ailelerindenden alinan
kan orneklerinden yapilan incelemeler sonucu
SH3BP3 proteinini kodlayan ekson 9 da
mutasyonlar oldudu rapor edilmistir (3, 6-8, 15,
33, 37,47). Carvalho (49) ise SH3BP3 geninin
nadiren 3. eksonunda olusan mutasyonlarin

agresif  cherubismden  sorumlu  oldugunu
bildirmigtir.

Tedavi

incelenen vakalarda cesitli tedavi

yontemleri uygulandidi, 22 hastanin tedavisinin
cerrahi (ortognatik, konservatif, radikal cerrahi)
olarak yapildigi, (1, 2, 4, 7, 8, 10, 13, 17, 19, 21,
26, 28, 31, 34, 35, 38, 44, 48) 27 hastada uzun
donem takiplerle lezyon bdlgesinde kemik
remodelasyonu beklendidi (3, 4, 6, 9, 11-16, 18,
20, 23-25, 31, 34, 36, 41, 45, 47) 2 hastada anti
TNF-a (11), 4 hastada ise kalsitonin ylklemesi
yapildigi tespit edilmistir (21, 33, 40, 43). iki
hastada lezyon bdlgesindeki estetik ve
fonksiyonel kayiplarin protetik olarak restore
edildigi (5,19) 1 hastanin ise gelisen sekonder
enfeksiyon neticesinde kaybedildigi  rapor
edilmistir (31). Radyoterapi uygulamalarindan
siklikla olusturdugu yuksek malignite riskinden
dolay! kacinildig1 gdzlemlenmistir (10, 16, 17,
27). Ortodontik tedavilerden siklikla destekleyici
amagla yararlanildig1 (6, 10, 17, 28) ancak bu
hastalarda ortodontik tedaviler ve ortodontik dis
hareketlerinin, hastaligin aktif fibrotik lezyon
icerigi nedeniyle prognoz agisindan supheli
olabilecegi bildirilmistir (10). Lezyonlarin tedavi
edilmeden takibi ile siklikla puberte doneminde
durdugu ve gerilediginin bildirildigi ancak bu
durumla ilgili hentz uzun suregli takiplerin yer
aldigi az sayida dékiman oldugu
g6zlemlenmistir. Katz, (50) hastasinda 15 yillik
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uzun bir takip dénemi sonunda mandibular
lezyonlarda gerileme saptadigini bildirmistir.

Zachariades (51) cherubism
hastalarinda erken yasta uygulanan cerrahi
tedavilerin lezyonun involusyonunu hizlandirici
etki gosterdigi (2) ancak uygulanan cerrahi
girigsimlerin ayni zamanda lezyonlarin
buyumesini provoke edici etkisi olabilecegi
konusunda da dikkatli olunmasi gerektigini
bildirmigtir. Klretaj uygulamalarinin  uygun
zaman periyotunda uygulandiginda memnun
edici sonuglar olusturabilecegi, uygun zamanin
ise lezyonun en aktif oldugu periyot oldugu
bildirilmigtir (9).

Hero ve arkadaslar, (11) 2 farkl
hastada anti TNF-a uygulamasiyla cherubismi
tedavi etmeyi amagladiklari vakalarinda,
yaptiklari uygulamalar ve uzun dénemli takip
sonucuna gore anti TNF-a faktori
uygulamasinin ¢enelerde daha ¢ok lokal olarak
etki gdsterdigini bildirmiglerdir (11). Cherubism
patogenesizinden sorumlu tutulan TNF-a
faktorinin antagonistinin kullanilarak etkisinin
inhibe edilmesi, cherubism tedavisinde gelecek
icin umut verici ve gelismeye acgik bir konu
olarak  nitelendirilmistir  (11). Kalsitonin
terapisiyle osteoklast inhibisyonunu
gerceklestirmek maksadiyla (16) De Lange ve
arkadaslari, (33) hastalarinda 1 yil boyunca
kalsitonin yuklemesi yaparak 3 aylik periyotlarla,
lezyonlari takip ettiklerini rapor etmiglerdir.
Salmon, (33) kalsitonin  uygulamasinin
bitiminden 3 ay sonraki kontrolde lezyonlarda
anlamli bir gerileme oldugu ve mandibulanin
normal konturlarina ulastigini bildirmistir (33).
Arastirmacilar basarli sonuglarina ragmen
kalsitonin tedavisinin bulanti, kizariklik, kusma
gibi  yan etkilerinin  bulunduguna da

arkadaslari ise

deginmiglerdir (33).
(5)
tedavisini protetik olarak

Yilmaz ve
hastalarinin
gerceklestirdiklerini, uyguladiklari Ust ¢cene sabit
parsiyel, alt cene overdenture protezler ile
hastalarinin fonksiyonel ve estetik kaygilarinin
iadesini sagladiklarini bildirmislerdir.

Olgu Raporu

3 yasindaki kiz hasta, yanaklarinda ele
gelen siglikler ve agiz acamama sikayetleriyle
Kocaeli Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesine
basvurdu. Hastanin  hikayesinde, yanak
boélgesindeki sisliklerin ilk kez annesi tarafindan
fark edildigi ve bagvurduklari merkezde bu
Cilt / Volume 16 - Say1 / Number 1 - 2015

sisliklerin lenf nodu oldugu sdylenerek hastanin
klinigimize  yonlendirildigi  d6grenildi. Hasta
ailenin 3. ¢ocugu idi ve anne gebelikte herhangi
bir sorun yasamadigini bildirdi. Hastanin
soygecmisinde herhangi bir sistemik rahatsizlik
bulgusuna rastlanmadi. Hastadan sistemik
rahatsizliklar acisindan alinan anamnezde,
kronik pyelonefrit hastasi oldugu ve devamli
olarak nitrofurantoin kullandigi 6égrenildi.

Hastanin  ekstraoral muayenesinde;
(Sekil 1) yanak bdlgesinde bilateral sislik ve
bilateral agrisiz submandibular lenfadenopati
saptandi.

Sekil 1. Ekstraoral Gorinim

Yanakta palpe edilen sisliklerin sert,
kemige fikse, agrisiz ve hareketsiz oldugu
gobzlendi. Her iki servikalde ve submandibular
boélgede goézlenen lenfadenopatilerin yumusak,
agrisiz ve hareketli oldugu gézlendi. Hastanin
intraoral muayenesinde alt ve st sit molar
dislerde aproksimal ve okluzal gurukler tespit
edildi. Hastada baska bir dental anomaliye
rastlanmadi. (Sekil 2)

Alinan panoramik radyografi sonucunda
mandibulada bilateral, iyi sinirl, radyolusent,
multilokdler kistik lezyonlar oldugu gérulda.

(Sekil 3) Mandibular lezyonlarin  siklikla
mandibular ramus ve angulus bdlgesinde
lokalize oldugu tespit edildi. Mandibular
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lezyonlar  sonucu  herhangi  bir dental
dislokasyon veya gomili dise rastlanmadi.
Maksiller lezyonlara maksillar tiber bdlgesinde
rastlanildi.

Sekil 3. ik panoramik grafide bilateral olarak
izlenen multilokuler kistik alanlar

Ayrica maksiller lezyonlara bagli sag ust
daimi 1. molar dis folikilinde anteriora
dislokasyon saptandi. Lezyonlarin yayilimini ve
maksilla ile olan iligkisini goézlemek amaciyla
KIBT gekimi yapildi (i-Cat , Xoran Technologies,
Ann Arbor, MI, USA and Imaging Sciences
International, Hatfield, PA, USA). Yapilan KIBT
taramasi, 0.25 mm? voksel boyutunda, 120 kV
ve 5 mA degerleri ile 7 sn’lik gekim suresinde
gerceklestirildi. Elde edilen aksiyel, koronal ve

sagittal kesitlerde ve vyapillan 3 boyutlu
rekonstriksiyonda, mandibulada mevcut
multilokuler lezyonlara ek olarak &zellikle

maksiller lezyonlarin bilateral olarak maksiller
sinls igerisine ekspanse oldugu ve orbita
tabanina yaklastiklari géruldu (Sekil 4, 5).
Hastaya yapilan biyokimyasal testler
sonucu serum alkalen fosfataz ve inorganik
fosfor dizeyleri normal referans araliklarina
go6re yuksek bulundu. (alkalen fosfat seviyesi:
241 U/L, normali: 40-150 U/L; serum inorganik
fosfor seviyesi: 5 mg/dl, normali: 2.7-4.5 mg/dl)
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Cherubism tanisi amaciyla hastaya SH3BP2
gen testi yaptirildi. Hastaya ait periferik kandan
elde edilen DNA materyalinde yapilan SH3BP2
geni analizi sonucu ilgili gende c.1259 G>A
mutasyonu  heterozigot olarak  saptandi.
Cherubism tanisi konulan hastada herhangi bir
aktif tedavi uygulanmadi ve takip edildi.

Sekil 4. Hastanin sag ve sol bolgesinin 3
boyutlu rekonstriksiyon goruntuleri.

a B b ey "/ c

Sekil 5. Hastanin KIBT gorintilerinde
tabanina vyaklasan ekspansiyon oklar ile
gosterilmektedir. a) Sag bolge sagital gorinti

b) Koronal goérunti c) Sol bolge sagital gorinta

orbita

Hastanin ¢urik olan alt ve Ust sut molar
disleri restore edildi ve hasta takibe alindi.
Hastanin 2 yil sonraki panoramik filminde
bilateral, sklerotik sinirli, multiokuler
radyolusent mandibular lezyonlara rastlanildi.
(Sekil 6) Ramus bolgesindeki lezyonlarin
regresyonu saptandi.

Sekil
radyografisi

6. Olgunun 2 yillik takip panoramik
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Tartisma

Cherubism, siklikla 5 yas alti cocuklarda
g6rilen non-neoplastik  bir  anomalidir.

Hastaligin ailesel yatkinhgi géze carpar (3, 6, 9).

Cogunlukla hastanin en az 1 aile Uyesinde
cherubism fenotipi gorulur (6). Genellikle
patoloji gbzlenen hastalarin ailesel fenotipleri 2-
3 jenerasyon takip edildiginde %60 oraninda
benzer patolojiye rastlanir. Bununla birlikte non-
heredite gosteren olgular da bulunmaktadir (2).
Bu vakada alinan ailesel anamnezde herhangi
bir ailesel yatkinlik gézlenmemistir.

Cherubismin  asemptomatik  olarak
gbzlenen formundan, agresif formuna kadar
degisen cesitli klinik gortinimleri vardir. Siklikla
etkilenen bdlgeler mandibular angulus, ramus,
retromolar bodlge ve posterior maksiller
bolgelerdir. Kondiler ve koronoid bolgelerde
nadiren de olsa etkilenim  gdorulebilir.
Lezyonlarin infraorbital bdlgeye ulagsmasi
'melek yuzu' gérinimuni olusturur (8, 26, 42).
Bu vakada lezyonlarin bilateral mandibular
ramus ve sag maksiller posterior bdlgede
lokalize oldugu goralda. Cherubism
hastalarinda genellikle agrisiz bilateral sislikler
g6zlenir (1, 4, 7, 10, 13-16, 18, 20-23, 32, 33,
42, 47). Bukkal sulkusta siglasma ve palatinal
ekspansiyona siklikla rastlanilir.  Palatal
ekspansiyon dil hareketlerini sinirlandirdigindan
solunum, yutkunma ve konugma problemleriyle
kargllasihr (15, 17, 19, 31). Olgumuzda
lezyonlar agrisiz olmakla birlikte bilateral agrisiz
submandibular lenfadenopati bulunmaktaydi.
Bukkal sulcusta siglasma nedeniyle lokal
anestezik  uygulamasi  sirasinda  guglik
yasanmakla birlikte, hastada herhangi bir
yutkunma, konusma ve solunum problemiyle
karsilasilmadi. Bu durumun henldz hastaligin
seyrinin hafif duzeyli olmasina baglh oldugu
digundldd. Cherubism vakalarinda lezyonlar
maloklizyonlara, sut ve daimi dis
dislokasyonlarina, diastemalara, konjenital
anomalilere ve Kkok resorpsiyonlarina yol
acabilir (11, 15, 18, 33). Bu vakada da ust sag
daimi 2.molar folikilinde anteriora dislokasyon
goOzlendi.

Cherubism radyografik olarak bilateral,
simetrik, iyi sinirh, multiloktler radyollsensiler
olarak goruntd verir (20, 22, 23). Hastalarda
maksiller etkilenim daha nadir gérular (5, 7-9,
16, 18, 36-38). Lezyonlarin goérintilenmesinde
KIBT'den vyararlaniimasi fasiyal kemiklerin
superpozisyon ihtimalini ortadan kaldirdidi igin
Cilt / Volume 16 - Say1 / Number 1 - 2015

lezyonlarin ve yayilimlarinin net bir sekilde
goruntilenmesine olanak verir (4, 6, 20). Bu
vakada ileri gorintilemede KIBT'den
faydalanildi. Panoramik grafide maksiller
bolgesinde rastlanan lezyonlar agirlikli olarak
sag tarafta goziksede, KIBT bulgularinda sol
bdlgede de tutulum oldugu ve lezyonlarin orbita
tabanina komsu oldugu goéralda.

Cherubism ayirici tanisinda SH3BP2
geni analizinden faydalanilir (3, 7,15). SH3BP2
proteini mutasyonu, TNF-a faktora artisina
sebep olarak hicresel o6limleri  kontrol
etmektedir. Hastamizda yapilan SH3BP2 gen
analizi sonucu ilgili gende ¢.1259 G>A
heterozigot mutasyonu saptanmasina karsin
anne ve babasinda herhangi bir cherubism

fenotipi gozlenmedi. Cherubismin tedavisi
hastaligin klinik davranisina goére farklilik
goOsterir (46). Codu vakada herhangi bir

tedaviye ihtiya¢ duyulmaz. Cerrahi girisimlerden
cogunlukla estetik nedenlerle faydalanilir (27,
28). Radyoterapiden osteoradyonekroz ve
malignansi riski nedeniyle kacginir (27).
Kalsitonin tedavisi teorik olarak kabul edilebilir
olmasina karsin Uzerindeki calismalar hala
devam etmektedir (33). Olgumuzda, dislerinde
mevcut olan curlklerin restoratif olarak tedavi
edilmesi haricinde hastaligiyla ilgili herhangibir
aktif tedavi uygulanmadi ve 2 yillik takip periodu
icerisinde rutin olarak kontrollerine devam edildi.

Sonug¢

Cherubism olgularinin  radyolojik ve
klinik bulgularinin beraber degerlendiriimesi ve

gerekli durumlarda ileri tetkiklerden
faydalanilarak taninin  konulmasi 6nemlidir
cunku cherubism tanisinda tek bir

degerlendirme tek basina yeterli degildir. Ayrica

hastaligin lokasyonu ve tutulumu prognoz
agisindan  oldukga blylk ©6nem tasir.
Cherubism  vakalarinin  ayirici  tanilarinin

yapilmasi ve gereksiz radikal cerrahi girisimler
ve ilag uygulamalarinin engellenmesi acgisindan,
bu vaka sunumu c¢ocuk hastalari siklikla ilk
gobren hekimler olarak Pedodontistlerin sistemik
hastaliklar ~ ve  kraniofasiyal = sendromlar
acgisindan yeterli bilgi ve donanima sahip
olmasi gerektigini tekrar vurgulamaktadir.
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