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A cherubismus ritka, autoszomdlis dominansan 6rokl6dé megbetegedés. A fibroossealis elvaltozasok csoportjiba
tartozik. Jellemzd&je az allcsontok szimmetrikus duzzanata, a tipusos radiolégiai elviltozasok és az SH3BP2-gén mu-
tacidja. Szovettanilag nem kiiloniil el az éridssejtes granulomatdl. A csontelvaltozasok és a fibroticus szovet felszapo-
rodasa pubertds elétt kezdSdik, ezutan stagndlds vagy visszafejlédés kovetkezik be. A magyar orvosi irodalomban a
szerzok els6ként targyaljak harom testvér koértorténete alapjan a cherubismust. A diagnézist a hasonlé klinikai tiine-
tek, a tipusos korlefolyas, a szinte azonos radiolégiai kép, a szovettan és a genetikai elvaltozasok biztositjak. A testvé-
rek és az anya csiravonaldban kimutatott azonos mutdcié akkor is megtelel egy domindnsan 6roklédé szindromanak
(példdul cherubismusnak), ha a betegség az anyaban klinikailag nem manifesztalodott, de genetikailag igen. A szer-
76k osszefoglaljik a korkép kezelési lehet&ségeit: a sebészi (excochleatio, ,,decountouring”, esetleg reszekcid) és a
gyogyszeres (biszfoszfonat, kalcitonin, szteroid stb.) terdpidt. Egyezik a véleményiik azokéval, akik azon az alldspon-
ton vannak, hogy a beavatkozdsokkal virni kell, és meg kell figyelni a betegeket a varhat6 regresszié miatt. Sajit
eseteikben csak a novekvs tumorrész excochleatiojit végezték, fleg kozmetikai okok és a szovettan biztositdsa érde-
kében.
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Cherubism in three siblings

Cherubism is a rare autosomal, dominant bone disorder, characterised by symmetrical expansion of the jaws along
the typical radiological and genetic (SH3BP2 mutation) features. It belongs to the heterogenous group of fibro-os-
seous lesions. Its histology is the same as that of giant-cell granuloma. The bone lesions and fibrous tissue expansion
increase before puberty and regress thereafter. For the first time in Hungarian medical literature, the authors discuss
the condition of cherubism in the case of three siblings. The diagnosis of these three siblings is supported by the
clinical, radiological, microscopic and genetic data. In all three, the bone lesions and fibrous tissue expansion in-
creased before puberty and stabilized thereafter. The radiological results and the molecular findings were nearly
identical. The identical mutation shown in the germ lines of the three siblings and the mother correspond to a
dominantly inherited syndrome (e.4., cherubism) even if the condition did not manifest in the mother. The authors
summarize the treatment options of the disease: surgical (excochleation, decountouring, in rare case resection) and
drug (bisphosphonate, calcitonin, steroid, etc.) therapy. They agree with those who are of the opinion that interven-
tions should wait and the patients should be observed (,,wait and see”) for the expected regression. In their own
cases, only excochleation of the growing tumor was performed, mainly for cosmetic reasons and to secure the tissue.
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Roviditések

CBCT (cone-beam computed tomography) kiapsugaras
komputertomogrifia; DNS = dezoxiribonukleinsav; OSG =
oOridssejtes granuloma

A fibroossealis laesiok — kiillonosen a fibrosus dysplasia,
az oridssejtes granuloma (OSG) és a cherubismus — dif-
ferencidldiagnosztikdja mind a klinikusok, mind a pato-
l6gusok szdmdra komoly kihivast jelent [1-3]. Sokszor
el6fordul, hogy nem hasznaljak kovetkezetesen ezeket a
fogalmakat, és ez bizonyos konftziéhoz vezet. Dolgoza-
tunkban 3 testvér hasonlé kortorténete kapesin szeret-
nénk megyvilagitani a felmertlt diagnosztikai kérdéseket.

A cherubismus egy autoszomdlis dominans 6roklédést
mutat6 ritka csontlaesio, mely az allcsontok multilocula-
ris cystosus elvaltozasaval és kovetkezményes megna-
gyobboddsdval jar. A betegséget 1933-ban William A.
Jomesirta le elGszor, akit a vizsgalt csaladban érintett csa-
ladtagok arca a reneszansz festményekrdl ismert keru-
bokra emlékeztetett [4].

Chreanovic és mtsai 2021, évi felmérése szerint 260
publikacio foglalkozott a cherubismus témakorével. Ed-
dig Osszesen 513 esetet irtak le (magyar nyelvi kozle-
ményrol nem tudunk), amelyek 67%-aban igazolédott a
familiaris eredet. Azoknal a betegeknél, akiknél genetikai
vizsgalatot is végeztek, 93,5%-ban taliltak SH3BP2-gén-
muticiot [5].

A jellemz6en kétoldali elvaltozas altaliban az allcson-
tokat érinti, a mandibulat valamivel gyakrabban, mint a
maxillat.

A cherubismus klinikai tiinetei jellemz&en 6 éves kor
koriil kezd&dnek, és a pubertds koriil stagnilnak, néha a
késébbiekben visszafejlédhetnek. A maxilla megnagyob-
bodasa, valamint az orbita esetleges érintettsége az arc
bdrének és az alsé szemhéjnak a retrakcidjat okozhatja,
wangyali” arcot kolcsonozve ezzel a betegeknek. A csont-
expanzi6 a fogak elmozdulasat, kovetkezményes beszéd-
hibat okozhat. Radiolégiailag az érintett csontokban
multilocularis, szappanbuborék-szer( radiolucens eltérés
figyelhet6 meg. Makroszképosan voroses szind, bevér-
zésekkel tarkitott cystosus elvaltozas. Szovettanilag nem
specifikus a megjelenése, hasonlé OSG-t lehet megfi-
gyelni, mint a Noonan-szindromaban és a hyperparathy-
roidismushoz tarsulé csontlaesiokban. Esetenként eosi-
nophil mandzsettaszeri depositumok jelennek meg az
erck kortil.

Célkittizés

Dolgozatunkban hirom testvér genetikai 6roklédésme-
netet mutatd korképét kozoljik, a magyar orvosi iroda-
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Kozleményiinkben csaknem egy évtizede kovetett hd-
rom testvér kértorténetét mutatjuk be, akik esetében a
klinikai, radiol6giai, szovettani és genetikai eredmények
igazoltak a cherubismust. Az als6 allcsontban — kis elté-
réssel — mindharmuknal csaknem ugyanolyan szimmetri-
kus klinikai és radiolégiai elviltozasok voltak lithatok.
A betegség lefolyasa is hasonlé: a gyermekkori progresz-
szi6 és a pubertds utdn stagndlds volt észlelhetd.

A legidisebb lanytestvér elGszor 2012 decemberében,
15 éves koriban jelentkezett Klinikinkon kétoldali, a
mandibula angulusa koré lokalizal6do, mérsékelt foka
duzzanattal. Akkor a rendellenesen dll6 3.8-as fogara
panaszkodott. A panoramarontgen-felvétel szerint a
mandibulaban kétoldalt, szimmetrikusan elhelyezkedd,
tobbrekeszes cystosus elviltozas volt észlelhetd, az elsd
nagydrléktsl a mandibula felszalld dgaig. Rendellenesen
all6 alsé-fels6 fogak is lithatok voltak (4.5, 4.6, 4.7,
1.6). A panaszos 3.8-as fogat a gyokerét korilolels szo-
vettel egytitt eltavolitottuk.

2013 oktéberében a rendellenesen allo 3.7-es fogat
extrahdltuk, a kornyezetében 1évG cystosus elvaltozast
exstirpaltuk.

A kétoldali mérsékelt fokr arcduzzanat a beavatkozas
utdn egy évvel csaknem megsziint. A beteg a mai napig
panaszmentes, de a rontgenképen és a CBCT- (cone-
beam computed tomography) felvételen lathat6 elvalto-
zas valtozatlan (1. és 2. abra).

A mdsodik testvért (fi)) 2010 novemberében, 11 éves
koraban vizsgaltuk elGszor. Az akkori panordmafelvéte-
len a mandibula két oldalan a felhagd agtdl a két 6-os
fogig terjed6 multilocularis elvaltozast lattunk. A 4.7-es,
4.6-0s, 4.5-0s fogak rendellenesen helyezkedtek el, a két
nagydrlét a cysta fogta koril.

2011 és 2015 kozott tobb mitéti beavatkozis tortént:
a 4.7-es és a 4.6-os extractidja, a kornyezs szovetek
excochleatiéja.

2015 mdjusiban a 1.2-es fog koriil mogyoré nagysigu
tumor keletkezett. A fogat és az elviltozast eltavolitot-

lomban elGszor. BCthCink l(llnlkal, r adIOIéglal és szovet- 1. dbra A legidSsebb ldnytestvér panordmardntgen-felvétele. Pubertds
tani elvaltozasai ngngCZan, de biZOHYOS mértékig utdn, mdr stabilizdlédott allapotban. A mandibula jobb oldali
.. té theték a fib d lasidval € 0SG-vel felszallé dgdban, a bal oldalon a felszallé dgban és az els@ molaris
08sze /CVC_SZ. 'C /O/ a rosus R }ZSp asiav CS. az A vel. fogig a mandibulatestben tobbszords cystosus elviltozas litha-
A tovabbi tlplzalashoz, a familidris eredet blzonyltasahoz t6. Jobb oldalon a csontban rendellenesen elhelyezkedd (fekvd)
elengedhetetlen volt a genetikai vizsgalatok elvégzése. molaris fog

ORVOSI HETILAP 447 2022 m 163. évfolyam, 11. szam

Brought to you by Library and Information Centre of the Hungarian Academy of Sciences MTA | Unauthenticated | Downloaded 02/22/23 10:06 AM UTC



TISMERTETES

2. abra A legiddsebb lanytestvér CBCT-felvétele. 3D rekonstruci6. A mandibula jobb oldali felszdll dgaban, a bal oldalon a felszall6 dgban és az elsé molaris

fogig a mandibula testében tobbszoros cystosus elviltozas lathatd

3D = haromdimenzids; CBCT = kapsugaras komputertomogréfia

jobb oldali felhigd dginak teriiletén Iétrejott duzzanat
miatt. A panordmafelvételen a mandibula mindkét olda-
lan, a felhagd dgban szimmetrikusan multilocularis pana-
szokat nem okozdé cystikat littunk. A cystdk jobb olda-
lon a 4.3-as fog teriiletéig (a mandibula béazisdig), bal
oldalon a 3.6-os fogig terjedtek. A masodik és a harma-
dik nagy6rl6 az alsé dllcsontban nem fejlédott ki.

2015-ben a mandibula jobb oldali felhagd dgiban az
id6kozben panaszokat okozd, lassan novekvs tumor ex-
cochleatiéjat végeztiik. Fél éven belil, recidiva miatt,
Gjabb mitétet végeztiink.

2017-ben, a beteg 13 éves koraban, a mandibula bdzi-
sanak jobb oldalin, a 4.4—4.6-o0s fogak alatt 2 x 3 cm
nagysagu elviltozds alakult ki. Ennek a matéti eltavolitd-
sa utdn fél évvel a tumor szintén recidivilt.

2020 janiusiban a mandibula bazisan, az el6z6 miitét
teriiletén Gjabb recidivat észleltiink, ezért ott excochle-
atiot végeztink.

A miitétekre az arcot deformild elvaltozasok miatt

3. abra A kozépsé fiatestvér panoramarontgen-felvétele. A mandibula
jobb oldali felszill6 dgiban és az angulusnak megfelelGen, bal
oldalon a felszallé dgban t&bbszorods cystosus elvaltozds. A jobb

fels6 kismetsz$ helyén felritkulds a maxilliban (itt is OSG volt)

OSG = éridssejtes granuloma

tuk. Azota a 6 éves megfigyelési id§ alatt a fenti elvalto-

zasok nem modosultak (3. és 4. abra).
A barmadik, a legfintalabb linytestvér 2015-ben, 11
éves kordban jelentkezett intézetiinkben a mandibula

volt sziikség. Az azodta eltelt csaknem egy év alatt Gjabb
tumornovekedést nem észleltiink, a piciens panaszmen-
tessé valt (5. és 0. abra).

4. dbra

3D = hiromdimenziés; CBCT = ktipsugaras komputertomogréfia

A koz¢psd fititestvér CBCT-felvétele. 3D rekonstrucié. A mandibula jobb oldali felszill6 dgiban és az angulusnak megfelelGen, bal oldalon a felszillo
dgban tobbszoros cystosus elviltozds. A jobb felsd kismetsz6 helyén felritkulds a maxilliban
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A legfiatalabb linytestvér panordmarontgen-felvétele. Mindkét
oldalon a felszillé6 dgban a kétoldali elsé molaris fogig terjedd
tobbszords cystosus elviltozas. Jobb oldalon a 4-6-os fogak
alatt a mandibulabdzison felritkulds lithaté. Mindkét oldalon
hidnyzik az alsé 7-8-as fog

Megbeszélés

A Kklinikai diagnézison tal ezekrdl a kétoldali elviltoza-
sokrol a radiologiai vizsgalatok, elsGsorban a panori-
marintgen-felvételek nyajtanak felviligositast (1., 3. és
5. dabra). A hagyomanyos képalkotd vizsgalatokat ma
mir ki kell egésziteni CT-, CBCT-felvételekkel (2., 4. és
0. dbra).

A pontos diagnézis feldllitisahoz fontos a szodvettani
vizsgilat elvégzése. A harom testvérbdl nyert szovettani
mintik kivétel nélkil vascularis stromaban elhelyezkedd
mononuclearis, orsé alaka sejtekbdl, valamint osteoclast
tipust Oridssejtekbdl dlltak. Esetenként bevérzéseket és
hemosziderint tartalmaztak. A lobuldlt megjelenést
anyagokban a kotészovetes septumokban osteoid, vala-
mint fonatos csont is el6fordult. A csontelvaltozasok
egyes részein felmeriilt a fibrosus dysplasia lehetSsége is,
am ezt végil elvetettiik. A cherubismusban gyakran el6-
fordulé, erek koril megjelend mandzsettaszeri cosi-
nophil depositumok a mintidkban nem voltak megfigyel-
hetSk (7. abra).

A végs6 diagnozis felallitisihoz napjainkban nélkiiloz-
hetetlenek a molekuliris genetikai vizsgilatok. Az édes-
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anya ¢és a harom gyermek vérébdl izoldlt DNS-bdl
Sanger-szekvenalassal az SH3BP2-gén c.1256A>G
(p- 419G) csiravonalbeli mutdciéjit azonositottuk, mely
osszhangban van a szakirodalmi adatokkal [6]. Az alkal-
mazott adatbizisok és predikciés algoritmusok alapjan
ez patogén varians, tehat bizonyitotta valt a cherubismus
diagnézisa [7-10].

A mi eseteink sordn klinikailag hirom diagnézis me-
rilt fel: a fibrosus dysplasia, az OSG és a cherubismus.
Egyes kozlemények szerint [11-14] ritkdn a fibrosus
dysplasia és az OSG egyiittes el6forduldsa (an. ,hibrid
laesio”) is lehetséges. Az ezzel kapcsolatos publikdciok-
ban azonban felmeriil a kérdés, hogy vajon két kiilonallo
elvaltozasrdl van-e sz6, vagy ugyanazon kérkép kilon-
bo6z6 fazisai jelennek meg egyszerre.

A fibrosus dysplasiaban a normalcsont helyét deforma-
lédott, szabdlytalan lefutdst, nem megfelel§en minerali-
zélt, éretlen csontszovet és rostos kotdszovet foglalja el
(8. abra). Az Osszes benignus csonttumor 7%-at teszi ki,
és jellemz&en a novekedésben 1évé csontok betegsége.
A legtobb eset gyermek- és serdiil6korban fordul el6.
A monostoticus fibrosus dysplasia 6—10-szer gyakoribb,
mint a polyostoticus forma. A koponya monostoticus
fibrosus dysplasidjiban az elviltozds altaliban nemcsak
egy csontot érint, hanem a csontvarratokon atterjedve a
kornyezd csontokat is infiltralhatja. Annak ellenére, hogy
ilyenkor tobb koponyacsontban is megjelenik az elvalto-
zds, azt nem tekintjiik polyostoticus formanak. Ezt nap-
jainkban craniofacialis fibrosus dysplasia tipusnak nevezik
[3]. A maxilliban gyakrabban fordul el$, mint a mandi-
bulaban.

Az OSG az allcsontok benignus, de néha agressziven
novekvs osteolyticus laesidja. A benignus allcsonttumo-
rok 10%-4t alkotja. A leggyakrabban 20 év alatti n6kben
fordul el6; f6ként a mandibula eliils6 részére lokalizalo-
dik, és a kozépvonalat is atlépheti. Klinikailag jellemz&en
lassan nové, tiinetmentes, expanziv, a fogakat altalaban
nem érint6, jol koriilhatarolt, sugarateresztd laesidként
jelenik meg. Az OSG-t az esetek 30%-4dban fijdalommal,
a foggyokér felszivodasaval vagy fogelmozdulassal jaro,

6. dbra

A legfiatalabb linytestvér CBCT-felvétele. 3D rekonstruci6. Mindkét oldalon a felszall dgban a kétoldali elsé molaris fogig terjedd tobbszords cysto-

sus elviltozas. Jobb oldalon a mandibulabazison, bal oldalon a mandibula szogleténél felritkulds

3D = hiromdimenziés; CBCT = kiipsugaras komputertomografia

ORVOSI HETILAP

Brought to you by Library and Information Centre of the Hungarian Academy of Sciences MTA | Unauthenticated | Downloaded 02/22/23 10:06 AM UTC

2022 m 163. évfolyam, 11. szam



7. abra
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Oridssejtes granuloma szovettani képe. A kozépsé fititestvér szdvettani mintdjaban sejtdas kotészovet figyelhetd meg, melyben nagy-

szamu tobbmagv, osteoclastokra emlékeztetd dridssejt jelenik meg, a kornyezetben kapilldrisokkal

8. dbra

corticalis perforiciét okozé és a kornyezd szoveteket in-
filtralé agressziv klinikai lefolyas jellemzi.

Az OSG-nek nincs definialt genetikai profilja, tehat
hisztologiai elvaltozis. Hatterében kiilonb6z6 kérképek,
mint példdul oridssejtes csonttumor, szindromdk (cheru-
bismus, Noonan-szindréma stb.) dllhatnak. Amennyiben
ezeket a lehet&ségeket a klinikai, képalkotoé és genetikai
vizsgilatok kizdrjak, az elviltozds megfelel az OSG-nek.

Pacienseinknél szovettani vizsgalattal kizartuk a fibro-
sus dysplasiat, azonban az OSG és a cherubismus eldon-
tésére tovabbi vizsgilatokat végeztiink. Tekintettel arra,
hogy a cherubismus klinikai diagnézis, és nincs olyan
szovettani elvaltozas, mely specifikus lenne ra, esettink-
ben a molekuldris diagnosztika perdontd volt. A csaladi
halmozdédas egyértelmten genetikai hattérre utalt, OSG

Fibrosus dysplasia szévettani képe. Az archivumunkbol szirmazé mintiban kétészovetes dllomdnyban curvilinearis, trabecularis lefu-
tast mutatd csontrészletek lithatok

azonban mds 6rokl6dé szindrémdkban is el6fordul
(Noonan-szindroma, Leopard-szindroma, neurofibro-
matosis). Magyarorszagon el6szor tortént genetikai vizs-
galat a cherubismus diagnézisinak megerdsitésére. Ez az
édesanydndl és mindharom gyermeknél megerGsitette az
SH3BP2-gén csiravonalbeli mutdciojat (1. tablizat).

A betegség domindnsan 6roklédik, de el6fordulhat,
hogy egyes csaladtagoknal a csontelvaltozasok nem mani-
fesztal6dnak, viszont a genetikai dllomdnyban az eltérés
felfedezhetS. Az ardnylag kevés eset alapjan megallapitha-
t6, hogy férfiakndl, n6knél egyforman fordul el a beteg-
ség. Eltéré vélemények vannak arrél, hogy a férfiak vagy
a nék milyen ardnyban 6rokitik at a korképet [5, 15].

Erdekes megemliteni egy kinai kézleményt [6], mely-
ben egy 21 tagt csaldd 3 tagjanal diagnosztizaltak a che-
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1. tablazat | A testvérekben taldlhat6 eltérések a betegség tekintetében
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Kor (év) Az elvaltozas helye Szovettan Genetikai kod
LegidGsebb lanytestvér 23 A mandibula mindkét oldala Oridssejtes granuloma SH3BP2
Kozépss fititestvér 21 A mandibula mindkét oldala, maxilla Oriassejtes granuloma SH3BP2
Legfiatalabb lanytestvér 16 A mandibula mindkét oldala Orisscjtes granuloma SH3BP2

rubismust; 17 személyen végezték el a genetikai vizsga-
latokat, de az SH3BP2-gén muticidjit csak 3 beteg
esetében talaltdk meg, akiknél a kérkép kiillonbozd sa-
lyossiagt fokban manifesztalédott.

Annak ellenére, hogy a cherubismus leirdsiban kizaré-
lag az dllcsontok érintettségét emlitik, hidrom irodalmi
adatot taldltunk arrél, hogy a craniofacialis régiéval
egytitt a borddkban is el6fordult hasonlé eltérés [14].

Egyes esetekben leirtik, hogy a fibroossealis ,,massza”
infiltralta az orbita egyes részeit, kiilonboz latasi prob-
lémdkat okozva [15].

A tej- és a marado fogak érintettsége attdl tiigg, hogy
a fejlédés melyik idészakaban manifesztalédik a beteg-
ség. ElsGsorban a molaris fogak hidnya vagy rendellenes
clhelyezkedésiik fordulhat el6.

A cherubismus olyan jellegzetességeit is tapasztaltuk
mindhirom gyermek esetében, hogy a progresszio a pu-
bertds utin megdllt. Visszafejlédés eddig nem kovet-
kezett be. Az édesanyjuknal csak a genetikai vizsgalat
volt pozitiv, az allcsontokban semmiféle eltérést nem ta-
pasztaltunk. Ilyen esetben az irodalom szerint [16-18]
az is lehetséges, hogy a folyamat teljesen visszafejlédott,
de ennek nyomat sem klinikai, sem radiolégiai vizsgala-
tokkal nem talaltuk. Ez korreldl a korabbi megfigyeléssel,
miszerint a betegség penetrancidja n6kben 50-70%, fér-
fiakban 100% [10, 17, 18].

El6fordulhatnak olyan esetek is, mikor nem talalunk
csaladi anamnézist a genetikai vizsgalatok segitségével
sem. Ilyenkor de novo muticiorél beszélink [19].

A betegség kezelésével kapcsolatban kiilonb6z6 ada-
tok dllnak rendelkezéstinkre [20-22].

A sebészi beavatkozasok eredményei ellentmondok.
Vannak, akik a nagyobb deformitisok ,,decontouring”-
jat javasoljak akkor, ha a betegség testi és lelki panaszai
fokozédnak. A folyamat ilyenkor megdllhat, de gyors re-
cidiva is bekovetkezhet [17]. Ez tortént a mi esetiinkben
is a harmadik leanytestvérnél, amikor a tumor excochle-
atibja utdn néhany hénappal a daganat 4jboli novekedé-
sét észleltiik. A sebészi beavatkozas utan leirtak malignus
clfajuldst is, lehetséges azonban, hogy az a beavatkozas-
tél fuggetlendl jott 1étre [23]. A mdtétekkel kapcsolat-
ban azonban altaliban a ,,varni és figyelni” koncepcio az
dltaldnos, virva a spontdn regressziot [5].

Gydgyszeres kezeléssel is probalkoztak: a OSG egyes
eseteiben a kalcitonin hatisosnak bizonyult, a cherubis-
mus terdpidjaban mar kevésbé volt eftektiv [13-17].

Kaban és mtsai [24] kombindltik a kontarreszekciot
az interferonkezeléssel. Feltételezték, hogy az interferon
a cherubismus prolifericids fizisiban hatisos.

Voltak, akik biszfoszfonatszarmazékokat alkalmaztak,
ezek azonban nem érték el a kivint hatdst. Ezutin hu-
man monoklondris antitesttel (denoszumab) valé keze-
lésre tértek at, amely sikeresebbnek bizonyult [25].

A fenti gyogyszereken kiviil prébilkoztak kortiko-
szteroidokkal is, dm ezek nem hoztidk meg a virt ered-
ményt [26].

Az irradiacié a cherubismus kezelésében inkabb kéros,
ezért ez esetben kontraindikélt az alkalmazasa [26].

A mi eseteinkben a gyogyszeres kezeléstdl eltekintet-
tiink, mivel azok a nemzetk6zi irodalom szerint vagy
nem hoztak megfelel6 eredményt, vagy egyes gyogy-
szereknek hosszt tav mellékhatasaik lehetnek (példaul
antireszorptiv kezelések esetén kiterjedt csontnekrozis).

A sebészeti kezelést (kontarfrézelés) abban az esetben
alkalmazzak, ha a paciensek nagyfoku allcsontdeformita-
sa komoly kozmetikai és pszichés zavarokat okoz. Ez
csupan egyik betegiink esetében fordult el6 (a kisebbik
lednytestvér).

Kovetkeztetés

Osszefoglalva a hirom testvér kortorténetét, lathato,
hogy a kezelés sordn cleinte kis bizonytalansig volt ész-
lelheté mind a klinikai, mint a szovettani diagnézis ese-
tében. Ez bizonyos fokig érthets, mivel a cherubismus
hisztologiai jellemzd6i hasonldak az OSG-hez.

Kés6bb mindkét részrdl viligossa valt a betegség mi-
benléte. Bebizonyosodott a cherubismus familidris volta
is. A betegség jellemzGen mindharom esetben el6szor
progredialt, majd pubertas utin stagnalas volt észlelhe-
t6. A genetikai vizsgalat mindhdrom gyermeknél és az
édesanyjuknadl is ugyanazt az eltérést mutatta. A dolgo-
zat a magyar orvosi irodalomban el6szor foglalja 6ssze a
cherubismus kérképét.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csolodd kutatémunka anyagi timogatasban nem része-
stilt.

Szerzdi munkamegosztas: J. N.: Szovettani és genetikai
vizsgalat, irodalomkutatis. K. L., N. P.; B. Cs.: Szovetta-
ni és genetikai vizsgalat. P. G. T.: Irodalomkutatds, kép-
alkot6 diagnosztika, esetbemutatas. B. P., B. J.: Esetbe-
mutatds. Sz. Gy.: Otletads. B. S.: Levelez$ szerzd,
szakmai feliigyelet, irodalomkutatis. A cikk végleges val-
tozatit valamennyi szerz6 elolvasta és jévihagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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