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RESUME
 
Le chérubisme est une affection tumorale rare. De pronostic bénin, il apparaît entre 2-6 ans et 10L/che les maxillaires
 
donnant un aspect caraçtéristique.
 
Le cas que nous présentons est un garçon béninois de 6 ans qui a des signes physiques typiq(/es de l'affection
 
L'inférét de cette observation est de faire état des résultats des dernières recherches et d'insister sur le caractère
 
spontanément régressif de la maladie après la puberté.
 

SUMMARY
 
Cherub/sm is a rare hereditary tumor of a benign prognosis. ft appears on the maxi/la between age 2 and 6 giving a
 
characteristic appearance.
 
This is the case of a 6 years old beninese boy who presented with typical signs of the lesion.
 
The interest of this report is to use it as an opportuning to review the results of recent research and draw attention on
 
the fact that the illness is self limiting at puberty.
 

INT~ODUCTION 

Faire le diagnostic différentiel entre une inflammation 
et une tumeur des maxillaires reste pour le clinicien, le 
radiologue et l'anatomopathologiste un probl.me très 
important pour préciser la thérapeutique, l'évoMion et le 
8uivi du patient. 

La chirurgie d'exérèse est souvent de mise pour le6 
tumeurs. 

Nous rapportons ici un cas de tumeur authentique 
des maxillaires, le chérubisme où "attitude thérapeutique 
se limite en une simple surveillance avec parfois une 
chirurgie modelante. 

1 • OBSERVATION 
L'enfant Die ... G., fils unique, 8gé de 6 an8, de sexe 

masculin, est adressé au service d'ORL et de CCF pour 
une tuméfaction 
bilatérale de la face 
et pour une malpo­
sition dentaire multi­
ple. Ces anomalies, 
constatées à l'âge 
de trois ans, ont 
fait l'objet de plu­
sieurs consultations 
au cours desquel­
les des curetages

L-.. 
osseux ont èté 
effectués. 
o	 Dans les antécé­

•­

dents familiaux, on retrouve chez la mère une tumé­
faction bilatérale de la mandibule qui serait apparue à 
l'age de 12 ans, traitée et guérie chirurgicale ment par 
multiples curetages osseux à l'âge de 16 ans. 

o A l'examen physique, l'enfant présente un faciès bour­
soufflé, plus saillant dans la région· massétèrine de 
façon bilatérale et symétrique. 

o	 A la palpation, la tuméfaction est dure, :a consistance 
osseuse. Elle prédomine au niveau de l'angle et de la 
branche montante. 

Il n'existe pas d'adénopathie. 
o	 A l'examen endobuccal, on note une masse réalisant 

un empatement de tout le plancher buccal, du palais, 
étendu aux deux arcades et laissant entrevoir quelques 
denbil disposées de façon éparse. 

Cette masse à la palpation est de consistance dure 
et irrégulière. 
o A la radiographie standard en incidences de face et de 

810ndeau, la mandibule et le maxillaire sont le siège de 
vastes zones lacunaires de tailles différentes réalisant 
un aspect multiloculaire. Ces lésions sont bilatérales et 
prédominent au niveau de : 

• La mandibule: sur la branche horizontale, l'angle et la 
branche montante.
 

Elles respectent la symphyse et le condyle.
 
•	 Le maxillaire : dans la région de la fosse canine et 

molaire. 
Elles respectent la baguette osseuse du phyltrum, la 

branche montante et les sinus maxillaires. 
• Les	 dents intéressées sont complétement lysées et 

leurs vestiges flottent dans les lacunes. 
Le reste du squelette de la face et du crâne est 

indemne. 
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Les données cliniques et para-cliniques rencontrées 
nous permettent d'évoquer le diagnostic de chérubisme. 

La biopsie:;effectuée en pleine tumeur de la région 
angulo-mandibÛlaire a confirmé le diagnostic en révélant 
à l'examen anatomopathologique un granulome répara­
teur. 

Le traitement a consisté en quelques avulsionS den­

taires avec curetage de l'os alvéolaire et régularisation 
de la muqueuse gingivale. Le patient est revu tous les 6 
mois pour surveillance et contrôle. Au dernier contrôle on 
note une aggravation des lésions avec apparition d'adé­
nopathies jugulo-carotidiennes bilatérales. 

2 - COMMENTAIRES 

2 - 1 Au plan Epldémlologique 

-:' L'hérédité 
Le chérubisme est une affection familiale à caractère 

héréditaire de transmission autosomale dominante. La 

première description a été faite par Jones en 1933. 
Selon les recherches de Mangion J. et Coll, le gène 

responsable du chérubisme est localisé au niveau du 
chromosome 4 P 16.3 (12-14-15). 

Les mutati!'ns de ce gène seraient à l'origine de 
diverses pathologies de croissance osseuse (15). 

La mère de notre patient avait présenté du chéru­
bisme localisé à la mandibule qui a régressé avec l'âge. 

Quelques cas isolés non familiaux ont été rapportés 
(3-9) 

~ L'âge 
L'àge d'apparition de la maladie se situe entre 2 et 6 

ans (10-11-16). Hitomi et coll (9) ont rapporté le cas d'un 
garçon de 15 ans au Japon. 

Notre patient a débuté son affection à l'Age de 6 ans; 
sa mère a fait la sienne à partir de 12 ans. 

2 - 2 Au plah ahatomo-hlsto"chimiqlJe 
Le chérubisme est une lésion fibro-osseuse résor­

bante réparatrice à cellules géantes des maxillaires dori­
nant une déformation caractéristique du visage. 

Au plan anatomopathologique, il s'agit de lésion 
fibro-osseuse résorbante caractérisée par la présence 
du granulome réparateur à cellules géantes. 

Le cas que nous rapportons ici a les mêmes lésions 
ci-dessus décrites. 

AI' histoenzymologle , Chomette G et Coll (4 -5-6 -7) 
ont décrit trois stades évolutifs de la maladie: 
• Le premier est caractérisé par	 la présence d'un granu­

lome ostéolytique fait de cellules géantes, rondes ou 
fusiformes présentant une intense activité enzymologi­
que induite par la phosphatase acide. 

• Le second stade est marqué par une importante prolifé­
ration des fibroblastes. 

• Le troisième, par une forte ostéogénèse et une impor­
tante production de phosphatase alcaline et d'ATPase. 

Faute d'infrastructures ce dosage n'a pu être réalisé 
chez notre patient. 

2 - 3 Au pla/1 radiologltlu~ 

A la radiogta~hie du crane de face et è la radiogra­
phie des sinus (ineldetlce de Blondeau) les msxlllaires et 
les mandibules sont touchés. 

Les Images élémentaires ne sont pas spécifiques. 
Elles sont multiloculaires, siègent à la mandibule et peu­
vent s'étendre au maxillaire. 

L'aspect bilatéral et symétrique est évocateur de 
chérubisme. 

L'évolution radiologique permet de distinguer trois 
degrés (2-8-17). 
- 1er degré : Lésion limitée à la région molaire et à la 

branche montante ds la mandibule. 
- 2ème degré: 
Lésion éten­
due à toute 
la mandibule 
sans affecter 
les condyles . 

. ,,' 3ème degré: 
la mandibule 
et le maxillaire 
sont envahis 
en totalité avec 
respect des 
condyles. 

Les don· 
nées radiolo­
giques nous 
permettent 
d'affirmer que 
le cas que 
nous pr~sen­

tOns est un 
chétLJblame 

Le diagtiOstic différentiel se posé dêns lé cas isolé
 
non familial avec les lésiotls lytiques des maxillaires (2­

3-6-9).
 

2 - 4 Au plan diagnostique 
Le diagnostic de certitude dans les cas typiques
 

repose sur trois éléments :
 
a La tuméfaction bilatérale e!t symétrique des maxillaires à
 

l'origine des déformations caractéristiques du visage.
 
a La même lésion retrouvée chez les ascendants.
 
a Et enfin la présence du granulome réparateur à cellules
 

géantes à l'examen anatomopathologique. 
Tous ces éléments cliniques et paracliniques sont i 

retrouvés chez notre patient. 

fer dtgrIJ : Lésion limllée Il le région molaire e/ li 1. 
branche mon/en/e de le mandibule. 

dè troisième degré. 

37
 
Le Bénin Médical N° 18 - Année 2001 



2 - 5 Au plan thérapeutique 
La plupart des auteurs 

reconnaissent à l'unanimité l'ag­
gravation des lésiollS après un 

traitement chirurgical agressif 
(1-2-11-13). 

..
 Non traitée et sous sur­

veillance médical;~ 1,1 .'1,,,,;Ji':
 
évolue vers la gl ,;\i":(I~1 " : i,()I~
 

étapes (2-3-8):
• 
• Poussée entre 2 et 8 ans. 

• Début d'involution clinique a.
 
partir de 10 ans.
 

- f"abilisahofl il la puber1e puis
 
régressi(lfl él l'âge adulte.
 

En cours d'évolution. de 
petits gestes chirurgicaux peu 
vent être necessaires pour regu­

3ém~ degré. /a mandlbula alla maxillaire SOI1/ollva- lariser OU modeler la face. 
affec/er les condy/as. his en to/aii/il avec resp9c/ des condyles. 
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CONCLUSION 
Le chérubisme est une affection familiale rare à 

caractère héréditaire. 

Nous décrivons le premier cas béninois chez un gar­
çon de 6 ans en poussée évolutive. 

Le tableau radio-clinique et anatomopathologique est 
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