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RESUMO

O Querubismo ¢ uma desordem o6ssea hereditaria rara, autossémica, dominante, nao
neopldsica, caracterizada por aumento dsseo geralmente bilateral e indolor da maxila e
mandibula em criancas. O diagnodstico geralmente ¢ realizado por meios de exames
radiograficos, histologicos, evolugao clinica da doenca e hereditariedade. Por atingir
bilateralmente a maxila ¢ mandibula promove aumento dos volumes das bochechas e
alteragdes nos olhos dando a impressdo de que estdo sempre olhando para o céu,
fazendo com que a aparéncia facial dos portadores da lesdo seja comparada aos

querubins renascentistas e/ou barrocos. As lesdes do Querubismo sdo firmes e rigidas a

palpacao e podem estar acompanhadas de linfoadenopatia cervical.

Radiograficamente sdo observadas miultiplas lesdes radioltcidas e multiloculares,
raramente uniloculares, de limites bem definidos, com expansao da cortical 6ssea de
maneira simétrica dando aspecto de “bolha de sabao”. A radiografia panoramica ¢
bastante util nos casos classicos de Querubismo, uma vez que oferece uma imagem
nitida, sobretudo da mandibula. Por sua vez, a tomografia computadorizada (TC) é que
desempenha papel de destaque no diagndstico dos casos atipicos, tendo em vista que a
TC permite visualizar com precisdo o acometimento de todas as estruturas faciais, a

exemplo dos seios maxilares e do assoalho de orbita.

O diagnoéstico definitivo € histologico, com amostras distribuidas aleatoriamente
mostrando células gigantes multinucleadas e espacos vasculares dentro de um estroma
de tecido conjuntivo fibroso. A causa do Querubismo ainda permanece desconhecida.
Sendo assim, ndo existe protocolo definido sobre o tratamento especifico da lesdo,
embora se acredite que a lesdo regrida naturalmente a partir do momento que a crianca
entra na puberdade. Este trabalho relata o caso clinico de paciente do sexo feminino,
treze anos de idade e que manifestou caracteristicas clinicas e radiograficas evidentes de

Querubismo.

PALAVRAS-CHAVE: Querubismo; tumefacgao bilateral; lesdes Osseas.
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RIBAS,S.S.; Cherubism Diagnosis: a rare injury in a woman.2014. 39f. End-of-course
written paper - Faculty of Dentistry, Universidade Estadual Paulista Julio de Mesquita
Filho ( UNESP), Aragatuba, 2014.

ABSTRACT

Cherubism is a rare bone inherited disorder , autosomal, dominant, non-neoplastic,
characterized by a generally bilateral and painless bone augmentation of the maxilla and
mandible in children. Diagnosis usually is done by radiographic exams, histological
exams, clinical evolution of the disease and heredity. Because it happens bilaterally in
the maxilla and mandible it promotes an increase in the volume of the cheeks and
modifies eyes aspect, giving the impression of one always be looking to the sky, making
facial appearance, of those who have the injury, be compared to baroque and/or
renaissance cherubim. Cherubism injuries are firm and rigid to palpation and might be
followed by cervical lymphadenopathy.

Radiographically are observed multiple radiolucent injuries, rarely unilocular, with
well-defined limits, cortical bone expansion in a symmetrical way giving the appearance
of " soap bubble’. Panoramic radiography is very useful in classical cases of Cherubism,
since it provides a sharp image, mainly of the mandible. In turn, computerized
tomography (CT) plays an important role in the diagnosis of atypical Cherubism cases,
keeping in mind that CT allows us to accurately visualize the involvement of all facial
structures, for example maxillary sinus and the floor of the orbit.

The definite diagnosis is histological, with samples randomly distributed showing
multinucleated giant cells and vascular spaces inside a stromal fibrous conjunctive
tissue. The cause for Cherubism is still unknown. As such, there is no defined Protocol
over the specific treatment of the injury, although is believed that the injury may
naturally revert from the moment the child reaches puberty. This paper work reports the
case of a female patient, thirteen years old who exhibited evident characteristics of
Cherubism.

Key-words: Cherubism; non-neoplastic injuries; bone lesions.
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O Querubismo ¢ uma doenca rara da infincia, caracterizada por afetar a mandibula e
maxila exclusivamente, através de um aumento de volume bilateral desses 0ssos.
Raramente acompanhada de sintomatologia dolorosa, sdo firmes e rigidas a palpacio® .

As lesdes variam em relagdo ao seu tamanho e extensao, podendo ser clinicamente nao
aparentes até grandes destruigdes levando a deformidades faciais. Por atingir
bilateralmente a maxila e mandibula promove aumento dos volumes das bochechas e
alteragdes nos olhos dando a impressao de que estdo sempre olhando para o céu,
fazendo com que a aparéncia facial dos portadores da lesdo seja comparada aos

querubins renascentistas (Figura 1) e/ou barrocos (figura 2). Quando bem extensas estas

lesdes podem associar a problemas odontologicos e funcionais.

A causa do Querubismo ainda permanece desconhecida, embora sejam sugeridas
algumas hipoteses. Classificado pela OMS em 2005 como lesdo relacionada com o
0ss0, ¢ uma doenca benigna rara, de crescimento lento e carater hereditario, que tem
inicio a partir do segundo ano de vida e se desenvolve até a puberdade, geralmente
cessando de forma espontinea e com involucdo na vida adulta, por processo de

18,1 s ~ A .
(819 Mesmo com essa hipotese de regressdo espontinea, muitos

autorreparagao
tratamentos tém sido estudados e sugeridos na literatura, porém, para se definir um
possivel tratamento, o0 melhor ¢ observar a historia natural da doenga de cada paciente

individualmente.

Etiologia e Patogénese

O primeiro a descrever a doenga Querubismo foi Jones, em 1933, inicialmente
denominando-a de “doenga cistica multilocular”®. E caracterizado como uma displasia
fibro-6ssea benigna, ndo neoplésica, de origem genética, com carater autossomico
dominante hereditario™.

A etiologia do Querubismo ainda permanece desconhecida, porém, acredita-se que um
distarbio de desenvolvimento na formagdo do mesénquima possa ser uma possivel
causa'®. Alguns pesquisadores acreditam que sua etiologia estd associada a algum gene
ligado ao desenvolvimento dos ossos da maxila e mandibula. A doenga, que tipicamente
possui carater bilateral, exibe casos onde ha comprometimento em apenas um dos lados
e existem casos onde ndo se revelou historia familial, e, sendo assim, foi sugerido que

(3.28)

isso ocorra devido a uma penetrancia incompleta ou novas mutacdes e os

pesquisadores concordam que as lesdes regridam espontaneamente quando a crianga
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alcanca a puberdade. A razdo disso ainda ndo foi estabelecida e a hipdtese mais
provavel é que os hormonios sexuais provoquem um funcionamento anormal de

@, 18, 20, 29)

osteoblastos e osteoclastos durante a fase de remodelamento Osseo € na

puberdade essa situagdo se normalize.

Epidemiologia

As informagdes em relagdo a epidemiologia dessa doenga sdo escassas e estd
classificada como lesdo pseudo-tumoral da infincia de menor prevaléncia’® com 100%
de penetragdo nos homens e de 50% a 70% nas mulheres”. E mais comum em criancas
do género masculino entre trés e quatro anos de idade. Seu maximo desenvolvimento
ocorre aos nove anos'' 2. O Querubismo é tido como raro, por exemplo, entre 1933 até

(28)

1975, pouco mais de 40 casos foram descritos em todo o mundo Sua incidéncia ¢

desconhecida, mas provavelmente menor que 1 em 10.000.

Aspectos clinicos

Clinicamente o Querubismo se caracteriza por uma expansao bilateral da mandibula e
maxila com auséncia de dor, resultando num aumento da face e retragdo das palpebras
que dao aspecto de que os olhos estdo voltados para cima. Geralmente ha lesdo no
angulo até o ramo ascendente e corpo de mandibula e na maxila acomete geralmente as
tuberosidades, podendo envolvé-las por completo. O tamanho das lesdes varia de caso
para caso, desde bem pequenas até envolvimento massivo do(s) 0sso(s) e, apos a
puberdade a lesdo ndo aumenta e conforme o paciente fica mais velho a lesdo tende a se

normalizar®?,

As lesdes do Querubismo sao firmes e rigidas a palpacdo e podem estar acompanhadas
de linfoadenopatia cervical”. De acordo com a severidade da lesdo, pode haver um
comprometimento bucal e sist€émico do paciente como, auséncia de germes de dentes
permanentes, esfoliagdo precoce dos dentes deciduos, disturbios oculares, obstrucao
respiratoria e prejuizo da audi950(3). Além dessas alteragdes, deformagdes no palato,
erup¢do anormal dos dentes permanentes, impac¢ao dental levando a ma-oclusdo,
reabsorcdo radicular em dentes deciduos e permanentes também podem ser

encontradas®".
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Aspectos radiograficos

Ao exame radiografico sdo observadas multiplas lesdes radiolucidas e multiloculares,
raramente uniloculares, de limites bem definidos, com expansao da cortical 6ssea de
maneira simétrica, dando aspecto de “bolha de sabdo™'?.

A radiografia panoramica ¢ bastante util nos casos cldssicos do Querubismo, uma vez
que oferece uma imagem nitida, sobretudo da mandibula. Por sua vez, a tomografia
computadorizada (TC) € que desempenha papel de destaque no diagndstico de casos
atipicos, tendo em vista que a TC permite visualizar com precisdo o acometimento de

todas as estruturas faciais, a exemplo dos seios maxilares e do assoalho de orbita® ?.

Quando o processo corondide esta afetado, ndo se encontram areas de radioluscéncia
nos condilos®”. As lesdes maxilares podem aparecer a0 mesmo tempo, porém ndo sio
detectadas radiograficamente por causa da sobreposicdo dos seios maxilares e da
cavidade nasal, levando a um erro de diagnéstico”. Em muitos casos ¢ possivel
observar deslocamento dental e impacgdo de dentes com aspecto de “dentes
flutuando™” dentro das é4reas radiolucidas. Freqiientemente o canal mandibular
encontra-se deslocado para baixo e os seios maxilares se encontram opacificados,
condicdo que volta ao normal quando a doenca regride(31). Com a idade adulta, essas
lesdes se tornam semi-mineralizadas e os ossos ficam com aspecto de ‘“vidro

despolido”(l4).

Aspectos histologicos

O quadro histologico do Querubismo ¢ classico, composto basicamente de um tecido
conjuntivo fibroso hiperplésico e denso, composto de células benignas espinhosas,
fibroblastos e proliferacdo de células gigantes multinucleadas, onde ainda pode ocorrer
discreta infiltracdo, deposito de hemosiderina e aglomerado de pericapilares. Esse
aglomerado ¢ wuma caracteristica considerada como sendo patognomodnica do

. , A . ~ . . , . ~ 1
Querubismo, porém a sua auséncia ndo exclui o diagnéstico da lesio’ ),

As caracteristicas histologicas do Querubismo sdo semelhantes as das Lesoes Centrais
de Células Gigantes que por sua vez sdo idénticas ao Tumor Marrom do
Hiperparatiroidismo, entretanto, parece que o estroma no Querubismo ¢ organizado de

maneira mais frouxa!”. Porém a distingdo do Querubismo para Lesdo Central de
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Células Gigantes ¢ do Tumor Marrom do Hiperparatiroidismo, apenas pela analise

histolégica é praticamente impossivel ",

Exames complementares
Para o perfeito diagnostico da lesdo, além dos aspectos clinicos, sdo necessarios outros

exames, como a radiografia panoramica, a tomografia computadorizada, devido a

Q-

melhor precisdo desse ¢ a ressonancia magnética para observar tecidos adjacentes

(6)

lesdao™. Os exames bioquimicos do sangue, como fosfatase alcalina, calcio sérico e

fosforo sérico, ajudam a excluir diagnosticos de Tumor Marrom do Hiperparatiroidismo

e Lesdo Central de Células Gigantes'?.

Tratamento
A causa do querubismo ainda permanece desconhecida. Sendo assim, ndo existe
protocolo definido sobre o tratamento especifico da lesdo, embora se acredite que a

lesdo regrida naturalmente a partir do momento que a crianga entra na puberdade®.

O tratamento da les3o deve ser baseado no curso natural da doenga e no comportamento

11 ) . \
). O tratamento cosmético, a curetagem associada a

clinico de cada individuo':
extracdo dentaria, a curetagem associada a contorno da cortical e o tratamento
expectante sio citados na literatura®?. O tratamento cirtrgico radical ndo ¢ o ideal, ja
que as lesdes tendem a regredir e as cirurgias cosméticas devem ser postergadas até
atingir essa fase®). O uso da calcitonina tem sido estudado, porém, ndo ¢ um método

eficaz no tratamento do Querubismo e a lipoaspiracdo também ¢ tida como uma

novidade no tratamento dessa doenca™.

Antigamente, a radioterapia era usada com sucesso nesses casos, mas atualmente esse

método caiu em desuso por causa do potencial de malignizacao dessa lesdo, do risco de

. . ’ 3
osteoradionecrose € do atraso no desenvolvimento das estruturas 6sseas".
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Figura 1 — Pintura Renascentista — Rafael Sanzio

Madonna Sistina, detalhe Putti (querubins)

Figura 2 — Obra Barroca - Hélio Petrus

Escultura em cedro pintado


http://4.bp.blogspot.com/-Kro6FN5AVts/UWAVKHDqtQI/AAAAAAAAEdc/orrhsifVjN0/s1600/Madonna+Sistina.jpg
http://www.google.com.br/url?sa=i&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=nbWXeAl8uy-5nM&tbnid=JayM_B3OJtuTRM:&ved=0CAgQjRw&url=http://www.asminasgerais.com.br/qf/Cult_uai_s/01artes_plasticas/plasticos/03_helio_petrus/index.htm&ei=jOwMVPzfIu_GsQSywIDoBg&psig=AFQjCNGjmGb6tBIuK1c9viQZqKvocSHhDQ&ust=1410219532650176
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O proposito deste trabalho foi relatar o caso clinico de uma paciente que através de
exames clinicos, radiograficos e pela histéria familial apresentada foi diagnosticada
como portadora da lesdo querubismo, que se trata de uma lesdo muito rara e com

prevaléncia e ainda menor em mulheres do que em homens.
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Paciente do sexo feminino, leucoderma, com treze anos de idade compareceu a Clinica
de Estomatologia da Faculdade de Odontologia de Aracatuba em Maio de 2013 (Dois
mil e treze) tendo sido encaminhada por uma profissional da area de odontologia
apresentando aumento progressivo ¢ indolor das bochechas e ansiedade, devido a
deformidade facial.

O exame fisico evidenciou deformidade facial caracterizada por aumento bilateral e
assimétrico das bochechas e infra-orbital, mais acentuada a direita (Figura 3). Notava-se
ainda elevagao do globo ocular direito em relagdo ao lado contralateral. Nao havia perda
visual ou alteracio de movimentos oculares. O exame fisico intrabucal demonstrou
dentes com alteracdo na posicao e oclusao dentaria ( Figura 4 ).

O exame radiografico demonstrou areas radioltcidas multiloculares bem definidas nas
regides de angulo e ramo mandibulares (Figura 5 e 6), e diversos dentes inclusos
proximos as areas lesionais. Havia evidéncia de pneumatizagdo dos seios maxilares. Na
radiografia postero-anterior (PA) foi evidenciado o aumento de volume nos quatro
quadrantes dos maxilares (Figura 7).

A paciente esta sendo acompanhada por profissionais da cidade de Birigui, € no més de
Maio de 2014 (dois mil e quatorze) retornou a clinica da faculdade (Unesp) e foi
constatada que a lesdo continuava com as mesmas caracteristicas.

A paciente apresenta desenvolvimento fisico e mental normal. Com esses aspectos
clinicos e radiograficos, somando-se o fato de que uma irma mais velha por parte de pai
também teria sido acometida pela mesma lesdo na infancia, definiu-se o diagndstico

como Querubismo.

Figura 3. A- Fotografia frontal Figura 3. B- Fotografia de perfil

Demonstrando a “aparéncia querubinica” Demonstrando a deformidade facial
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Figura 4. A- M4 oclusao dentaria. Figura 4. B- M4 oclusdo dentaria.

Fotografia da paciente na vista lateral esquerda. Fotografia da paciente na vista lateral direita.

Figura 4. C- M4 oclusdo dentaria. Figura 4. D- M4 oclusdo dentéaria.

Fotografia da paciente na vista frontal. Fotografia da paciente na vista oclusal.
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Figura 5. Radiografia Panoramica.

Areas radiolucidas multiloculares e altera¢io na posigdo dos dentes.

Figura 6. Radiografia Tele-frontal Figura 7. Radiografia Pdstero-anterior

Areas radioltacidas multiloculares bem definidas nas Aumento de volume nos quatro quadrantes
regides de angulo e ramo da mandibula maxilares



30

Discussao




31

Quanto a incidéncia dessa doenga, os autores sdo concordes em afirmar que se trata de
uma doenga rara’>"*'> 19 Esse fato pode ser comprovado pela pequena quantidade de
casos publicados na literatura, porém, acreditamos que muitos casos nao tenham sido
publicados pela falta de interesse daqueles que diagnosticavam e pela auséncia de
diagnosticos dessas lesdes pela caracteristica de seu curso clinico. Em recente pesquisa,
o gene responsavel pela querubismo foi descoberto e mapeado no cromossomo 4p16.3 e

nomeado SH3BP2 (SH3-binding protein)"'”.

As criancas acometidas sdo normais ao nascimento e permanecem sem alteragdes
clinicas e radiograficas até 14 meses a dois anos de idade, quando se inicia o aumento
simétrico mandibular. O crescimento 0sseo torna-se autolimitado numa idade de cinco
anos ¢ cessa de 12 a 15 anos. Na puberdade as lesdes comecam a regredir. O
remodelamento mandibular permanece pela terceira década de vida e ao final desta a

anormalidade clinica pode ser sutil®

. Os sinais e sintomas dependem da gravidade desta
condi¢do, variando de clinico ou radiologicamente sutil at¢ uma deformidade acentuada
acometendo a mandibula e maxila, podendo determinar obstrugdo respiratoria e perda
visual”. O Querubismo foi inicialmente descrito como uma doenca familial
acometendo a mandibula, porém casos isolados sem origem hereditaria tém sido
relatados®. Armnott® sugeriu um sistema de graduagio progressiva para as lesdes do
Querubismo: grau I, caracterizado por envolvimento de ambos os ramos ascendentes
mandibulares; grau II, por envolvimento de ambas as tuberosidades maxilares, assim
como ramos ascendentes mandibulares; grau III, por acometimento extenso de toda a

maxila e mandibula, exceto processos corondides e condilos. O acometimento maxilar

pode ser assimétrico.

Entre as principais lesdes que fazem diagnostico diferencial com o Querubismo estdo:
Lesdao Central de Células Gigantes Tumor Marrom do Hiperparatiroidismo, as quais

3)

22,23,24) - A
(@22:23.29) ¢istos e tumores odontogénicos™”’.

levam a uma alteracdo do metabolismo 0sseo
Sendo assim, recomenda-se observar a idade do paciente, as caracteristicas clinicas e
radiograficas, somados ao quadro histoldgico e se necessario for, dispor de exames
bioquimicos do sangue que excluam a hipotese de haver alteracdo nos niveis de célcio,

fosfato e fostatase alcalina.

Quando a doenga ocorre em pacientes mais velhos e de maneira unilateral, o diagnostico

¢ critico, pois, pode-se confundir o quadro com Displasia Fibrosa e outras lesdes de
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células gigantes. A importancia desse diagndstico diferencial ¢ com relagdo ao rumo
terapéutico que deve ser seguido, onde no Querubismo, embora pareca necessitar de
cirurgia, esse ndo ¢ o caso™ diferente de, por exemplo, na Lesdo Central de Células
Gigantes onde a curetagem ¢ a primeira indicacao terapéutica, seguida de excisao para

. . P 26.2
casos mais agressivos, de dificil controle®®*”.

Este caso relatado apresenta evolugdo clinica e achados radiograficos tipicos do
Querubismo. O diagnostico baseou-se na faixa etaria da paciente, na evolucao clinica da
lesdo, nos achados radiograficos e na historia familial. O tratamento, neste caso, foi
conservador, optando pelo acompanhamento ambulatorial da paciente até a estagnacao

do crescimento 0sseo.
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Devido as caracteristicas clinicas apresentadas pela paciente, a historia familial e aos
exames radiograficos realizados, conclui-se que a paciente ¢ portadora de Querubismo,
que se trata de uma doenga rara principalmente em mulher, e que por se tratar de uma
lesdo de causa ainda ndo muito bem definida a terapia ideal de tratamento nao pode ser
determinada mas acredita-se que a doenga possa regredir naturalmente no momento que

a paciente entrar na puberdade.
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