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Diagnostico de querubismo: relato de caso
de lesao rara em mulher

Cherubism diagnosis: a case report of a rare injury in woman

Querubismo diagnostico: reporte de un caso
de una lesion poco frecuente en la mujer
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Resumo

Querubismo é uma doenca autossémica dominante que se manifesta na infancia pela tumefacao bilateral dos angulos mandibulares e as
vezes maxila, deixando transparecer a esclerdtica, o que confere ao paciente o aspecto de querubim da arte renascentista. E fortemente
prevalente no sexo masculino, com apenas alguns casos descritos em mulheres. Como nédo existe tratamento especifico, a conduta do
profissional deve ser orientadora, no sentido de que o paciente possa conviver com o problema sem envolvimento psicol6gico
secundario até a idade adulta, quando se espera uma involugdo esponténea das lesdes Gsseas.

Descritores: Querubismo; Doencas Osseas; Osso e 0ssos.

Abstract

Cherubims is a rare autosomal dominant benign lesion characterized by bilateral symmetric painless enlargement of the jawbones in
young children, producing a cherublike facial appearance (aspect of renaissance art). Cherubims is strongly prevalent in males, with only
a few cases reported in women. There is no specific treatment and wait-and-see approach is preferred mode of therapeutic until
adulthood when can occur spontaneous regression.

Descriptors: Cherubims; Bone Diseases; Bone and Bones.

Resumen

Querubismo es una rara lesién benigna, una enfermedad autosémica dominante, que se caracteriza por el agrandamiento indoloro y
simétrico de los maxilares en nifios pequefios, produciendo una apariencia facial que se asemeja a los querubines pintados en el
renacimiento. Querubismo es fuertemente frecuente en varones, con so6lo unos pocos casos reportados en las mujeres. No existe un
tratamiento especifico. Con frecuencia si prefiere la evaluacion periddica del paciente hasta la edad adulta. Querubismo tiende a
involucionar en el transcurso de la pubertad.

Descriptores: Querubismo; Enfermedades Oseas; Huesos.
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INTRODUCAO

Querubismo € uma lesdo fibro-06ssea hereditaria
ndo neoplasica, histologicamente semelhante ao
granuloma de ceélula gigante da mandibula, que
compromete a mandibula e a maxila de criancas,
bilateral e simetricamente, produzindo uma aparéncia
querubinica’. A doenca foi descrita primeiro em 1933
por Jones’ e denominada de doenca multilocular
familiar da mandibula, porém depois que a sua
natureza cistica foi invalidada, Jones et al.® foram os
primeiros a usar o termo “querubismo”. Este ¢
inapropriado, visto que as criangas com esta
enfermidade apresentam-se com as caracteristicas
faciais de um anjo barroco e ndo de um querubim
classico, com a face infantil de bochechas cheias”.

E uma doenca benigna rara, com heranca
autossomica dominante. Uma variedade de outros
nomes foi usada para descrever esta condigéo,
incluindo displasia fibrosa hereditaria ou familiar,
tumor de célula gigante bilateral e doenca multilocular
familiar®. Aparentemente ha uma penetrancia de 100%
em meninos e somente 50% a 70% em meninas’. A
avaliacao histopatologica evidencia proliferacdo do Figura 3. Fotografia intrabucal — vista lateral direita
tecido conjuntivo fibroso contendo numerosas células
gigantes multinucleadas®. O diagndstico de querubismo
¢ realizado pelo exame histopatoldgico e,
principalmente, pela evolucéo clinica, historia familiar
e achados radiolégicos®. Desde a sua primeira
descricdo em 1933, cerca de 200 casos de querubismo
foram relatados na literatura®,

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, leucordema, com
treze anos de idade e que manifestou aumento
progressivo e indolor das bochechas, ma ocluséo
dentaria (Figuras 1 a 4) e ansiedade, devido a
deformidade facial.

Figura 4. Fotografia intrabucal — vista lateral esquerda

O exame fisico evidenciou deformidade facial
caracterizada por aumento bilateral e assimétrico das
bochechas e infraorbital, mais acentuada a direita
(Figura 5). Notava-se ainda elevacdo do globo ocular
direito em relacdo ao lado contralateral. N&o havia
perda visual ou alteracdo de movimentos oculares.

O exame radiografico demonstrou areas
radiolucidas multiloculares bem definidas nas regides
de angulo e ramo mandibulares (Figura 6), e diversos
dentes inclusos proximos as areas lesionadas. Havia
evidéncia de pneumatizacdo dos seios maxilares. Com
- esses aspectos clinicos e radiograficos, somando-se o0
Figura 1. Fotografia intrabucal - vista oclusal fato de que uma irma mais velha por parte de pai
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também teria sido acometida pela mesma lesdo na
infancia, definiu-se o diagnostico como querubismo.

Figura 5. Fotografia da paciente mostrando deformidade facial

— Sl

Figura 6. Radiografia ortopantomografica mostrando areas radioltcidas
multiloculares nas regifes do corpo, angulo e ramo da mandibula

JGZRE00a5g

Figura 7. Radiografia P.A. de mandibula mostrando a
deformidade do corpo e angulo da mandibula, bilateralmente
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DISCUSSAO

As criancas acometidas pelo querubismo séo
normais ao nascimento e permanecem sem alteracoes
clinicas e radiograficas até 14 meses a trés anos de
idade, quando se inicia 0 aumento simétrico
mandibular. O crescimento @sseo torna-se auto-
limitado numa idade de cinco anos e 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 condicdo, variando de clinico ou
radiologicamente sutil até uma deformidade acentuada
acometendo a mandibula e maxila, podendo determinar
obstrucéo respiratoria e perda visual®.

O querubismo foi inicialmente descrito como
uma doenca familiar acometendo a mandibula, porém
casos isolados sem origem hereditaria tém sido
relatados®. Arnott” sugeriu um sistema de graduacéo
progressiva para as lesdes do querubismo: grau |,
caracterizado por envolvimento de ambos 0s ramos
ascendentes mandibulares; grau Il, por envolvimento
de ambas as tuberosidades maxilares, assim como
ramos ascendentes mandibulares; grau Ill, por
acometimento extenso de toda a maxila e mandibula,
exceto processos coronoides e condilos. O
acometimento  maxilar pode ser  assimétrico.
Radiograficamente 0 querubismo caracteriza-se por
lesbes osteoliticas insuflativas, bilateralmente, na
mandibula. Lesbes precoces ocorrem no COrpo
posterior e no ramo ascendente mandibular.

As lesbes maxilares podem ocorrer a0 mesmo
tempo e as vezes ndo sdo identificadas precocemente
no exame radiografico devido a sobreposicdo Ossea
nesta regido. A destruicdo da cavidade alveolar pode
deslocar  os/dentes, produzindo um  aspecto
radiogréfico definido como “dentes flutuantes™. As
lesbes maxilares sdo pouco caracterizadas no exame
radiografico, notando-se apenas uma
hipopneumatizacio do antro maxilar®**,

Laskin®* referiu que “o tratamento do
querubismo deveria ser baseado no conhecimento da
evolucdo natural da doenca e no comportamento
clinico de cada caso individualmente”. A cirurgia para
correcdo de deformidades, portanto, é raramente
indicada. Se necesséria, a cirurgia é geralmente
realizada apds a puberdade, quando as lesdes sdo auto
limitadas, porém consideracdes estéticas ou problemas
funcionais graves podem justificar o tratamento
precoce’. Radioterapia tem sido realizada com sucesso,
porém é desencorajada pela possibilidade de retardo no
crescimento da mandibula, assim como
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osteoradionecrose e inducdo de malignidade. Outros
tratamentos, como curetagem e uso de calcitonina,
também tém sido realizados®.

CONCLUSAO

Aspectos clinicos, radiograficos e historia
familiar foram essenciais no diagndstico deste caso
familiar de querubismo, sendo proposta a conduta
profissional orientadora no sentido de conviver com o
problema até a idade adulta, guando se espera uma
involugéo espontanea das lesdes 0sseas.
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