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QUERUBISMO: RELATO DE CASO

Cherubism: case report

O querubismo ¢ uma desordem Ossea hereditaria autossomica dominante que carac-

teriza-se pelo aumento indolor de volume da mandibula e maxila em criangas. A lesdao
inicia na infancia e desenvolve-se até a adolescéncia, quando paralisa seu curso e involui
na idade adulta. O diagndstico geralmente ¢ realizado por meio de exames radiograficos,
histolégicos, evolugdo clinica da doenca e hereditariedade. Relatamos um caso de um
menino de 11 anos que apresentava historia familiar positiva e aumento bilateral da face
progressivamente desde os dois anos de idade. Foi realizado o diagndstico de querubis-
mo baseado nos achados clinicos, radiograficos e do histérico familiar. O tratamento
proposto foi observacio da evolugao da lesdo e acompanhamento clinico e radiografico
até que ocorra o processo autolimitante e involutivo das estruturas ésseas envolvidas.

Palavras-chave: Querubismo. Doencas mandibulares. Radiologia.

ABSTRACT

Cherubism is an autosomal dominant hereditary bone disorder that is characterized by the

painless expansion of the mandible and maxilla in children. The disease begins in the chil-
dhood and grows until the adolescence, when it paralyzes his course and decreases in the
adult age. The diagnosis is usually accomplished through radiological exams, histological,
clinical evolution of the disease and hereditariness. We report a case of a 11 year-old boy
that presented positive family history and bilateral increase of the face progressively since
the two years of age. The diagnosis was made from the clinical and radiographic findings.
The proposed treatment was clinical and radiographic follow-up until the expected occur-
rence of the self-limitation process and involution of the bone structures involvement.
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INTRODUCAO

O Querubismo é uma desordem 6ssea hereditaria rara
e ndo neoplasica que afeta os maxilares. E transmitida por um
gene autossomico dominante, o qual foi recentemente localiza-
do'? no cromossomo 4p16.3, apresentando uma penetrincia de
100% em meninos e de 50% a 70% em meninas>*. No entanto,
a ocorréncia de casos isolados dentro de uma familia parece
determinar mutagdes espontineas™. A lesio nio esta presente
a0 nascimento, tendo seu infcio a partir do segundo ano de vida
da crianca, sendo autolimitante e involutiva na adolescéncia®’.

O querubismo caracteriza-se clinicamente por atingir
bilateralmente a maxila e mandibula promovendo um aumento
do volume das bochechas, fato que fez com que esta aparéncia
facial dos portadores da lesao fosse comparada aos querubins
renascentistas e/ou barrocos”®. O desenvolvimento da lesio é
lento e os sinais e sintomas dependem da severidade da doenga,
porém geralmente ¢ indolor.

E uma lesio que nio altera o desenvolvimento fisico
e mental da crianca®. Entretanto, pode ter repercussdes psico-
légicas, sociais, estéticas e funcionais, devido as deformidades
estruturais causadas pela evolucio da lesio’™.

Tanto a denti¢do decidua quanto a permanente sofrem
severos distarbios, podendo apresentar auséncias congénitas de
grupos dentarios, alteracGes na cronologia, formagio, erupgio
e oclusio dentaria® 63,

Quando as alteracGes estruturais da boca e face sdao
severas pode ocorrer um deslocamento da lingua para uma po-
sicdo mais inferior e posterior na cavidade bucal, ocasionando
assim dificuldade na respira¢do, distirbios do sono e até obs-
trucido aérea completa, sendo necessatia intervencao cirurgica
para garantir a respiracio da crianga'"'".

Radiograficamente difere de outras alteragoes Osseas
por apresentar lesdes radiolicidas bilaterais multiloculares na
mandibula e/ou maxila, geralmente acompanhadas por deslo-
camento dentario. Hssas lesdes radioldcidas podem se expandir
para maxila e ramos mandibulares mostrando uma aparéncia
classica de “bolhas de sabao” %3 A radiografia panorami-
ca e a tomografia computadorizada sio exames complemen-
tares que melhor identificam as caracteristicas imaginoldgicas
da lesao. Alteracoes radiograficas no assoalho da 6rbita, seios
maxilares e osso temporal saio menos freqiientes, mas ha casos
relatados na literatura®"'21% |

Histologicamente caracteriza-se por lesdo fibrosa que
contém numerosas células gigantes multinucleadas que apre-
sentam atividade osteoclastica, entretanto, nao sao evidenciados
nucleos atipicos, descartando-se a hipétese de malignidade’. O
querubismo ¢ dificilmente diferenciado de outras lesoes, tais
como granuloma de células gigantes, tumor de células gigantes,
tumor de hiperparatireoidismo, displasia fibrosa ¢ cisto ésseo
aneurismatico, devido as semelhancas histolégicas entre eles. O
que define o diagnéstico de querubismo sao os dados clinicos,
localizagio e evolugio da lesio, idade do paciente, caracteristi-

cas radiograficas e histéria familiar”! 6534,

A conduta frente aos pacientes com querubismo nio é bem de-
finida, porém o tratamento de escolha é proservagao e controle
do caso, uma vez que ha tendéncia de estabilizacdo da lesio na
adolescéncia e sua regressao na idade adulta.

CASO CLINICO

O paciente J.O.B.I§, sexo masculino, 11 anos de idade,

compareceu na Clinica de Odontopediatria da Universidade
Luterana do Brasil (Canoas/RS) apresentando aumento de vo-
lume facial progressivo e sem sintomatologia dolorosa iniciado
por volta dos 2 anos de idade.

Durante a anamnese constatou-se que ha relato fami-
liar de que um tio apresentou lesao semelhante na adolescéncia
e uma prima paterna apresenta as mesmas caracteristicas e alte-
ragbes faciais e estd sob acompanhamento em outro municipio
do estado.

No exame fisico foi observada presenca de deformi-
dade facial na maxila e mandfbula com projecao do olhar para
cima, bem como assimetria facial com maior volume no lado

esquerdo (Figura 1).

Figura 1. Fotografia do paciente demonstrando a deformidade facial

maxilar e mandibular, projetando o olhar para cima.

O paciente apresenta desenvolvimento fisico e mental
normal. A maie relatou auséncia visual no olho diteito, no en-
tanto, o globo ocular esquerdo é o que aparentemente apresen-
tava maior proeminéncia e alteracdo no movimento ocular.

No exame fisico intrabucal foi observada presenca de
diversas alteragdes na cronologia e seqiiéncia de erupgio dos
dentes permanentes, assim como na posi¢ao e oclusio denta-
ria (Figuras 2, 3 e 4). Alguns dentes deciduos apresentavam-se
com retenc¢do prolongada estando indicados a exodontia, po-
rém nao foram removidos para evitar a exacerbacio da lesdo e
uma possivel remogdo 6ssea que comprometesse ainda mais o
quadro clinico do paciente.

266 RGO, Porto Alegre, v. 54, n.3, p. 265-268, jul./set. 2006



Figura 2. Aspecto clinico do posicionamento dentario e oclusio do paciente.

Figura 3. Aspecto clinico da arcada superior.

Figura 4. Aspecto clinico da arcada inferior.

O exame radiografico panoramico mostrou lesoes
radioldcidas multiloculares extensas na mandibula, maxila e
grande alteracdo na posi¢iao dos dentes permanentes, assim
como agenesias dentarias (Figura 5). A incidéncia péstero-
anterior para mandibula evidencia o aumento de volume
devido ao comprometimento dos quatro quadrantes dos
maxilares (Figura 6).

Querubismo

Figura 5. Radiografia panordmica apresentando lesbes radiolucidas

multiloculares e alteragSes na posi¢do dos dentes permanentes.

Figura 6. Incidéncia PA evidenciando o aumento de volume nos quatro quadrantes

dos maxilares que confere ao paciente o aspecto caracteristico do querubismo.

CONCLUSAO

O Querubismo caracteriza-se por ser um tumor 6sseo

benigno raro que afeta criangas e jovens, provocando alteragoes
faciais tanto maxilares quanto mandibulares que tendem a para-
lisar na adolescéncia.

A conduta adotada frente ao querubismo geralmente
¢ expectante, uma vez que a lesdo tende a estabilizar na adoles-
céncia e regredir na idade adulta. Entretanto, na literatura sio
propostas algumas terapias como o uso de calcitonina que tem
como objetivo tentar paralisar o processo de reabsor¢io dssea,
porém ainda nao se obteve resultados conclusivos que possam
indicar essa terapia como rotina'>**. A intervencio cirtrgica
¢ indicada nos casos em que a estética esta fortemente com-
prometida, assim como as fun¢des de mastigacio, degluticio,
respiracdo e visdo. A utilizacdo da radioterapia parece ter re-
sultados satisfatérios, no entanto é desaconselhada devido aos
riscos de desenvolver osteorradionecrose e osteossarcoma e,
também, devido o fato de ser utilizada em criangas, podendo
retardar o desenvolvimento ésseo facial»'>¢.

No caso relatado, o menino estd sob acompanha-
mento clinico e radiografico desde que procurou o servico de
Odontopediatria na Universidade Luterana do Brasil, Canoas/
RS (aos 7 anos de idade), tendo-se observado que o curso da
doenga ainda estd em atividade, sendo claramente percebido
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pelas alteragdes faciais da crianca a cada rechamada e pelas to-

madas radiograficas de controle.
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