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RESUMO

O querubismo é uma doenga dssea rara da infancia que afeta os 0ssos gnaticos. Sem predilecéo racial,
acomete o0 sexo masculino duas vezes mais que o sexo feminino. Apesar de hereditéario, casos isolados
sdo mencionados na literatura revista. Para a obtencao do diagnéstico € importante o somatorio dos
exames clinicos, imaginolégicos, histéria familiar e exame histopatoldgico. Este trabalho relata um
caso tipico de querubismo em uma crianga de 8 anos, avaliada através de imagens tomograficas
computadorizadas.

Descritores: Querubismo. Tomografia Computadorizada de Feixe Conico. Maxilares.

ABSTRACT

Cherubism is a rare childhood bone disease that affects the gnathic bones. Without racial predilection,
it affects the male sex twice as frequently as the female sex. In spite of being hereditary, isolated cases
are mentioned in the literature reviewed. In order to make a diagnosis, the sum of all the clinical and
imaging exams, family history and histopathological exam is important. This article relates a typical

case of cherubism in an 8-year-old child, evaluated by means of tomographic images.
Key words: Cherubism. Cone-Beam Computed Tomography. Jaw.

INTRODUGAO

Por defini¢cdo, o querubismo é uma
displasia Ossea hereditaria rara,
autolimitante, que afeta os maxilares
bilateralmente, ocorrendo em criancas e
adultos jovens!?. Tem inicio em tenra
idade, progride até a puberdade e, a partir
dai, sofre remissdo  espontanea3.
Entretanto, apesar de ser hereditaria,
casos isolados tém sido mencionados na
literatura4. VariacGes raciais ndo foram
observadasb. Frequentemente, homens
sdo duas vezes mais afetados que
mulheres®.

O querubismo foi descrito pela
primeira vez em 1952 por Jones, Gerrie e
Pritchard’, ao relatar uma doenca que

afetava criancas e as deixava com aspecto
de querubins, devido ao aumento de
volume simétrico e bilateral da mandibula
e ao olhar fixo e com os olhos voltados
para cima, com exposicdo de um halo de
esclera esbranquicada abaixo da iris7.
Segundo Ongole, Pillai e Pai® (2003), o
termo querubismo ndo é adequado, uma
vez que a aparéncia das criangas afetadas
assemelha-se mais a anjos barrocos e néo
a gquerubins classicos.

As lesBes do querubismo podem
ser imperceptiveis clinicamente ou, até
mesmo, causar grandes deformidades
faciais, dependendo do tamanho e
extensdo das lesdes?”.
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Assim, o presente estudo visa
relatar um caso clinico de querubismo com
achados tomograficos numa crianca de 8

anos de idade, com o intuito de
estabelecer relagdes entre os elementos
observados na tomografia

computadorizada de feixe conico (TCFC) e
0s elementos conceituais presentes na
literatura, em busca de pontos de sintonia
ou desacordo entre essas fontes.

RELATO DE CASO

Apds a anamnese € 0 exame
clinico, um paciente do sexo masculino,
com 8 anos de idade, foi submetido a
exame imaginolégico tomografico da
maxila e mandibula, no qual foram obtidos
cortes coronais, sagitais e axiais. Exames
radiograficos extraorais, como a
radiografia panoramica e a cefalométrica
postero-anterior de Waters, também
foram realizados.

O paciente possuia fio ortoddntico
para ferulizacdo dentaria em ambas as
arcadas e apresentava-se na fase de
denticdo mista, apresentando dentes
deciduos em fase de rizélise, dentes
permanentes em fase de formacéo,
erupcdo e em fase de rizogénese
incompleta.
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Foram observadas lesbes
hipodensas expansivas, no sentido
vestibular, lingual, basal e alveolar,

multiloculares e bilaterais, nas regides do
corpo e ramo ascendente da mandibula e
processos coronoides (Figura 1).

Na maxila observou-se lesdes

bilaterais na regido de tuber. Verificou-se,
ainda, que a lesdo promoveu migracéo
dentaria dos elementos 28 e 38 e
descontinuidade de corticais, acarretando
comunicacdo bucosinusal bilateral.
Observou-se, também, velamento parcial
de ambos os seios maxilares, sugestivo de
sinusopatia inflamatéria (Figura 2). A
correlagdo entre o exame clinico e a
tomografia computadorizada de todos os
seios da face foi indicada para melhor
avaliacdo dos mesmaos.
As hipoteses de diagnéstico para 0 exame
imaginolégico foram querubismo,
ameloblastoma multicistico e tumor
odontogénico queratocisto. Indicou-se a
avaliacdo clinica dos resultados obtidos no
exame  tomografico para  melhor
elucidacdo do diagnostico e plano de
tratamento.

Figura 1: Imagem tomografica da mandibula mostrando lesGes multiloculares no corpo e ramo
mandibulares. (A) Vista panoramica. (B) Vista axial. (C) Cortes parassagitais da regido dos elementos 47
e 46, mostrando lesdes expansivas com septos.
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Velamento
do seio

Figura 2: Imagem tomogréafica da maxila mostrando lesdes bilaterais no tuber maxilar. (A) Vista
panoramica. (B) Vista axial. (C) Cortes parassagitais da regido do elemento 16 mostrando uma
comunicacao bucosinusal e o velamento do seio.

DISCUSSAO

A Organizacdo Mundial de Salde
(OMS) define o querubismo como uma
doenga que afeta exclusivamente 0s 0ss0s
maxilares. Entretanto, Neville9 menciona
a ocorréncia também em costelas e fémur,
sendo que antes dele Fonseca et al.l°
relataram um caso clinico com
acometimento do osso temporal, ndo
detectado  através de  radiografia
panoramica, mas visualizado através de
tomografia computadorizada.

O querubismo é considerado uma
doenca hereditaria autossémica
dominante’. Segundo Neville®, o gene
responsavel  pelo  querubismo  foi
descoberto e mapeado no cromossoma
4p16. O gene SH3BP2 nesse locus codifica
proteinas que aumentam a atividade de
osteoblastos e osteoclastos durante o
processo de erupgdo normal do dente.
MutacBes no gene SH3BP2 nesse locus
foram identificadas. Essas mutacfes levam
a ativacdo patoldgica de osteoclastos e
interferem na morfogénese da maxila e da
mandibula. Todavia, a patogénese

molecular ~do  querubismo  ainda
permanece pouco compreendida.
Segundo Suarez-Obando e Viasus? o
funcionamento anormal de osteoblastos e
osteoclastos leva a substituicdo de tecido
0sseo por matriz fibrosa e 0sso imaturo, o
gque ocasiona crescimento progressivo e
indolor da mandibula, conferindo aspecto
facial arredondado.

A expressividade do querubismo &
variavel em severidade. Normalmente
ocorre envolvimento bilateral da maxila e
mandibula. Na mandibula o sitio mais
comum da lesdo é no angulo, podendo
ocorrer propagagdo para 0 ramo € corpo
mandibulares. A expansdo dssea causada
pela lesdo produz ampliagdo dos angulos
da mandibula, sem, contudo, afetar os
condilos. Na maxila, observa-se desde
lesGes imperceptiveis até uma expanséo
arqueada das paredes anterolaterais do
seio maxilar, o que produz um aumento no
contorno da regido frontomaxilar e nasal,
juntamente com uma convexidade suave
ao longo da borda orbitaria inferior®.

42



As principais caracteristicas
clinicas do querubismo sdo o aumento
simétrico e bilateral da mandibula e
maxila, aumento de volume das bochechas
e olhos voltados para cima. Apesar da
auséncia de sintomatologia dolorosa, em
casos mais severos 0 grau de
acometimento pode acarretar
comprometimento funcional, além dos
prejuizos estéticos e  psicoldgicos'?.
Ongole, Pillai e Pai® mencionaram perda
precoce de dentes deciduos e auséncia de
germes de dentes permanentes.

O querubismo pode ocorrer
isoladamente ou pode ser componente de
uma sindrome, como a Sindrome de
Ramon. Uma vez que a principal
caracteristica clinica ¢ a tumefacdo na
face, frequentemente o cirurgido-dentista
€ o primeiro profissional a ser consultado.
Desse modo, é importante 0]
conhecimento das caracteristicas clinicas e
radiograficas dessa patologia por esses
profissionais?.

O exame histopatoldgico revela
numerosas células gigantes
multinucleadas dispersas num estroma de
células fusiformes mononucleares2,14.
Assim, o diagndstico diferencial deve ser
dado em relagdo ao hiperparatireoidismo,
tumor de células gigantes periférico e
lesdo central de células gigantes dos
maxilares!*. Niveis séricos normais de
célcio, fésforo e fosfatase alcalina
eliminam 0 diagndstico de
hiperparatireoidismo. O tumor de células
gigantes normalmente envolve a epifise de
0ss0s longos e a lesdo periférica de células
gigantes esta, usualmente, relacionada a
fatores locais da gengiva ou peridsteo.
Para alguns autores, o querubismo e a
lesdo central de células gigantes
apresentam aspectos histoldgicos muito
semelhantes e, devido a isso, 0s exames
clinico e radiografico sdo de grande

importancia para o diagndstico®.
Queiroz? conclui que o0s exames
complementares sdo geralmente

desnecessarios, uma vez que 0 aspecto
radiografico, as caracteristicas clinicas e a
anamnese sdo patognomaénicos.
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Radiograficamente, relata-se que o
epicentro da lesdo € sempre na regidao
posterior dos maxilares, no ramo da
mandibula ou na tuberosidade da
maxilal6. As lesBes apresentam contorno
regular, bem definido e, em alguns casos,
corticalizado.  Os  septos  internos
radiopacos conferem aspecto multilocular
as lesBes radiolicidas. Nos dentes
adjacentes a lesdo pode ocorrer
deslocamento acentuado dos dentes
deciduos e permanentes, reabsorcao
ocasional e esfoliagdo precoce dos
deciduos. Nas lesbes que acometem a
maxila, pode ocorrer invasdo do seio
maxilar®. Em concordancia as
caracteristicas radiogréaficas relatadas por
Waites16, o caso clinico relatado também
apresentou lesdes no corpo e ramo
mandibular e, na maxila, acometimento da
regido de taber. A migracdo dentaria foi
observada nos dentes 28 e 38.

As lesBes do querubismo podem
causar adelgagcamento do coOrtex e
obliteracdo do seio maxilarl0. Perfuracéo
do cortex pode ocorrer em alguns casos e
mudancas na denticdo sdo
frequentemente observadas. No caso
clinico apresentado verificou-se a
descontinuidade de corticais, acarretando
comunicacdo bucosinusal bilateral.
Observou-se, também, velamento parcial
de ambos os seios maxilares, sugestivo de
sinusopatia inflamatéria.

Pinheiro et al.®® mencionam que a
TCFC é 0 melhor exame diagndstico para
lesbes Osseas da maxila, permitindo ao
cirurgido-dentista avaliar com precisdo o
comportamento das lesbes e seu
relacionamento com as estruturas
adjacentes. Fonseca et al.'°, por sua vez,
sugerem que casos de querubismo sejam
estudados através de  tomografia
computadorizada, devido a possibilidade
de obtencdo de mais informagGes,
considerando-se a extensdo e
envolvimento dos 0ssos. No caso clinico
relatado, a tomografia computadorizada
possibilitou a identificagdo e a mensuracéo
da extensédo das lesGes, além de detectar a
descontinuidade das corticais na maxila,
gue levou a comunicagdo buco-sinusal.
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As lesBes do querubismo podem
ser classificadas baseadas no grau de
envolvimento dos ossos maxilares'’. No
grau 1, a lesdo esta confinada a regido dos
molares inferiores dirigindo-se para tras
em direcdo ao processo corondide. As
lesbes s@o normalmente simétricas e
raramente unilaterais. No grau 2, além do
observado no grau 1, as lesdes localizam-
se mais anteriormente na mandibula e h&
também envolvimento de ambas as
tuberosidades da maxila. No grau 3 ha
envolvimento acentuado de toda a maxila
e mandibula, exceto dos processos
condilares. Ramon e Engelbergl8
acrescentaram o grau 4 a classificacdo. No
grau 4, além do observado no grau 3, ha
envolvimento do assoalho da 6rbita,
levando a compressdo orbital. Assim,
baseado na descricdo desses autores, 0
grau de acometimento do caso clinico
relatado corresponde ao grau 2.

Por se tratar de uma doenca que
faz diagnostico diferencial com varias
outras, para se chegar ao diagndstico final
€ necessario somar o0s aspectos clinicos,
imaginolégicos,  histéria  familiar e
histopatoldgico2,°.

Ndo ha protocolo que defina o
melhor tratamento para o querubismo. O
tratamento dependera do curso clinico3.
Oliveira et al.® afirmam que qualquer
tratamento deve ser adiado caso ndo haja
comprometimento da estética e da
funcdo. A correcdo cirargica seria
aconselhada por motivos estéticos'®.

O progndstico da evolucdo do
guerubismo é favoravel, uma vez que as
lesbes tendem a estagnar na puberdade
devido, provavelmente, a atuacdo de
hormonios sexuais®.

CONSIDERACOES FINAIS

O grau de acometimento do caso
clinico analisado corresponde ao grau 2 de
Seward e Hankey!, no qual se observa
envolvimento das tuberosidades da
maxila, além da regido posterior da
mandibula e leve envolvimento do
processo corondide.

O paciente apresentou-se com
ferulizacdo nos dentes superiores e arco
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lingual na arcada inferior, para contencéo,
uma vez que havia possibilidade de perda
precoce de dentes deciduos. As lesdes do
querubismo eram  multiloculares e
apresentam-se bilateralmente. O caso
relatado enquadra-se em um caso tipico de
querubismo, pois confirma os elementos
tedricos revistos na literatura, como o
histdrico familiar, os aspectos clinicos e 0s
aspectos imaginologicos de bilateralidade
das lesBes, epicentro maxilar e mandibular
e aspecto multilocular das lesdes. A TCFC
mostrou ser um exame auxiliar importante
na avaliagdo da  extensdo do
acometimento da lesdo, proporcionando
dados mais precisos e adequados para o
planejamento do tratamento.
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