Rev Inst Ciénc Saude
2008;26(2):254-7

Querubismo

: aspectos clinicos, radiograficos e terapéuticos*

Cherubism: clinical, radiographic and therapeutic aspects

Fernanda Maria Pirozelli de Oliveira**
Julio Cesar Cavasin Filho***

Claudio Costa****
Luciano Lauria Dib*****

Resumo

O Querubismo é uma doenca 6ssea rara, ndo neoplasica, de carater hereditario, que acomete
criangas com predilecdo pelo género masculino cujas caracteristicas clinicas s&o aumento da man-
dibula e maxila de maneira bilateral e indolor, que tende a progredir ate a puberdade, quando acon-
tece o processo de remissao espontanea. O tratamento para a doenga depende do curso clinico,
porém nao existe nenhum protocolo definindo qual é o melhor tipo de tratamento para cada caso.
Sendo assim, fica a critério do cirurgido-dentista avaliar o melhor procedimento para seu paciente.
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Abstract

The Cherubism is a rare nonneoplastic bone disease, with hereditary character, that appears in
children mainly of masculine gender. Clinically, the injuries are characterized by a bilateral
increase of the jaws, that tends to progress until puberty, when usually spontaneous remission
occurs. The treatment depends on the clinical development, however there is no protocol defining
what is the best procedure in each case, being the clinician’s criterion decisive for the treatment.
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ODONTOLOGIA

Introducao

O Querubismo é uma doenca rara de infancia, carac-
terizada por afetar a mandibula e maxila exclusiva-
mente, através de um aumento de volume bilateral des-
ses 0ssos. Raramente acompanhada de sintomatologia
dolorosa, séo firmes e rigidas a palpacgéo.

As lesbes variam em relagao ao seu tamanho e exten-
s&o, podendo ser clinicamente ndo aparentes até gran-
des destruicoes levando a deformidades faciais.

Quando bem extensas estas lesbes podem associar
problemas odontolégicos e funcionais.

A causa do Querubismo ainda permanece desconhe-
cida, embora seja sugeridas algumas hipoteses. Sendo
assim, ndo existe um protocolo definido sobre o trata-
mento especifico da les&o, embora se acredite que a le-
sdo regride naturalmente a partir do momento que a
crianca entra na puberdade.

Mesmo com essa hipdtese de regresséo espontanea,
muitos tratamentos tém sido estudados e sugeridos na
literatura, porém, para se definir um possivel tratamento,
o melhor € observar a historia natural da doenca de ca-
da paciente individualmente.

Revisao da literatura
Etiologia e patogénese

Jones, em 1933, foi 0 primeiro a descrever a doenca
Querubismo, inicialmente denominando-a de “doenca
cistica multilocular”. O Querubismo é caracterizado co-
mo uma displasia fibro-6ssea benigna, n&o neoplésica,
de origem genética, com carater autossémico dominan-
te hereditario®.

Existem casos onde n&o se revelou historia familiar, e,
além disso, a doenca, que tipicamente possui carater
bilateral, exibe casos onde ha comprometimento em
apenas um dos lados, sendo assim, foi sugerido que is-
SO ocorre devido a uma penetrancia incompleta ou no-
vas mutagdes>".

A etiologia do Querubismo ainda permanece desco-
nhecida, porém, acredita-se que um distlrbio de desen-
volvimento na formagao do mesénquima possa ser uma
possivel causa®.

Alguns pesquisadores acreditam que a etiologia do
Querubismo esta associada a algum gene ligado ao de-
senvolvimento dos 0ssos maxilares e mandibulares e
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concordam que as lesdes regridem espontaneamente
quando a criangas alcangam a puberdade. A razao dis-
so ainda nao foi estabelecida e a hipétese mais prova-
vel € que 0s hormonios sexuais diminuem a formacéo
de osteoclastos e normalizam a situagdo™.

Epidemiologia

Em relacdo a epidemiologia dessa doenca, as infor-
macdes sdo escassas e esta classificada como leséo
pseudo-tumoral da infancia de menor prevaléncia'.

O Querubismo € tido como raro, por exemplo, entre
1933 até 1975, pouco mais de 40 casos foram descritos
em todo o mundo?.

Aspectos clinicos

Clinicamente o Querubismo se caracteriza por uma
expansdo da mandibula e maxila bilateral com auséncia
de dor, resultando num aumento da face e retragcao das
pélpebras que dédo aspecto de que os olhos estdo volta-
dos para cima. E mais comum em criangas do género
masculino entre trés e quatro anos de idade. Seu maxi-
mo desenvolvimento ocorre aos nove anos'.

Na mandibula geralmente ha lesdo no angulo até o
ramo ascendente e corpo de mandibula, na maxila aco-
mete geralmente as tuberosidades, podendo envolvé-la
por completo.

O tamanho das lesées varia de caso para caso, des-
de bem pequenas ate envolvimento massivo do(s) os-
so(s) e, apds a puberdade a lesdo ndo aumenta e con-
forme o paciente fica mais velho, a leséo tende a se
normalizar’.

As lesbGes do Querubismo séo firmes e rigidas a pal-
pacdo e podem estar acompanhadas de linfoadenopa-
tia cervical™.

De acordo com a severidade da lesdo, pode haver
um comprometimento bucal e sistémico do paciente co-
mo, auséncia de germes de permanentes, esfoliagao
precoce dos deciduos, disturbios oculares, obstrucdo
respiratoria e prejuizo da audicao™.

Além dessas alteracoes, deformacdes no palato,
erupcdo anormal dos permanentes, impaccéo dental le-
vando a ma-ocluséo, reabsorcao radicular em deciduos
e permanentes também podem ser encontradas™.

Aspectos radiograficos

Ao exame radiogréafico sao observadas multiplas le-
sOes radiolucidas e multioculares, raramente unilocula-
res, de limites bem definidos, com expanséo da cortical
0ssea de maneira simétrica, dando aspecto de “bolha
de sabao™.

Quando o processo coronoide esta afetado, nao se
encontram areas de radioluscéncia nos condilos™.

As lesbes maxilares podem aparecer ao mesmo tem-
po, porém nao séo detectadas radiograficamente por
causa da sobreposicdo dos seios maxilares e da cavi-
dade nasal, levando a um erro de diagndéstico™.

Em muitos casos € possivel observar deslocamento
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dental e impaccédo de dentes com aspecto de “dentes
flutuando” dentro das areas radiolucidas. FreqlUentemen-
te o canal mandibular encontra-se deslocado para baixo
e 0s seios maxilares se encontram opacificados, condi-
¢80 que volta ao normal quando a doenca regride™.

Com a idade adulta, essas lesdes se tornam semi-mi-
neralizadas e 0s 0ssos fica com aspecto de “vidro des-
polido™®,

Aspectos histologicos

O quadro histolégico do Querubismo e classico, com-
posto basicamente de um tecido conjuntivo fibroso hiper-
plasico e denso, composto de células benignas espinho-
sas, fibroblastos e proliferagédo de células gigantes multinu-
cleadas, onde ainda pode ocorrer discreta infiltragéo, de-
posito de hemosiderina e aglomerado de pericapilares.

Esse aglomerado é uma caracteristica considerada
como sendo patognomdnica do Querubismo, porém a
sua auséncia ndo exclui o diagnéstico da lesao®.

As caracteristicas histolégicas do Querubismo séo
semelhantes as das Lesbes Centrais de Células Gigan-
tes que por sua vez s&o idénticas ao Tumor Marrom do
Hiperparatiroidismo, entretanto, parece que o estroma
no Querubismo € organizado de maneira mais frouxa®*.
Porém a distincdo do Querubismo para Les&o Central
de Células Gigantes e do Tumor Marrom do Hiperparati-
roidismo, apenas pela anélise histoldgica € praticamen-
te impossivel®.

Exames complementares

Para o perfeito diagndéstico da leséo, além dos aspec-
tos clinicos, sdo necessarios outros exames, Como a ra-
diografia panoramica, a tomografia computadorizada,
devido a melhor precisdo desse e a ressonancia mag-
nética para observar tecidos adjacentes a lesao’.

Os exames bioquimicos do sangue, como fostatase
alcalina, calcio sérico e fésforo sérico, ajudam a excluir
diagnosticos de Tumor Marrom do Hiperparatiroidismo
e Lesdo Central de Células Gigantes®.

Tratamento

Com relagdo ao tratamento, ndo existe um protocolo
definido™. O tratamento da lesdo deve ser baseado no
curso natural da doenca e no comportamento clinico de
cada individuo®.

O tratamento cosmético, a curetagem associada a
extragc&o dentaria, a curetagem associada a contorno
da cortical e o tratamento expectante séo citados na
literatura®.

O tratamento cirdrgico radical ndo € o ideal, ja que as
lesbes tendem a regredir e as cirurgias cosméticas de-
vem ser postergadas até atingir essa fase™.

O uso da calcitonina tem sido estudado, porém, nédo
€ um método eficaz no tratamento do Querubismo e a
lipoaspiragcdo também € tida como uma novidade no
tratamento dessa doenca'.

Antigamente, a radioterapia era usada com sucesso
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nesses casos, mas atualmente esse método caiu em
desuso por causa do potencial de malignizagédo dessa
lesdo, do risco de osteoradionecrose e do atraso no de-
senvolvimento das estruturas 6sseas™.

Discussao

Descrito pela primeira vez em 1933, por Jones, o
Querubismo foi assim chamado pelo aspecto que seus
portadores apresentavam, semelhante aos anjos Queru-
bins do Renascimento®®.

Quanto a incidéncia dessa doenca, 0s autores sao
concordes em afirmar que se trata de uma doenca ra-
ra*¢72 Esse fato pode ser comprovado pela pequena
quantidade de casos publicados na literatura, porém,
acreditamos que muitos casos nao tenham sido publi-
cados pela falta de interesse daqueles que diagnostica-
vam e pela auséncia de diagnosticos dessas lesdes pe-
la caracteristica de seu curso clinico.

De acordo com a revisdo de literatura, o Querubismo
se classifica como uma doenca éssea ndo neoplasica,
com carater hereditario, autossémico dominante?®, que
estaciona e tende a uma recuperacéo espontanea a
partir da época da puberdade.

A descricao clinica entre os autores refere que nessa
doenca, observa-se um aumento de volume bilateral em
ramo e angulo de mandibula e/ou tuber da maxila™*,
porém, existem variacdes onde apenas um lado da
mandibula e a maxila por completo, encontram-se atin-
gidos, levando a uma complexidade maior para se fe-
char o diagndstico de Querubismo, ja que saem das ca-
racteristicas clinicas cléassicas observadas nessa doen-
ca. Radiograficamente observa-se um quadro onde as
lesGes osteoliticas apresentam-se como lesées radiolu-
cidas, multiloculares, multiplas e bem definidas®"”. O
quadro histolégico do Querubismo consiste em um teci-
do fibroso proliferativo com células gigantes multinu-
cleadas e em alguns casos pode exibir depdsitos eosi-
nofilicos ao redor de pequenos vasos por toda a le-
sao%". Esse exame ndo da diagndstico definitivo e exa-
to, pois na verdade, o0 que se enxerga € um quadro de
reabsorcédo Ossea e reposicao fibrosa, inespecifico,
observado em outras lesdes osteoliticas, tal qual, a Dis-
plasia Fibrosa Ossea.

Entre as principais les6es que fazem diagndstico dife-
rencial com o Querubismo estdo: Lesdo Central de Cé-
lulas Gigantes Tumor Marrom do Hiperparatiroidismo,
as quais levam a uma alteracdo do metabolismo 6s-
seo®¥?! cistos e tumores odontogénicos™. Sendo assim,
recomendamos observar a idade do paciente, as carac-
teristicas clinicas e radiogréaficas, somados ao quadro
histolégico e se necessario for, dispor de exames bio-
quimicos do sangue que excluam a hipotese de haver
alterac&o nos niveis de célcio, fosfato e fostatase alcali-
na. Quando a doencga ocorre em pacientes mais velhos

e de maneira unilateral, o diagndéstico € critico, pois, po-
de-se confundir o quadro com Displasia Fibrosa e ou-
tras lesbes de células gigantes. A importancia desse
diagnéstico diferencial € com relagdo ao rumo terapéu-
tico que deve ser seguido, onde no Querubismo, embo-
ra pareca necessitar de cirurgia, esse ndo e o caso® di-
ferente de, por exemplo, na Lesdo Central de Células
Gigantes onde a curetagem é a primeira indicacéo tera-
péutica, seguida de excisdo para casos mais agressi-
vos, de dificil controle®®.

O melhor tratamento ainda nao foi definido™, mas po-
de-se observar que varias op¢des foram sugeridas pe-
los autores. O tratamento expectante visa a regressao
espontanea da lesdo', sendo que o ideal seria acompa-
nhar o curso clinico da lesé@o até sua regressao natural.
Apesar disso, observamos que, em alguns casos publi-
cados, havia sido feito algum tipo de intervencéo, prin-
cipalmente apds a puberdade ' com o tratamento ci-
rdrgico conservador. Esse tratamento visa a correcéo
do defeito estético causado pelas lesbes através do re-
contornamento dos ossos afetados'*. Alguns autores
indicam que a cirurgia deva ser feita preferencialmente
apos a puberdade™™ enquanto que outros relatam que
ao realizar esse procedimento durante o periodo de
crescimento das lesdes, estas tém seu crescimento ati-
vo diminuido e regeneracao ossea estimulada®.

O tratamento cirdrgico radical®, também foi citado,
embora a remoc&o completa da lesdo ndo seja neces-
saria nesses casos.

Apesar de pensamentos antagbnicos com relagédo a
melhor terapia, em toda a revisdo, notamos que 0s auto-
res indicam algum procedimento cirdrgico, seja qual for
a idade do paciente, se este apresentar algum compro-
metimento funcional, estético e psicolégico de importan-
cia*'®, sendo assim, caso haja somente comprometi-
mento leve de funcéo e estética, qualquer tratamento ,
na nossa concepgéo, deve ser postergado.

O progndstico dessa doencga é considerado favora-
vel” embora um caso onde uma crianga foi a ébito tenha
cido citado™.

Conclusoes

O Querubismo ainda néo foi completamente com-
preendido e sendo assim, um tratamento especifico, se-
ja curativo ou de prevencéo, ainda ndo pode ser
definido.

Por ser uma doenca que faz diagnoéstico diferencial
com muitas outras, € importante somar os aspectos cli-
nicos, histolégicos e radiogréaficos, histéria familiar e
acompanhamento clinico de cada caso para se chegar
a um diagnostico definitivo.

Seu prognostico é considerado bom em raz&o da
possibilidade de ocorrer uma remissdo espontanea da
leséo.
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