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QUERUBISMO: RELATO DE CASO E REVISAO DA LITERATURA
COM ASPECTOS IMAGINOLOGICOS*
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Querubismo é uma doenca 6ssea hereditaria ndo neoplasica caracterizada, clinicamente, por aumento indo-
lor bilateral da mandibula e maxilar em criancas, produzindo uma aparéncia querubinica. Pode ocorrer em
casos isolados ou em membros de uma mesma familia. Relatamos o caso de querubismo em uma menina
sem histéria familiar, com lesdes osteoliticas expansivas na mandibula e maxila demonstradas em exames
radiolégicos.

Unitermos: Querubismo; Doencas mandibulares; Radiologia; Tomografia computadorizada.

Cherubism: case report and review of the literature and imaging findings.

Cherubim is a non-neoplastic hereditary bone disease characterized by bilateral, painless enlargements of the
mandible and maxilla in children, producing the cherubic appearance. Cherubism may appear as an isolated
case or in members of the same family. We report the case of a girl without familial history of cherubism who

presented expansile osteolytic lesions in the mandible and maxilla, demonstrated by radiological exams.
Key words: Cherubism; Mandibular diseases; Radiology; Computed tomography.

INTRODUCAO

Querubismo é uma lesdo fibro-6ssea
hereditaria ndo neoplésica, histologica
mente semel hante ao granuloma de célula
gigante da mandibula, que compromete a
mandibula e a maxila de criangas, bilate-
ra e simetricamente, produzindo umaapa-
réncia querubinica®.

A doencafoi descritaprimeiro em 1933
por Jones'? e denominada de doenca mul-
tilocular familiar da mandibula, porém de-
pois que a sua natureza cistica foi invali-
dada, Jones et al.®® foram os primeiros a
usar o termo “querubismo”. Este éinapro-
priado, visto que as criancas com esta en-
fermidade apresentam-se com as caracte-
risticasfaciais de um anjo barroco e ndo de
um querubim classico, com aface infantil
de bochechas cheias® (Figural).
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E umadoencabenignarara, com heran-
gaautossomicadominante. Umavariedade
de outros nomes foi usada para descrever
esta condic¢do, incluindo displasia fibrosa
hereditéria ou familiar, tumor de célula
gigante bilateral e doenca multilocular fa-
miliar®. Aparentemente ha uma penetran-
cia de 100% em meninos e somente 50%
a70% em meninas®.

A avaliac&o histopatol gica evidencia
proliferacéo do tecido conjuntivo fibroso
contendo numerosas células gigantes mul-
tinucleadas™.

O diagnostico de querubismo éredliza-
do pelo exame histopatol égico e, princi-
palmente, pela evolucéo clinica, histéria
familiar e achados radiol 6gicos®.

Desde a sua primeira descricdo em
1933, cerca de 200 casos de querubismo
foram relatados na literatura®®.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, nove anos
de idade, manifestou aumento progressivo
eindolor das bochechas, iniciado ha cerca
de sete anos. Atualmente refere ma oclu-
sd0 dentéria e ansiedade devido a sua de-
formidade facial.

O examefisico evidenciou deformidade
facial caracterizada por aumento bilateral
e assimétrico das bochechas e infra-orbi-

Figura 1. Anjos barrocos de tipica face infantil, com
as bochechas salientes.

tal, mais acentuada a direita (Figura 2).
Notava-se ainda elevacdo do globo ocular
direito em relagdo ao lado contralateral.
N&o havia perda visual ou ateracdo de
movimentos oculares. N&o foram observa-
dos casos semelhantes na familia.

A radiografia demonstrou lesdes osteo-
liticas insuflativas nos angulos e ramos
mandibulares. N&o havia evidéncia de
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Querubismo: relato de caso e revisdo da literatura

Figura 2. Fotografia da paciente demonstrando a
deformidade facial (aparéncia “querubinica”).

Figura 3. Radiografia. Lesoes osteoliticas insuflati-
vas nos angulos e ramos mandibulares: aspecto de
“dentes flutuantes”.

pneumatizac&o dos selos maxilares. Asle-
sOes maxilares eram mal caracterizadas
neste exame (Figura 3).

A tomografia computadorizada (TC)
caracterizou-se por lesdes osteoliticas in-
suflativas, solidas, bilateramente, sendo si-
métricas nos angulos e ramos ascendentes
damandibula e assimétricas nos 0ssos ma-
xilares, com acometimento mais extenso a
direita, notando-se consegliente elevacdo
do assoa ho da 6rhita e auséncia de pneu-
matizacdo do seio maxilar ipsilateral. O
seio maxilar esquerdo estavadiscretamente
pneumatizado (Figura 4).

Realizou-se bidpsia da lesdio maxilar e
0 exame histopatol égico revelou presenca
demdltiplas células gigantes no interior de
tecido celular fibroso (Figura 5).
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Figura 4. Tomografia computadorizada em planos axial (A), coronal (B) e coronal com janela éssea (C).
Lesoes osteoliticas insuflativas sélidas, simétricas nos angulos e ramos ascendentes mandibulares e assi-
métricas nos 0ssos maxilares, com acometimento mais acentuado a direita, associadas a elevagéo do as-
soalho da érbita.
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Figura 5. Exame histopatoldgico.
Tecido conjuntivo fibroso contendo
numerosas células gigantes multi-
nucleadas. Nota-se ainda fragmen-
to 6sseo no material biopsiado.

DISCUSSAO

As criangas acometidas s80 normais a0
nascimento e permanecem sem alteragdes
clinicas e radiol6gicas até 14 meses a trés
anos de idade, quando se inicia 0 aumento
simétrico mandibular. O crescimento 6sseo
torna-se autolimitado numaidade de cinco
anos e cessa de 12 a 15 anos. Na puberda
de as lesdes comegam aregredir. O remo-
delamento 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 condicéo, variando de clinico ou ra
diologicamente sutil até uma deformidade
acentuada acometendo a mandibula e ma-
xila, podendo determinar obstrugéo respi-
ratoria e perda visua ®.

O querubismo foi inicialmente descrito
como uma doenca familiar acometendo a
mandibula, porém casos isolados sem ori-
gem hereditéria tém sido relatados™.

Arnott” sugeriu um sistemade gradua-
¢do progressivaparaas|esdes do querubis-
mo: grau |, caracterizado por envolvimento
de ambos os ramos ascendentes mandibu-
lares; grau |1, por envolvimento de ambas
as tuberosidades maxilares, assim como
ramos ascendentes mandibulares; grau I11,
por acometimento extenso de toda a ma-
xila e mandibula, exceto processos coro-
noides e condilos. O acometimento maxi-
lar pode ser assimétrico.

Radi ol ogicamente o querubismo carac-
teriza-se por lesdes osteoliticas insuflati-
vas, bilateralmente, na mandibula. Lesdes
precoces ocorrem no corpo posterior e no
ramo ascendente mandibular. As lesdes
maxilares podem ocorrer ao mesmo tem-
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po e as vezes ndo sdo identificadas preco-
cemente no exame radiogréfico devido a
sobreposi¢do dsseanestaregido. A destrui-
¢80 da cavidade alveolar pode deslocar os
dentes, produzindo um aspecto radiogra
fico definido como “dentes flutuantes’®.

Aslesdes maxilares sdo pouco caracteriza-
das no exame radiogréfico, notando-se
apenas uma hipopneumatizacdo do antro
maxilar, porém a TC evidenciamelhor es-
tas lesbes dsseas determinando o grau de
reducédo do antro maxilar e da elevacdo do
assoalho da drbita. A TC, contudo, de-
monstra lesdes precoces na mandibula e
maxila bilateralmente, o grau de acometi-
mento pela doenga e a natureza solida
destas |esdes dsseas®. O plano coronal da
TC também pode evidenciar a reducéo
vertical das dimensfes da orbita e o grau
de compressdo do nervo 6ptico™, Naado-
lescéncia as éreas liticas comegam a reos-
sificar, resultando em escleroseirregular®.

O exame histopatol 6gico revela proli-
feracdo do tecido conjuntivo fibroso con-
tendo numerosas cél ul as gigantes multinu-
cleadas. As lesbes mais antigas demons-
tram aumento de tecido fibroso, diminui-
¢80 do nimero de células gigantes e neo-
formacdo 6ssea. Os achados microscopios
raramente permitem um diagndstico espe-
cifico de querubismo naausénciadainfor-
magcdo clinica e radiol dgica™.

Laskin®? referiu que “o tratamento do
querubismo deveria ser baseado no conhe-
cimento da evolucdo natural da doenca e
no comportamento clinico de cadacasoin-
dividualmente”. A cirurgia para correcéo
de deformidades, portanto, é raramente in-
dicada. Se necessaria, a cirurgia € geral-
mente realizada apos a puberdade, quando

as lesBes sao autolimitadas, porém consi-
deracBes estéticas ou problemasfuncionais
graves podem justificar o tratamento pre-
coce”. Radioterapia tem sido realizada
€om sucesso, porém é desencorajada pela
possibilidade de retardo no crescimento da
mandibula, assm como osteo-radionecro-
se e indugdo de malignidade. Outros tra-
tamentos, como curetagem e uso de calci-
tonina, também tém sido realizados®.

Este caso apresenta evolugdo clinica e
achados radiol 6gicos tipicos do querubis-
mo. A TC mostra o extenso acometimento
maxilar e mandibular. O diagnéstico ba-
seou-se nafaixaetéria, naevolucgdo clinica
e nos achados imaginol égicos e histopato-
|6gicos. N&o ha histdria familiar, porém
esta condicdo pode apresentar-se em me-
ninas com querubismo, ja que a penetran-
cia neste sexo é de somente 50% a 70%.

Este artigo tem o objetivo de relatar um
caso ndo familiar de querubismo, além de
realizar revisdo da literatura, dando énfa-
se aos aspectos clinicos e imaginol 6gicos
essenciais no diagnostico especifico, visto
ser 0 exame histopatol 6gico isoladamente
insuficiente.
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