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Introducdo: O Querubismo ¢ uma displasia fibro-6ssea benigna, que acomete a maxila e
mandibula. Causando simetria bilateral, raramente acompanhada de sintomatologias, com curso e
tempo de movimentagdo Ossea e dentdria variada e individual, dependendo da historia familiar e
clinica. Objetivo: Revisar a literatura sobre a importancia do acompanhamento a longo prazo
com pacientes com diagnostico de querubismo e relatar um caso clinico dessa patologia para
exemplificar, enfatizando os aspectos clinicos, historia familiar e exames complementares.
Descricio do caso: Uma jovem sem historico familiar, com lesdes osteoliticas e insuflantes, nos

ramos, angulos e corpo da mandibula demonstrados nos exames complementares. Ao exame

Querubismo, Displasia Fibrosa Ossea,
Odontologia, Tomografia, Radiografia.

clinico apresentou-se ma oclusdo dentdria, alteracdo na visdo e assimetria dos globos oculares,
auséncia de elementos dentarios. A mesma iniciou o seu acompanhamento clinico aos 02 anos de

idades e continua em tratamento e controle clinico desta lesdo, totalizando 22 anos de caso
clinico. O tratamento proposto foi o acompanhamento odontolégico para observacdo da lesao,
bem como posterior tratamento cirtrgico, protético e ortodontico. Conclusdo: Com o presente
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artigo concluimos que o embora a presente patologia tem relatos descritos a muitas décadas, a
literatura ainda € escassa, principalmente no que se refere a importancia do controle prolongado,

que notamos ser imprescindivel sua proservagdo multidisciplinar.
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INTRODUCTION

O querubismo ¢ uma displasia fibro-dssea benigna, hereditaria
autossomica dominante que se manifesta a partir do primeiro ano de
vida até a puberdade. Acomete tanto a maxila quanto a mandibula,
sendo caracterizada pelo aumento simétrico e bilateral da regido
mandibular proporcionando aspecto de anjo Querubim ou Barroco, de
acordo com Carvalho et.al (2004)°. Geralmente ¢ assintomatico,
sendo lesdes rigidas e irregulares a palpagdo. Seu desenvolvimento ¢é
estabilizado na fase adulta com  posterior regressdo®.
Radiograficamente, ha multiplas lesdes radiolicidas e multiloculares
bem delimitadas visualizando expansio da cortical Ossea'. A
tomografia computadorizada pode ser considerada um método eficaz
para auxiliar no diagndstico desta doenga, pois ha diagnosticos
diferenciais como a lesdo central de células gigantes''. O querubismo
tem prevaléncia de aproximadamente 100% no sexo masculino, e de
50% no sexo feminino podendo variar a 75%. Na visao de
Obandoetal (2009)°, o crescimento exagerado dos ganglios
submandibulares pode ser um dos causadores do aumento facial.

Os sinais e sintomas provenientes do querubismo podem incluir a
alteragdo na visdo, audicdo e degluticdo, esfoliagdo prematura dos
dentes deciduos, reabsor¢do radicular, dentes flutuantes inclusos, ma
oclusdo. O curso e tempo de movimentagdo 6ssea e dentaria varia em
cada individuo, de acordo com sua histéria familiar e clinica. A
remodelagem dssea ocorre entre a segunda e terceira década de vida.
Ressalta-se que o individuo com querubismo possui suas habilidades
intelectuais e fisicas normais, nio afetando outra area do corpo
humano®. As caracteristicas histopatologicas mostram numerosas
células gigantes, apresentando também pequenos vasos sanguineos e
proliferagio de tecido conjuntivo fibroso’. O querubismo tem como
diagnostico diferencial o Tumor Central de Células Gigantes,
podendo diferenciar por meio da tomografia computadorizada,
bidpsia incisional e exames bioquimicos de valores séricos de calcio,
fosfatase alcalina e fosforo, eliminando também outras hipoteses,
como Tumor Marrom do Hiperparatireoidismo. Todas as lesdes
supra-citadas, sdo intra-Gsseas e histopatologicamente idénticas'>'*.
Ha poucos casos relatados até os dias atuais sobre o querubismo, e o
seu diagnostico ocorre por meio da analise clinica, imaginoldgica,
genética e histopatologica. Assim, fazem-se necessario enfatizar a
importancia de cada caso isoladamente assim como os métodos
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utilizados para amenizar as conseqiiéncias desta doenca. O objetivo
do presente estudo foi revisar a literatura sobre a importincia do
acompanhamento a longo prazo em pacientes com diagnostico de
querubismo e relatar um caso clinico dessa patologia para
exemplificar, enfatizando os aspectos clinicos, historia familiar e
exames complementares.

METODOLOGIA

O presenteartig of oirealizadopormeio de dados obtidosem fonts
secundariascomomonografias, dissertagdes, artigosindexados e livro,
tratando-se de umarevisdo de literatura. Foiutilizadopara a pesquisa
as base de dados BVS (Biblioteca Virtual emSaude), LILACS
(Literatura Latino-Americana ¢ do CaribeemCiénciasdaSaude),
SciELO (Scientific Eletronic Library onLine), PubMed, através das
palavras-chaves: Querubismo; Displasia FibrosaOssea; Odontologia;
Tomografia; Radiografia, de forma tunicaoucombinada, usando o
descritorbooleano"and"”. Foirealizado um levantamentoqualitativo de
trabalhos, iniciandocomumaanalise do titulo, seguida com avaliagdo
do resumo de cadatrabalhoselecionado. Posteriormente, foirealizado o
exame dos mesmosnaintegraobservando se fossempertinentespara a
escrita do presenteartigo.  Para tantoforamutilizado ospresentes

critérios de inclusdo: trabalhoque se refereaoquerubismo,
enfatizandoa  importanciada  proservacdo  prolongada  do
portadordadoenca, nosidiomasinglés, portugués e espanhol.

Posteriormente paraconfeccdo do presenteartigofoirealizado um
relato de casocom o intuito de exemplificar o controleprolongado de
umapaciente com querubismo.

REVISAO DE LITERATURA

O querubismo ¢ classificado como uma doenga hereditaria
autossémica dominante. De acordo com Neville et al. (2009), o gene
responsavel pelo querubismo foi descoberto e mapeado no
cromossoma 4pl16. O gene SH3BP2 tem como fungdo codificar as
proteinas que produzem uma maior atividade de osteoblastos e
osteoclastos durante o processo de erupgdo normal do dente’. Foram
localizadas mutagdes no gene SH3BP2, que ativam patologicamente
os osteoclastos e consequentemente interferem na morfologia da
maxila e da mandibula’. Ainda assim, a patogenicidade molecular do
querubismo se encontra em discussdo. Segundo Obando e Viasuset
al. (2009)°, a interacio dos osteoblastos e osteoclastos se torna
anormal, ocasionando a substituicdo de tecido dsseo por matriz
fibrosa e osso imaturo, o que acaba provocando um crescimento
progressivo e indolor da mandibula, dando aspecto facial
arredondado’. Pinheiro et al. (2014)'' mencionam que a tomografia
computadorizada de feixe conico ¢ o exame de melhor confiabilidade
para o diagnoéstico de lesdes Osseas da maxila, pois permite que o
cirurgido-dentista avalie com precisdo o comportamento das lesdes e
sua relacdo com as estruturas adjacentes. Mostrando-se de extrema
importancia para o diagnostico do querubismo, uma vez que
identifica a mensuragdo da extensdo das lesdes e também detecta a
descontinuidade das corticais’. Ja Fonseca et al. (2014)°, sugerem que
os casos de querubismo sejam estudados por meio de tomografia
computadorizada de feixe linear, para obtencdo de maiores
informagdes, considerando a extensdo e o envolvimento dos 0ssos.

A lesdo ndo afeta o desenvolvimento fisico e mental da crianga. Mas
pode haver interferéncias funcionais, estéticas e psicoldgicas devido a
evolucdo da doenca'’. A denticdo decidua e a permanente sofrem
alteracdes, como auséncia de elementos dentarios, desordem na
cronologia, formagdo, erup¢do e oclusdo dentéria'®. Na literatura
existem algumas terapias mencionadas como a utilizagdo da
calcitonina, que tem como fungdo a tentativa de frear o processo de
reabsor¢do dssea, mas ainda sem resultados concretos que sinalizem
sua efetividade no tratamento'®. A intervengio cirirgica também ¢é
lancada em casos de comprometimento estéticos, mastigatorios,
degluticio, visio e respiratorios'’. Mas, quando necessaria, ¢é
realizada apos a puberdade quando ocorre a autolimitagdo das lesdes,
contudo quando considerada grave, pode justificar o tratamento

cirtirgico precoce’. O acompanhamento a longo prazo do querubismo
se faz necessario para um posterior tratamento adequado, pois se trata
de uma doenga que possui diagnostico diferencial com outras lesdes’.
Desta forma é necessario somar aspectos clinicos, imaginologicos,
historia familiar e histopatologicos’.

Relato De Caso: Paciente sexo feminino, 24 anos de idade, parda,
apresentou aos dois anos de idade aumento bilateral progressivo e
indolor das bochechas, mno qual procurou assisténcia
médica/odontologica diagnosticando um quadro de querubismo, apos
a unido dos dados clinicos, imaginolégicos e histopatologicos (Figura
01).

Figura 1. Fotos frontal da face da paciente: na infincia (03 anos
de idade) (A) e na fase adulta (24 anos de idade) (B)

Atualmente, apresenta ma oclusdo dentaria, dentes flutuantes
inclusos, alteragdo na visdo e auséncia de elementos dentarios. O
exame fisico evidenciou deformidade facial caracterizada pelo
aumento bilateral e simétrico das bochechas, e infra orbital, notando-
se assimetria mais acentuada no globo ocular esquerdo. Em sua
historia familiar ndo foi relatado nenhum caso de querubismo (Figura
01 e Figura 02).

Figura 2. Fotos intra-orais atual da paciente com vista oclusal da
maxila (A) e mandibula (B), em oclusido com vista frontal (C),
lateral direita (D) e lateral esquerda (E)

A radiografia demonstrou lesdes osteoliticas e insuflantes, nos ramos,
angulos e corpo da mandibula, dando aspecto de dentes flutuantes.
Apresenta dentes ausentes, inclusos, microdonticos, diastemas
generalizados na regido da arcada superior, dentes girovertidos e
seios maxilares com extensdo alveolar (Figura 03). A tomografia
computadorizada (TC) apresentou multiplas lesdes 6sseas expansivas,
insuflantes e osteoliticas que determina ruptura da cortical e medular
ossea do corpo e ramos mandibulares, a maxila, paredes anteriores
dos seios maxilares e assoalho das oOrbitas bilateralmente,
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determinando compressdo e deslocamento do musculo reto orbitario
inferior, bem como proptoses anteriores de ambos os globos oculares
grau 1, de forma assimétrica, sendo maior a esquerda.

Figura 3. Radiografias cefalométrica (A) e radiografia
panorimica (B)

Figura 4. Cortes tomograficos plano frontal (A), axial (B) e
sagital (C)

Proeminéncia numérica de alguns linfonodos submandibulares, que
tem formato usual (Figura 04). A mesma encontra-se em tratamento
ortodontico devido a mal-oclusdo dentaria, controle estomatologico
semestral para avaliagdo do processo evolutivo do querubismo e
controle oftalmologico.

DISCUSSAO

O grau de severidade do querubismo ¢ variavel de acordo com cada
caso, assim como seus sinais. O angulo da mandibula ¢ o sitio onde
se mais encontra o envolvimento da lesdo, podendo se propagar para
o ramo e corpo mandibular. No presente caso, observou-se o
comprometimento acentuado da mandibula. As lesdes do querubismo
podem ocasionar uma reabsor¢do Ossea culminando em uma fina
camada de cortical dssea ou até mesmo o seu rompimento, e também
a obliteracdo do seio maxilar, no presente caso relatado, notou-se o
comprometimento da cortical 6ssea, mas uma expansdo dos seios
maxilares’”. No ponto de vista de Laskinet al. (2004), o tratamento
adequado do querubismo ¢ feito a partir de um conhecimento da
evolugdo natural da doenca ligado ao comportamento clinico de cada
caso individualmente. Juntando assim dados especificos e minuciosos
da historia familiar do portador’. Desta forma, foi acompanhado o
presente caso relatado, por meio da historia familiar do paciente,
exames clinicos e radiograficos, juntamente com histopatologicos.
Apresentando de acordo com a literatura o diagnostico tipico de
querubismo. Amottet al. (2004) sugeriram um sistema para classificar
em graus as lesdes do querubismo, classificando assim esta condi¢do
em grau I devido o envolvimento de ambos os ramos ascendentes
mandibulares; o grau II, envolvimento de ambas as tuberosidades
maxilares, assim como ramos ascendentes mandibulares; ¢ no grau
III, por acometimento extenso de toda a maxila e mandibula, exceto
os processos coronodides e condilos; os maxilares podem ser
acometidos assimetricamente. Ramon et al. (1986)adicionaram o grau
IV a classificagdo, onde além do que foi observado no grau 1ll, ha
envolvimento do assoalho orbital, levando a compressdo ocular. No
presente caso, notou-se o envolvimento do grau III, juntamente com
grau 1V. Raramente indicada a cirurgia para corre¢do da deformidade,
quando necessaria geralmente ¢ realizada apds a puberdade, quando
as lesdes se tornam autolimitantes’. Podendo ser justificada o
tratamento precoce, quando existe comprometimento estéticos e
funcionais graves’. Neste caso ha envolvimento funcional com
necessidade de intervencdo que sdo, cirtirgico para corre¢do do tecido
6sseo em algumas areas, bem como extragdes, tratamento protético,
ortodontico e oftalmoldgico causado pela compressdo orbitaria e de
nervo optico. O controle prolongado é de suma importancia em casos
de querubismo pois permite 0 acompanhamento do desenvolvimento
da doenca, que se mostra de evolugdo lenta, onde se estabiliza na
puberdade, para posterior indicagdes cirurgicas com controle e
acompanhamento®.

Consideracdes Finais: O querubismo ¢ uma doenca bem descrita
pela literatura, tendo uma repercussio tanto oral quanto na face como
um todo dos portadores. Ja ¢ descrito na literatura sua regressdo
espontdnea, contudo observamos uma escassez de artigos que
revisem a literatura com énfase no controle prolongado dos casos.
Outro ponto importante ¢ que os relatos de casos sdo poucos
frequentes na pesquisa literaria, notando dessa forma que o presente
trabalho relatou também um caso de uma paciente com ma oclusao
dentaria, dentes ausentes ¢ dentes flutuantes, além de alteragdo na
visdo, juntamente com a compressdo ocular do olho esquerdo,
causado pelas lesdes do querubismo. Notamos ser imprescindivel sua
proservagdo prolongada e multidisciplinar.
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