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QUERUBISMO

[4

SINOPSE

Nove casos de querubismo foram
estudados e acompanhados. O exame
histolégico pode ser conclusivo, em al-
guns casos, mas €& necessério grande
experiéncia. Sob o ponto de vista pra-
tico, para um diagnédstico corréto, é
indispensavel a valorisagdo de um es-
tudo conjunto clinico, radiografico e
histolégico.

Em 1933 Jones (22) estudou a
batisou de querubismo uma lesdo de
origem genética que afeta bi-lateral-
mente a mandibula ou mandibula ¢
maxila, alterando profundamente a ar-
quitetura 6ssea com repercussdo mais
ou menos acentuada no facies. As-
sociou a aspecto da face do paciente
e principalmente seu olhar, com “que
rubim”, imagem criada pelos pintores
da Renascenga, para representar pe-
quenos anjos, como por exemplo no
quadro de Botticeli-Madona do Livro,
e no quadro de Miguel Angelo — /.
Sagrada Familia, num menino & di-
reita.

No Brasil Bertelli (4) estudou o
“facies querdbico” na obra do Aleiji-
dinho.

A apresentagdo e discussdo des-
tes casos tem dois objetivos:
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a) chamar a atengéo de que a fre-
quéncia do querubismo deve
ser maior do que poderia se
inferir dos casos publicados.

b) mostrar a necessidade de um
estudo integrado, clinico, ra-
diolégico, histopatoldgico e ci-
rurgico, como uma maneira de
errar menos hos casos de pa-
tologia 6ssea.

ASPECTO CLINICO

Inicia-se na infancia, em geral aos
trés ou quatro anos, muitas vezes pas-
sando desapercebido, por pouca inten-
sidade, desleixo ou pouca cultura dos
familiares, pois néo apresenta sinto-
mas.

Os casos mais precoces foram
descritos iniciando-se aos 18 meses,
mais ou menos (22). A lesdo aumenta
com o crescimento da crianga estacio-
nando e mesmo regredindo ao atin-
gir a puberdade, embora a regressdo
ndo seja total. Num dos casos rela-
tado por Seward e Hankey (35) a pa-
ciente ndo notou mais aumento das le-
sOes apds atingir 15 anos e meio. Por
outro lado um dos casos relatados por
Burland (9) a lesdo manteve o mes-
mo tamanho, no periodo em que o pa-
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ciente tinha 4 aos 16 anos, passando
a crescer apos esta idade. Nesse caso
havia acentuada assimetria das lesdes,
apresentanda apenas o olho D. a ele-
vagdg que as vezes se observa.

EXAME CLINICO:

Ao exame clinico, o paciente a-
presenta massas duras, indolores,
mais ou menos simétricas, principal-
mente na mandibula, regié9 do ramo

ascendente, podendo se estender por.

toda a mandibula, maxila mais rara-
mente atingindo os molares, como no
caso de Topazian e Gostich (39).

A mucosa oral apresenta-se inte-
gra na imensa maioria dos casos, em-
bora nos dois casos apresentados por
Small e Young (37) havia “epulis do
tipo gigante celular na gengiva”.

Comumente observa-se ma posi-
¢éo dos dentes e auséncia de alguns,
embora na maioria dos casos alguns
destes dentes que faltam na arcada
estejam inclusos. E preciso atentar
para que as alteragdes dentarias sédo
secundérias as alteragbes Osseas. (14)

A queixa principal e quase sem-
pre Unica é a deformagdo da face.

Como a aparéncia clinica depen-
de da area de envolvimento da mandi-
bula ou maxila, severidade de envol-
vimento e idade do paciente (9) e co-
mo o “olhar para o paraiso” é bas-
tante incomum, algumas vezes a lesdo
€ descoberta acidentalmente ao raio
X.

ASPECTO RADIOGRAFICO:

As lesdes Osseas produzidas pelo
querubismo apresentam imagens ra-

diolicidas do tipo cistico, multilocu-
lares, localizadas em ambos os lados
do osso mandibular e mais raramente
também na maxila, algumas vezes com
comprometimento sinusal.

As lesdes se assemelham as ima-
gens descritas do tipo de favos de
mel e bolhas de sabao.

Estendem-se habitualmente pelo
corpo e ramo do mandibular envol-
vendo a apofise ou processo coronoi-
de, respeitando apenas a cabega do
condilo. Medialmente envolvem o osso
até a porgéo distal do canino, respei-
tando as regides sinfisarias e para-
sinfisarias.

Séo lesGes do tipo expansivo, que
deformam o osso. A cortical externa ¢
a que mais se expande, particularmen-
te nas regides de molares e angulo
mandibular, decorrendo dai o aspecto
clinico caracteristico. Em alguns ca-
sos podemos inclusive notar a ex-
pansdo da cortical basal.

O conteido das lesbes osseas
apresentam trabeculado e septagoes
irregulares que vdo desde a aparén-
cia discreta e fina, até as imagens de
trabeculado grosseiro, espessado e
irregular, com 4reas escleréticas bem
marcadas dentro do padrdo multicis-
tico (figs. 2 e 11)

Também €& comum verificarmos
méa posigdes dentarias, inclusbes di-
versas e auséncia de dentes.

Quando ha envolvimento direto
de dente, muitas vezes constata-se
auséncia de l&mina dura.

HISTOPATOLOGIA:

Para Gorlin (14) o querubismo a-
presenta um quadro histologico ca-
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racteristico o que é negado por Wal-
dron (41), Khosla e Korobkin (23), Law-
rence, Nogrady e Cloutier (27) e Lu-
cas (28). Para Spouge (38) nos esta-
gios iniciais é indistinguivel da lesédo
central de células gigantes. Shafer,
Hine, e Levy [36), Gorlin (14), Ramon,
Berman e Bubis (33), observaram au-
mento de colageno em torno dos ca-
pilares e Hamner (16) concluiu que a
presengca de coldgeno perivascular &
considerada de valor diagnostico no
querubismo, o que foi confirmado por
Kramer (24). :

O quadro histolégico apresenta
um componente conjuntivo frouxo,
com zonas onde as células podem se
agrupar ‘“em redemoinho”. Outras zo-
nas sdo bem vascularizadas com nu-
mero varidvel de células gigantes.

Possivelmente nas formas iniciais
haja predominio do componente de
células gigantes e nas mais antigas,
predominio do componente fibroso.

Quadros mais fibrosos tem sido
confundidos com fibroma entre outras
lesdes. E o quadro com células gi-
gantes com granuloma reparador de
células gigantes, hiperparatireoidismo
e até com o tumor (verdadeiro) de
células gigantes.

A diferenciagdo com hiperparati-
reoidismo & facil, desde que haja ma
- terial mostrando cortical-periosteo. No
hiperparatireoidismo, como se sabe,
h& ativa reabsorgdo 6ssea ao nivel
do periésteo. No querubismo a reab-
sorgdo faz-se ‘‘de dentro para fora”
de modo que a cortical pode se tor-
nar extremamente delgada e mesmo
desaparecer, em pequenas areas, mas
sempre reabsorvida pela face interna

A presenga de trabéculas 6sseas

no interior da lesdo tem sido nega-
da. No entanto observamos isso. (fig.
15).

GENETICA

Desde a primeira cumunicagéo
de Jones (22) percebeu-se um padrdo
genético. Posteriormente Anderson,
McClendon e Cornelius (2) revisaram
65 casos de querubismo, concluindo
que existe um gen dominante com pe-
netragdo de quase 100% em homens
e entre 50 e 70% em mulheres. Sal-
zano e Ebling (34) descreveram uma
familia na qual 5 individuos apresen-
tavam querubismo. As informagdes
obtidas envolveram cinco geragdes
num total de 95 individuos, 23 dos
quais examinados. Concluiram que a
afecdo nesta familia estava provavel-
mente condicionada por um gen do-
minante autosomal com expressivida-
de variavel.

Bertelli (4) examinando uma fa-
milia mineira encontrou cinco casos
de querumismo, mostrando seu com-
portamento genético.

DISCUSSAO:

A maioria dos casos de queru-
bismo mal diagnosticados s&o devidos
a exame incompleto: o radiologista
analisa apenas as radiografias, o pa-
tologista apenas as laminas, restando
ao cirurgido ou acertar baseado no
seu conhecimento ou operar sem sa-
ber o que. A melhor maneira de acer-
tar o diagnédstico é estudar a historia
clinica e radiografias no momento de
interpretar as laminas. O exame his-
tolégico é obrigatério. Talley (40

R. Fac. Odont. P.A.
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apresentou um caso de menino com
aspecto clinico e radiografico de que-
rubismo, cuja mée apresentava lesGe-
bi-laterais de mandibula compativeiz
com querubismo. Mas o histopatcl:
gico mostrou tratar-se de um fibron:
cementificante. Lachar e col. (25) ¢
latam o caso de trés irm8os com Ic
soes bi-laterais, historia clinica e ra-
diografica de querubismo, descrigdo
histolégica compativel com o quadro
de querubismo, mas que foi diagnos-
ticado pelo patologista como fibroma
néo ossificante. Lachar e col. néo
consideraram o exame histopatologi-
co, descrevendo 0s Casos como que-
rubismo, acertadamente, na nossa
opinido. Isso mostra a necessidade do
patologista receber uma boa histéria
clinica e radiografica, junto com o
material a ser examinado.

Dechaume e col. (10) revisaram
45 casos ndo encontrando nenhum
com manchas pigmentadas na pele.
Néo obstante McCilendon (29), Seward
e Hankey (35) e nosso caso da fig.
10 apresentavam manchas pigmenta-
das na pele. Essa paciente era epils-
tica, o que possivelmente também
ocorria com o paciente de Seward e
Hankey (35). Bertelli (4) estudando
uma familia mineira, constatou 5 ca-
sos de querubismo concomitantemen-
te com epilepsia.

Nos nossos pacientes operades

antes da puberdade, aparentemente,
ndo houve vantagem, pois as lesdes
continuaram a crescer.

No caso relatado por Waidron {43),
operado duas vezes, a les@io conti-
nuou crescendo. Também Small e
Young (37) tiveram a mesma experi-
éncia. Nos casos operados antes da
puberdade e acompanhades por nos,
as iesdes continuaram crescendo, nao
havendo, nesses casos, vantagens
com a realizagdo da cirurgia.

TRATAMENTO

As formas leves ndo requerem
tratamento (26). A tendéncia é a di-
minuicdo da deformidade apés a pu-
berdade, embora lentamente. Antes
da puberdade € discutlvel se a cirur-
gia pode trazer vantagens, salvo nos
casos graves em que fungdes como a
respiragéo, degluticdo e fonagéo, co-
mo no caso n.° 1 de Hamner e Ket-
cham (16), estejam comprometidas.

Nos 9 casos que tivemos a opor-
tunidade de estudar e que estamos
acompanhando, a cirurgia conserva-
dora realizada em trés, antes da pu-
berdade, ndo trouxe, aparentemenio,
vantagens, pois a {es@0 continuou
crescendo. £Em dois casos operados
com finalidades cosméticas em paci-
ente de 15 e 19 anos, os resuitados
foram bons.
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SYNOPSYS

Nine cases of cherubism have
been studdied with follow up. Histo-
logic examination can be conclusive,
in scme cases, but a large experience

L4

on the part of the examiner is neces-
sary.

For a correct diagnosis in ihe
every day practice, a Joint clinical,
radiologic and histologic study is in-
dispensable.

FIG. 1

Irmédos Jodo e Jureno.

Caso dos Frofessores Jodo E. Wagner e Wilson Tupinambé.
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FIG. 2 FIG. 3

an

e~ 7 “Caso
‘ Nathan Goldemberg

Radlogratia de Jodo

FIG. 4

Menina de 8 ano. Nota: a face “em
Lua Cheia”. Caso do Dr. Nathan
Goldemberg

R. Fac. Odont. P. A, 15/16/17: 23-34, 1974/75/76
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Radiografia do paciente da fig. 3.

FIG. 6 AG. 7

Irm#os Rosa. Caso dos Professores Icléo Faria Souza e Celso Cauduro
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FIG 9

Radiografia dos Irméios Rosa
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FiG. 10

Marli, 15 anos Radriograria de Maril

Osso cortical sendo reabsorvido. Num Tecidos conjuntivo rico em pigmento
conjuntivo rico em pigmento hemadtico. hemdtico e células gigantes, tendo no
Numerosas células gigantes. centro faixa fibroca.
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FIG. 14

Grandes lagos sanguineos, hemacias es. Restos de trabéculas 6Osseas ainda ndo
travasadas, células gigantes, pigmento reabsorvidas num conjunto ora
hemético. fibroso, ora mais celular.

Raras células gigantes.
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