Querubismo: Aspetos clinicos, radiograficos e terapéuticos —
Descricao de caso clinico
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Introducao Discussao

O Querubismo foi descrito pela primeira vez em 1933 por William Jones devido a face redonda O Querubismo foi inicialmente descrito como uma doenca familiar, porém casos isolados sem
caracteristica e olhar no sentido ascendente, semelhante aos anjos querubins do Renascimento. Trata- origem hereditaria tém sido relatados!?. A etiologia é desconhecida, embora vérios autores sugiram a
se de uma patologia fibro-6ssea benigna rara, nao neoplasica, caracterizada por um aumento bilateral associacao a mutacoes no gene SH3BP2 passiveis de provocar a desregulacao do gene Msx-1 envolvido
da mandibula e do maxilar com diferentes graus de gravidade e com tendéncia a remissao na morfogénese craniofacial*®’), O Querubismo pode estar associado a outras doencas genéticas
espontaneall2458) Afeta principalmente criancas do sexo masculino entre os 3-4 anos, com maxima nomeadamente a Sindrome de Ramon, de Noonan (pseudo-Turner syndrome), a Neurofibromatose tipo
exacerbacdo aos 9 anost*2) As |esdes variam de tamanho, podendo ser clinicamente pouco 1, a Sindrome de Campanacci e ainda a Sindrome do X fragil®.
aparentes ou provocar grandes deformidades faciais!l>). O objetivo deste trabalho visa relatar um caso
clinico nao familiar de Querubismo, dando énfase aos aspetos clinicos e imagiologicos essenciais ao Observacdo Clinica = Exames complementares de diagndstico

diagnostico diferencial.

DeSCI’igéO dO Caso C fﬂiCO Exames Radiograficos o Estudos Moleculares e Exames Bioquimicos — =—— Diagndstico
(1,3,4) Citogenéticos (@) Séricos (&) Diferencial ©
Um paciente de 16 anos, sexo masculino, foi referenciado a Pos Graduacao em Ortodontia da s,\;PN Gone SH3RPD (67 Fosfatase alcalina Tumor marron do
FMUC devido a deformacdo do terco médio e inferior da face, retencdo e mau posicionamento de TCFC Ff;'ffjfo Hipertiroidismo
varios dentes. O paciente apresentava o diagnostico genético previo de Querubismo associado a Tumor de células gigantes

Sindrome de Noonan. Nao se verificaram antecedentes familiares da doenca. Foi efetuado um exame
clinico extra e intra-oral e uma avaliacao imagiologica das lesdes, através de ortopantomografia (OTP),
de tomografia computorizada de feixe conico (TCFC) e de ressonancia magnética (RMN).

Granuloma de células gigantes

A TCFC evidencia mais precocemente e com maior detalhe as lesdes presentes bilateralmente no
maxilar, na mandibula e até nos processos coronoides e condilos; a elevacao do pavimento da orbita e a
localizacao e orientacao exata dos dentes retidos. Sward e Hankey classificam a doenca em quatro graus
distintos, de acordo com a sua severidade — tabela 1)

Tabela 1. Classificagao do Querubismo segundo Sward e Hankey (1958)

Grau | Envolvimento bilateral da regiao molar, ramo ascendente da mandibula, corpo mandibular ou mento

Grau I Envolvimento bilateral das tuberosidades maxilares, bem como as lesdes grau | difusas por toda a mandibula
Grau Il Envolvimento massivo de todo o maxilar e mandibula, a excepcao dos condilos
Grau IV Envolvimento do maxilar, mandibula e dos condilos

Figura 6: A TCFC evidencia lesdes
multiloculares no maxilar (6A), nos
condilos e apdfises corondides (6B e 6C),
compativel com o grau IV de Sward e
Hankey.

Figura 1. Ortopantomografia inicial do paciente Figura 2. Radiografia da m3o e Figura 3. Fotografias intra- Frigura 4. (Fotograla

' ' xtra-oral frontal
punho orais oclusais extra-oral fronta

A RMN permite ainda avaliar a extensao do tecido displasico e quistico, face as radiografias
convencionais que, muitas das vezes, nao permitem distinguir o tecido fibroso do tecido
pseudoquistico mucoso®).

Figura 7. RMN do paciente: cortes axiais da
regido maxilar(A) e mandibular (B,C).

Na puberdade as lesdes tendem a diminuir, sendo que a remodelacao o0ssea das areas liticas e
Figura 5. Imagens da TCFC do paciente: 1) visdao frontal ; 2) perfil esquerdo; 3) perfil direito; (A- Filtro para evidenciar lesdes sseas; B: Filtro standard) continua até ao final da terceira década de vida, resultando numa esclerose irregular e,
Aspetos clinicos e radiograficos observados frequentemente, numa aparéncia subtil da doencal?*>7). Embora a raz3o desta regressdo espontanea
nao esteja ainda completamente comprovada, a hipotese mais provavel assenta no fato de as
hormonas sexuais diminuirem a formacado de osteoclastost?).
Apinhamento dentario Ainda que nao existam protocolos de atuacao bem definidos, Laskin sugere que a terapéutica
Migracdes e erupcio ectépica de varios dentes deve ser baseada no conhecimento da evolucao natural da doenca e no comportamento clinico de
cada caso individualmente}2), Dada a natureza de regressdo natural das lesdes, o tratamento
expetante continua a ser o procedimento goldstandard nestes casost).

Exame Intraoral * M3 oclusdo dentaria

Expansdo das cristas alveolares maxilares e mandibulares

Exame Extraoral Aumento bilateral indolor das bochechas

Face redonda resultante da hipertrofia dssea

Tratamento

* Olhos “revirados” para cima com aumento da exposi¢cao da esclerdtida abaixo da pupila, devido a elevacdo do pavimento da
orbita

Abordagens preferenciais Abordagens radicais

* Visdo deficiente Auséncia de guidelines (1°)

* Linfoadenopatia cervical ligeira

. V4 /7 . . . /7 . (1,2)
Trsia e cpeEn 5 fm Se grande prejuizo estético, funcional ou psicologico

Exames * Multiplas lesGes quisticas multiloculares, radiotransparentes, bilaterais e com contornos bem definidos d berdade (1.25)  Radioterapia (risco de osteorradionecrose e de inducao de
a puberdade -~
radlograﬂcos * Envolvimento massivo da maxila, mandibula (corpo, ramo ascendente e angulo), condilos e processos corondides lesdes malignas)
° OTP ~ . . .
. * Migracdes e retencdes dentarias, com o aspeto de “dentes flutuantes” dentro das lesdes radiotransparentes o . * Curetagem + extracdes dentes inviaveis
RMN Controlo periddico les@es () . .
_ _ * Lipoaspiracao
*CT * Reabsorcdes radiculares

* Terapéutica com calcitonina

* M3o/punho

* Seios maxilares opacificados e canal mandibular deslocado para baixo (1,2,4,5,9)

Até remissdo/regressao lesdes
* |dade Ossea atrasada relativamente a idade cronoldgica (Fig. 2) — Estadio S

Dada a abordagem conservadora do tratamento e o diagnostico prévio da patologia nao se

ot hiGnsi iacio histonatoldeica das lesies(2d O progndstico da doenca é considerado bom dado o carater provavel de remissdo espontanea'®.
efetuou bidpsia nem avaliacdo histopatoldgica das lesdes!2>).

* O diagnostico de Querubismo assenta numa analise cuidada de varios aspetos genéeticos, clinicos, histologicos e imagiologicos

* As caracteristicas imagiologicas nao sao patognomonicas da doenca, mas o diagnostico e fortemente sustentado pela presenca de lesdes multiloculares bilaterais na mandibula e

no maxilar

1. Oliveira FMP. et al. Cherubism: clinical, radiographic and therapeutic aspects. Rev Inst Ciénc Saude. 2008;26(2):254-7; 2. Carvalho TN. et al. Cherubism: case report and review of the literature and imaging findings. Radiol Bras. 2004;37(3):215-217; 3. Mazza DT. et al. The role of MRI and CT in diagnosis and treatment planning of cherubism: a 13-year follow-up case report. 2013 Mar;14(1):73-6; 4. Wagel J. et al. Clinical and radiological
features of non familial cherubism: A case report. Pol J Radiol. 2012 Jul-Sep; 77(3):53-57; 5. Mehrotra D et al. Cherubism: Case report with review of literature. J Maxillofac Oral Surg. 2011 Jan-Mar; 10(1):64-70; 6. Teixeira et al. SH3BP2-encoding exons involved in cherubism are not associated with central giant granuloma. J Oral Maxillofac Surg. 2011;40:851-855; 7. Reichenberger et al. The role of SH3BP2 in the pathophysiology of
cherubism. Orphanet Journal of Rare Diseases. 2012;7(Suppl 1):55; 8. Sujatha D, Shobha N. Clinico-radiologic features of bilateral mandibular swelling — A case report of cherubism and literature review. International Journal of Medical Dentistry. 2012;2:232-236. 9. Kau CH et al. The surgical and orthodontic management of cherubism in a growing child. Journal of Cranio-Maxillo-Facial Surgery. 2012;40:229-233



