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SINOPSE
Apresenta-se um caso de queru-
bismo em moga de 15 anos, branca,
brasileira, epilética e com hiperpla-
sia gengival, embora virgem ao epe-
lin, discutindo-se o aspecto clinico,
radiogrifico e histopatédgico.

Fazem exatamente 37 anos que
Jones (17) de Kingston, Canada,
descreveu pela primeira vez uma
enfermidade policistica que afetou
cinco criancas de uma mesma fami-
lia. Querubismo é uma lesdo «tumo-
raly da boca, onde a localizagdo mais
constante e as vézes uUnica é na
mandibula e maxila. Lesdo rara e
pouco relatada (9, 22). Aparece na in-
fancia e afeta a varios membros de
uma mesma familia (14, 22, 27).

A controvérsia de opinides em
térno da patogenia do querubismo
d4 origem a uma gama de sindni-
mos: Tumor de células gigantes (31,
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32), Displasia fibrosa familiar (6, 23,
28) Displasia fibrosa infantil disse-
minada (27), Inchaglo fibrosa intra-
é6ssea familiar da boca (22), Doenga
cistica multilocular da boca (2) Gra-
nuloma reparador de células gigan-
tes (15).

Caracteristicas clinicas ¢ Descrigio

A origem nido é determinada. Ini-
cialmente Jones (17), considerou a
origem da lesdo na degeneragdo cis-
tica dos germes dentarios anormais.
Essa afirmacio estava baseada nos
aspectos clinico e radiolégico. Em
1950 Jones, Gerrie e Pritchard cita-
do por Lucas (18), estudando aspec-
tos histolégicos do material do tra-
balho de Jones de 1933, considera-
ram que a lesdo nfo era de origem
cistica. Em 1957 Seward e Hankey
(26) sugeriram em seu trabalho que
a lesdo é consegiiéncia de um gen
dominante, principal e tnico. Em
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1962 Anderson e McClendon (2), rea-
lizaram uma revisdo na Aarvore ge-
nealégica de 65 pacientes em 21 fa-
milias e, concluiram que o gen do-
minante é responsavel pela lesdo,
mas é expressivamente variado. Sal-
zano e Ebling em 1966 (24), estuda-
ram uma familia brasileira branca,
com 75 individuos) dos quais 5 apre-
sentavam querubismo. Concluiram os
autores que a afeccdo nesta familia
é provavelmente condicionada por
um gen dominante autossémico com
variavel expressividade.

Thoma (29), di como causa bdasi-
ca os defeitos de capilares permea-
bilidade e fragilidade capilar. Para
Gorlin (12) a lesdo é herdada de
um traco dominante autossoémico.
Hamner (13) afirma que a melhor
explicacdo para a etiologia do que-
rubismo é a genética.

Os pacientes apresentam uma in-
chagcdo progressiva, sem dor, simé-
trica, bilateral da mandibula e fre-
gqiientemente pode ocorrer também
na maxila (18, 11, 14). Na maxila o
tumor pode envolver o assoalho da
6rbita, provocando o deslocamento
para cima da pupila, com exposi¢do
da esclera branca e aquéle lancar de
olhos para cima associado com o in-
chamento da face assemelha-se em
muito com um Querubin, o que levou
a Jones (17) a batizar esta lesfo de
Querubismo (3, 14). Na mandibula
‘a lesfo ocorre mais freqiientemente
do que na maxila, e a predominan-
cia maior em homens 1009 do que
nas mulheres entre 50% a 70% (2).
Na mandibula a lesdo pode ocupar o
processo alveolar da zona dos mo-
lares, ramo horizontal, ramo ascen-

dente até a corondide (14), sendo
gque o cOondilo nunca é afetado (18,
20). Ocorrem alteragdes na dentigdo
temporaria e i)ermanente represen-
tadas por dentes retidos, dentes mal
formados e auséncia de dentes re-
sultantes do nio desenvolvimento
dos germes dentirios (18, 14).

Aparéncia Radiografica

A lesdo apresenta areas radioluci-
das multiloculares bem definidas.
Expansado da cortical é notada, par-
ticularmente em lesdes largas espe-
cialmente no ramo horizontal, ramo
ascendente e apofise coronoide (27,
19). A maxila quando envolvida, a
lesdo atinge os -seios maxilares fa-
zendo com que ésses figquem oblite-
rados. As tuberosidades também a-
presentam zonas radioldcidas multi-
loculares (19). Dentes que néo fize-
ram erupgio apresentam-se flutuan-
do nos virios espagos radiolicidos
(27, 14).

Histopatologia

O tecido da lesio apresenta-se com
um estroma fibrilar frouxo, conten-
do células gigantes multinucleadas
distribuidas ao redor de vasos san-
guineos de paredes delgadas ou tam-
bém podem ser encontradas nos es-
pacos vasculares (18, 19). O quadro
microsc6pico da lesdo ndo é unifor-
me, variando dentro de secgdes, de
um mesmo tumor, de paciente para
paciente (4).

Em determinadas 4areas da lesdo
encontra-se maior quantidade de te-
cido fibroso com falta de células gi-
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gantes, enquanto em outras 4reas
encontra-se maior concentragido de
células gigantes e grande quantida-
de de vasos sanguineos. Ebling (10)
sustenta que o nimero de células
gigantes nfo é fator importante para
o diagnéstico. Em um comentario
feito em 1967 Gorlin (12), diz: ...
«depdsitos de fibrina eosinéfila sio
notados em redor de muitos capila-
resy. Shafer, Hine e Levy citados por
Hamner (13), também mencionaram
uma peculiar bainha perivascular
eosinéfila. Em 1969 Hamner (13), de-
mostrou que: «a bainha pe-
rivascular examinada em secg¢Ges his-
tolégicas de oito jovens pacientes e
corados com hematoxilina-eosina sfo
histoquimicamente proteinas colage-
nas. Bsses achados fazem com que o
querubismo seje microscopicamente
uma entidade patolégica inteiramen-
te distinta.

Tratamento e Progndstico

Radiacdes tem sido empregado por
alguns, mas nio tem tido grande su-
cesso com &sse método de terapia
(11). Tiecke (30) descreveu que ra-
diagbes ndo sdo efetivas e, nio sho
recomendadas em perspectiva das
possibilidades de um sarcoma Gésseo
pés-radiagdo. A curetagem cirirgica
6 o tratamento de escolha, mas «de-
pende do comportamento clinico do
tumors> (20). Um paciente com que-
rubismo, o tratamento consistiu na
completa enucleacio da lesdo e en-
chimento do defeito com fragmento
de osso autégeno. A regeneracio da
lesio e reconstituicio da mandibula
estava completa em 1 ano depois da
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cirurgia. Bsse caso foi apresentado
por Fleuchans € Buhner (11). A cure-
tagem completa tem dado bons resul-
tados (8, 5, 16). Muitas vézes em
casos leves, ou naqueles casos em
que a lesdo regride, a intervencédo
cirtrgica é desnecessaria.

Apresentagio de Um Caso

MARLI D’AVILA DOS SANTOS —
Profissdo: doméstica, Idade: 15 anos,
Estado Civil: solteira, Cor: branca,
Residéncia: Porto Alegre.

A menina apresentava problemas
de epilepsia e hiperplasia gengival.

Histéria Familiar e¢ Passada

A mie estéve doente durante a
gestacdo que antecedeu ao nasci-
mento de Marli. O parto foi prema-
turo, 7 meses.

A menina tem 10 irmfos: sete dos
quais sfo do sexo feminino (idades
de 17, 18, 21, 23, 25 e 28 anos) e
trés do sexo masculino (idades de
12, 19 e 27 anos). Duas irmis da
paciente que moram em Porto Ale-
gre foram examinadas e nfo apre-
sentaram nada de patolégico. Os
demais irmfos moram em cidades
do interior dificultando assim um
exame mais aprofundado da famfilia.
Ataques convulsivos ocorrem duran-
te 10 a 15 minutos. O primeiro ata-
que que a paciente teve foi mais ou
menos na idade de dois anos. Um
primo que também sofria déstes ata-
ques ja faleceu.
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Exame Fisico

A paciente notou o aumento da
face durante a dentigdo decidua.
Apresenta sintomatologia dolorosa
somente com a palpacdo. A face tem
aparéncia tipica de querubin (Fig.
1 e 2), cujo diagndstico tentativo foi
dado de QuerubiSmo pelo Professor
Hardy Ebling. Esse diagnostico foi
confirmado pela biépsia e estudo ra-
diogrifico feito pelo Professor Icléo
Fario de Souza. Aproximadamente
toda a mandibula estava alargada e
expandida, resultando uma face sa-
liente. A mandibula apresentou-se
~rija e nio cedia a palpacdo.

Apresentava ginglios palpaveis, na
regido submandibular. Lsses gan-
glios também apresentavam-se mo-
veis. A pele apresentava cOr normal,
tecidos com consisténcia normal.
Nao apresentava fistulas. Os dentes
presentes na maxila e mandibula
‘obedecem ¢ seguinte diagrama:

654321 |12345 6
654321 |12345

Articulagdio anormal e presenca de
tartaro na face lingual antero-infe-
rior. Pela palpacdo os limites do
processo vdo de pré-molares até o
ramo ascendente.

Exame Radiogrifico

O exame radiografico mostrou um
extenso processo que ocupa 0 ramo
horizontal desde pré-molares, ramo
ascendente sendo que o condilo ndo
foi atingido. Na hemi-mandibula di-

" também apareceram no

reita o segundo e terceiro molares
estdo impactados quase horizontal-
mente. Na hemi-mandibula esquerda
o primeiro molar estd parcialmente
coberto pela lesdo, e, o segundo mo-
lar incluso na mandibula. (Fig. 3 e
4).

Exame Histopatolégico

Do estudo dos diversos fragmen-
tos de bidpsia tem-se: Areas onde o
tecido conjuntivo da lesdo apresen-
ta-se bastante fibroso com auséncia
de células gigantes e o nlimero de
vasos sanguineos bastante reduzido.
Em outra 4area observa-se grande
quantidade de células gigantes mul-
tinucleadas e de vasos sanguineos
como mostra a (Fig. 5).

Discussio

Aquelas substancias coldgenas que
foram descritas por Gorlin em 1967
(12), e em 1969 por Hamner (13),
estavam também presentes em nosso
caso como um verdadeiro colar em
volta dos vasos.

Dentes retidos, impactados, des-
critos por varios autores (26, 1, 7),
presente
caso.

Manchas escuras nas pernas da
menina foram notadas, sendo o exa-
me feito pelo Professor Bopp dque
concluiu que as mesmas nada tém
a ver com a lesdo. Essas manchas
tém sido descritas por alguns auto-
res (25, 21).

Synopsis
The authors presents a case of
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chernbism, in a girl 15 years old, AGRADECIMENTO

white, brazilian, epiletic with gen-

gival hypertrophy, but without any Expressamos nossa gratidio ao
medication. The discussfen was dore Professor Dr. Hardy Ebling, orien-
with clinie, Ray-X and W='stolog’c tador déste trabalho, pelo incentivo,
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Figs. 1 e 2
A paciente de frente e de perfil. Face tipica de Querubin,
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Figs. 3 e 4
Aspecto radiografico da paciente,

Fig. &
Aspecto histolégico da biépsia efetuada.
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