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Âpresenta-so um caso tlo qüeru.
bismo om moç& ile 15 &nos, brancat
brasileira, epilética e com hiperpla'
sia gengival, embora virgem ao epe-
Un, üscutinilo-se o aspecto clínicot
railiográ,fico e histopatógico.

tr'azem exatamente 37 anos que

Jones (17) ,tle Kingston, Canadá,

descreveu pela primeira vez uma
enfermidade policÍstica que afetou
cinco criangas de uma mesma famÍ-
lia. Querubismo é uma lesão <<tumo-

ral> da bôca, onde a localização mais
constante e às vêzes única é na
mandÍbula e maxila. Lesão rara e

Bouco relatada (9,22). Aparece na in-
fância e afeta a vários membros de

uma mesma família (14, 22, 27).
A controvérsia de oBiniões em

tôrno da Batogenia do querubismo

dá origem a uma gama de sinôni-
mos: Tumor de células gigantes (31'
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32), Displasia fibrosa Íamiliar (6, 23,
28) DisBlasia fibrosa infantil disse-
minada (27), Incbação fibrosa intra-
óssea familiar da bôca (22), Doenga
cÍstica multilocular da bôca (2) Gra-
nuloma reparador de células gigan-
tes (15).

Características clínicas e Descriçã,o

A origem nã,o é determinada. Ini-
cialmente Jones (17), considerou a
origem da lesã,o na degeneração cís-
tica dos germes dentários anormais.
Essa afirmagão estava baseada nos
aspectos clínico e radiológico. Em
1950 Jones, Gerrie e Pritchard cita-
do por Lucas (18), estudando asBec-

tos histológicos do material do tra-
balho de Jones de 1933, considera-
ram que a lesão não era de origem
cÍstica. Em t957 Seward e Hankey
(26) sugeriram em seu trabalho quê

a lesão é conseqüência de um gen

dominante, principal e único. Em
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1962 Anderson e McClendon (2), rea-
Iizaram lrma revisão na ârvore ge-

nealógica de 65 pacientes em 21 fa-
mÍlias e, concluiram que o gen do-
minante é resBonsável Bela lesão,
mas é expressivamente variado. Sal-
zano e Ebling em 1966 (24), estuda-
ram uma famÍIia brasileira branca,
com ?5 indivÍduosl dos oqais 5 aBre-

sentavam querubismo. ConcluÍram os

autores que a afecção nesta família
é provàvelmente condicionada por

um gen dominante autossômico com
variável exBressividade.

Thoma (29), dâ como causa bási-
ca os defeitos .de caBilares Bermea-
bilidade e fragilidade capilar. Para
Gorlin (12) a lesão é herdada de

um traço dominante autossômico.
Hamner (13) afirma que a melhor
exBlicação para a etiologia do que-

rubismo é a genética.

Os pacientes apresentam uma in-
chagão progressiva, sem dor, simé-
trica, bilateral da mandÍbula e fre-
qüentemente pode ocorrer também
na maxila (18, 11, 14). Na maxila o

tumor pode envolver o assoalho da
órbita, provocando o deslocamento
para cima da Bupila, com exBosição
da esclera branca e aquêle lançar de

olhos para cima associado com o in-
chamento da face assemelha-se em

nuito com um Querubin, o que levou
a Jones (L7) a batizar esta lesão de

Querubismo (3, 14). Na mandíbula
a lesão ocorre mais freqüentemente
do que na maxila, e â predominân-
cia maior em homens 1007o do que

nas mulheres entre 50% a 70% (2).
Na mandÍbula a lesão Bode ocupar o

Drocesso alveolar da zona dos mo-
lares, ramo horizontal, ramo ascen-

dente até a coronóide (14), sendo
que o côndilo nunca é afetado (18,

20). Ocorrem alteragões na dentigão
temporária e iermanente represen-
tadas por dentes retidos, dentes mal
formados e ausência de dentes re-
sultantes do não desenvolvimento
dos germes dentários (18, 14).

Àparência Bailiogrôfica

A lesão apresenta áreas radiolúcl-
das rnultiloculares bem definidas.
Expansáo da cortical é notada, par-
ticularmente em lesões largas esBe-

cialmente no ramo horizontal, ramo
ascendente e aBófise coronóide (27,

19). A maxila quando envolvida, a
lesão atin8e os seios maxilares fa-
zendo com que êsses fiquem oblite-
rados. As tuberosidades também a,-

presentam zonas radiolúcidas multi-
loculares (19). Dentes que não fize-
ram erupção apresentarn-se flutuan-
do nos vários espaços radiolúcidos
(27, t4).

Histopatologia

O teeido da lesão apresenta-se com

um estroma fibrilar frouxo, conten-
do células gigantes multinucleadas
distribuÍdas ao redor de vasos san-
guíneos de paredes delgadas ou tam-
bém Bodem ser encontradas nos es-
paços vasculares (18, 19). O quadro

microscópico da lesão não é unifor-
De, variando dentro de secções, de

um mesmo tumor, de Paciente Para
paciente (4).

Em determinadas áreas da lesão
encontra-se maior quantidade de te-
cido fibroso com falta de células gi-
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gantes, enquanto em outras áreas
encontra-se maior concentragão de

células gigantes e grande quantida-

de de vasos sanguÍneos. Ebling (10)

sustenta que o número de células
gigantes não é fator importante Bara
o diagnóstico. Em um comentário
feito em 1967 Gorlin (L2\, diz: . . .

<deBósitos de fibrina eosinófila são

notados em redor de muitos caBila-
res>>. Shafer, Hine e Levy citados por

Hamner (13), ta,mbém mencionaram
uma Beculiar bainha perivascular
eosinófila. Em 1969 Hamner (13), de-
mostrou que: <<a bainha Pe-

rivascular examinada em secgões his-
tológicas de oito iovens Bacientes e

corados com hematoxilina-eosina são

bistoquimicamente proteÍnas coláge-
nas. Êsses achados fazem com que o

querubismo seie microscòpicamente
uma entidade Batológica inteiramen-
te distinta.

llratamento e Prognóstieo

Radiagões tem sido empregado Bor
alguns, mas não tem tido grande su-

cesso com êsse método de teraPia
(11). Tiecke (30) descreveu que ra-

diagões não são efetivas e, não são

recomendadas em Perspectiva das
possibilidades de um sarcoma ósseo

pós-radiagão. A curetagem cirúrgica
é o tratamento de escolha, mas <de-

pende do comBortamento clÍnico do

tumor>> (20). Um Paciente eom que-

rubismo, o tratamento consistiu na

completa enucleação da lesão e en-

chimento do defeito com fragmento
de osso autógeno. A regeneração da

lesão e reconstituição da mandibula
estava eompleta em 1 ano depois da
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cirurgia. Êsse caso foi apresentado
por Fleuchans e Buhner (11). A cure-
ta8em completa tem dado bons resul-
tados (8, 5, 16). Muitas vêzes em
casos leves, ou naqueles casos em
que a lesão ree;ride, a, intervengão
cirúrgica é desnecessâria.

Apresentaçõo ile Um Caso

MARLI D'AVILA DOS SANTOS -Profissão: doméstica, Idade: 15 anos,
Estado Civil: solteira, Côr: branca,
Residência: Pôrto Alegre.

A menina apresentava problemas
de epilepsia e hiperplasia gengival.

Htstórla Famlllar e Passaila

A mãe estêve doente durante a
gestagão que antecedeu ao nasci-
mento de Marli. O Barto foi prema-
turo, 7 meses.

A menina tem 10 irmãos: sete dos
quais são do sexo feminino (idades
de 17, 18, 2L, 23, 25 e 28 anos) e

três do sexo masculino (idades de
L2, 19 e 27 anos). Duas irmãs da
paciente que moram em Pôrto Ale-
gre foram examinadas e não aBre-
sentaram nada de Batológico. Os

demais irmãos moram em cidades
do interior dificultando assim um
exame mais aprofundado da famÍlia.
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 dêstes ata-
ques jâ faleceu.
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Exame Físico

A Baciente notou o aumento da
face durante a, dentigã,o decÍdua.
Apresenta sintomatologia dolorosa
sòmente com a palBagão. A face tem
aparência tipica de querubin (Fig.
L e 2), cujo diagnóstico tentativo foi
dado de Querubi3mo pelo Professor
Hardy Ebling. Êsse diagnóstico foi
confirmado pela biópsia e estudo ra-
diográfico feito pelo Professor Icléo
X'ario do Souza. ABroximadamente
tôda a mandÍbula estava aìargada e

expandida, resultando uma face sa-

liente. A mandíbula apresetrtou-se
rija e não eedia a palpação.

ABresentava gânglios palpáveis, na
região submandibular. Êsses gân-
glios também apresentavam-se mó-
veis. A Bele aBresentava côr normal,
tecidos com consistência normal.
Não apresentava fÍstulas. Os dentes
presentes na maxila e mandíbula
obedecem o seguinte diagrama:

65432L 172345 6
I_r_
I

654321 I 12e+S
I

Articulação anormal e presença de

tártaro na face lingual antero-infe-
rior. Pela palpação os limites do
processo vão de Bré-molares até o

ramo ascendente.

Exame Railiográ,fieo

O exame radiográfico mostrou um
extenso Brocesso que ocupa o ramo
horizontal desde Bré-molares, ramo
ascendente sendo que o côndilo não
foi atingido. Na hemi-mandíbula di-

reita o segundo e terceiro molares
estão impactados quase horizontal-
mente. Na heryi-mandíbula esquerda
o primeiro molar está parcialmente
coberto pela lesão, ê, o segundo mo-
lar incluso na mandÍbula. (Fig. 3 e

4).

Exanre Histopatológico

Do estudo dos diversos fragmen-
tos de bióBsia tem-se: Áreas onde o

tecido conjuntivo da lesão apresen-
ta-se bastante fibroso com ausência
de células gigantes e o número de
vasos sanguÍneos bastante reduzido.
Em outra â"rea observa-se grande
quantidade de células gigantes mul-
tinucleadas e de vasos sanguíneos
como mostra a (Fig. 5).

Discussão

Aquelas substâncias colágenas que

foram descritas por Gorlin em 1967

(L2), e em 1969 Bor Hamner (13),
estavam também presentes em nosso

caso como um verdadeiro colar em

volta dos vasos.
Dentes retidos, impactados, des-

critos Bor vârios autores (26, !, 7),
também apareceram no Presente
caso.

Manchas escuras nas Pernas 'da

menina foram notadas, sendo o exa-

me feito pelo Professor BoPP que

concluiu q.ue as mesmas nada têm

a ver com a lesão. Essas manchas

têm sido descritas por alguns auto-

res (25, 21).

SYnoPsis

The authors presents a ease ot
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cherubism, in a girl 15 years olil, ÂGBADECIMENTO
rvhitc, brazilian, epiletie 'rvitlt gen-
gival hypertrophy, hut rvithout an.v Expressamos nossa gratidão ao
meilication. The tllsmsslon tras done Professor Dr. Hardy trbling, orien-
with elinic, Ray-X anÌl hlstologlc tador dêste trabalho, pelo incentivo,
examination. bons conselhos e orientação segura.
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Figs. I e 2
paeiente ile frente e ile perfil. Face típica ile Quembin.
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Figs. 3 e 4
Âspecto rarliográfico rla paciente.
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