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RESUMO

O querubismo ¢ descrito como uma condigdo rara de desenvolvimento dos 0ssos
gnaticos, geralmente hereditaria de cardter autossomico dominante. Esta condig¢do
compromete a mandibula e a maxila de criancas, bilateral e simetricamente.
Radiograficamente, o querubismo apresenta lesdes radiolucidas e multiloculares,
semelhante a lesdo de células gigantes. O objetivo deste relato ¢ apresentar um caso raro
de querubismo no seu grau de acometimento mais severo (grau 4) tratado de forma
cirirgica com o auxilio de planejamento virtual pré-operatorio. Paciente do género
feminino, 22 anos, compareceu a clinica de diagnostico estomatoldgico da Universidade
Federal de Uberlandia (UFU) queixando-se de um crescimento na face. Apo6s avaliagao
clinica, tomografica e em virtude de constatacdo de diagndstico prévio de querubismo, a
modalidade de tratamento envolveur realizacio de planejamento virtual para
programacao de resseccdo de altura e espessura, além de recontorno mandibular, com
auxilio de guias de corte no transcirurgico. Paciente evoluiu sem complicagdes pos-
operatorias ¢ em acompanhamento de 5 meses de pds-operatério paciente encontra-se

sem déficits funcionais, estética satisfatoria e auséncia de recidiva.

Palavras-chave: Querubismo; Diagnostico por imagem; Genética; Patologia bucal;

Cirurgia assistida por computador.



ABSTRACT

Cherubism is described as a rare condition of development of gnathic bones, usually
hereditary with an autosomal dominant character. This condition affects the mandible and
maxilla of children, bilaterally and symmetrically. Radiographically, cherubism presents
radiolucent and multilocular lesions, similar to giant cell lesions. The objective of this
report is to present a rare case of cherubism in its most severe degree of involvement
(degree 4), treated surgically with the aid of virtual preoperative planning. A 22-year-old
female patient attended the stomatological diagnosis clinic at the Federal University of
Uberlandia (UFU) complaining of facial growth. After clinical and tomographic
evaluation and due to the confirmation of a previous diagnosis of cherubism, the treatment
modality involved performing a virtual planning for programming the height and
thickness resection, in addition to mandibular contour, with the aid of cutting guides in
the transsurgical. No postoperative complications were seen and at 5 months of follow-
since the operation, the patient has no functional deficits, presents satisfactory esthetics

and no recurrence.

Keywords: Cherubism; Diagnostic imaging; Genetics; Oral pathology; Computer-

assisted surgery.
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INTRODUCAO

A Organizagdo Mundial de Saude (OMS) caracteriza o querubismo como uma
doenca de aumento Osseo bilateral dos maxilares que ocorre na infincia, sendo
autolimitante e predominantemente hereditario (SIDOROWICZ et al., 2018). Foi descrito
em 1993 pelo radiologista canadense William Jones, como “uma doenga cistica
multilocular familiar dos maxilares” e ficou conhecida como querubismo devido ao
aspecto arredondado da maxila e mandibula e retracdo das palpebras inferiores
semelhante as ilustragdes dos anjos renascentistas, os querubins (MOHAN et al., 2013;
SUREJ KUMAR et al., 2019).

A patogénese do querubismo ¢ baseada em uma mutagdo genética no gene que
codifica a proteina SH3BP2 no cromossomo 4p16.3 (GUPTA et al., 2019; MOHAN et
al., 2013; SHOKRI & KHAVID, 2016). Uma vez alterada, a proteina incita a produgdo
de osteoclastos, seguida pela substituicdo dssea de tecido fibroso e desregulacdo da
interagdo mesenquimal na morfogenia craniofacial. Esse trago genético ¢ transmitido
como um padrao autossomico dominante e epidemiologicamente os homens sdo mais
afetados que as mulheres, com uma taxa de penetrancia de 100% contra 50% a 70% das
mulheres (GUPTA et al., 2019; SHOKRI & KHAVID, 2016).

O querubismo consiste de uma condigdo rara e benigna da doenga, sugere um
acometimento na faixa de 14 meses a 12 anos de idade, com aumento de volume bilateral
indolor e alargamento varidvel dos maxilares, mas que pode sofrer involugdo espontanea
com remodelag@o Ossea na fase adulta, apresentando retorno da aparéncia facial normal
da quarta a quinta década de vida (SHOKRI & KHAVID, 2016).Geralmente, a lesdao
acarreta comprometimento da arcada dentdria e anormalidades de erupcdo, podendo
causar esfoliacdo prematura dos dentes deciduos e deslocamento dos permanentes
(AMALACHANDRAN et al., 2019). Em casos mais graves, podem-se notar o
envolvimento das cavidades orbitarias, com importantes disturbios oculares (SHOKRI &
KHAVID, 2016).

Desde 1976 diversos sistemas de classificagdes foram propostos de acordo com o
grau de envolvimento dos maxilares. Em 1986, Ramon e Engelberg acrescentaram o
quarto grau na classificacao do grau de acometimento do querubismo. Assim, o grau 1
refere-se ao envolvimento bilateral dos ramos da mandibula, o grau 2 inclui as

tuberosidades maxilares, soma-se ao grau 3 o envolvimento de toda a maxila e mandibula



exceto processos condilares e no grau 4 foi inserido o acometimento das 6rbitas causando
disturbios oculares (MOHAN et al., 2013; SHOKRI & KHAVID, 2016).

Os sinais radiograficos e tomograficos sugerem, lesdes radiolucidas
multiloculares bilaterais bem definidas e de tamanho irregular, finos septos 0Osseos,
remodelagdo dssea, anomalias dentarias e reacao periosteal ausente. Tais caracteristicas
ndo sdo patognomonicas, mas o envolvimento bilateral dos maxilares sugere fortes
indicios (SIDOROWICZ et al., 2018; SHOKRI & KHAVID, 2016).

Mesmo nao havendo cura para tal anomalia, diversas opgdes de tratamento sao
propostas, incluindo ressec¢do, curetagem, uso de calcitonina e intervengdo cirrgica,
cujos objetivos finais preveem a restauragdo da funcdo estomatognatica, reabilitacdo
estética e melhora significativa na qualidade de vida (GUPTA et al., 2019; SHOKRI &
KHAVID, 2016).

O planejamento virtual em Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial tem se
tornado uma ferramenta valiosa para a definicdo do melhor procedimento cirargico. Este
planejamento virtual pode ser ainda associado com fabricagdo de modelos, simulacdes
cirirgicas de osteotomias e reposicionamento Osseo, guias de corte e implantes
personalizados (ADOLPHS et al., 2014; AURE 2019).

Aure (2019) dividem a utilizacdo do planejamento virtual em trés contextos de
uso que incluem: primeiro, modelos estereolitograficos, que resumidamente, seria a
reconstru¢do usa uma tomografia computadorizada DICOM; segundo, simulacdo
cirargica de osteotomias e reposicionamento 0sseo; e terceiro, guias de corte e implantes
personalizados.

Sendo assim, o objetivo deste artigo cientifico ¢ relatar a utilizacdo do
planejamento virtual no tratamento cirurgico de um caso de querubismo no grau mais
avangado de acometimento, proporcionando simetria, previsibilidade e menor tempo

cirrgico.

2. RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, feoderma, com 22 anos de idade, compareceu a clinica
de diagnostico estomatologico da Universidade Federal de Uberlandia (UFU) queixando-

se de um crescimento na face.
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Na anamnese a paciente descreveu o inicio do crescimento aos 8 anos de idade, e
notou que as lesdes paralisaram aos 12 anos. A paciente negou sintomatologia dolorosa
na regido das lesdes, relatou sentir frequentes dores de cabega na regido frontal e
problemas de visao no olho direito. Alegava ter passado por cirurgia para remog¢ao parcial
de lesdao na regido anterior de maxila a direita com diagndstico histopatologico de lesao
de células gigantes e relatou ter feito uso de calcitonina por 8 meses.

Ao exame clinico extra-oral foi observado aumento de volume em regido de
maxila e mandibula com assimetria facial no ter¢co médio ¢ inferior da face. E, ao exame
intra-oral, oclusdo satisfatoria, além da presenca de raizes residuais, sendo indicada sua

extragdo. (Figura 01).

Figura 01 — Exame clinico inicial A — Norma lateral esquerda B- Norma frontal
C- Norma lateral direita

Foram entdo realizadas exodontias multiplas das raizes residuais, exames
complementares, radiografia panordmica e tomografia computadorizada. Ao exame
tomografico foram visualizadas lesdes hipodensas multiloculares afetando toda a
mandibula, inclusive regido condilar, e toda a maxila até assoalho da orbita, causando
grande expansdo das corticais (Figura 02).

Foi estabelecido o diagndstico de querubismo grau 4, por apresentar envolvimento
de assoalho das drbitas. Como modalidade de tratamento foi optado por uma abordagem
multidisciplinar, sendo encaminhada ao servigo de Oftalmologia para avaliacdo e conduta
e area de Cirurgia e Traumatologia Bucomaxilofacial (CTBMF), em razdo do grande
comprometimento estético e funcional, onde definiu-se como conduta a osteoplastia para

remodelagdo de mandibula.
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Figura 02 — Tomografia computadorizada de face A- Corte axial B- Corta coronal
C- Corte sagital D- Reconstru¢ao 3D

Para o planejamento do caso foi optado por desenvolvimento do planejamento
virtual para confec¢ao de guias cirurgicos, maior previsibilidade dos resultados e menor
tempo cirurgico. Os arquivos da tomografia, representando cortes com espessura de
Imm, em formato DICOM foram encaminhadas ao Centro de Tecnologia da Informacao
Renato Archer para realizagao do planejamento virtual.

Para realizagdo do modelo impresso, foi realizada a conversao e segmentacao no
software Invesalius, criado e mantido pelo CTI Renato Archer, posteriormente realizado
todo planejamento virtual no software Magics®. Para confec¢ao dos guias de corte, foram
impressos os modelos na tecnologia de manufatura aditiva de SLS (Sinterizagdo Seletiva

a Laser) e o material utilizado foi a Poliamida (Figura 03).
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Figura 03 - Planejamento virtual no software Magics® A —Norma lateral esquerda
B- Norma frontal C- Norma lateral direita

Apbs a entrega dos guias cirurgicos para a equipe operatoria, eles foram
esterilizados em o6xido de etileno e encaminhados para Central de Material Estéril do
Hospital de Clinicas da Universidade Federal de Uberlandia e concomitantemente foi
solicitado reserva de sangue e hemocomponentes no preparo pré-operatdrio da paciente.

A paciente foi submetida a procedimento cirurgico sob anestesia geral e intubacao
nasotraqueal. Foi feita assepsia e antissepsia extra-oral e intra-oral com uso de
Iodopovidona (PVPI) tdépico e posicionamento de campos cirlirgicos estéreis.
Inicialmente foi realizado a infiltragdo de adrenalina 1:100.00, acesso cirurgico
transcervical, divulsdo por planos e acesso a lesdo em mandibula. Foi realizado a
instalagdo dos guias cirtrgicos e osteotomias removendo tecidos dsseos em altura e
espessura, respeitando estruturas anatomicas presentes, como o nervo mentual, além da
exodontia de elemento dentédrio intra-lesional. Procedeu-se entdo a regularizacdo das
bordas dsseas e revisao de hemostasia, seguida pela irrigacdo copiosa e sutura por planos
utilizando fio vycril 3.0 ® e fio nylon em 5.0 ® em pele (Figura 04 e 05).

Durante o procedimento cirargico houve perda abundante de sangue de
aproximadamente 700ml, conforme previsto, com hemoglobina apresentando queda de
13g/dl para 8g/dl. Foi realizado transfusdao de hemocomponentes, 01 bolsa de hemacias e

prescri¢ao pos-operatdria de sulfato ferroso por 3 meses.
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Figura 04 — A Trans-operatério inicial em norma antero-posterior B- Trans-
operatdrio inicial em norma infero-superior. C- Instalacdo de guia de corte em norma
antero-posterior B- Instalacdo de guia de corte em norma infero-superior

Figura 05- A e B Ressecc¢do de altura de mandibula com guia como referéncia; A-
Norma antero-posterior B- Norma Infero-superior. C e D- Aspecto clinico apos ressec¢ao
em altura e largura e recontorno 6sseo; C -Norma antero-posterior D- Norma infero-
superior




As pecas cirargicas foram enviadas para analise histoldgica, que concluiu a
presenca de lesdo tecido conjuntivo fibroso fusocelular, vascularizado, permeado por
inameras células gigantes de diferentes tamanhos, compativel com o diagnostico clinico,

imaginoldgico e histoldgico de querubismo. (Figura 06)

Figura 06 — Pecas Osseas removidas e enviadas para andlise histologica.

A paciente evoluiu no periodo pos-operatdrio sem complicagdes. Foi realizado
Tomografia computadorizada de face no pos-operatério imediato para avaliagdo e

comparagao de tomografias pré-operatoria e pos-operatoria (Figura 07).

Figura 07— Tomografia de Computadorizada de Face pos-operatoria A — Norma
lateral esquerda B- Norma frontal C- Norma lateral direita
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Paciente segue em acompanhamento de 5 meses de pos-operatorio sem déficits

funcionais, estética satisfatoria e auséncia de recidiva (Figura 08).

Figura 08 —Avaliagao pos-operatoria de 60 dias A — Norma lateral esquerda B-
Norma frontal C- Norma lateral direita

3. DISCUSSAO

O diagnostico de querubismo, pode exigir mais que avaliagdo clinica, histologica
e historia familiar. Isto porque, outras lesdes podem apresentar caracteristicas
radiograficas semelhantes e nesse sentido, o diagnostico diferencial radiologico ¢
imprescindivel e inclui displasia fibrosa craniofacial, tumor marrom de
hiperparatireoidismo, sindrome de Jaffe-Campanacci e cementoma gigante familiar
(SUREJ KUMAR, DEEPA e DILNA, 2019; AMALACHANDRAN et al.,, 2019;
SHOKRI e KHAVID, 2016).

Dentre os sinais radiograficos e tomograficos presentes no querubismo como a
remodelagdo Ossea expansiva, auséncia de reacdo periosteal, radiolucéncias
multiloculares e preservacao dos condilos, esta Gltima parece chamar mais atencao para
o fechamento do diagnéstico, mesmo nao sendo descartada em todos os casos relatados
na literatura, tem sido considerada uma caracteristica patognomodnica da doenca
(SHOKRI e KHAVID, 2016).

Como nao existe um protocolo de tratamento definido para o querubismo, o plano
de tratamento deve ser baseado na extensao e progressao da lesao (GUPTA et al., 2019).

Nesse sentindo, a gravidade, influencia no tipo de tratamento a ser desenvolvido. O
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tratamento conservador ¢ o preferivel, em virtude de o querubismo ter uma curso
autolimitado. Entretanto, alteragdes funcionais e estéticas ou disturbios emocionais
significativos podem exigir intervencao cirargica (SON et al., 2018; GUPTA et al., 2019).

A gravidade da lesdo ¢ muito variavel desde casos indetectaveis até agressivos,
onde a maxila empurra a base orbital para cima e expdem parte da esclera podendo causar
importantes  desordens oculares (SIDOROWICZ, KUBASIEWICZ-ROSS e
DOMINIAK, 2018; SHOKRI e KHAVID, 2016).

Diversos tipos de tratamento sdo propostos, envolvendo curetagem, métodos
cirirgicos € nao cirargicos, injecdes de esteroides, administracdo subcutinea de
interferon-a e uso de calcitonina sistémica (GUPTA et al., 2019). No presente caso, a
paciente ja havia passado pela terapia por calcitonina que atua como agente
antirreabsortivo, sem eficécia significativa

Shokri e khavid (2016), afirmam que apenas em casos mais agressivos onde haja
importantes alteracdes funcionais, deformidades e distirbios oculares deve-se proceder a
cirurgia. E, de acordo com Gupta et al., (2019), episddios de dor cabeca caracterizam
manifestagdes graves do querubismo. Indo de encontro com as caracteristicas clinicas da
nossa paciente que relatou dores de cabega frequente e ainda problemas de visao,
validando a necessidade da intervengdo cirtrgica.

Bruto (1997) e Fernandes et al., (2011) recomendam que em casos de querubismo
seja realizado apenas a curetagem parcial pois a resseccao total pode desencadear fraturas
patologicas. Em nosso caso, em virtude do grande grau de acometimento mandibular,
para o reestabelecimento do contorno facial foi imprescindivel a ressec¢dao de parte da
lesdo, tanto em altura quando em espessura Ossea. Atraveés do planejamento virtual foi
possivel observar previamente ao ato cirurgico a quantidade de remanescente 0sseo apos
este procedimento dando assim seguranga a equipe durante a realizacdo do mesmo.

Bem como em nosso caso, Son et al., (2018) realizaram tratamento cirargico de
querubismo de forma agressiva, com curetagem, ressecc¢ao, recontorno da maxila e da
mandibula para tratar a deformidade do contorno, além de remogao de lesdes. Este tipo
de abordagem cirurgica pode ser indicado casos avancados da patologia onde hd um
comprometimento psicossocial envolvido na busca de reestabelecer o contorno facial e
consequentemnete qualidade de vida o paciente.

Grande sangramento no transoperatorio € esperado em casos de abordagem
cirargica do querubismo. Isto pode estar relacionado a hipervascularizagdo do osso

displésico. Como modalidade de tratamento para esta intercorréncia alguns autores
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sugerem até¢ a ligadura da artéria cardtida antes do procedimento ou a realizacdo do
procedimento em duas etapas para minimizar a perda de sangue durante o ato ciriurgico
(HYCKEL et al., 2005; HERNANDEZ-ALFARO et al., 2011). No caso de Son et al.,
(2018), houve necessidade de transfusao sanguinea no pos-operatorio para reposi¢ao de
hemocomponentes. Em nosso caso, houve uma perda sanguinea de aproximadamente
700ml durante o transoperatério e como tratamento foi realizado a transfusdo de
hemocomponentes com 01 bolsa de heméacias e prescrigdo medicamentosa de sulfato
ferroso por 3 meses.Sendo assim, foi necessario suspender a abordagem cirurgica de
osteoplastia da regido de maxila em virtude da grande perda de sangue no transoperatorio.

Atualmente ha diversas modalidade de tratamento para o querubismo, sendo
relatado na literatura inclusive cirurgia ortognatica em paciente portadores desta lesao,
que apresenta comprometimento facial e oclusal. Porém, os autores reinterdo que o
sangramento intra-operatério e a fixa¢do esquelética sdo desafios nesta ocasido
(HERNANDEZ-ALFARO et al., 2011). Além disso, em nosso caso nio havia alteragao
oclusal da paciente.

Pode haver recidiva do querubismo, como mostra no artigo de Demirtas et al.,
(2015) o qual descreve o quadro clinico de uma paciente abordada por 5 vezes
previamente. Sendo assim, torna-se fundamental a avaliagdo individualizada sobre qual
serd o melhor tratamento a ser realizado e qual serd o0 momento mais oportuno para que
este seja desenvolvido.

Histologicamente os achados tem valor limitado para o diagndstico, uma vez que
a proeminéncia de células gigantes multinucleadas dispersas em um estroma de tecido
conjuntivo fibroso vascularizado, também podem ser encontrados em outras doengas
fibro-0sseas, como o tumor marrom e de células gigantes JEEVANANDHAM et al.,
2018; SHOKRI & KHAVID, 2016). Assim, o diagnostico do querubismo ¢ uma soma da
combinagdo das caracteristicas clinicas, radiograficas e histologicas (SHOKRI &
KHAVID, 2016).

Anélise e planejamento tridimensional (3D) sdo ferramentas que podem contribuir
grandiosamente em inumeras areas da Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial. Tal
planejamento configura-se o padrdo ouro para planejamento craniomaxilofaciais e possui
aplicabilidade em diferentes procedimentos e reconstrugdes. A simulacao virtual podera
otimizar resultando, proporcionando maior previsibilidade ao tratamento (SON et al.,

2018).
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O planejamento em cirurgia craniomaxilofacial possui aplicabilidade em
diferentes procedimentos e reconstru¢des, como mostra Steinbacher (2015) explanando
casos da utilizacdo desta ferramenta em reconstrugdo craniana, 2) craniossinostose, 3)
avango do meio da face, 4) distragdo mandibular, 5) reconstru¢do mandibular e 6)
ortognatica cirurgia.

O planejamento virtual pode proporcionar a equipe cirurgica diversas vantagens
como melhor visualizagdo do campo operatorio, a minimiza¢do do tempo operatorio,
diminui¢do de perda de sangue e de complicagdes e menor necessidade de reoperagao.
Estas vantagens associadas a cuidados pds-operatorios adequados podem minimizar o
tempo de hospitaliza¢do e de recuperacdao do paciente, além de reduzir a morbidade e
custos indiretos do atendimento (EDWARDS, 2010).

A Sobreposicdo do tratamento desenvolvido com o tratamento planejado
possibilita o estudo do caso de forma mais detalhada, afim de verificar se o planejamento
virtual foi fidedigno ao desenvolvido cirurgicamente, avaliar a reprodutividade da
técnica, estabelecer linhas para futuras pesquisas e realizar comparagdes de crescimentos
ou recidivas (SON et al., 2018).

A cirurgia assistida por computador ¢ uma ferramenta que potencializar aos
resultados do procedimento cirargico, entretanto, ela ndo substitui o olho e a experiencia
do operador. Sendo assim, a combinagdo da experiencia do operador concomitante ao
planejamento virtual que ird fornecer um procedimento cirirgico com resultados estaveis
e previsibilidade (AURE 2019).

A interacdo entre os profissionais da engenharia e odontologia foi fundamental
para o sucesso do planejamento cirtrgico. O modelo 3D impresso auxiliou nesse processo
por ser fidedigno a anatomia do paciente e isso foi possivel através da segmentagao,
modelagem e transformagdo de exames de imagens médicas com softwares apropriados
em modelos adequados e compativeis com as tecnologias de manufatura aditiva. Sendo
assim, nosso caso houve um imensuravel beneficio a realiza¢cdo do planejamento virtual,
entretanto, como limitagdes apresentou-se a necessidade da paciente realizar a

osteoplastia de regido orbitaria em outra unidade hospitalar.

19



4. CONCLUSAO

A escolha para tratamento do querubismo deve ser planejada individualmente,
levando em consideracdo a idade, as caracteristicas do tumor, as regides afetadas, taxa de
progressdo da doenca e manifestagdes clinicas. Em casos de abordagem cirurgica, o
planejamento virtual proporciona diversas vantagens para a equipe cirargica, refletindo
em beneficios ao paciente, que encontra-se em bom estado geral e satisfeita com os
resultados proporcionados pelo procedimento cirurgico. . Além de proporcionar maior
previsibilidade, eficiéncia, técnica reprodutivel e possibilitar diversas modalidades
terapéuticas baseadas em técnicas cirurgicas consolidadas e criatividade da equipe

envolvida.
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