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Resumen

Introduccion: El querubismo constituye una entidad patolégica que se hereda con
caracter autosémico dominante, con una expresividad variable, una penetracién incom-
pleta en algunas familias y que predomina en hombres en una proporcién 2:1, aunque
existen casos reportados de patologias espontdneas. Se caracteriza por ser una patologia
rara, benigna, autolimitada, que se presenta en edades tempranas y afecta los maxilares
principalmente la mandibula bilateralmente. El propésito de esta investigacion es eva-
luar las caracteristicas clinicas, radiogréficas e histopatologicas del querubismo. Presen-
tacion del caso: paciente nifio de ocho afos de edad, con expansion mandibular bilate-
ral posterior, asintomatica; y con apariencia de querubin. Resultados: las caracteristicas
de la patologia estudiada se encuentran relacionadas con los resultados reportados por
la literatura mundial.
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Cherubism: Case Study
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Abstract

Introduction. Cherubism is an inherited pathologic condition of a dominant auto-
somic character; with variable expressivity, incomplete penetration in some families
and which predominates in males at a rate of 2:1, even though there are some cases of
spontaneous pathologies reported. It is characterized as a rare, benign, self-limited pat-
hology that appears at early ages and affects the jaws, mainly the jawbone, bi-laterally.
The purpose of this research was to evaluate the clinical, radiographic and histopatholo-
gical characteristics of cherubism. Case Presentation: an eight-year-old boy, with poste-
rior bilateral mandibular expansion, without symptoms, having the appearance of a
cherub. Results: characteristics of the pathology studied were related to results repor-

ted in world literature.

Key word: Cherubism, benign pathology, jaws.

Introduccién

El querubismo constituye una entidad
patoloégica que se hereda con caracter autoso-
mico dominante, con una expresividad varia-
ble, una penetracién incompleta en algunas
familias y que predomina en hombres en una
proporcion 2:1, aunque existen casos reporta-
dos de patologias espontaneas 1-6: 8-14,

Se caracteriza por ser una patologia rara,
benigna, autolimitada, que se presenta en eda-
des tempranas y afecta los maxilares princi-
palmente la mandibula bilateralmente 1, me-
diante la sustitucion del tejido 6seo normal
por tejido fibroconectivo, con agrandamiento
marcado del hueso, asintomaético, lo que origi-
na un aumento de tamafio de los maxilares y
de las mejillas y proporciona un aspecto gro-
tesco, por la cara redonda y simétrica que se
produce, similar a los querubines 1-7.

Radiograficamente, se observan general-
mente como imagenes multiloculares, radio-
lucidas - radiopacas expansivas que pueden
estar asociadas a dientes no erupcionados pro-
duciendo una apariencia de quiste dentigero.

Microscopicamente presentan un mango
perivascular eosindfilo de colageno, que rodea
a los capilares pequefios en toda la lesion?,
ademas continen un tejido fibroso muy celular
y vascularizado, con una sustancia fundamen-
tal laxa y un gran ntimero de fibroblastos arre-
molinados, células gigantes multinucleadas y
nucleolos prominentes, en focos compactos o
esparcidas 2.

El tratamiento cuando se realiza es qui-
rargico y se basa en la necesidad de mejorar el
funcionalismo, evitar que la estructura dsea se
debilite y mejorar la estética, en casos leves y
moderados este no suele estar indicado367.

A pesar de que en nuestro medio el que-
rubismo no constituye una patologia preva-
lente, se ha podido constatar, la importancia
de conocer este tipo de enfermedad para la
realizacion de diagnodsticos tempranos y opor-
tunos, prondsticos adecuados y tratamientos
certeros.

Por lo expuesto, el presente estudio tiene
como finalidad realizar una evaluacién clini-
ca, radiogréfica e histopatolégica de un pa-
ciente con diagndstico presuntivo de Queru-
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bismo, con fines de establecer patrones com-
parativos con los resultados reportados por la
literatura mundial.

Reporte de Caso

Paciente del sexo masculino de ocho (8)
afos de edad, referido a la unidad quirtargica
de la facultad de odontologia de la universi-
dad del Zulia, Venezuela por presentar asime-
tria facial que comprometia rama y cuerpo
mandibular bilateralmente y con més de dos
afios de evolucion.

El nifio es producto de la tercera gesta de
seis hermanos, de padre y madre aparente-
mente sanos, no consanguineos, no existe otro
familiar afectado similarmente. El peso al na-
cer fue de tres kilos quinientos gramos y midi6
52 cm, padeci6 de varicela y sarampion, no re-
fiere alergias, y no ha recibido traumas en la
zona de la lesion.

En el examen fisico se encontraron 80 pul-
saciones por minuto, tensiéon diastélica de 62
mmHg y sist6lica en 94 mmHg, 45 kilogramos
de peso, talla de 134 cm, perimetro cefalico de 54
cm, perimetro toracico de 70 cm, perimetro ab-
dominal de 67, no existian dificultades en el ha-
bla, en la deglucién, ni en la respiracion.

En la evaluacion clinica extraoral, se
pudo apreciar asimetria facial bilateral, mas
acentuada en hemicara derecha en su tercio
inferior; buena implantacién de las orejas, su-
perficie superior del crdneo ligeramente apla-
nado, cuello de aspecto y apariencia normal,
linfoadenopatia de cadena ganglionar cervical
reactiva especificamente de la cadena sub
mandibular, brazos y piernas con pequenas ci-
catrices de larga data, formacion de ufias de
los miembros superiores e inferiores normales
y agudeza visual normal (Figura 1).

La exploracién intraoral evidencié denti-
cién mixta, caries, ausencia de canino prima-
rio inferior izquierdo, segundo premolar y
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Figura 2. Fotografia Clinica Intraoral.

primer molar permanente derecho; encia con
buena textura, color y firmeza; frenillo labial
superior e inferior con insercién normal; len-
gua de tamafio normal; zona retromolar bila-
teralmente agrandada, dura, indolora y asi-
métrica con expansion de los rebordes alveo-
lares posteroinferiores y de la rama ascenden-
te, mordida abierta anterior y cruzada poste-
rior, produciendo dificultad tolerada para la
masticacion (Figura 2).

Radiograficamente se observé imagenes
osteoliticas radiolucidas - radiopacas multilo-
culares de varios tamaifios, formas e intensi-
dad a nivel de cuerpo y rama mandibular bila-
teralmente, exceptuando la regiéon condilar.
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No se apreciaba el trayecto del conducto al-
veolar inferior (Figura 3). La cortical 6sea se
observaba delgada, irregular y ampliamente
expandida en sentido vestibulo lingual y ante-
roposterior, lo cual se denotaba de mejor ma-
nera en la proyeccion radiografica anteropos-
terior (AP). El segundo premolar, el primer y
segundo molar inferior derecho (45, 46,47), y
el segundo molar inferior izquierdo (37) per-
manente presentaban incompleta formacién
radicular, se encontraban retenidos y comple-
tamente dentro de la lesion precitada. Al mis-
mo tiempo se apreciaba destruccién de las ca-
vidades alveolares a nivel de estas mismas
piezas dentales.

Examenes como tele de térax y valora-
cion cardiovascular no reportaron anormali-
dades. Las pruebas de laboratorio, se aprecia-
ban dentro de los valores normales, excep-
tuando fosfatasa alcalina que se encontraba
por encima del valor normal (102 UI/L).

Los diagnosticos presuntivos considera-
dos en base a la correlacién clinica y radiogra-
fica fueron: querubismo, queratoquiste
odontogénico (sindrome nevoide de carcino-
ma de células béasales), displasia fibrosa, ame-
loblastoma.
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Se realiz6 bajo anestesia general inhalato-
ria, biopsia incisional de la lesién cuyo reporte
fue recibido en dias posteriores sefialando que
los hallazgos histopatologicos encontrados en
la lesion fueron consistentes con las caracteris-
ticas que se observan en el querubismo.

Discusion

El querubismo es una rara enfermedad
que se produce en los maxilares bilateralmen-
te, lo que constituye un tema de gran impor-
tancia e interés para el profesional de salud y
mas especificamente para el odontélogo, ciru-
jano o patélogo bucal y /o maxilofacial, lo cual
ha sido descrito por varios autores!-.

La literatura reporta3-6:8-10,15-19un patrén
hereditario dominante, que muestra una des-
cendencia que puede comprometer tres o mas
generaciones o puede en algunos casos no
existir una historia familiar y representar una
mutacién espontdnea. El caso reportado es un
ejemplo de la ocurrencia solitaria y esporddica
que puede ocurrir dentro de una familia.

En referencia a la edad promedio en que
se reconoce la enfermedad la literatura con-
sultadal20.2l senala que es usualmente du-

Figura 3. Radiografia Panoramica (ortopantomografia).
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rante las primeras décadas de la vida, que la
edad promedio es a los siete u ocho afios y
que todo esto depende de su severidad y el
grado de deformidad que esta produzca en el
maxilar o en la mandibula. En el caso presen-
tado, la edad de diagnéstico fue a los ocho
afios y la lesién involucraba cuerpo y rama
mandibular bilateralmente.

En la investigacion realizada, la enferme-
dad se manifest6 como lo reporta la literatura
citada”15 2224, como un agrandamiento duro,
indoloro y asimétrico de la region posterior de
la mandibula, con expansion de los rebordes
alveolares, cuerpo, angulo y rama ascendente
mandibular bilateralmente, exceptuando la
region condilar.

En investigaciones realizadas?20,24-31 se re-
porta que el crecimiento en el querubismo
puede variar desde una tumoracion posterior
poco detectable de un maxilar, hasta una nota-
ble expansién anterior y sobretodo posterior
de ambos maxilares que puede llegar a produ-
cir dificultad para masticar, debida principal-
mente al edentulismo y a la maloclusién, difi-
cultad en el habla, en la deglucién y muchos
otros severos problemas funcionales. En nues-
tro estudio se encontrd, tumoraciéon detectable
con expansion posterior mandibular bilateral,
alteracién de la oclusion, dificultad tolerada a
la masticacion y no existia dificultades en el
habla, en la deglucién ni en la respiracion.

Asimismo, la literatura reporta 4679, que
durante el examen clinico realizado han en-
contrado en el paciente con Querubismo, exfo-
liacién prematura de la denticiéon primaria,
desplazamiento de los foliculos dentarios,
malformaciones dentarias y erupcion ectépica
de los dientes permanentes. El caso que se pre-
senta, coincide s6lo en la exfoliacién prematu-
ra de dientes primarios al encontrar la ausen-
cia del canino inferior izquierdo aun cuando
esta no correspondia de acuerdo con la edad
dental y cronolégica del paciente.
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Casos reportados*7.2 manifiestan linfoa-
denopatia cervical reactiva, principalmente de
los ganglios sub mandibulares que persiste
hasta después de los cincos afios de edad, di-
cha manifestacion clinica fue encontrada en
nuestro estudio.

Algunos estudios (1.3233), reportan lesio-
nes, enfermedades y sindromes de naturaleza
incierta asociados inusualmente con el Queru-
bismo, nuestro caso, no presenta ninguna de
estas asociaciones.

Autores como Kalantar, M2, Vaillant y
Colaboradores® , Fordyce citado por
Arnott35 plantean o sugieren un sistema para
categorizar la enfermedad; el primero, pro-
pone estadios de evolucién de la entidad, se-
flalados en cuatro fases; el segundo, sugiere
un sistema de tres grados para las lesiones
del querubismo; el tercero, plantea un siste-
ma de grados, clases y subclases que sefiala
tanto el comprometimiento, la agresiéon como
el sitio o numero de lesiones de la enferme-
dad, siendo esta tltima la més aceptada en la
actualidad; en base a esta categorizacion
nuestro caso se encuentra en la categoria Gra-
do I, Clase 5 Sub Clase B.

Diversidad de autores!: 2. 31 sefialan en
sus estudios la gran destruccién 6sea; las lesio-
nes multiloculares, radiolucidas-radiopacas
(mixtas), expansivas, de varios tamafios, for-
mas e intensidad y de localizacién bilateral;
adelgazamiento de las tablas corticales; la sus-
titucion de la arquitectura trabecular 6sea con
ocupacion de tejido displasico; dientes no
erupcionados desplazados que parecen flotar
en espacios similares a quistes, destruccién de
las cavidades alveolares, reabsorciones radi-
culares o la incompleta formacién radicular
que se pueden apreciar en la valoracién ima-
genolégica de la lesion; nuestro estudio coinci-
de con los hallazgos imagenolégicos reporta-
dos por estos autores.



Ciencia Odontolégica
Vol. 4, N° 1 (Enero-Junio, 2007), pp. 82 - 88

cos del tejido examinado mostraron estroma
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En el caso reportado, los cortes histologi- vos; espiculas 6seas maduras y vitales, fibras

fibroso, exhibian grandes cantidad de células ciones realizadas 14 6 9.
gigantes multinucleadas, vasos sanguineos de
pequefio y mediano calibre, algunos congesti-
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