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Nota clinica

Crecimiento mandibular bilateral: un caso de querubismo
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El querubismo es una displasia dsea benigna de la infancia caracterizada por un crecimiento mandibu-
lar bilateral progresivo. Presenta herencia autosémica dominante y es mas frecuente en varones. Las
primeras manifestaciones aparecen en torno a los dos afios de edad, con un crecimiento dseo acelera-
doa los 8-9 afios e interrupcion espontanea tras la pubertad. El diagndstico se basa en la clinica, radio-
logia y anatomia patolégica. El tratamiento es controvertido, incluyendo tratamiento médico o quirdr-
gico. Presentamos el caso de un varén de nueve afos que consulté por crecimiento mandibular
bilateral, requiriendo finalmente extirpacién quirtrgica de las lesiones.
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Abstract

Bilateral swelling of the jaws: a case of querubism

Cherubism is a benign bone dysplasia characterized by bilateral progressive enlargement of the jaws.
Itisan autosomal dominant disease and boys are more affected than girls. The first signs of manifesta-
tion of the disease are generally observed at about two years of age, followed by accelerated growth
from 8-9 years of age and spontaneous interruption after puberty. The diagnosis is based on clinical,
radiographic and histopathologic findings. Treatment is a controversial issue and therapy strategies
include surgical treatment and medical treatment. We describe the case of a nine-year-old boy with

* Mandibular swelling

CASO CLINICO

Nifo de nueve afios remitido a Urgencias por su
pediatra de Atencion Primaria por aumento del vo-
l[umen mandibular bilateral en el Ultimo afo, leve-
mente doloroso. Portador de aparato de ortodon-
cia desde hacia dos afios. En la exploracion fisica
presentaba ensanchamiento de ambas ramas
mandibulares con extensiéon hasta angulos man-
dibulares, de consistencia dura, sin fluctuacioén,

bilateral swelling of the jaws who required surgical treatment.

calor o eritema. No existian otras alteraciones fa-
ciales o lesiones intraorales asociadas. Resto de
examen fisico sin alteraciones. No antecedente
traumatico, historia de fiebre, anorexia o pérdida
de peso.

Se realizé ortopantomografia en la que se observa-
ron lesiones multiquisticas bilaterales generaliza-
das en mandibula (Fig. 1). Ante estos hallazgos, el
paciente fue derivado al Servicio de Cirugia Maxi-
lofacial, donde se completé el estudio con tomo-
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Figura 1.

— -

topantomografia: lesiones multiloculares bien definidas en ambas ramas mandibulares

grafia computarizada (TC) mandibular con recons-
truccion tridimensional, apoyando el diagnostico
de querubismo (Fig. 2). Inicialmente se decidié ma-
nejo conservador con seguimiento ambulatorio
periédico. Tras un ano de seguimiento persistia el
crecimiento 6seoy el dolor, por lo que se programo
intervencion quirurgica, con extirpacion de las le-
siones de la forma mas conservadora posible. El
analisis histopatologico confirmé el diagnostico de
querubismo. No se produjeron complicaciones.

Figura 2. TC con reconstruccién 3D: afectacion

de ambas ramas mandibulares por un proceso
multilocular con significativo ensanchamiento 6seo
y remodelacién, compatible con proceso displasico
mandibular (querubismo)
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DISCUSION

El querubismo es una enfermedad rara de la infan-
cia, con herencia autosdémica dominante, que pro-
voca un crecimiento mandibular progresivo. Perte-
nece al grupo de las displasias dseas benignas de
la infancia, con afectacion Unicamente de la man-
dibula. El hueso normal es sustituido por hueso
fibroso e inmaduro, dando lugar a la caracteristica
expansion mandibular. En su etiologia estan impli-
cadas mutaciones en el gen SH3BP2, en el cromo-
soma 4. Su incidencia es baja, con aproximada-
mente 300 casos descritos en la literatura. Los
varones se afectan mas que las mujeres*™,

Las primeras manifestaciones clinicas general-
mente aparecen a los 2 anos de edad, seguidas de
un crecimiento 6seo acelerado desde los 8-9 afios
con interrupcion espontaneatras la pubertad®. Las
principales complicaciones incluyen deformidad
facial, alteraciones dentarias, trastornos del sueno
y del lenguaje, complicaciones oculares, obstruc-
cion nasal y problemas respiratorios™®.

El diagnostico se basa en la clinica, radiologia y
anatomia patologica®’. La TC se utiliza frecuente-
mente en el diagnostico de lesiones dseas ya que
se obtienen mejores imagenes que con la orto-
pantomografia. Igualmente, la resonancia magné-



tica permite evaluar adecuadamente las lesiones
musculoesqueléticas y cuenta con la ventaja de
carecer de radiacién?. En nuestro caso, las caracte-
risticas lesiones observadas en la exploracion fisica
y los hallazgos en las pruebas radioldgicas fueron
clave para establecer el diagndstico.

El diagndstico diferencial del querubismo incluye:
displasia fibrosa, quiste 6seo aneurismatico, tu-
mor de células gigantes, granuloma central de cé-
lula gigante, tumor pardo maxilar (tipico del hiper-
paratiroidismo)®2,

El tratamiento es controvertido, incluyendo trata-
miento médico o cirugia’”®. Si el crecimiento 6seo
se mantiene estable se tiende a un manejo conser-
vador, y la cirugia antes de la pubertad se reserva
para casos con importante deformidad, dolor o
impacto psicoldgico. En cuanto al tratamiento mé-
dico, no existe evidencia de ninguna terapia efecti-
va. La calcitoninay el tacrolimus han sido propues-
tos en algunos estudios, aunque la evidencia
clinica es débil y son necesarios mas estudios’*°.
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Nuestro paciente continué con dolory crecimiento
mandibular durante el seguimiento por lo que fi-
nalmente se decidié un abordaje quirurgico.

En conclusion, el querubismo es una displasia 6sea
que debe sospecharse ante la presencia de creci-
miento mandibular bilateral. A pesar de ser una
entidad benigna requiere un seguimiento estrecho
a largo plazo por su capacidad de progresion y el
compromiso estético y funcional que puede con-
llevar.

CONFLICTO DE INTERESES

Las autoras declaran no presentar conflictos de intereses en
relacion con la preparacion y publicacion de este articulo.

ABREVIATURAS

TC: tomografia computarizada.

5. Kochar |, Ahmad A. Early Presentation of Cherubism.
Indian Pediatr. 2016;53:751.

6. Suarez-Obando F, Viasus ML. Querubismo, un caso
clinico. Rev Chil Pediatr. 2009;80:65-9.

7. SanchezR, Martin M, Ramirez M, Gomez E, Burguefio
M. Querubismo: diagnostico y tratamiento en la
edad pediatrica. Cir Pediatr. 2012;25:56-9.

8. Cariati P Monsalve F, Fernandez J, Valencia A,

Martinez I. Cherubism. A case report. Reumatol Clin.
2017;13:352-53.

9. Degala S, Mahesh KP, Monalisha. Cherubism: a case
report. ] Maxillofac Oral Surg. 2015;14:258-62.

10. Friedrich RE, Scheuer HA, Zustin J, Grob T. Cherubism:
a case report with surgical intervention. Anticancer
Res. 2016;36:3109-15.

Rev Pediatr Aten Primaria. 2021;23:301-3
ISSN:1139-7632 - www.pap.es

303



