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I N T R o D u e e I o N . 

Al termino Querubisrno fue creado en 1933, por W. A. Janes 

para denominar la obstensible deformaci6n facial bilateral, que afec­

taba a cuatro hermanos que les conferia un notorio aspecto de Queru-­

bin o Angelito. 

En 1972 Wowern deterrnin6 su carácter hereditario, al afeE_ 

tar a los maxilares casi con exclusividad sirnetricarnente, iniciandose 

en los primeros años de vida con tendencia posterior a estabilizarse. 

En 1941 Frankgenhiern la habia ya descrito corno Hiperostosis Sirnetrica 

familiar de los maxilares. 

La indiscutible identidad anatornoclinica del Querubismo -

asienta sobre una base génetica, referida a un gene autosornico domin­

ante de penetraci6n cercana al 100% en los hombres, que baja acerca -

de la mitad en las mujeres. La mayor parte de los casos, la historia 

familiar es positiva; esto indica una influencia genetica. 

Se trata de una rara enfermedad en la cual el tejido oseo 

normal de los maxilares es reemplazado por una exuberancia localizada 

que en sus etapas tempranas, es imposible distinguir histol6gicamente 

una lesi6n gigantocelular central de hueso. 

Debido a las grandes variaciones én los hallazgos clini-­

cos, radiográficos e histol6gicos, y a las diversas teorias sobre la 

etiologia de la enfermedad. Los investigadores que consideran que la 

enfermedad es una displasia han preferido nombres tales corno: Enferme 

dad Fibrosa Familiar de la Mandíbula, Displasia Fibrosa de los Maxila 

res, Displasia Fibrosa Familiar, Displasia Fibrosa Hereditaria de los 

Maxilares, Enfermedad Quistica Multilocular de los Maxilares. 

Corno se encuentran en la literatura excelentes revisiones 

de las características de la Patología, no se ha dado ningun intento 

por describirlas en detalle. 

El aspecto del Querubisrno que permanece obscuro es corno -
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tratar al paciente con las manifestaciones de la enfermedad. 
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CAPITULO I. 

CARACTERISTICAS CLINICAS. 

A.- ETIOLOGIA: 

La causa del proceso es desconocida, pero parece ser el -

resultado de alguna forma de trastorno del desarrollo en la mesen 

quima formador de hueso. 

A menudo existe una neta tendencia familiar a la herencia 

que puede involucrar un gene autosomico dominante, basados princ.:!:_ 

palmente en la circunstancia que. se localiza en los maxilares; al:_ 

gunos autores han procurado relacionar la enfermedad con una pos.!_ 

ble anormalidad en el tejido odontogenico, pero ~ste concepto tie 

ne poco respaldo científico. 

B.- DIAGNOSTICO: 

a) CLINICO: 

El diagnóstico se basa principalmente en los hallazgos -­

clinicos, conjuntamente con la presencia bilateral de las lesio-­

nes gigantocelulares y manifestaciones radiográficas caracteristi 

cas a nivel de los angulas mandibulares. 

Un diagnóstico de certeza solo exige una biopsia por par­

te de un anatomopat6logo experimentado en la interpretación de l~ 

sienes oseas. 

Es extremadamente raro el compromiso de huesos fuera del 

area facial. 

b) DE LABORATORIO: 

El examen de una muestra de una biopsia está indicado pa­

ra que se obtenga un diagnóstico concluyente. Esto es especialme.!!_ 

te importante en los casos Ünicos o aislados, o cuando la histo-­

ria familiar es vaga o incierta. 

Los valores de los diversos elementos sanguineos asi como 
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para el calcio, fósforo y fosfatasa alcalina sericos suelen estar 

dentro de los limites normales. Otro autor nos dice que la fosfa­

tasa alcalina puede estar aumentada; estos mismos resultados per­

miten descartar el Hiperparatiroidismo. 

C.- SINTOMATOLOGIA: 

Se desarrolla incidiosamente sin producir sintomas aunque 

a veces la presión ejercida sobre un nervio pueda causar la sensa 

ción de entumecimiento en esta región. 

Un primer signo puede ser inchamiento o protrusión de los 

tej idos bucales. 

Generalmente cuando se presenta la deformidad facial el -

paciente o sus padres advierten la anormalidad y consultAn al me­

dico. 

PARTE MEDIA DE LA CARA: 

Puede afectar maxila o al hueso malar y se extiende a los 

huesos nasal y etmoides, en la región posterior pueden afectarse 

todos 'los componentes del maxilar o solamente la tuberosidad, que 

su aumento de tamaño se traduce en reabsorción del borde anterior 

de la rama. Esta reabsorción compensatoria se debe a la presión -

que impide cerrar completamente la boca. 

HUESO MALAR: 

Puede ser el asiento principal de la lesión que mis tarde 

invade seno maxilar, la invasión de este hueso deforma visiblemen 

te la cara y algunas veces la deformidad de la orbita causa prop­

tosis. 

SENO MAXILAR: 

Puede obliterarse completamente en los casos en que la m2. 

xila y el hueso malar estAn afectados. Pero la cavidad nasal no -

se obstruye; puede afectarse todo un lado de la parte media de la 
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cara o los dos lados. 

APOFISIS ALVEOLAR: 

En los casos que afectan a la maxila, se dilata notable-­

mente en los lados labial y bucal; asi como en el palatal; pero -

generalmente los dientes no se afectan y conservan su posición -­

oclusal normal. Los pacientes desdentados sufren grandes moles- -

tias con las dentaduras artificiales, que lastiman al tejido al -

progresar la dilatación de la apofisis·. 

MANDIBULA: 

Se dilata gradualmente de manera local o general, como -­

suele ocurrir en el borde inferior o pueden afectarse las superf.!_ 

cies interna y externa, angulas y ramas ascendentes. 

RAMA Y CUELLO DEL CONDILO: 

Pueden o no estar afectados. 

D.- CARACTERISTICAS CLINICAS EXTRAORALES: 

El Querubismo tiene un comienzo clínico muy temprano, el 

caso mas joven es de un niño de 14 meses, aunque normalmente las 

primeras manifestaciones aparecen al segundo año de vida hasta -­

los 5 años, ya que al nacer los niños son clínicamente normales. 

Pueden producirse rapida progresión del trastorno durante 

los años siguientes, afectando todas las areas que acabaran incl~ 

idas y creando el cuadro clínico que varia segun la anatomía afee 

tada y la intensidad del trastorno génetico. 

La expansion progresiva comienza a principios de la infaE_ 

cia y eventualmente el crecimiento se detiene generalmente poco -

después de la pubertad; luego comienza una lenta regresion de la 

deformidad, 

El agrandamiento inicial típico, como un aumento de volu­

men indoloro bilateral y simetrico que interesa con mayor frecuen 
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cia a la mandibula en su parte posterior de su rama ascendente. -

La deformación es dura y se incrementa con cierta rapidez hasta -

los 7 u 8 años. 

Las ramas ascendentes mandibulares, los angules y la zona 

molar vecina estan por lo regular afectadas y en ocasiones la re­

gión de premolares, aun el resto del hueso con excepción de los -

condilos. 

Los maxilares superiores muchas veces estan afectados si­

multaneamente, originando desplazamiento de los ojos hacia arriba 

que dejan visible una buena parte de esclerotica y por abajo hay 

notables lnchazones submaxilares, ya que el tumor afecta el piso 

de la orbita, ~sto y la deformación bilateral originan una facie 

caracteristica, constituyendo un signo principal, dando un aspec­

to de Querubin. 

Otros autores señalan que la exposición de la banda de e2_ 

clerotica se debe al levantamiento de la piel facial que esta di2_ 

tendida y tensa que recubre la deformación causando de tal manera 

una retracción del parpado inferior. 

Las lesiones del maxilar superior por lo general afectan 

las regiones tubositarias, suelen tener tendencia a regresar, auE_ 

que las de el inferior suelen seguir aumentando hasta los 15 años 

de edad. 

El aspecto clinico puede variar, desde .hinchazones poste­

riores apenas visibles de un solo maxilar hasta una expansión an­

terior y posterior enorme de los dos maxilares con dificultades -

para desempeñar las acciones de masticar, hablar, deglutir y res­

pirar. 

El aumento de volumen rapido y temprano suele disminuir -

con la edad de manera que viene un periodo caracterizado por cam­

bios clinicos mínimos. Cuando la criatura llega a la pubertad, el 
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aspecto de la cara puede empezar a mejorar, por cuanto el creci-­

miento oseo normal se va desarrollando en el sentido de proporci~ 

nar las caracteristicas faciales de un adulto. 

En la segunda decada de la lesi6n tiende ha estabilizarse 

y a regresar parcialmente, con lo que la deformaci6n se hace me-­

nos notable. Se ha descrito una correcci6n de la forma del hueso 

entre los 20 y 30 años de edad, con regresi6n de las lesiones del 

maxilar inferior, de manera que la mandibula acaba siendo solamen 

te un poco mayor que lo normal. 

El tejido en istas zonas de rarefacci6n en de color blan­

co o pardo, y da una sensaci6n de fibras o de granos, a veces se 

encuentran zonas hemorragicas. 

Piel, labios y carrillos deben examinarse en pacientes su­

ceptibles de padecer ista enfermedad, buscando manchas pigmentadas 

cutaneas, istas rara vez en lesiones oseas poco amplias y son mAs 

frecuentes en la variedad de la enfermedad que se acompaña de pu-­

bertad precoz. McLendon y Asociados encontrar6n un caso con dicha 

característica. 

En algunos casos ha habido alteraciones en femur, humero y 

las costillas. 

Puede presentarse infecci6n secundaria que compliquen el 
cuadro clinico. Otro signo inconstante es el hipertelorismo y la 
adenopatía regional (sub-maxilares y yugulocarotideas). 

El Querubismo no determina cambios sfstem<l.ticos; ni com-­

promiso alguno con la salud general. 

E.- CARACTERISTICAS CLINICAS INTRAORALES: 

El agrandamiento se manifiesta como una tumefacci6n en la 

regi6n posterior de los maxilares. La mucosa labial suele estar -

intacta y de color normal aunque en ocasiones sumamente raras el 
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tejido gigantocelular en rapido desarrollo puede perforar el pe-­

riostio y manifestarse como una tumefacción localizada de tejidos 

blandos. En el maxilar superior la tumefacción evoluciona y oca-­

siena el paladar en V o en cortina. 

La mandibula muestra aumento de volumen, que puede alcan­

zar las tablas internas de la región sinfisiaria, la lengua estA 

desplazada hacia arriba, perturbando la elocución y la respira- -

ción. 

No son raros los epulis y el paladar ojival; la expansión 

vestíbulo-lingual de los procesos alveolares mandibulares limitan 

el espacio de la lengua, ello genera trastorno variable en la die 

ci6n. 

La dentadura primaria puede caer prematuramente y en for­

ma espontanea, ya desde los 3 años. 

Maloclusión e irregularidades de la dentición acompañan -

frecuentemente a la af ecci6n y se deben a la ausencia de sosten -

~seo firme y la consiguiente p~rdida prematura de los dientes de­

ciduos. 

La dentadura puede presentar malposiciones, malformacio--
, 

nes, inclusiones dentarios o ausencia de germenes. 

Los dientes permanentes suelen ser defectuosos, con ausen 

cía de algunos y falta de brote de los presentes. La ausencia de 

germenes de los dientes permanentes en ~sta región puede deberse 

a veces como causa del curetaje quirurgico del tratamiento emple~ 

do. 
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CAPITULO II. 

CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS Y ASPECTOS MICROSCOPICOS. 

CARACTERISTICAS RADIOGRAFICAS: 

La enfermedad fibrosa familiar puede afectar solo a la -­

mandÍbula, solo al maxilar superior o a ambos. En la mayor parte 

de los casos las lesiones quedan restringidas a las regiones mas 

posteriores de los maxilares, pero ocasionalmente el proceso pat~ 

16gico ataca a la totalidad de la mandibula o del maxilar supe- -

rior. Las imagenes que dan las radiografias bucales pueden suge-­

rir displasia fibrosa pero no permiten el.diagn6stico preciso. 

A.- CARACTERISTICAS OSEAS Y DENTARIAS: 

El hueso es marcadamente deforme con Areas radiotranspa-­

rentes extensas localizadas centralmente con obliteraci6n de la -

trama trabecular normal y la destrucci6n o adelgazamiento de las 

corticales previamente existentes que inclusive pueden estar per­

foradas. 

El hueso revela·una imagen radiolucida, multilocular, la 

lesi6n radiotrasparente presenta a menudo la forma de un quist~ -

con sus bordes bien definidos, lo cual hace formular con frecuen­

cia los diagn6sticos de quiste multilocular y de ameloblastoma. -

Debe recordarse, sin embargo, que casi invariablemente los amelo­

blastomas son mas a menudo unilaterales que bilaterales, como lo 

es la enfermedad fibrosa familiar. En las zonas multiloculares 

claras a veces son tan extensas que los tabiques de separaci6n se 

vuelven raros e incompletos. 

En un caso clasico de Querubismo hay imagenes radioluci-­

das bilaterales, multiples, como pompas de jab6n; en estadios in­

cipientes, sin embargo puede haber una sola zona radiolucida con 

aspecto de pompa de jab6n. 

El limite entre el tejido osco y fibroso es sumamente ne­

to; la alternativa de alta o baja capacidad es característica de 
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displasia fibrosa. Las zonas de mayor opacidad suelen ser de ca-­

rActer rnetaplasico, con hueso "Tipo Fibroso". 

La afectaci6n del maxilar superior, se ve corno una rare- -

facci6n difusa de los margenes, y en la zona de la tuberosidad en 

centrarnos las radiolucideces rnultiloculares expansivas. Pueden 

ser caracteristicas de exfoliaci6n prematura de dientes anterio-­

res o su retenci6n o desplazamiento. 

La apofisis alveolar en el maxilar superior puede estar -

muy dllatada, o la tuberosidad tiene una textura de vidrio molido 

o estA moteada. El hueso malar puede estar afectado de manera se­

mejante y el seno maxilar oblit~rado total o parcialmente por te­

jido denso radiopaco. 

Las piezas dentarias retenidas parecen "flotando" en di- -

chos espacios radiolucidos tipo quisticos, estas lesiones pueden 

producir migraci6n de dientes y g~rmenes dentarios, pero los dieE_ 

tes no se aflojan, y el paciente no tiene síntomas sistemAticos. 

La lamina dura de los alveolos, queda bien definida y no 

se altera, cerca de las lesiones el hueso no cambia de aspecto. 

Hay gran variaci6n de radiabilidad. Si hay tejido fibroso 

con hueso mal calcificado, la parte afectada se hace radiotranslu 

cida, con frecuencia se ven varios focos de carActer quistico, -­

que presentan ureas en que el tejido fibroso a reemplazado el hue 

so. En algunos casos se produce gran cantidad de sustancia inter­

celular y puede haber osteoide parcialmente calcificado, que au-­

rnentan la densidad, se ve un aspecto moteado, si se han formado -

islas calcificadas de hueso maduro en el tejido fibroso transluci 

do que sustituye al hueso normal. 

En algunos casos, la enfermedad progresa hasta la segunda 

decada, se observan tramas trabeculares, bisarras dentro del Area 

radio transparente. 
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El tamaño y la forma irregular de las radiopacidades su-­

gieren la displasia fibrosa cuando el proceso reparador prosigue 

durante la vida adulta, se ve un hueso generalizado, anormalmente 

calcificado o esclerotico, que escasamente se asemeja a la organ! 

zaci6n normal de trabeculas. 

En el adulto, las placas multiloculares tienden a disminu 

ir, a densificarse; son reemplazadas por placas irregulares de e~ 

clerosis; toda la parte de hueso puede hacerse muy radiopaca debi 

do a la madurez y la calcificación. 

Los otros huesos del craneo y resto del esqueleto no sue­

len presentar cambios anormales, aunque en algunos casos se regi~ 

traron lesiones con comitantes en otros huesos, como en las costi 

llas y huesos largos. 

B.- HISTOLOGIA: 

La enfermedad fibrosa familiar por lo general se asemeja 

histol6gicamente a la displasia fibrosa. 

En el Querubismo, el examen histológico del tejido extir­

pado presentaba una estructura acelular con celulas gigantes mul­

tinucleadas; el hueso periferico se babia adelgazado y obliterado 

en algunos lugares. La parte principal consistia en celulas fusi­

formes fibroblásticas con cantidad variable de colageno dispuesto 

en haces entrelazados, asi como tejido mas vascular como con depE_ 

sitos de hemosiderina y numerosas celulas gigantes. Se trata de -

un fibroma que no permite ser atribuido a una infección individua 

lizada. 

En otros casos hay menor actividad osteolitica; pero se -

forman trabeculas de hueso en el denso tejido celular con un depE_ 

sito intercelular de colageno o de osteoide. El hueso sin madurar 

da al tejido la caracteristica consistencia arenosa: Es un tejido 

relativamente estático que se ve cuando los pacientes necesitan -

ser operados por motivos esteticos. Tambien suelen verse restos -
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de tejidos epiteliales de dientes en desarrollo esparcidos en las 

lesiones, y esto puede enmascarar el diagn6stico de la enfermedad 

primaria al sugerir una neoplasia odontogena. Ademas es muy coman 

encontrar una banda de eusinof ila perivascular peculiar de los p~ 

queños capilares de la lesi6n. Existe tejido concectivo fibroso -

areolar o laxo o aun fibroso hipercelular que contiene tejido - -

oseo aislado mal formado y celulas gigantes multinucleadas. Los -

conductos vasculares evidencian condensaci6n o formaci6n perifer_! 

ca colagena. 

Hammer (1969) ·ha hecho referencia al deposito perivascu-­

lar de una proteina que caracteriza la lesi6n. 

Otras muestras de tejido de Querubismo se has descrito co 

mo mas maduras, conteniendo mayor cantidad de tejido fibroso y co 

lagena y menos celulas gigantes. El material de revestimiento pe­

rivascular eosinofilo observado alrrededor de los maxilares en es 

tas lesiones, se ha comprobado que era colagena; este hecho es un 

dato histol6gico distintivo y diagnóstico. En las personas jove-­

nes hay rapiqa sustitución con reabsorción osteoclasica del hueso 

El tejido es muy celular y las trabeculas de hueso viejo presen-­

tan lagunas recubiertas con osteoclastos. 

Las lesiones del Querubismo son iguales a las del granulE_ 

ma reparativo de celulas gigantes. Tan así es que el estudio de -

preparados bi6psicos, sin tener en cuenta los aspectos clínicos, 

no basta para distinguir una lesion de otra. 

Grinspan nos dice que es injustificado incluir esta le- -

sión entre las displasias fibrosas como puede leerse en algunas -

publicaciones, que se trata esenciálmente de tejido conjuntivo f.!_ 

broso, bien maduro con focos de hueso metaplasico y nodulos calci 

ficados cementoides. 
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CAPITULO III 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: 

Los rasgos clinicos radiogrAf icos son patogonomonicos - -

cuando puede demostrarse una tendencia familiar, de otra forma el 

Querubismo se plantea con los quistes foliculares, ameloblastomas 

los granulomas centrales de celulas gigantes, las displasias fi-­

brosas, etc. 

Debe ralizarse biopsia, ya que los queratoquistes multi-­

ples o los tumores marrones del hiperparatiroidismo, podrian pre­

sentar caracteristicas similares, especialmente sino puede demos­

trarse una tendencia familiar. 

La biteralidad del proceso en primer termino y los aspec­

tos clinicos tan particulares de la lesi6n y la biopsia, constitu 

yen evidencia suficiente para el diagn6stico positivo. 

PRONOSTICO: 

Hay acuerdo general en que el Querubismo, aunque progresa 

con bastante rApidez al comienzo de la infancia, tiende a tornar­

se estAtico y muestra regresi6n a medida que el paciente alcanza 

la pubertad. 

El pron6stico de la enfermedad fibrosa familiar es gene-­

ralmente bueno, en virtud de que la tendencia a detenerse y regr~ 

sar de la lesi6n. 

En raros casos se ha comprobado su transf ormaci6n maligna 

Han ocurrido tambi~n casos mortales en los que el desarrollo de -

la enfermedad ha impedido las funciones vitales. 

El pron6stico es mejor si el Querubismo solo afecta un ma 

xilar, de preferencia el inferior, las lesiones del Querubismo en 

los maxilares superiores son mas agresivas que en los inferiores, 

y por consideraciones anatomicas, plantean el problema mas grave. 



'¡ 

14 

TRATAMIENTO: 

Se ha repetido en la literatura que muchos casos de Quer~ 

bismo se resuelven expontaneamente sin tratamiento, pero nadie ha 

demostrado el valor que tenga esta conducta de "esperar y ver" 

con resultados a largo plazo. 

Se toma en consideraci6n el hecho de que el proceso pare­

ce ser una anomalia de desarrollo de modo que aunque las lesiones 

a menudo continuan creciendo hasta la adolecencia temprana, por -

lo general puede esperarse que ha esta altura haya cesado una ma­

yor expansi6n, cuando muchas lesiones mejoran sin algun tratamieE_ 

to. Sin embargo nadie ha documentado la curaci6n expontanea con -

casos de estudios prospectivos. El tratamiento señalado para el -

Querubismo a variado mucho, hay defensores de cada una de las si­

guientes medidas: Ningun tratamiento activo, extracci6n de dien-­

tes en las zonas afectadas, contorno quirurgico de las lesiones -

dilatadas, y raspado completo. 

El problema del tratamiento clinico y quirurgico es difi­

cil porque cada niño debe valorarse individualmente segun el gra­

do de manifestaci6n tumoral. 

A.- TRATAMIENTOS RADICALES Y CONSERVADORAS: 

La idea de que el tratamiento no quirurgico acabará lo- -

granda un adulto con cara de aspecto simetrico, evidentemente se 

ha basado en algunas historias familiares de un pariente con hin­

chazones poco precisas de maxilar cuando era niño, que finalmente 

"involucrar6n", que al llegar la vida adulta, ya no habia señales 

de Querubismo. No se ha vigilado ninguna criatura con Querubismo 

tipico temprano hasta la vida adulta, sin tratamiento. 

Los niños del informe original de Janes inicialmente re-­

chazaron el tratamiento, mas tarde fueron operados con raspados, 

cuando llegaron a la segunda decada de la vida, con buenos resul­

tados esteticos. Sus lesiones maxilares progresarán uniformemente 
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hasta alcanzar proporciones grotescas sin tratamientos, pero lo -

vigilancia postoperatoria continua demostrando que no hubo exten­

ción de las lesiones despues de los raspados, si no mas bien un -

remodelado de hueso en sentido de una simetria facial normal a la 

edad de 30 años. 

Dechaume nos dice que el tratamiento no consiste mas que 

en la cirugia conservadora modelante tardia. 

Hogan y Liebner han sugerido una terapia hormonal adecua­

da para inducir una pubertad prematura, con la finalidad de limi­

tar el crecimiento acelerando la etapa de la remisión expontanea. 

No sabemos todavía cual sea la conducta mejor y mas facil 

y si procede la de "esperar y ver", pues se ha comprobado la pro­

gresión continua de las lesiones tumorales. 

Se llego a la conclusión de que la extracción de los dien 

tes en la zona afectada constituida por un medio terapeutico con­

servador, que facilitaba el tratamiento quirurgico ,posterior. Se­

gun la experiencia, la extracción de los dientes en el Querubismo 

no es adecuada. 

Las lesiones del Querubismo pueden poderse controlar me-­

diante raspado cuidadoso de manera que los dientes permanentes, -

en particular, deben respetarse lo mas posible para asegurar la -

función masticatoria futura. Si segun admite Jones, el raspado da 

el mismo resultado que la extracción, entonces seria preferible -

utilizar el raspado y salvar el mayor numero posible de dientes, 

para no acabar con una criatura desdentada con todos los proble-­

mas de prótesis y psicologos correspondientes. 

Como quiera que sea, la lesión extendida descarta toda p~ 

sibilidad de tratamiento quirúrgico con la finalidad de curar al 

paciente. 
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Cuando el paciente pasa la pubertad, a veces se aconseja 

la correcci6n quirúrgica de los maxilares por razones esteticas, 

cuando el crecimiento se ha detenido, 

Burket menciona que el tratamiento quirúrgico en niños es 

ta contraindicado, pues la cirugia puede alterar el desarrollo y 

el crecimiento de las zonas afectadas, 

El remodelado de las hinchazones del Querubismo en los ma 

xilares fue utilizado, con buenos resultados por varios cirujanos 

cuando el tumor sigue creciendo y alcanza un punto inadmisible -­

clinico o estetico, simplemente se extirpa la lesi6n, creando un 

contorno mas normal esto puede resolver el problema inmediato y -

controlar las hinchazones durante los años y progresi6n; sin em-­

bargo, en ocasiones esta intervenci6n quirúrgica desencadena un -

aumento de volumen rapido y fulminante de las lesiones. La mayor 

parte de los defensores de esta tecnica creen que los resultados 

son mejores utilizando el metodo del remodelado cuando ya a cesa­

do el crecimiento de la lesi6n. 

Tambien se ha empleado el raspado completo del Querubismo 

que ha dado buenos y malos resultados. Un informe interesante se 

refiere al uso de hueso autogeno, en forma de esquirlas de la 

cresta iliaca del propio paciente, para llegar a los defectos que 

dej6 el raspado quirúrgico al enuclear las lesiones del Querubis­

mo en ambos lados del maxilar inferior de un muchacho de 10 años. 

El beneficio obtenido con esquirlas oseas colocadas en el defecto 

quirúrgico siempre ha sido discutible, Es posible que los mismos 

nuevos resultados se hubierAn logrado sin emplear tales proporci~ 

nes de hueso. Las afirmaciones corno "No se han observado reaccio­

nes indeseables para la cirugía ni en la infancia ni en la adole­

cencia" y "Nunca se ha registrado la recidiva o la activaci6n del 

trastorno despues de la interveci6n quirúrgica" no parecen sufi-­

cient:emente confirmadas para asegurar la eficacia de la cirugía. 

:;iewpre que se tome la decisión de ruspar ampliamente las lesio--· 
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nes, o simplemente remodelarlas, hay que tener presentes la posi­

bilidad de que tal cirugía pueda agravar el tumor, susceptible de 

"Recidivar", con ni.pida perturbación de los maxilares, Diversos -

investigadores han publicado casos en los cuales despues de la ci 

rugía la evolución fue recidiva mas agresiva que antes. 

El empleo de radiaciones, en cualquier forma esta unifor­

memente rechazado, por los peligros de causar Sarcoma, Osteorra-­

dionecrosis e interferencia del crecimiento oseo y el desarrollo 

facial de estas criaturas. 

Si las lesiones son ligeras con participación osea mínima 

que solo se descubra en radiografías, pueden irse vigilando y ob­

servando su relación con el crecimiento del maxilar. Las lesiones 

que provocan expansión inicial de la rama ascendente parecen au-­

mentar constantemente si no se tratan. 

El raspado y el remodelado siempre suelen tenerse que CO!!!_ 

binar para obtener el mejor resultado estetico. La simple extirp~ 

ción de una lesión voluminosa no da resultado. 

B.- EJEMPLIFICACION DE UN CASO ATIPICO 

El siguiente caso editado por Kuepper, es de interes por 

su historia atípica y mas importante porque nos da la oportunidad 

de evaluar una forma de tratamiento quirurgico. 

En Julio 18 de 1975 un muchacho de Puerto Rico de 18 años 

de edad bien desarrollado, vino al departamento de cirugia oral -

del Hospital Bellevue por presentar tumefacción de las mejillas. 

El paciente inicialmente notó una tumefacción ligera de sus meji­

llas 4 años atras aproximadamente. El agrandamiento progresó len­

tamente hasta que hace un año se presentó en la clínica, a esa h~ 

ra la tumefacción facial bilateral, había crecido dpidamente ha~ 

ta el tamaño actual. El paciente busco ayuda medica por el crecí-
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miento reciente de la mandíbula y la resultante deformidad esteti 

ca. 

El padre del paciente reportó una tumefacción similar 

cuando era niño, pero esta desapareció sin tratamient9 cuando lle 

go a la edad adulta. Los dos hermanos del paciente no tuvieron -­

evidencia clínica de Querubismo. 

La historia medica del paciente no ayudaba. Su historia -

quirurgica r'eportó una amigdalectomia en 1970. 

EXAMEN FISICO: 

Los resultados de un examen extraoral mostraron agranda-­

miento asimetico considerable bilateral del 1/3 inferior de la ca 

ra, con la tumefacción del lado izquierdo mayor que la del lado -

derecho. La tumefacción se extendía desde las Areas periauricula­

res hacia abajo a lo largo de la rama ascendente del maxilar y ª.!! 

teriormente hacia la región de la sifisis bilateralmente. La tume 

facción facial era firme a la palpación y aparentemente se atri-­

buia directamente al agrandamiento mandibular. Intraoralmente, h~ 

bia una mordida abierta de canino a canino. Los pliegues mucobuc~ 

les estaban obliterados bilateralmente desde distal de los· cani-­

nos por la expansión de la cortical lateral de la mandíbula. La -

expansión se extendía posteriormente hasta donde uno pudiera pal­

parla intraoralmente e incluía a la rama mandibular. Los segundos 

premolares inferiores y el segundo molar inferior izquierdo ha- -

bian sido extraídos por caries. No había historia de la erupción 

de los terceros molares y no estaban evidentes clínicamente. El -

primer molar inferior izquierdo estaba muy cariado con moderado -

dolor a la percusión. No había linfadenopatias cérvicales. Los r~ 

sultados del examen f isico estaban dentro de los limites normales 

EXAMEN RADIOGRJ\FICO: 

Las radiografías faciales del paciente mostrarón gran des 
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trucción del hueso mandibular que se extendía desde el proceso CE_ 

ronoide, la hendidura sigmoidea y la región condilar del cuello -

hacia abajo y anteriormente hacia la región de los caninos mandi­

bulares bilateralmente, El aspecto de la cortical lateral del prE_ 

ceso coronoide, de la rama y del cuerpo de la mandibula, estaban 

expandidos lateralmente con adelgazamiento de la corteza lateral. 

La arquitectura trabecular normal, estaba reemplazada por lesio-­

nes multiloculares en la región. Los agujeros alveolares inferio­

res estaban recorridos hacia el borde inferior de la mandibula. -

Los cóndilos no estaban involucrados en el proceso destructivo. -

Los terceros molares no erupcionados estaban recorridos hacia el 

borde inferior de la mandibula bilateralmente. 

El hueso remanente facial y esqueletal se encontraba sin 

cambios patológicos. El examen radiografico de tórax no·mostró -­

anormalidades significativas. 

DATOS DE LABORATORIO: 

El valor de la Fosfatasa Alcalina serica estaba elevada a 

25.6 U. (N: 3-4 U. King Armstrong). El resultado de otros estu- -

dios de laboratorio incluyendo Ca serico y niveles de Fósforo, -­

biometria hematica, urea nitrogenada en sangre, electrolitos ser.!_ 

cos, tiempo de Protrombina, tiempo parcial de tromboplastina, y -

pruebas de función hepatica estaban dentro de los limites norma-­

les. El V.D.R.L. resultó negativo. El EKG mostró ritmo sinusal -­

normal y ninguna desviación del eje eléctrico y estaba dentro de 

los limites normales. 

CURSO HOSPITALARIO: 

El 24 de Julio con el paciente bajo sedación intravenosa 

conciente, y anestesia local, se extrajo el primer molar inferior 

izquierdo. Se hizo un colgajo grueso rnucoperióstico desde el area 

bucal del alveólo en la región de la extracción hasta un cm dis-­

tal de la misma. Se notaron multiples perforaciones en la corteza 
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6sea gris amarillenta. Un tejido suave, fibroso y cafe rojizo OC!:!_ 

paba la cavidad quistica debajo del hueso, Se tomó una muestra -­

del hueso cortical y del contenido quistico para examen microsc6-

pico. Los sitios de extracci6n y biopsia sanaron sin complicacio­

nes y el examen radiograf ico postoperatorio mostró una reconstitu 

ción 6sea normal. 

Se descubrió en el examen microsc6pico perdida fibrilar, 

tejido fibroso con celulas gigantes multinucleadas esparcidas al 

azar. Los fragmentos 6seos mostraron que la lesión se había in-­

filtrado entre el trabeculado causando que la misma se pusiera -­

delgada y fragil. Los cambios patol6gicos en asociaci6n con los -

hallazgos clínicos y radiograf icos concordaron con el diagn6stico 

de Querubismo. 

Durante los 5 meses siguientes, la deformidad facial no -

mostró ningun cambio, Se decidió que el lado izquierdo de la man­

díbula debería ser reducido quirurgicamente con curetaje y recons 

trucción. 

El 4 de Enero de 1976 el paciente se admiti6 en el hospi­

tal con el diagn6stico de Querubismo mandibular. Despues de colo­

car al paciente bajo anestesia general en el quirófano, se le in­

filtró lidocaina al 2% con epinefrina del 1:100.000 en la mucosa 

oral desde el proceso coronoide inf eriormente y anteriormente has 

ta el lrea bucal del canino mandibular izquierdo. Se hizo una in­

cisión de 14 cm en la mucosa oral, desde la punta del proceso co­

ronoide, extendiendose inferior y anteriormente hasta el Area dis 

tal del segundo premolar inferior izquierdo, despues hacia los -­

margenes cervicales de los dientes remanentes en el cuadrante in­

ferior izquierdo hasta la linea media. Se hizo una incisión vert,! 

cal en la linea media y se desprendi6 un colgajo mucoperi6stico -

para descubrir la corteza lateral mandibular gris amarillenta con 

sus móltiples perforaciones. Se us6 un instrumento rotatorio para 

remover una porci6n de 2x2 cm de hueso avascular distal al segun-
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do premolar inferior izquierdo exponiendo la cavidad quistica de­

bajo del hueso. Se retiró todo el tejido fibroso café rojizo usa!!. 

do cureta de toda la cavidad ósea que se extendia desde la hendi­

dura sigmoidea hasta la región canina. Las paredes media e infe-­

rior estaban sin perforar. Se usó un fórceps de Rongeur para rem~ 

ver la delgada corteza lateral de la rama desde la escotadura si_s_ 

moidea hasta el angulo y anteriormente hasta la región premolar. 

Después se removió la mitad lateral del borde inferior de la man­

dibula de una manera similar desde la región premolar hasta el ª.!!. 

gula. Se extrajo el tercer molar no erupcionado con su cripta - -

ósea en el borde inferior. 

La lesión del tejido blando no estaba encapsulada, y se -

cureteó facilmente de la cavidad ósea. La vascularización de la -

lesión fibrosa resultó en una pérdida de 1300 ml de sangre duran­

te un periodo de 30 min. El paciente recibió 1200 ml de solución 

Ringer lactada y 3 unidades de sangre completa. Las paredes rema­

nentes de la concavidad mandibular se rellenaron con tiras de es­

ponja de gelatina absorvible sumergidas en trombina tópica, y el 

sitio quirurgico se rellenó con gasa de 1 pulgada sumergida en -­

tintura de benzoito. El apósito se extendió desde el sitio quiruE_ 

gico a través de la incisión en la mucosa. Se puso un apósito - -

elastico de la manera de un vendaje de Barthon para que tuviera -

presión. 

CURSO POSTOPERATORIO: 

El paciente toleró bien la cirugia y la anestesia y el -­

apósito se removió el 2do. dia postoperatorio. En el Sto. dia des 

pues el paciente se dio de alta en el hospital. Se revisó al pa-­

ciente una semana despu&s y se quitó el apósito intraoral. 

El resultado del examen microscópico del especimen quirÚE_ 

gico coincidia con el especimen original de la biopsia. Las radio 

grafias mostraron un incremento de 3mm de radioopacidad en la pe­

riferia del sitio quirúrgico en la segunda semana de postoperato-
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rio, Después de un mes, había evidencia radiografica de recons- -

trucci6n 6sea en el sitio quirórgico en todos los bordes. No ha-­

bia evidencia clínica ni radiograf ica de recurrencia de la lesi6n 

Después de tres semanas de postoperatorio se vi6 un incremento en 

la apariencia facial del paciente. Su apariencia continóo mejoraE_ 

do durante los tres meses siguientes y el Abril, la deformidad -­

mandibular del lado derecho fué reducida quirórgicamente con un -

procedimiento similar, con una pérdida de s6lo 450 ml de sangre. 

El curso postoperatorio no tuvo complicaciones. La evaluaci6n cli 

nica un año después del procedimiento en el lado izquierdo de la 

mandíbula,. y nueve meses después de la cirugía del lado derecho -

de la mandíbula mostraron mejoría de la apariencia.facial. El ex~ 

men radiograf ico peri6dico de ambos lados de la mandíbula ha mos­

trado un continuo llenado de los defectos 6seos originales con -­

hueso aparentemente normal. 

RESUMEN Y CONCLUSION: 

Un caso de Querubismo de la mandíbula con una historia -­

atípica y con la instalaci6n de deformidad facial hasta después -

de la pubertad ha sido reportado. El paciente fué tratado durante 

un periodo relativamente inactico, al cual le sigui6 un año de 

crecimiento activo. Las distintas deformidades faciales fueron 

tratadas con una combinaci6n de curetaje y recontroneado, el cual 

result6 en una mejoría de la apariencia facial y en la elimina--­

ci6n de las· lesiones osteofibrosas de la mandíbula. 
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CAPITULO IV 

c o N e L u s I o N E s . 

La Displasia Fibrosa Familiar la encontramos mas comunme!!. 

te en los infantes de 1 a 5 años de edad, teniendo peculiar af ec­

ciones por el sexo masculino y presentando una variedad de mani-­

festaciones clínicas, tomaremos en cuenta como signo mas caracte­

ristico de identificación, el agrandamiento bilateral en el maxi­

lar inferior y la tracción de los parpados hacia abajo, provocada 

por el abultamiento óseo del maxilar superior y huesos subyacen-­

tes, dando lugar a uno de los sinonimos mas conocidos de esta le­

sión "Querubismo". 

La enfermedad en su mayoría nos presenta ausencia de mo-­

lestias, colocandola dentro de las asintomaticas, dejando las·qu~ 

jas sólo por razones esteticas. 

El diagnóstico radiogrAfico no es muy preciso, pero es un 

complemento importante para identificar las características imag~ 

nes radiolucidas óseas de esta lesión. 

El estudio de biopsias a estas alteraciones óseas, demueE_ 

tran la gran similitud a las lesiones del granuloma reparativo de 

celulas gigantes, tomando en cuenta que cuando puede demostrarse 

una tendencia familiar, el diagnóstico diferencial no es necesa-­

rio. 

Considerando a ésta entidad patológica como una lesión ra 

ra y begnina, no por ello le restaremos importancia. 
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