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RESUMEN

La Hiperostosis Cortical Infantil (HCI) es una emfiedad de la infancia temprana que se presenta ante
del 6° mes de vida del paciente.

En general, la Hiperostosis Cortical Infantil tieae prondstico bueno. La mayoria de los casos se
resuelven completamente.

La repeticion del sindrome o la deformidad persistees rara. Sin embargo, los casos con un ataque
antenatal, es decir asintoméatico al nacimiento o a@iagnéstico in Gtero, tienen un prondstico menos
favorable ante la presencia de polihidramnios, amease hipoplasia pulmonar.

Se presenta el caso de una nifia de seis meseadleced diagndstico de Sindrome de Caffey-Silverman
o Hiperostosis Cortical Infantil, quien solicitéreejo médico por presentar aumento de volumeralater
de la tibia, fiebre e irritabilidad, fue tratadanum otra afeccion y fue finalmente remitida a Gerzéti
donde fue diagnosticada y tratada sintomaticamecde, mejoria clinica evidente. Se discutio la
sintomatologia, examenes complementarios y conduséguir ante esta enfermedad.

Palabras clavesindrome de Caffey-Silverman, tumoracion oseardigirritabilidad, hiperostosis,
radiografia

ABSTRACT

The infantile cortical hyperostosis (ICH) is a d@ise of the early childhood that is presented bef@é °
month of the patient’s life.

In general, the infantile cortical hyperostosis Agsedict good. Most of the cases solve completely

The repetition of the syndrome or the persisterfordaty is strange. However, cases with an attack
antenatal, that is to say symptomatic to the hinthwith diagnose in uterus, it has and | predissle
favourable before the polyhydramnios presence,aanasnd the pulmonary hypoplasia.

A case with Caffey- Silverman’s Syndrome with agemnsonths of life were discussed in this paper. The
patients had tibial tumor, fever and irritabilityghe was misdiagnosed and finally arrived to Gesetic
Service. The symptoms, diagnosis, medical anafysistreatment of this disease were analyzed.

Key Words: Caffey-Silverman’'s Syndrome, bone tumor, fever,tahility, cortical hyperostosis,
radiography.

INTRODUCCION

La Hiperostosis Cortical Infantil (HCHf’ o sindrome de Caffey-Silverman es una enfermedam po
comun, autolimitada y dificil de reconocer cliniete. En la practica el diagnostico se hace basado
el interrogatorio, el examen fisico y radiografiéunque se sabe que ocurre hipoxia, necrosis kcal
reaccion periéstica, no se conocen los factoresmdeslenantes por lo que su etiologia es descorfBcida
Se presume una herencia autosémica dominante cooadaavariabilidad de expresion y penetrancia



incompleta, segin varios estudios geneal6gi€6s?: Puede resultar como iatrogenia del uso de
prostaglandinas usada para el tratamiento de defactiacos congénit&® (Fig 1)"*

Fig. 1

Se ve en niflos menores de seis meses, con ungemaddio de aparicibn de nueve semanas de vida,
aunque se han reportado casos de diagnésticotitera®®. Aunque no hay hallazgos patognoménicos
de la presencia de una masa local particularmerite2 $a mandibula, hombros, costillas, cubito jatib
acompafiada de irritabilidad, es bastante suged@vasta afeccion, que puede acompafarse de fiebre,
dolor, eritema, disminucién del apetito y malegi@mneral.

La clinica es seguida por cambios radiograficosedecion peridstica y engrosamiento de la cortieal

las estructuras 6seas subyacentes. El hallazgografico caracteristico es la formacion de huesvou
con aumento del diametro de los huesos afectados.

La hiperostosis desarrolla en la superficie cdrésd@erna se expande y entonces remodela por iésorc
de la superficie externa o en la superficie enda@r En los casos mas tardio hay expansion de la
cavidad medular y la corteza es fina. (Figure 2B)epifisis y matafisis no son afectadas. La hisjtd

de las lesiones 6seas han sido descrita en detalleye no solo la formacion de nuevo hueso laanell
subperiostico sino evidencia de inflamacion
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FIG. 2. llustracion esquematica del hueso norm&brynacion de hueso exuberans) (Representacion
del desarrollo del huesoB(y C) en la hiperostosis desarrolla formacion Osea antembranosa
subperiostica asociado con inflamacién local (ladquierdo deB y C). En la fase de remodelacion el
exceso de tejido 6seo es resorbido a la super@icidocondral conduciendo a una expansién de la
cavidad medular estrecha y deformidad de la migitado derecho deB), o a la superficie exocortical,
que no afecta al tamafio de la cavidad medular (ldeiiecho de€).

Aunque las alteraciones hematoldgicas no son dg@egila eritrosedimentacion y la fosfatasa aheali
pueden estar elevadas, asi como puede encontrexssemia ligera (5).

El Objetivo de presentar este trabajo es con &ifiad de definir el diagndstico en nifios conafitidad
y fiebre

PRESENTACION DEL CASO
Motivo de consulta: “aumento de volumen lateraladgbia e irritabilidad”.



Historia de la enfermedad actual: paciente fememiaoraza blanca de cinco meses de edad como
antecedente de salud, un mes antes comenzé comtaudeevolumen de la tibia, acompafiado de ligera
irritabilidad, acudieron al pediatra y fue tratamhim amoxacilina en suspensién y al no mejorarrutemn

al Servicio de Genética, donde se examina y didgaos

Examen fisico.

Extremidades Inferiores: aumento de volumen difbmdo, que se extiende de la regidn tibial dexech
FIG. 3A-C.
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FIG.3. Nifia de 6 meses con hallazgos tipicos éaflermedad de Caffey
Complementarios:

Eritrosedimentacion- 12 mm/hora.

Hemograma: Hb-11.3 g/l

Hematies 3.650.00 x mm3

Leucocitos: 5100 x mm3.

Lamina periférica: hipocromia moderada, anisoatasiicrocitosis y poiquilocitosis.

T. protrombina..................... 12 seg
TP.T . . 38 seg
PCR.. negativo
Glucosa......ccceovveiiiiniennn. 70mg/100ml
Urea.....ooovvi e ieiine e, 39mg/ml
Creatinina............coccvveen. 0,8mg/ml

Radiografia lateral de miembros inferiores:engrosamiento de la cortical externa tibial y gmtilandas
del lado derecho. FIG. 3B, FIG.4 Ay B

2 FIG.4.AyB
erioreg€ngrosamiento cortical de la tibia FIG. 5



DISCUSION

La Hiperostosis Cortical Infantii (HCI) o enfermedade Caffey- Silverman fue reportada
simultaneamente por estos autores que publicaratnocoasos en 1948°, a pesar del primer reporte al
respecto fue por Roske en 1930, seguidos pordH|iE938™"

Por tratarse de una afeccion poco frecuente, esrtenie que los facultativos en la atencion priengri

los pediatras tengan en cuenta que ante un nifigritabilidad, fiebre y tumefaccion 6sea debe pess

en este diagnostico.

Los analisis de laboratorio no son definitivos ppuede encontrarse la eritrosedimentacion acelerada
aumento de la fosfatasa alcalina y anemia liféfesde el punto de imagenes la radiografia es élome
mas util, encontrandose reaccién periéstica, eagnanto de la cortical de las estructuras adyasgnte
la neoformacién ésea, aunque también se describéomografia y la gammagraffd Los hallazgos
radiol6gicos de la hiperostosis peridstica infagnibluciona en etapas.

El tratamiento no es especifico, puede ser sinfiomébn analgésico, antinflamatorios y algunos r@sto
han empleado los esteroides para mejorar el cugitiioo '. Es bueno aclarar a los padres, que se trata
de un trastorno autolimitado y que no deja secualasque puede demorar en curar y persistir hasta |
tres afios de edad.

Gensure y col. Encontr6 en todos los individuostafios de tres generaciones una mutacion sin sentid
enCOL1A1 Este gen codifica la cadena del coldgeno tipo 1. Gensure y col. ha estalbdeaid fuerte
ligamiento entre el fenotipo de la HCl y el loc®L1Alen el cromosoma 17921 en tres generaciones de
Australia y Canada con una forma autosémico dontéinde HCI. Este sorprendente hallazgo como otras
mutaciones reportadas afectando la sintesis deldgeno tipo 1 conduce a condiciones tales como la
osteogénesis imperfecta y sindrome Ehlers-DanR14))
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