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FIG. No.1. Se evidencia de modo concluyente reaccion

peridstica a nivel de la hemi-mandibula izquierda en su ra-

ma horizontal. Es patente el envolvimiento de la mandi-
bula.
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INTRODUCCION

La hiperostosis cortical infantil era una enfermedad
desconocida hasta 1930 en que Georg Roske observo un
caso, aunque sin llegar a clasificarlo como entidad noso-
logica. Fue Caffey, en 1939, quien reconocio tal afec-
cion, diferencidndola de la hiperostosis luética y mds tarde
Silvermanl en 1945, recogidé varios casos, clasificindolos
con el nombre de hiperostosis cortical infantil. La litera-
tura médica mundial registra unos 100 casos; aunque la
clinica y el diagnostico no ofrecen dificultad, la etiologia
permanece todavia oscura.

Comienza siempre antes de la edad de 5 a 6 meses;
se puede presentar alteraciones dentro del utero y en el
periodo prenatal. Se presentan tumefaccion de las areas
afectadas, irritabilidad, anorexia, palidez, fiebre.

Nuestro caso se presentd en la consulta externa del
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral.

La revision bibliografica realizada por nosotros sobre
el tema no registra otro caso, por lo que probablemente éste
sea el primer reporte de esta enfermedad en nuestro pafs.

PRESENTACION DEL CASO

Tratase de un lactante menor, masculino, 2 meses de
edad, primer hijo de padres en aparente buen estado de
salud, en segunda década de la vida, sin consanguinidad
ni enfermedades familiares de importancia. Embarazo
normal. Parto a las 39 semanas. Apgar adecuado. Peso
6 1/2 libras al nacer. Sin patologia neonatal de interés.

Visto por médico general en consulta privada y refe-
rido a consulta externa del Hospital Infantil Dr. Robert
Reid Cabral, historia de un mes de evolucion con irritabi-
lidad, dolor, tumefaccién y limitacion importante de
los movimientos de ambas extremidades inferiores.

El examen fisico mostré un lactante estable, irri-
table, temperatura corporal 37.3°C. Peso 5K., hidratado,
alerta, con adecuada coloracion muco-cutanea, con edema
evidente a nivel de ambas extremidades inferiores, funda-
mentalmente en tercio medio de ambas tibias, dolorosa
a la presion.

El resto del examen fisico era normal.

A nivel de laboratorio: Hemograma reportd 13G%
de hemoglobina, glbulos blancos 12,500 m3, 58% seg. 39%
linf. 3% eosindf. La velocidad de sedimentacion globular
fue de 28 a la primera hora.

El recuento de plaquetas mostraba 242,000/mm?3,
Fosfatasa alcalina 140 mg/ml. (V.N. 30--120). Caicio

(*) Del servicio de consulta externa Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral, Santo Domingo, R.D.
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FIG. No.2. Se aprecia reaccion peridstica a nivel del aspecto
superior del tercio medio de la clavicula izquierda.

FIG. No.3. Exhuberante reaccion peridsticaa nivel de las dia-

fisis de los huesos largos de las extremidades inferiores (fému-

res en los planos antero-lateral y tibia en el medial). Esta reac-

cion esta asociada con el edema clinicamente descrito a ni-

vel de las mismas y el no envolvimiento de metafisis y epifi-

sis. Se diferencia de la lues congénita porque en ésta hay
envolvimiento de las metafisis.
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y foésforo en Iimites normales. VDRL y FTA—ABS sin
datos de enfermedad luética. Pruebas de funcién renal en
[imites normales. Proteinas séricas en 5.9 G/L con una
distribucion normal para un nifio de su edad.

DISCUSION

La mayoria de los autores consideran que no existe
evidencia suficiente que indique o sugiera que una infec-
cion, trauma, factor alérgico, endocrinopatia, causas
maternas, factores ambientales o errores dietéticos, pudie-
ran causar esta enfermedad.

Barba y Frerisks consideran que la enfermedad tiene
origen vascular y que seria debida a un defecto heredi-
tario de las arterias que irrigan las areas afectadas.

Caffey considera que la enfermedad tiene origen
viral. Muchos casos son familiares con herencia autosémica
de expresividad variable, pero la mayoria son esporddi-
cos,

Gerard describié un caso en que la enfermedad tiene
caracteristicas familiares, y revisa los comunicados por
Van Zeben, Kitchin y Tampas y Col.

Muchos casos se presentaron en hijos de madres de
mas de 30 afos; se observa también que a veces el comien-
zo de los sintomas coincide con una infeccion de las vias
aéreas superiores.

En todo caso, la etiopatogenia de esta enfermedad
continGia oscura y seran necesarias nuevas investigaciones
para tratar de aclararla.

La enfermedad comienza siempre antes de los seis
meses de edad, pero puede hacerlo prenatalmente, y
consiste en irritabilidad, inflamacion dolorosa de tejidos
blandos, hiperostosis de ciertos huesos, sin afectar las
metafisis ni las epifisis y fiebre.

Las tumefacciones son duras, sensibles a la presion
y mal delimitadas. Existe ademas llanto frecuente, palidez
y dolor al movilizar la parte afecta, lo que hace que fre-
cuentemente rechacen los alimentos.

A. Blanco en Espafia, 1981, describe un caso de
hiperostosis cortical infantil y varicela fatal. Rodriguez
Vigil y Col. también en Espana describe la entidad asocia-
da a trombocitosis.

En el caso que describimos todo parece indicar que
se trata de un hecho aislado. La duracion de la enfermedad
es variable, entre tres y veinte meses, habiendo remisiones
pequefias y terminando espontaneamente sin deformi-
dad; en general es considerada como una enfermedad
benigna; los fallecimientos son atribuidos a enfermedad
intercurrente.

Los datos de laboratorios ofrecen Gnicamente mode-
rado aumento de V.S.G., discreta leucositosis, ha sido
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descrito aumento de la fosfatasa alcalina.

El diagnostico diferencial debe hacerse con
osteomielitis, tumores, traumatismos, sifilis prenatal e
hipervitaminosis A, escorbuto y con la enfermedad de
Camurati-Engelman, en la que también hay hiperostosis,
pero es de comienzo mas tardio; afecta huesos largos y
el craneo; rara vez a las claviculas y escdpulas, y se acom-
pana de hipotonia muscular intensa.

Los exdamenes radiologicos practicados a nuestro
paciente demostraron una considerable reaccion periostica
a nivel de los fémures (aspecto antero-lateral) y tibias (mds
notoria en el aspecto medial); asimismo en el lado izquierdo
de la mandibula en su rama horizontal e iguales hallazgos
a nivel del aspecto superior del tercio medio de la clavicula
izquierda.

El estudio del material de biopsia que tomamos del
aspecto medial de la diafisis de la tibia izquierda donde
los hallazgos radiogrdficos eran mas notorios, demostraron
intensa actividad periosteal con numerosas mitosis.

Se citan complicaciones y secuelas como sinostosis
radiocubitales, asimetria facial, incurvacion tibiofemoral,
paralisis braquial pasajera, exoftalmo, discrepancia de la
longitud de las extremidades, etc.

Se postula una buena respuesta a los corticosteroides
y ACTH, fundamentalmente para tratar la fase aguda
y con el dnimo de acortar la evolucion; los resultados no
son concluyentes. ;

Rodriguez Vigil y Col. consideran su utilizacion
solamente si las molestias son grandes y no se alivian con
los analgésicos habituales.

RESUMEN

Presentamos el caso de un lactante masculino de dos
meses de edad, afecto de una hiperostosis cortical infantil,
Hijo ndmero uno de padres jovenes, sin consanguinidad ni
enfermedades familiares de importancia. Con tumefaccion
y limitacion de los movimientos de ambas extremidades
inferiores, con dolor en las dreas afectadas e irritabilidad.

Por historia, sintomatologia y radiograficamente, caso
compatible con hiperostosis cortical infantil (sindrome
de Caffey-Silverman).
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