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RESUMEN

Se presenta un caso de hiperostosis cortical infantil o enfermedad de Caffey diagnosticado en
una nifia de 5 meses de edad. El cuadro se caracteriz6 por hinchazén asintomética de la hemicara
izquierda debido a engrosamiento periostal del cuerpo y rama ascendente del maxilar inferior. Se
revisa la literatura, €l diagnéstico diferencial y el manejo de esta rara enfermedad ésea.

Palabras clave: HIPEROSTOSIS CORTICAL CONGENITA.

Infantile cortical hyperostosis (Caffey’s disease)

ABSTRACT

A case of Infantile cortical hyperostosis or Caffey’s disease diagnosed in a infant girl of 5
month is reported. The clinical picture was characterized by a non tender swelling of the left
side of the face due to thickening of both vestibular and lingual periosteum of mandible. The
differential diagnosis and the management of this rare oseous disease is discussed. Also the
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scarce literature available about the disease is reviewed.
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Introduccion

La hiperostosis cortical infantil es
conocidatambién como enfermedad de
Caffey, sindrome de Caffey-Silverman,
hiperostosis cortical infantil familiar o
hiperostosis cortical infantil esporadi-
ca. Esunaenfermedad 6seararaquese
caracterizadapor hiperostosisdelacor-
teza del hueso afectado, usuamente la
mandibula, laclaviculao el cubito (1).

Es un desorden autolimitante que
afectaainfantes en los primeros meses
devida. Lapresentacion cléasicade esta
enfermedad incluyelatriadadeirritabi-
lidad, hinchazén y lesiones dsess (2).
Aungue laetiologia es desconocida, se
han reportado formasfamiliaresy espo-
radicas(3-5).

Laenfermedad de Caffey se consi-
deraqueesun proceso inflamatorio que
al inicio produce inflamacion del
periostio y de los tejidos adyacentes.
Cuando lainflamacion pasa, € periostio
gueda engrosado y se forma hueso in-
maduro subperiostal. No existen prue-
bas delaboratorio especificas paradiag-
nosticar esta enfermedad. En algunos
casos, lavelocidad de eritrosedimenta-
cion y losniveles de fosfatasa alcalina
pueden estar elevados y también pue-
deexistir anemiay leucocitosis (5).
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El estudio radiogréfico esel método
de diagndstico mésimportante. Lasra-
diografias muestran engrosamiento de
lacortical debido a deposito lamelar de
hueso sobre el periostio.

Debidoaquelaenfermedad de Caffey
es una enfermedad rara, que en muchos
casosafectalamandibula, sehaconside-
rado importante reportar €l presente caso
conlafinalidad dellamar laatencion acer-
cade su diagndstico y manejo.

Reportedecaso

En diciembre del afio 2002, fuetrai-
dapor sumadrea ServiciodeMedicina
Ora y Maxilofacid delaFacultad deEs-
tomatologia de la Universidad Peruana
Cayetano Heredia, unanifiade 5 meses
de edad, por presentar asimetriafacial
de tres meses de evolucion debido a
hinchazon asintomatica de la zona co-
rrespondiente alamandibulaizquierda
(Fig. 1).

La zona afectada no mostraba sig-
nosinflamatoriosy su pal pacion no pro-
ducia dolor. Aparte de la deformacion
sefialada, lanifiano mostraba ninguna
otradteracion local o sistémica. El exa
men intraoral noreveld laexistenciade
dientes erupcionados y a la palpacion
se noté una deformacién indolora del

fondo de surco vestibular que se exten-
dia desde la zona canina a cuerpo y
rama ascendente de lamandibula.

Unaradiografiapostero anterior del
crdneo mostré un engrosamiento de
todo el cuerpo mandibular izquierdo con
preservacion de las corticalesvestibu-
laresy linguales (Fig. 2). No seindico
ningun examen de |aboratorio.

El cuadroclinicoy lasradiografias es-
tablecieron €l diagnéstico de enfermedad
deCaffey. Seexplicdalamadreenforma
detallada las caracteristicas de la enfer-
medady seleindicotraer alanifiapara
controles periddicos cada tres meses.

El examen clinicoy radiogréfico de
la nifia realizada después de 20 meses,
en agosto del afio 2004, confirmé € diag-
nosticoinicial deenfermedad de Caffey.
Al examen clinico ladeformacion facial
habiadesaparecido (Fig.3), laradiogra-
fiapdstero-anterior mostraba unaman-
dibulasimétricasin alteracionesdenin-
guntipo (Fig. 4). Lamadrerefirio que
durantelos mesestranscurridos, lanifia
no habiamanifestado ningunamolestia
y que su desarrollo desde e punto de
vistageneral eranormal.

Discusion
Lahiperostosis cortical infantil fue
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Fig. 1. Hinchazén asintomética
de la zona mandibular izquierda.

descritapor Caffey en 1945. Esunaen-
fermedad 6seararaque se caracterizada
por hiperostosisdelacortezadel hueso
afectado. Lamandibula, laclaviculay €
cubito son los huesos més afectados,
pero también se han reportado casos
en otros huesos, tales como escépula,
costillas, himero, fémur, tibia, iliacoy
metatarsos, ademasel compromiso 6seo
puede ser multifocal y asimétrico (2,5).

Es un desorden autolimitante que
afectaainfantes en los primeros meses
de vida, generalmente aparece alrede-
dor de los 5 meses de edad, pero tam-
bién puede estar presente al momento
de nacer. Esunaentidad que produce
cambios 6seos, hinchazon de los teji-
dos blandos suprayacentes eirritabili-
dad (2). La etiologia es desconocida,
pero se reconoce la existencia de dos
formas, familiar y esporadica(3-5).

Laenfermedad de Caffey se consi-
deraqueesun proceso inflamatorio que
en los estadios tempranos produce in-
flamacion del periostio y de lostejidos
adyacentes. Cuando la inflamacion
pasa, el periostio quedaengrosado y se
forma hueso inmaduro subperiostal.
L os espacios medul ares contienen teji-
dofibroso vascularizado. Posteriormen-
te se observa hiperplasia lamelar del
hueso cortical sin inflamacion o cam-
bios subperiostales

Laenfermedad seiniciacon hincha-
zoén repenting, firmey profundaalrede-
dor del hueso afectado que puede o0 no
ser dolorosa. En algunos casos puede
presentarse fiebrey cuando el compro-
miso es mandibular los nifios rehusan
comer.

Fig. 2. Engrosamiento del
periostio vestibular y lingual de
la mandibula

No existen pruebas de laboratorio
especificos para diagnosticar esta en-
fermedad, por loqued diagnostico esta
basado en las caracteristicas clinicas y
en € estudio radiogréfico del hueso afec-
tado.

El caso que reportamos correspon-
de aunanifiade 5 meses de edad, cuya
madre habianotado desde hacetresme-
ses hinchazon progresiva de la hemi-
mandibulaizquierday como lanifiano
manifestaba ninguna molestia no con-
sulto inicialmente. Cuando es vista por
nosotros comprobamoslapresenciade
una hinchazoén profunda no dolorosa
que comprometia la mitad del maxilar
inferior izquierdo. El estudio radiogréfico
mostraba un engrosamiento mas o me-
nos simétrico en sentido vestibular y
lingual que comprometiael cuerpo man-
dibular y ramaascendente apartir dela
zonacanina del ladoizquierdo (Fig. 2).

El diagndstico de enfermedad de
Caffey sebaso en laedad delanifia, la
aparienciaclinicay curso delahincha-
z6n y fundamentalmente en las carac-
teristicas radiograficas, que mostraban
engrosamiento delas cortical es mandi-
bulares debido al depésito lamelar de
hueso sobre el periostio. Los resulta-
dosdel control alos20 mesesconfirmé
el diagndstico.

A pesar que el cuadro clinico y
radiografico es bastante caracteristico
debe considerarse en el diagnostico di-
ferencial cuadrosdeabuso infantil, trau-
matismo mandibular, osteomielitis del
maxilar y también neoplasia que afec-
tan ainfantescomo el sarcomade Ewing
y €l neuroblastoma metastatico.

ey
Fig. 3. Control clinico a los 18

meses. desaparicion de la
deformacion facial.

i

Fig. 4. Control radiogréfico a los
18 meses: no hay alteraciones en
e hueso mandibular izquierdo.

Establecido €l diagndéstico deenfer-
medad de Caffey en ningln caso se de-
ben tomar biopsias. Cuando existe sin-
tomatol ogia dolorosa se puede indicar
antiinflamatorios no esteroi deos o corti-
coterapia teniendo en cuenta que esta
medicacion no tendra ningln efecto
sobrelalesién 6sea. Lo masimportante
escontrolar periodicamente d infantey
explicar alospadresotutoreslas carac-
teristicaautolimitantesdelaenfermedad
que termina con laresolucién total del
cuadro clinicoen 6 a12 mesessindgjar
ninguna sequela
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