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Descripcion del caso presentado en el niumero anterior:
Hiperostosis cortical infantil. Enfermedad de Catfey

Dr. Alejandro Ludman?®, Dra. Ménica Bravo y Dra. Silvia Moguillansky

CASO CLINICO

Nifio de 3 meses de vida, eutroéfico, irritable,
que ingresa con fiebre (38° C) de 15 dias de evo-
lucién y disminucién de la motilidad en miembro
superior derecho. Al examen se observa tumefac-
cién en el drea submaxilar derecha.

Laboratorio

e Glébulos blancos: 15 700/ mm? (neutréfilos
66%, linfocitos 26%).

¢ Hematocrito: 27%. Hemoglobina: 8,4 g/dl.

Gloébulos rojos: 4 210 000/ mm?.

Hipocromia, anisocitosis con microcitosis.

Plaquetas: 580 000/ mm?.

Eritrosedimentacién: 62 mm.

Fosfatasa alcalina 667 U/1; calcemia 8,6 mg%;

LDH 414 U/1.

¢ PCR:86 mg/L

RADIOLOGIA

Ficura 1. Radiografia de térax
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INTRODUCCION

La enfermedad de Caffey, también denomina-
da hiperostosis cortical infantil, fue inicialmente
descripta por Roske en 1930 y luego, bien caracte-
rizada por Caffey y Silverman en 1945. Tiene una
baja prevalencia, probablemente debida a su sub-
diagnoéstico. No presenta predileccién por sexos
y puede afectar a cualquier raza. Su incidencia es
de 48/100 000.

ETIOPATOGENIA

Suele tratarse de formas esporadicas, pero no
son infrecuentes las formas familiares, que en

FIGURA 2. Radiografia de miembro superior derecho

FiGUra 3. Radiografia de mandibula

Las Figuras 1, 2 y 3, muestran despegamiento
subperidstico seguido de engrosamiento de la cortical
(hiperostosis) de costillas derechas, ctibito y radio derechos,
asi como de la mandibula.



muchos casos siguen una herencia autosémica
dominante y algunas de las cuales han sido rela-
cionadas con mutaciones sobre la cadena alfa-1
del colageno de tipo L.

Patogénicamente se teoriza un fenémeno de
hipoxia, necrosis local y reaccién subperidstica,
pero los desencadenantes de esos cambios siguen
siendo un misterio.

CURSO CLINICO

Se trata de una enfermedad autolimitada, casi
exclusiva de lactantes, aunque ha sido descripta
en nifios mas grandes y puede seguir un curso re-
cidivante que finaliza antes de los 3 afios de edad.
El comienzo tiene un promedio de edad que se si-
tda entre el mes y los 2 meses de vida, aunque se
han descrito casos neonatales e, incluso, intratite-
ro, y otros mas tardios, pero casi siempre de inicio
antes de los 5-6 meses de edad.

Suele iniciarse de forma abrupta como una
tumefacciéon dolorosa del o los huesos afectados,
que se extiende a los tejidos adyacentes (puede
haber eritema), acompafados de llanto, irritabili-
dad, fiebre moderada o alta, rechazo del alimento
o cambio del carécter.

La localizacién mas habitual (75-80%) es la
mandibula. Otras localizaciones frecuentes son
las diafisis de: tibia y clavicula (40-50%), ctbito
(30-35%), costillas, htimero y fémur (30%), radio
(20%), escapula (10%) y, rara vez (< 5%), craneo,
cara, iliacos, metacarpianos y metatarsianos.

La afectacion de los miembros puede simular
una seudoparélisis. Esta fase aguda tiene una du-
racién de 1-2 semanas y le sigue una fase subagu-
da asintomatica de cambios radioldgicos (reaccién
subperibstica e hiperostosis con deformidades se-

TasLa 1. Diagndstico diferencial del despegamiento
subperiostico

- Escorbuto (hipovitaminosis C)

- Hipervitaminosis A

- Sifilis congénita

- Tuberculosis

- Traumatismos (nifio maltratado)

- Infusion de prostaglandinas E1 o E2 (Caffey like)
- Osteomielitis

- Neoplasia 6sea
(sarcoma de Ewing y metdastasis de neuroblastoma)

- Enfermedades de depésito (tesaurismosis)

- Hiperfosfatemia

- Hipoparatiroidismo crénico grave

- Enfermedad de Caffey o hiperostosis cortical infantil
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cundarias o sin ellas) que suelen persistir meses
o afnos hasta la resolucién completa sin secuelas;
también es posible la recidiva a otros niveles (fase
crénica), que rara vez deja secuelas definitivas (de-
formidad, acortamiento, etc.) y finaliza antes de los
2-3 afios de edad. Las poco habituales formas oli-
gosintomaticas o asintomaéticas han sido descritas
y algunas relacionadas con un comienzo perinatal
o las graves, e incluso mortales, formas prenatales.

En la fase aguda, las alteraciones de laborato-
rio suelen ser inespecificas, con leucocitosis e hi-
perplaquetosis caracteristicas. A veces, se observa
ligera anemia y trombocitopenia.

Los cambios radiograficos son caracteristicos,
pueden estar al comienzo o, mas habitualmente,
desarrollarse en las tres primeras semanas.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico se establece mediante la histo-
ria clinica y los hallazgos radiogréficos y de la-
boratorio; las formas oligosintométicas plantean
un diagnéstico diferencial mas amplio (Tabla 1).
Entre tales entidades, el antecedente de infusién
de prostaglandinas para mantener un ductus per-
meable representa el mas importante, por cuan-
to es el que mejor remeda las lesiones tipicas del
Caffey (Caffey-like). Clinicamente, la osteomieli-
tis constituye la entidad mas dificil de diferenciar
en la fase aguda.

Caracteristicas radiolégicas

e La tumefaccion aparece y desaparece antes
que la hiperostosis radiolégica.

* Afecta las diafisis, respeta las metéfisis y las
epifisis.

* Todos los huesos, excepto cuerpos vertebrales
y falanges.

* Huesos planos: mandibulas, escdpulas, iliacos,
parietales y frontales.

e Maxilar inferior, clavicula, ctibito: huesos mas
afectados. B
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Presentacion del nuevo caso clinico

En el préximo nimero se publicara el diagnéstico, manejo y tratamiento de este paciente.

Nina de 2 afios y 8 meses de edad, consulta
por fiebre, tos y dificultad respiratoria de 72 ho-
ras de evolucién.

Eutroéfica, vacunacién completa documenta-
da, sin antecedentes personales ni familiares de
importancia. Refiere contacto esporadico con una
nina de 12 afios actualmente internada con diag-
noéstico de neumonia.

Al examen fisico presenta sindrome de con-
densacién en campo inferior del hemitérax dere-
cho con matidez de columna. (Figura 1)

Resultado de eximenes complementarios ini-
ciales: leucocitosis (con férmua leucocitaria relati-

FiGura 1. Radiografia de térax al ingreso

va normal), hemoglobina 9,8 g/dl; PPD negativa
(0 mm), examen directo para biisqueda de BAAR
(bacilos acido alcohol resistentes) en contenido gas-
trico (3 muestras) negativo. Hemocultivos negativos.

Liquido pleural: ph 7,3; glucosa: 84 mg/dl;
proteinas: 6,7 g/dl (séricas 7,7); LDH 893 Ul leu-
cocitos 20/ mm? (predominio de polimorfonuclea-
res). Gram y baciloscopia negativos.

Tratada 21 dias con cefalosporina de 3° genera-
cién y drenaje pleural 10 dias, afebril, persiste le-
sién basal derecha sin cambios en la auscultacién
ni en la radiografia de térax. Se realiza tomografia
axial computada (Figura 2).

FiGura 2. TAC de térax
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A. Neumonia bacteriana en resolucién.

B. Malformacién congénita pulmonar sobreinfec-
tada.

. Empiema organizado.

. Tuberculosis pulmonar.
Neumonia necrotizante.
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