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Hiperostosis cortical infantil
(Enfermedad de Caffey)

Recidivante, controlada durante ocho afios

G. GARCES MARTIN,' V. PEREZ-CANDELA,’
J. GOMEZ-DIAZ,” F. NAVARRETE GIL'

RESUMEN

Se presenta un caso de hiperostosis infantil (Enfermedad de CAFFEY) recidivante, comprobado
mediante dos biopsias en distintos Centros hospitalarios, cuyo interés radica en la frecuencia de apa-
ricion de los brotes, la forma de remision y la persistencia del cuadro, controlado actualmente desde

hace ocho anos.

Descriptores: Hiperostosis infantil. Enfermedad de CAFFEY. -

SUMMARY

A case of chronic Cortical Hyperostosis infantile (CAFFEY's disease) is reported, showed by two
biopsies in different hospitals. The relapsing of the manifestations and the lasting of the disease along

eight years are peculiar.

Key words: Cortical Hyperostosis Infantile. CAFFEY's disease.

Introduccion

El concepto inicial que sobre la hi-
perostosis cortical infantil ‘hizo CAFFEY
en 1945 es que se trata de una enferme-
dad de etiologia no aclarada, que suele
comenzar su sintomatologia antes de los
seis meses de edad con un cuadro de fie-
bre, irritabilidad, tumefaccion de partes
blandas y calor local acompanandose
generalmente de aumento de la VSG y
de las fosfatasas alcalinas asi como ma-
nifestaciones radiologicas caracteristicas
de reaccion diafisaria peridstica en los
huesos largos, siendo la mandibula, cos-
tillas y escapulas los mas afectados; la
sintomatologia suele desaparecer espon-
taneamente al poco tiempo (3, 5).

Se piensa en la causa viral como res-
ponsable de esta afeccidén, aunque la
frecuencia que se registra por brotes es-
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tacionales lo hace altamente sospecho-
so, no se ha confirmado todavia (6). En
las descripciones que siguen al trabajo
de CAFFEY, comienzan a aparecer for-
mas crénicas con episodios dé remision
y recrudecimiento de los sintomas, de-
sapareciendo totalmente por regla gene-
ral hacia los tres afios de edad (1, 2, 4,
7,8,9).

Nosotros hemos tenido la oportuni-
dad de seguir un caso de hiperostosis
cortical infantil recidivante durante
ocho anos, habiendo tenido lugar el ul-
timo episodio poco antes de escribir
este trabajo sin que podamos descartar
nuevas recidivas.

CASO CLINICO

B. B. G., nifia de diez afios de edad, de padres
sanos no consanguineos. A los dos afios comienza
con dolor y tumefaccidn en la tibia derecha que se
acompafia de fiebre de 40°, siendo diagnosticada
de osteomielitis, realizandosele un curetaje que no
mostro la existencia de pus. El cuadro remitid to-
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talmente y tres meses después hizo un brote seme-
jante en la tibia izquierda volviendo a ser diagnos-
ticada de osteomielitis por otro médico y practi-
candosele nuevo curetaje que tampoco demostrd
la existencia de pus.

Dos afios después ingresa en nuestro Centro
(Hospital Insular) por presentar la misma sinto-
matologia local, esta vez en cubito izquierdo, pero
sin fiebre ni malestar general. La analitica entonces
mostraba discreta elevacion de la VSG (22/50) y
ligera anemia, siendo los valores de glucemia,
urea, fosfatasas alcalinas, acido urico, pruebas reu-
madticas, ASLO, seroaglutinaciones tificas y parati-
ficas normales; Mantoux y VDRL negativos. Ra-
dioldgicamente se apreciaba una reaccion peridsti-
ca diafisaria en cubito, siendo las tibias practica-
mente normales. Se le practicé entonces una biop-
sia que mostrd hallazgos caracteristicos de hipe-
rostosis cortical.

El cuadro remitié espontaneamente poco des-
pués. Desde entonces y con una frecuencia de cua-
tro o cinco veces al afio y duracién de tres a cua-
tro semanas, han seguido repitiéndose los brotes
que se han tratado siempre con silicilatos. Duran-
te este tiempo la nifia ha sido enviada a otros Cen-
tros de la nacioén, habiéndosele realizado nuevas
biopsias que han confirmado el diagnodstico. El tl-
timo brote, en septiembre de este afio, afectaba fé-
mur y tibia izquierdas y quinto metacarpiano de-
recho, estando actualmente en fase de remision.

FiG. 1

REVISTA ESPANOLA DE CIRUGIA OSTEOARTICULAR

Discusion y comentarios

La hiperostosis cortical infantil es
una enfermedad poco frecuente y den-
tro de ella la forma cronica o recidivan-
te mas aun, por lo que a veces no se
considera en el diagndstico diferencial
de los procesos aigicos dseos con fiebre,
maxime cuando los inicios tienen lugar
después de los seis meses como en este
caso que lo hizo a los dos afnos justifi-
cando que se pensara en un proceso Os-
teomilitico. Sin embargo, al revisar la
literatura, encontramos que CAFFEY en
1952 describe el caso de un nifio de sie-
te afios con hiperostosis cortical en la
madibula (3); PAJEWSKY (7) en 1967
presenta tres miembros de una misma
familia; uno de ellos de treinta afios y
otro de quince, con secuelas de haber
padecido la enfermedad; en 1970
SWERDLOFF (9) describe un caso de un
varon en el que recidivé la enfermedad
tras doce afios de inactividad; BLANK
(2) en 1975 presenta un varon de doce
afios en el que la enfermedad se habia
presentado en cinco ocasiones acompa-
fandose de afectacion mandibular, re-
traso ponderal y sinostosis oseas.

Nuestro caso aporta como nuevos
hallazgos el hecho de ser el unico de los
controlados durante largo plazo que
presenta frecuencia tan alta de apari-
cion y remisiéon de los brotes (cuatro o
cinco anuales durante ocho afos); la
afectacion siempre ha sido en los huesos
largos de las extremidades sin que en
ningin momento se localizara en la
mandibula, escdpula o costillas, huesos
que con frecuencia se afectan en la enfer-
medad segin otros autores (3, 5, 7, 9).

El hueso afecto de hiperostosis recu-
pera su morfologia tras la remision para
alterarse de nuevo al siguiente brote (fig.
1). Los huesos mas raramente afectados
son la columna vertebral, carpo y tarso;
en el utimo brote de nuestro caso se
afectd el quinto metacarpiano derecho
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(fig. 2). En las extremidades superiores
las lesiones tienden a ser simétricas y bi-
laterales, salvo la escdpula que puede
ser unilateral; en nuestro caso ha habido
afectacion unilateral del cubito izquier-
do. }

En la tabla I se enumeran las causas
mas frecuentes de reaccidn peridstica en
los nifios.

El tratamiento consiste en adminis-
trar antiinflamatorios en las fases de re-
crudecimiento hasta que cesen los bro-
tes, explicando a los padres la curacion
espontanea que tendra lugar, evitando
la angustia que generan los procesos
cronicos de etiologia desconocida y la
incertidumbre de las policonsultas a
multiples médicos y Centros Hospitala-
rios. Algunos autores han intentado el
tratamiento con corticoides sin resulta-
do positivo (9); otros, sin embargo, di-
cen que han mejorado con corticoides
(5). Nosotros hemos empleado como
antiinflamatorios los salicilatos.
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TABLA I

= BDiagndotico diferencial radiolégico de la reac-
cion peridstica en ninos:

Reaccidn unilaminar

Osteomielitis
Metastasis
Enfermedad de CAFrFEY (Hiperostosis corti-
cal infantiB
~ Hipervitaminosis A
Raquitismo
Enfermedad de CRHON
Artritis reumatoide
Osteoartropatia hipertréfica (mucovicidosis,
metastasis pulmonar, hepatopatia por atresia
biliar, enf. ciandgena)
Sindrome de MENKE

Reacion espiculada

Osteosarcoma
Sarcoma de EDWING
Metastasis

Reaccion multilaminar

Osteomielitis
Metastasis

Enfermedad de CAFFEY
Osteosarcoma
Granuloma eosinéfilo

FIG. 2
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