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Descriptores DeCS: Subject headings:
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La enfermedad de Caffey Silvermann es autolimitada, poco comun y dificil de reconocer
clinicamente®. Se presenta en los primeros meses de la vida e incluso se han informado casos
intradtero; puede afectar al ser humano sin distincién de raza, area habitable o época del afio®.

Los sintomas y signos clasicos de la enfermedad son: irritabilidad, tumefacciéon de los tejidos
blandos y engrosamiento de la corteza 6sea subyacente. Pueden afectarse todos los huesos
tubulares, pero la enfermedad se ha descrito con mayor frecuencia en la mandibula y en las
claviculas. Aunque la causa es desconocida, se han presentado formas familiares y esporadicas®*.
La enfermedad se inicia con inflamacién repentina, firme y profusa alrededor del hueso afectado.
La forma prenatal se caracteriza por polihidramnios, hipoplasia pulmonar, hepatomegalia,
prematuridad y alta letalidad®®.

El diagndstico se establece sobre la base de la historia clinica y los hallazgos radioldgicos. El curso
de la enfermedad es benigno, no existe ningun hallazgo patognoménico de la enfermedad. No hay
tratamiento especifico, a pesar de que la terapia esteroidea ha sido la norma, segin se informa en
la literatura consultada.

Presentacion de los pacientes

Paciente 1: Cuatro meses de edad, raza blanca, sexo femenino, antecedentes patologicos
personales (APP) negativos, lactancia materna exclusiva; ingresa por irritabilidad y aumento de
volumen de la hemicara izquierda. Al realizar el examen fisico, se encuentra aumento de volumen
de la hemicara con dolor a la palpacion. Los complementarios realizados fueron: Hb: 89 g/l;
eritrosedimentacion: 76 mm/h; leucocitos: ligeramente aumentados; lamina periférica: anisocitosis y
poiquilocitosis; hemocultivo: negativo; rayos X de maxilar: aumento de volumen de partes blandas y
ligero engrosamiento del periostio.



Paciente 2: Tres meses de edad, mestizo, masculino, APP de un ingreso por enfermedad diarreica
aguda (EDA), lactancia mixta, ingreso por inflamacién del pomulo derecho y dolor. Al realizar el
examen fisico, se detecté aumento de volumen de la hemicara derecha con dolor a la palpacion e
irritabilidad. El resultado de los estudios realizados fue: Hb: 71 g/l; eritrosedimentacién: 91 mm/h;
leucocitosis manifiesta con granulaciones toxicas, anisocitosis y poiquilocitosis en la lamina
periférica; hemocultivo: negativo; el estudio ultrasonografico de la cara mostré aumento de volumen
de partes blandas, al igual que el estudio radiografico.

Paciente 3. Paciente masculino, blanco, de cuatro meses de edad, con un ingreso por
meningoencefalitis viral y bronquiolitis; lactancia artificial; fue hospitalizado por irritabilidad y
aumento de volumen de la regién preauricular derecha con dolor a la palpacion. Los resultados de
los examenes realizados fueron: Hb: 95 g/l; eritrosedimentacion: 65 mm/h; leucocitos: aumentados,
liquido cefalorraquideo (LCR): negativo; hemocultivo: negativo, ultrasonido: aumento de volumen
difuso de partes blandas; en los rayos X, discreto engrosamiento de la zona cortical de la rama de
la mandibula.

Comentario

La enfermedad es un trastorno de causa desconocida. Fue descrita de forma independiente por
Caffey Silvermann y Smith, en 1945, como el engrosamiento de algunos huesos en lactantes®.

Se considera una enfermedad autolimitada que se presenta en lactantes, sobre todo en menores
de seis meses. Se describen dos formas clinicas: la esporadica y la familiar®.

Existe, en su origen, una teoria alérgica; algunos plantean una causa isquémica y otros se refieren
a una osteodisgenesia embrionaria; también se considera como posible causa al factor hereditario,
con rasgo autosémico dominante’.

Las manifestaciones que siempre se encuentran presentes en todos los pacientes son:
tumefaccion, irritabilidad y engrosamiento de la corteza del hueso subyacenteg.

La fiebre es un sintoma que se manifiesta, pero en nuestros pacientes no fue referido ni
comprobado en sala.

No existen exdmenes de laboratorio especificos, pero las cifras bajas de hemoglobina y la
eritrosedimentacién acelerada se informan en la literatura consultada™®.

Los cultivos realizados por otros autores, en la blisqueda de bacterias o virus como causantes de
la tumefaccién, fueron infructuosos®.
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