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Historia

Esta enfermedad fue descrita por primera vez en el afio de 1930 por Roske
en Alemania, desde entonces fueron reportados varios casos, pero fue Caffey en
Estados Unidos quien junto con Silverman publicé en 1945 un trabajo en el que
indicaba, como nuevo cuadro patoldogico a la Hiperostosis Cortical Infantil. En 1943
en Italia, De Toni habia descrito bajo el titulo de Poliosteopatia Deformante congé-
nita, un cuadro que era idéntico con el descrito por Caffey, agregandole ademas el
caracter de congénito y regresivo, esto es, de curacion espontanea. A partir de en-
tonces, este nuevo sindrome fue diagnosticado con sorprendente mas frecuencia y
aunque en un principio hubo muchas confusiones con otros cuadros clinicos similares
(sifilis, raquitismo, tuberculosis, osteomielitis, traumatismos, intoxicacién con vita-
mina A, escorbuto, etc.), da la impresion de que realmente se trata de una enfer-
medad que recién comienza a aparecer, pues a pesar de las revisiones de grandes
cantidades de material radiografico hasta de 20 afos atras, no se ha podido encon-
trar evidencia de que haya existido.

Después de la comunicacion de Caffey y Silverman, la Hiperostosis Cortical
hace su aparicion en otros paises. En Francia se pudo diagnosticar en un feto y en
un recién nacido. En Dinamarca, en dos miembros de una familia; en Canada, en
dos nifios indios americanos; en Italia se reportan dos hermanos. Hasta la fecha se
tiene conocimiento de mas de 129 casos.

Etiologia

Aln no se conoce el agente etioldgico causal de esta enfermedad, muchas
causas se han invocado como posibles factores determinantes, tales como: Infecciones
virales, alergia, endocrinopatias, etc. Ninguna de ellas ha sido convincente, por no
haber encontrado razones que las fundamenten con firmeza.

Actualmente la tendencia es a considerarla como consecuencia de las altera-
ciones de factores genéticos hereditarios (disgenesia), lo que parece estar apoyado
en el hecho de haber sido diagnosticada en forma congénita, asi como de haberse
encontrado afectados varios miembros de una familia. Han sido descritos dos casos
con alteraciones congénitas asociadas. Otros autores consideran (Caffey) que aunque
no ha sido identificado un agente infeccioso causal, ellos consideran la hiperostosis
cortical infantil como una infeccion del esqueleto, teniendo en cuenta la presencia
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en estos casos de fiebre y aumento de la velocidad de sedimentacion, encontrando
ademas en raras ocasiones exudado pleural. Los antibidticos y quimioterapicos no
modifican en ninguna manera la evolucion del cuadro clinico.

Evolucién

La hiperostosis cortical evoluciona en un periodo que va de dos semanas a
uno y medio a dos afios. Se han descrito casos cronicos con duracion hasta de cuatro
aflos, éstos, generalmente, dejando secuelas definitivas consistentes en deformidades
esqueléticas. Es una enfermedad de pronostico benigno y cuya curacidén espontanea
es lo habitual. Lo* casos de muertes reportados no pueden ser decididamente atri-
buidos a la enfermedad en si.

Diagnostico diferencial

Desde el punto de vista clinico practico, el diagnostico diferencial es un punto
de interés crucial. La hiperostosis cortical se confunde, con facilidad, con otros pade-
cimientos y esta confusion es mas frecuente atn, por el hecho de ser poco conocida
y por lo tanto, que poco se piense en ella.

La sifilis es uno de los padecimientos que se presta a confusion, sin embargo,
en ella el diagnostico clinico es facil, si faltan los antecedentes y la serologia es ne-
gativa. La lesion Osea sifilitica es una periostitis que, a veces, puede ser esclerosante,
pero que se acompaifia frecuentemente de osteocondritis y a veces, con lesiones ero-
sivas que afectan la epifisis; tiene caracter simétrico, hecho que no existe en la hipe-
rostosis cortical. La sifilis muy rara vez afecta la mandibula.

El diagnoéstico de escorbuto puede descartarse pero no encontrarse los sin-
tomas clinicos de hemorragias profusas en diversas partes de[ cuerpo, asi como por
el antecedente de una ingestion insuficiente de vitamina C. Radioldgicamente el
escorbuto afecta decisivamente las epifisis de crecimiento que se muestran transpa-
rentes, con nucleos excéntricos y con un halo de mayor densidad. Hay-hemorragias
subperidsticas y la mandibula habitualmente se encuentra indemne.

El raquitismo generalmente aparece en época mas tardia (ej congénito se
considera dudoso), es una enfermedad generalizada, hay craneotabes, hay rosario
costal, epifisis engrosadas, incurvacidén oOsea; el fosforo en la sangre estd alterado.
Ademas, presenta el caracteristico cuadro radiolégico de metafisis acopadas por
alteracion de la zona de calcificacion, las epifisis son deshilachadas y las deformi-
dades 6seas muy frecuentes.

Caffey en 1950 describié un nuevo cuadro dado por la intoxicacién de Vira-
mina A que, clinica y radiol6gicamente, tiene gran semejanza con la hiperostosis
cortical. Inclusive, algunos autores consideraron la hipervitaminosis A como el factor
etioldgico del padecimiento que aqui se trata.

Sintetizamos los datos claves del diagndstico diferencial.

Hiperostosis Hiper-

vitaminosis A
Mandibula afectada ..........ccooveiieiiiiiiiiiic e X —
Metatarso afectado .........ccceeeen. .. — X
Nivel alto de Vitamina A en suero
Fiebre ..., cccveeeviennn. _
LeSion €SCAPULAT ,,..veeiieiieieiecieciieieieeee et ees —
Ingestion excesiva Vitamina A ........ccoceeeivininies  covevecncnnenn — X
Apariciéon temprana

La idea de tumor maligno puede descartarse por medio de la clinica (ausen-
cia de ataque al estado general, no adenopatias, lesiéon dsea no osteolitica, mandibula
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afectada, no metastasis, etc.) pero el diagnéstico final atn con la minoracion be-
nigna, solo lo dara la biopsia.

o >
Cuadro clinico

Ambos sexos son afectados al parecer, con muy poca predilecciéon para el
femenino. La raza latina, segun la opinién de algunos autores, es menos afectada
que I.! sajona; de aquélla so6lo se conocen los casos que han sido reportados por los
autores italianos, asi como uno descrito por Cayler y Peterson en una nifia mexicana
de ~2 semanas de edad, residente en Los Angeles, California, sin saber si tal dife-
rencia racial obedece al desconocimiento del cuadro en los paises latinos, o a una
verdadera resistencia de la enfermedad'

No se nata en realidad de una enfermedad excepcionalmente rara; Sidbury
relata haber visto 10 casos en cuatro afios; Cayler y Peterson vieron 17 casos en un
lapso de cuatro afio.* y la creencia general es que €] nimero de ellos aumenta
cada ano.

Los enfermos con este padecimiento tienen tres manifestaciones clinicas co-
munes a todos ellos, tales como: hiperirritabilidad, inflamacion de los tejidos blandos
y engrasamiento de la corcical de los huesos. La inflamacion de los tejidos blandos
aparece desde el principio de la enfermedad, de consistencia dura, es siempre pro-
funda y nunca se extiende hasta tejido celular subcutaneo o piel, la que por lo ge-
neral esta brillante y tensa por el aumento de volumen de las partes inflamadas;
ésta aparece clinicamente antes de que la hiperostosis se haga visible radiografica-
mente y desaparece mucho antes de que la hiperostosis sea invisible radiograficamen-

FIO. No. 1.—Aspecto que presentaba la cara y humero derecho:
Puede apreciarse el empd&lam'ento de las regiones mencionadas,

te; estos procesos inflamatorios desaparecen de manera progresiva sin evolucionar
nunca hacia la superacion, por alguna razén desconocida la inflamacién en la regidon
escapular y facial nunca ha aparecido primero después del sexto mes de vida. El
curso clinico prolongado y desigual de la enfermedad con remisiones y recaidas es
uno de los rasgos mas caracteristicos del proceso. Por lo comun se encuentra tume-
faccion dolorosa de la mandibula, escapula y huesos largos. A la radiografia, la hi-
perostosis cortical solo abarca la diafisis de jos huesos afectados. Esto acompafiado



6 LUIS SAMRA y DR. ADAN ZEPEDA REV. MED. HON.

de irritabilidad, fiebre y leucocitosis, con aumento de la velocidad de sedimentacion
globular; pueden agregarse ademas algunas caracteristicas encontradas en los casos
estudiados; en primer lugar: la edad en que se presenta, que es por lo general dentro
de los 6 primeros meses de la vida; el sintoma inicial suele ser el dolor y el aumento
de volumen del maxilar inferior, no siendo raro también encontrar dolor en miem
bros superiores particularmente a nivel de la escapula y clavicula. Esto se manifiesta
clinicamente por falta de movilidad involuntaria del segmento. Las regiones afectadas
se palpan de consistencia dura; no hay adenopatias. Los movimientos del miembro
0 miembros afectados son limitados por el dolor, puede haber pseudoparalisis. La
irritabilidad es frecuente sobre todo al ser manipulado el nifio. La fiebre es baja, con
caracteres de febricula. Acompafia al cuadro la palidez Generalizada de tegumentos
que esta en razon directa con el grado de anemia existente. Se observan ocasional
mente cuadros de irritacion pleural (pleuresia y derrame).

La hiperostosis cortical puede afectar a todos los huesos largos del esqueleto
y también los planos (maxilares, escapulas parietales y frontales!. Las lesiones esca-
pulares suelen ser siempre unilaterales y aparecen siempre durante la primera mitad
del primer afo. En ciertos casos la hipertrofia y esclerosis escapular de la hiperos-
tosis cortical puede ser confundida con un tumor maligno e intentar hacer una ci-
rugia radical. lie todos los huesos, los maxilares, clavicula y cubito son los interesados
mas frecuentemente. Las legiones mandibulares nunca aparecen en infantes mayores
y nifios. Radiograficamente estas lesiones han sido confundidas con osteitis purulenta
y se han hecho drenajes quirurgicos. Las lesiones claviculares son encontradas en
todas las edades, puede ser uni o bilateral. El cubito es el hueso mas comunmente
afectado en las extremidades. La hiperostosis cortical es bastante acentuada en los
arcos laterales de las costillas, en las extremidades inferiores, la distribucion es asi-
métrica y en los brazos y piernas las lesiones de hiperostosis presentan {L menudo
irregularidades marginales.

El laboratorio no proporciona datos de importancia, puede encontrarse un
aumento de la sedimentacion globular, con moderada leucocitosis (polimorfo*
nucleares) asi como una anemia ligera. La fosfatasa alcalina esta elevada. Las prue-
bas negativas son de gran interés, ya que ayudan al diagnostico diferencial con otros
cuadros susceptibles de confusion. No se reportan datos patoldgicos ni en la orina
ni en el L.C.R.; las reacciones seroldgicas el Maontoux y el hemocultivo son nega-
tivos. Las Vitaminas A y C. el calcio y el fosforo aparecen con cifras normales en
la sangre.

Hallazgos radiol6gicos

La imagen radioldgica se manifiesta por engrasamiento de la cortical del
hueso, con depodsitos subperidsticos del hueso nuevo, con limites irregulares, esclerosis
de la esponjosa al nivel de la diafasis. La lesion respeta la metafisis y las epifisis.
Exceptuando la columna vertebral, los huesos del tarso, del carpo y la pelvis, se
han descrito lesiones en todos los huesos restantes del esqueleto. El mas frecuente-
mente afectado es, sin duda, el maxilar inferior, que sélo en raras ocasiones perma-
nece indemne, siendo desde este punto de vista, un factor que puede prestar gran
ayuda para el diagnostico diferencial. Siguen, en orden de frecuencia, la escapula,
la clavicula, las castillas y los huesos largos.

Cuadro histolégico

La lesion histoldgica ha sido descrita como una alteracion de las arteriolas
que dan el aporte sanguineo a la region afectada, produciendo hipoxia del tejido
blando y necrosis total del hueso, lo cual altera el periostio que se vuelve proliferante
determinando formacion del tejido 6seo nuevo e inmaduro debajo de él, tomandose
a la vez, engrosado y congestionado, desprendiéndose facilmente de la cortical dsea
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Se observa también degeneracion fibrosa en los musculos y en las partes
blandas (tejido celular).

CASONM /

Nombre: R. A. Edad: 5 meses. Procedente de
Tegucigalpa, D. C, Colonia Palmira.

Fecha: 15 de junio de 1959.

Historia de la enfermedad

Inicia su padecimiento hace varios dias por irritabilidad, llanto frecuente y
elevacion térmica moderada. En esas condiciones se inicid tratamiento con antibid-
ticos de amplio espectro sin obtener mejoria, pocos dias después se notan aparicion
de tumoracion dura y dolorosa en region izquierda de maxilar inferior, que aumenta
de volumen progresivamente.

Antecedentes personales: sin importancia. Familiares: sin importancia.

FIG. No. | -Noten en esta radiografia al engrosamianto de la
Cortical dsl maxilar interior, da lai clavicul» y ds amboi
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Exploracion fisica: Lactante menor, bien nutrido, irritable y llorén, con tem-
peratura de 38"C; cara con tumoracidon en region izquierda maxilar inferior, de
consistencia dura, formando cuerpo con el hueso y dolorosa a la palpacion que im-
pide parcialmente la succidon. Resto de la exploracion fisica: sin importancia.

Examenes de Laboratorio

Recuento globular: con discreta leucocitosis con predominio de neutréfilos. Rx: De
cada (maxilar inferior) informe: Osteomielitis de la rama izquierda del maxilar
inferior.

Tratamiento

Se dieron antibioticos de amplio espectro sin ninguna mejoria. Se planed
hacer tratamiento quirtrgico de la zona afectada, raspado.

Evolucién

La madre no acept6 la intervencion quirurgica y fue trasladado a los Estados
Unidos a la Clinica Mayo, donde le fue hecho el diagnéstico de hiperostosis cortical
infantil; le prescribieron sedantes y reposo, en la actualidad el paciente esta curado
sin ninguna secuela.

Examenes de laboratorio

Dosificacion de la fosfatdis en sangre y velocidad de sedimentacion: au-
mentadas.
RX informd: presencia de hiperostosis cortical.

CASO No. 2

Nombre: A, J. R.

Edad: 3 meses y 10 dias.

Procedente de Tegucigalpa. D. C. Barrio La Guadalupe. ,
Fecha: 28 de octubre de 1960.

Historia de la enfermedad

Inicia su cuadro hace varios dias por proceso inflamatorio en region izquierda
de maxilar inferior, progresa rapida mente invadiendo el lado derecho, afectando
luego ambas claviculas y después a humeros, trayendo consigo impotencia funcional
total en miembros superiores, acompafidndose de irritabilidad y llanto frecuente, asi
como el dolor al menor movimiento o palpacion. En esas condiciones ingresa al
servicio.

Antecedentes personales y familiares: Sin importancia.

Exploracion fisica: Lactante menor, irritable, lloron, con temperatura de
38° C, que presenta proceso inflamatorio en cara (maxilar inferior, hombros (re-
giones claviculares") y brazos; de consistencia dura, dolorosa al menor movimiento
o0 a la palpacion y cubiertas las zonas inflamadas por piel tensa brillante de coloracion
y temperatura normal, Resto de exploracion fisica, sin datos de importancia.

Examenes de Laboratorios.

G. B.: con leucocitosis de 11.800. G.
R.: 4 050.000. Hb: 9,5 gramos. 61%.
V.C.:0.7.
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F1G. Ni. 3.—En esta radiografia, puede apreciarse el aspecto que
presenta el maxiliar inferior

N:47.E: 0. B: 0. M: 4. L: 49.

Velocidad de sedimentacién: 118 mm. en una hora.
Fosfatasa alcalina: 15.2 Unidades.

Fosforo inorganico: 6.5 mgs. %.

Uroanalisis: Sin datos de importancia.
Coproparasitoscopico: Negativo.

RX, informe: Apreciamos proceso de hiperostosis Cortical a nivel de ambas
claviculas en toda su extension. En las dialisis de los himeros y en forma incipiente
en las diafisis femorales. El mismo proceso se aprecia en el maxilar inferior en toda
su extension, lo mismo que en la cuarta y séptima costillas derechas. En el craneo
se observan aparentes soluciones de continuidad a nivel de los parie ales. Es impe-
rioso el control periddico.

Tratamiento

Se administraron sedantes (Fenobarbital), cortisona y antipiréticos. La evo-
lucion es satisfactoria, han desaparecido totalmente el dolor y los edemas en partes
blandas. El nifio ha recuperado su movilidad y puede mantenerse sentado.

Radiograficamente hay mejoria franca.
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CASON"3

Nombre: M. G. M.

Edad: 4 meses.

Procedente de Comayagiiela, 13 calle, entre 7' y 8* Avenidas.
Fecha: 21 de octubre de 1960.

Historia de la Enfermedad

Hace 5 dias su madre le ha notado deformidad en cara a expensas del maxi-
lar inferior en su parte izquierda, que se acompana de irritabilidad, llanto y discreta
incapacidad para la succion. En esas condiciones ingresa al Servicio.

Antecedentes personales y familiares: sin importancia.

Exploracion fisica: Lactante menor de 4 meses de edad, con temperatura de
38 grados centigrados, irritable, con llanto frecuente y discreta incapacidad para la
succion. Sacies deformada por pequefia tumoracion localizada en la region izquierda
del maxilar inferior, de consistencia dura, dolorosa a la palpacion y presion: cubierta
por piel de coloracion normal. Resto de exploracion fisica, sin datos de importancia.

FIG. No. 4.—En esta radiografia, tomada 2 meses después de
Iniciado
el proceso, puede verse claramente la evolucién satisfactoria de




VOL. 31 HIPEROSTOSIS CORTICAL INFANTIL 11

i

Examenes de Laboratorio

Leucocitos: 8.200 X mm3.

Glébulos Rojos: 4.270.000 m3.

Hb 11 gs. 70%. N: 8. E: 4. B:0. M: 1. L: 87.
Velocidad de sedimentacién: 15 mm. en 1 hora.

Fosfatasa alcalina: 14.5 U. Norma] de 15 a4 U.
TR atamiento

Sedantes (Fenobarbital) Cortisona.
Evolucidn

Ha sido satisfactoria, no hubo progreso del proceso inflamatorio, el cual en
la actualidad ha desaparecido casi totalmente.

CASO No. 4

Nombre: P. R. A.

Edad: 1 afioy 15 dias.

Procedente: Tegucigalpa, Barrio Abajo.
Fecha: 30, X, 1961.

Historia de la Enfermedad

Inicia su padecimiento hace cuatro dias por irritabilidad, llanto frecuente al
momento de la succiéon y presencia, dos dias después, de inflamacion de la cara en
region de mejillas y menton.

Antecedentes personales: Negativo.
Antecedentes familiares: Negativo.

Exploracién Fisica

Lactante menor de 1/12 y 15 dias de edad, bien nutrido, con buena respuesta
a estimulos externos. Muy irritable y llorén, con temperatura de 39° C. Cara con
proceso inflamatorio duro, doloroso, sin alteracion de la piel, localizado en region
maxilar inferior. Con dificultad para la succion. Resto de exploracién fisica: sin
datos de importancia.

Examenes de Laboratorio

Recuento globular: Con leucocitosis moderada 14.000. G.

B. con predominio de linfocitos 65<&. Velocidad de

sedimentacion: 68 mm. en una hora. Fosfatasa alcalina:

4 U. Fésforo inorgénico: 5 mgs. %. Uroandlisis y

coproparasitoscopico: Negativo.

Rx de cara informo; Presencia de lesiones de hiperostosi* cortical de maxilar
inferior.

Tratamiento

Fenobarbital y antipiréticos.
Evolucidn: satisfactoria. Ha desaparecido el dolor.
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