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La hiperostosis cortical infantil (HCI), también conocida como síndro-
me de Caffey-Silverman, es una enfermedad inflamatoria ósea rara y 
autolimitada que afecta a lactantes menores de seis meses. Se presen-
ta el caso de una lactante de cinco meses con fiebre, irritabilidad y 
aumento de volumen en la región tibial derecha, inicialmente tratada 
como infección. El diagnóstico definitivo se confirmó mediante estu-
dios radiológicos y resonancia magnética, descartándose otras patolo-
gías. La paciente presentó evolución favorable con manejo sintomáti-
co. La discusión aborda los principales hallazgos clínicos, radiológicos 
y genéticos descritos en la literatura, así como su importancia en el 
diagnóstico diferencial. Se concluye que el reconocimiento oportuno 
de la HCI evita tratamientos innecesarios, procedimientos invasivos y 
sospechas de maltrato infantil.

Palabras clave: hiperostosis cortical infantil, síndrome de Caffey-Sil-
verman, lactante, huesos largos, diagnóstico diferencial

ABSTRACT

Infantile cortical hyperostosis (ICH), also known as Caffey-Silverman 
syndrome, is a rare, self-limiting inflammatory bone disease affecting 
infants under six months of age. We report the case of a five-month-old 
female infant presenting with fever, irritability, and tibial swelling, ini-
tially misdiagnosed as an infection. The definitive diagnosis was con-
firmed through radiological studies and magnetic resonance imaging. 
The patient showed favorable clinical evolution with supportive treat-
ment. This report discusses the main clinical, radiological, and genetic 
features described in the literature and highlights the importance of 
differential diagnosis. Early recognition of ICH prevents unnecessary 
treatments, invasive procedures, and misdiagnosis of child abuse.

Keywords: Caffey-Silverman syndrome. infant, cortical hyperostosis, 
long bones, differential diagnosis
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RESUMEN

Síndrome de Caffey-Silverman en Lactante Menor: Reporte 
de Caso y Revisión de la Literatura

Caffey-Silverman Syndrome in a Young Infant: Case Report 
and Literature Review
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INTRODUCCIÓN

La hiperostosis cortical infantil (HCI), también 
conocida como síndrome de Caffey-Silverman, 
es una enfermedad inflamatoria ósea rara de apa-
rición temprana, que afecta predominantemente 
a lactantes menores de seis meses. Fue descrita 
por primera vez en 1945 por Caffey y Silverman 
como un síndrome caracterizado por tumefacción 
dolorosa de partes blandas, irritabilidad, fiebre y 
engrosamiento cortical subyacente de los huesos 
largos, mandíbula, clavícula y costillas [Caffey y 
Silverman (1945)]. Su baja prevalencia y present-
ación clínica variable dificultan su diagnóstico, el 
cual requiere un alto índice de sospecha, especial-
mente en ausencia de hallazgos sistémicos marca-
dos (Donoghue, et al, 2009).

Radiológicamente, la HCI se manifiesta por un 
engrosamiento periostal asimétrico de la corte-
za ósea, con preservación de la arquitectura me-
dular, siendo más frecuentemente afectadas la 
mandíbula, clavícula y los huesos largos (Figuras 
1-2).(Chooi, et al, 2021) Clínicamente, los paci-
entes suelen presentar irritabilidad, edema local-
izado, calor, y limitación funcional, simulando en 
muchos casos infecciones osteoarticulares o trau-
matismos, lo que puede conducir a errores diag-
nósticos o incluso sospechas de maltrato infantil 
(Gensure,, et al, 2005).

La etiología exacta del síndrome continúa siendo 
incierta, aunque se han identificado mutaciones en 
el gen COL1A1, que codifica una de las cadenas 
del colágeno tipo I, esencial para la formación ósea. 
Este hallazgo sugiere un componente genético en 
la patogénesis de la enfermedad, particularmente 
en los casos familiares (Lee, et al, 2015; Wata-
nabe, et al 2003). Asimismo, se ha documentado 
la aparición de cuadros similares tras la adminis-
tración de prostaglandinas E1 o E2, utilizadas en 

cardiopatías congénitas, lo que indica una posible 
relación farmacológica en ciertos contextos clíni-
cos (Ueda, et al. 1980; Müller, et al, 2017).

Dado que la HCI suele ser autolimitada, con res-
olución espontánea en la mayoría de los casos 
durante el primer año de vida, el reconocimiento 
temprano de sus características clínicas y radi-
ológicas es fundamental para evitar intervenciones 
innecesarias y brindar un manejo adecuado. Este 
trabajo presenta un caso representativo de hiperos-
tosis cortical infantil, acompañado de una revisión 
de la literatura actual con énfasis en los aspectos 
clínicos, radiográficos y genéticos más relevantes.

Figura 1 

Nota. Engrosamiento cortical: Hay un engrosamiento marca-
do de la cortical diafisaria de ambos fémures, especialmente 
en las porciones distales, lo cual es anormal para esta edad.
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Representación esquemática de la hiperostosis cortical

A.- Hueso normal. Epífisis, metáfisis y diáfisis están bien diferenciadas. Se observa: Cartílago articu-
lar, Placa epifisaria (fisis), Hueso esponjoso (cancellous bone), Corteza ósea (cortical bone), Cavidad 
medular y Periostio, delgado y normal.

B.- Desarrollo de hiperostosis. Se aprecia un engrosamiento del periostio con formación de hueso 
subperióstico, La cortical ósea se engrosa considerablemente debido a la formación ósea intramem-
branosa, La cavidad medular se reduce por el crecimiento del nuevo hueso, Este estadio representa la 
fase activa de la enfermedad, donde hay dolor, inflamación y síntomas sistémicos.

C.- Después del remodelado. Se muestra la resolución progresiva del engrosamiento óseo, El hueso 
subperióstico comienza a reabsorberse, y la anatomía ósea se acerca nuevamente a la normalidad, 
La cavidad medular se amplía parcialmente, Aunque persisten ciertas secuelas, el hueso se remodela 
gradualmente, reflejando la naturaleza autolimitada de la enfermedad.

Presentación del caso

Examen físico:

Aumento de volumen difuso, blando, en región tibial derecha (Fig. 3A-C).

Figura 2

Figura 3
Niña de 6 meses con hallagzgos típicos de la enfermedad de Coffey
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Lactante femenina de 6 meses de edad con 
hallazgos clínicos y radiológicos característicos 
de la enfermedad de Caffey-Silverman (hiperos-
tosis cortical infantil). Izquierda: Imagen clínica 
que muestra tumefacción simétrica y firme de am-
bos muslos, indicativa de la inflamación de partes 
blandas subyacente a la hiperostosis femoral. Es 
notoria la rigidez y dolor a la movilización pasiva 
de los miembros inferiores, lo que puede simular 
una artritis. Centro: Radiografía anteroposterior de 
pelvis y fémures, donde se evidencia un marcado 
engrosamiento cortical bilateral y simétrico de las 
diáfisis femorales, sin desplazamientos ni fractur-
as. Este patrón radiológico es patognomónico de 
la enfermedad en fase activa. Derecha: Imagen 
clínica adicional que muestra el aspecto externo 
del muslo derecho con aumento de volumen, sin 
cambios en la coloración de la piel ni signos in-
flamatorios externos evidentes, lo que sugiere una 
afectación subperióstica más que cutánea

Exámenes complementarios:
Eritrosedimentación: 12 mm/h
Hb: 11.3 g/L; leucocitos: 5100/mm³
P.C.R: negativa
Radiografía: engrosamiento cortical tibial dere-
cho (Fig. 4A-B)

Figura 4

A y B. Radiografía anteroposterior de ambos 
miembros inferiores en un paciente pediátrico. 
La imagen muestra una notable curvatura anóma-
la de las diáfisis femorales y tibiales, más pronun-
ciada en el miembro izquierdo.

Figura 5

RMN: engrosamiento cortical tibial (Fig. 5)

Cortes sagitales de una resonancia magnética (RM) de muslo y pierna izquierdo, en secuencia T2 con su-
presión grasa o STIR (dado el brillo de los tejidos blandos y líquidos). Las imágenes muestran: Hipertrofia 
y aumento de la señal en la musculatura del compartimento anterior y posterior de la pierna, lo que puede 
reflejar edema muscular o inflamación activa. El hueso femoral y la tibia muestran morfología preservada, 
aunque con una leve curvatura anterolateral. Infiltración difusa del tejido blando en la región periósea que 
puede ser compatible con periostitis o cambios inflamatorios, en correlación con una posible displasia 
ósea o síndrome inflamatorio del hueso. Diagnóstico: Síndrome de Caffey-Silverman
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DISCUSIÓN

La hiperostosis cortical infantil (HCI) representa 
una patología poco frecuente y de presentación 
variable. El reconocimiento temprano es esencial, 
ya que su presentación puede simular patologías 
más graves como osteomielitis, traumatismo no 
accidental o incluso neoplasias (Berdon, 2005; 
Gensure, 2005; Massaro, 2019). La presencia de 
engrosamiento cortical subperióstico con preser-
vación del canal medular en estudios radiológicos 
es clave para el diagnóstico diferencial [Chooi, 
2021; Massaro, 2019].

En este caso, la afectación predominante de la 
mandíbula y huesos largos coincide con lo repor-
tado en series previas, donde se señala una mayor 
frecuencia en mandíbula, clavícula y huesos 
largos [Donoghue, 2009; Oppermann, 2002]. 
Esta distribución anatómica y la edad de present-
ación deben alertar a los clínicos.

Genéticamente, mutaciones en el gen COL1A1 
han sido identificadas como responsables de 
algunos casos familiares de HCI, respaldando 
un patrón autosómico dominante (Lee, 2015; 
Arnoldi, 2004). Otras mutaciones, como en el 
gen IFITM5, se han observado en formas prena-
tales severas (Watanabe, 2003). Estas variantes 
prenatales pueden detectarse ecográficamente e 
incluir manifestaciones graves como hidropesía 
fetal, polihidramnios y riesgo de muerte perinatal 
(Watanabe, 2003; Felice, 2000; Chapman, 2020).

Por otra parte, el uso prolongado de prostaglan-
dinas E1 o E2 en neonatos con cardiopatías con-
génitas ha sido vinculado con cuadros clínicos 
y radiológicos similares a HCI [Ueda, 1980; 
Müller, 2017; Sharma, 2019]. Esta asociación 
farmacológica debe tenerse en cuenta especial-
mente en neonatos tratados por persistencia del 
ductus arterioso.

El manejo de la HCI es conservador, centrado en 
analgesia y vigilancia clínica. Se ha reportado 
éxito con el uso de antiinflamatorios no esteroid-
eos como ibuprofeno, sin necesidad de trata-
miento antibiótico ni quirúrgico (Arnoldi, 2004). 

La evolución es usualmente favorable, con reso-
lución espontánea sin secuelas.

Difundir el conocimiento sobre la HCI entre pe-
diatras, ortopedistas, genetistas y radiólogos es 
crucial para un diagnóstico y manejo oportunos, 
evitando tratamientos innecesarios.

En este caso, el diagnóstico oportuno evitó pro-
cedimientos innecesarios, hospitalización pro-
longada y tratamiento antibiótico injustificado. 
Esto subraya la importancia de difundir el cono-
cimiento sobre esta entidad entre pediatras, orto-
pedistas y radiólogos

CONCLUSIÓN

El conocimiento de esta entidad por parte de pedi-
atras, radiólogos y ortopedistas es crucial, ya que 
el diagnóstico temprano y el manejo conservador 
suelen ser suficientes en la mayoría de los casos. 
Además, la posibilidad de una forma familiar o 
de una variante prenatal severa debe motivar una 
evaluación genética cuando esté disponible, espe-
cialmente en casos atípicos o recurrentes.

Finalmente, la HCI es una enfermedad con buen 
pronóstico, autolimitada, que no deja secuelas 
óseas ni funcionales si se maneja adecuadamente. 
Por tanto, su reconocimiento oportuno no solo 
contribuye a un abordaje más racional y seguro 
del paciente pediátrico, sino que también reduce 
la carga emocional para la familia y el equipo 
médico.
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