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STRESZCZEnIE
Ze spół Caf feya -Si lver ma na lub hi pe ro sto za wie ku nie mow lę ce go to rzad ko wy stę pu ją ca pa to lo gia ukła du kost -

ne go i ota cza ją cych ją tka nek mięk kich o nie do koń ca po zna nej etio lo gii i pa to ge ne zie. Ob ja wia się twar dym obrzę -
kiem tka nek mięk kich i hi pe ro sto zą war stwy ko ro wej ko ści. Naj czę ściej zmia ny wy stę pu ją mno go z za ję ciem ta kich
ko ści jak żu chwa, ło pat ki, że bra, oboj czy ki, ko ści przed ra mion i pod udzi. Ce chą cha rak te ry stycz ną jest w przy pad -
ku za ję cia ko ści dłu gich ogra ni cze nie pro ce su pa to lo gicz ne go do trzo nów z po zo sta wie niem przy na sad i na sad. 
Ro ko wa nie jest naj czę ściej do bre, zmia ny w więk szo ści przy pad ków ustę pu ją sa mo ist nie w cią gu kil ku, kil ku na stu
mie się cy, bez po zo sta wie nia trwa łych na stępstw. Ze spół Caf feya -Si lver ma na wy ma ga od ró żnie nia od za pa le nia 
ko ści, z któ rą to jed nost ką cho ro bo wą by wa naj czę ściej my lo ny. 

Przed sta wia my przy pa dek po sta ci wcze snej ze spo łu Caf feya -Si lver ma na. Prze bieg cho ro by w tej po sta ci jest 
za zwy czaj cię żki, ogni ska cho ro bo we wy stę pu ją wie lo miej sco wo, a ty po wy ustę pu ją cy cha rak ter ob ja wów w tym
wy pad ku jest nie peł ny. Po dej rze nie cho ro by ukła do wej na rzą du ru chu w pre zen to wa nym przy pad ku po sta wio no
na pod sta wie wad ukła du kost ne go wi docz nych już w pre na tal nych ba da niach USG. W ba da niu kli nicz nym i ra dio -
lo gicz nym w pierw szych ty go dniach ży cia dziec ka stwier dza no ob ja wy ty po we dla wro dzo nej po sta ci ze spo łu Caf -
feya -Si lver ma na. W trak cie kil ku let nie go okre su ob ser wa cji stwier dza no stop nio we ustę po wa nie de for ma cji kost -
nych z utrzy mu ją cym się za gię ciem osi koń czyn dol nych. Z uwa gi na do dat ni wy wiad ro dzin ny w kie run ku ze spo -
łu Caf feya -Si lver ma na opra co wa no ro do wód pa cjen ta. Na pod sta wie da nych z wy wia du, prze trwa łych ra dio gra mów
i kart z le cze nia am bu la to ryj ne go i szpi tal ne go po twier dzo no wy stę po wa nie ze spo łu Caf feya -Si lver ma na u 10 człon -
ków ro dzi ny. Usta lo no, iż w ro dzi nie wy stę po wa ły przy pad ki ze spo łu Caf feya -Si lver ma na o ró żnej eks pre sji fe no ty -
po wej i ró żnym mo men cie wy stą pie nia ob ja wów. 

Słowa kluczowe: Caffey-Silverman, hiperostoza niemowlęca, korowy przerost kości 

SUMMARY
Caffey-Silverman syndrome, or infantile hyperostosis, is a rare condition of unclear etiology and pathoge nesis

affecting the skeletal system and the surrounding soft tissues. It is characterized by indurated swelling of soft tissues
and cortical bone hyperostosis. The changes are usually multiple and affect such parts as the mandible, scapulae, ribs,
clavicles, and forearm and shank bones. When long bones are affected, the lesions are typically limited to shafts, with
the sparing of meta- and epiphyses. The prognosis is usually good and, in most patients, the changes resolve spon -
taneously after several months to over a year, leaving no permanent sequelae. Caffey-Silverman syndrome needs to
be distinguished from osteitis, for which it is most often mistaken.

We present a case of an early form of Caffey-Silverman syndrome. The course of disease in this form is usually
severe, with multifocal lesions, and the typical self-limiting regression is not complete. In our patient, a systemic
musculoskeletal condition was already suspected following the detection of skeletal defects in a prenatal US
examination. Physical and radiological work-up in the first weeks of life revealed the typical signs of congenital Caffey-
Silverman syndrome. Several years of follow-up showed gradual regression of the bone deformities with persistent
lower-extremity bowing. Due to a positive family history for Caffey-Silverman syndrome, the patient’s pedigree was
prepared. On the basis of the history data, existing radiographs and in- and outpatient medical records, Caffey-Silverman
syndrome was confirmed in 10 family members. It was established that the cases of Caffey-Silverman syndrome in the
patient’s family were characterized by diverse phenotypic expression and different times of onset.
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WSTĘP
Ko ro wy prze rost ko ści u nie mow ląt zwa ny też

ze spo łem Caf feya -Si lver ma na lub hi pe ro sto zą wie ku
nie mow lę ce go to rzad ko wy stę pu ją ca pa to lo gia ko -
ści i ota cza ją cych ją tka nek mięk kich o nie do koń ca
po zna nej etio lo gii i pa to ge ne zie. Pierw szy opis przy -
pad ku przed sta wił w 1888 ro ku West, ko lej ne za -
wdzię cza my Röske (1930) i de To ni (1943). Na to -
miast do kład ny opis ob ja wów kli nicz nych wraz z cha -
rak te ry sty ką ob ra zu ra dio lo gicz ne go przed sta wi li
w ro ku 1944 Caf fey i Si lver man [1]. 

Etio lo gia scho rze nia nie zo sta ła do tej po ry osta -
tecz nie usta lo na. Wśród czyn ni ków bra nych pod uwa -
gę wy mie nia się tło ge ne tycz ne, za ka że nia bak te ryj -
ne i wi ru so we, jak rów nież czyn ni ki im mu no lo gicz ne
i aler gicz ne [2]. Z uwa gi na wiek wy stą pie nia pierw -
szych ob ja wów cho ro bę po dzie lić mo żna na po stać
wcze sną, gdy pierw sze ob ja wy scho rze nia do strze ga -
my już w mo men cie uro dze nia, po stać nie mow lę cą
z roz wo jem cho ro by mię dzy 2 a 5 mie sią cem ży cia
i wresz cie po stać póź ną spo ty ka ną nie zmier nie rzad -
ko, w któ rej ob ja wy kli nicz ne wy stę pu ją po 6 mie sią -
cu ży cia [3]. 

Pa to ge ne za scho rze nia po zo sta je nie do koń ca wy -
ja śnio na. Część au to rów pier wot nej pa to lo gii upa tru je
w od czy nach okost no wych, zwra ca jąc uwa gę na obrzęk
okost nej, nie pra wi dło wy jej prze rost z na war stwie -
nia mi i osta tecz nie skle ro ty za cję [4]. Sher man i Hyl -
ly er wy ka za li na to miast, iż w re jo nie zmian kost nych
do cho dzi do obrzę ku we wnętrz nej wy ściół ki drob -
nych tęt ni czek, za my ka ją ce go ich świa tło. W efek cie
nie do tle nie nie tka nek jest po wo dem ich obrzę ku
i nad mier ne go kost nie nia [5]. 

Spo śród wy ró żnio nych po sta ci naj czę ściej wy stę -
pu ją ca (po nad 90% przy pad ków) jest po stać nie -
mow lę ca. Pierw sze ob ja wy w po sta ci twar de go, bo -
le sne go obrzę ku tka nek mięk kich wy stę pu ją naj czę -
ściej mię dzy 10 a 12 ty go dniem ży cia. Skó ra po nad
obrzę kiem, choć na pię ta nie wy ka zu je za czer wie nie -
nia i wzmo żo ne go ucie ple nia. Fakt ten za słu gu je
na szcze gól ne pod kre śle nie z uwa gi, iż ze spół Caf -
feya -Si lver ma na naj czę ściej by wa my lo ny z za pa le -
niem ko ści. Po za wcze śniej wspo mnia ny mi ró żni ca -
mi w ba da niu przed mio to wym, rów nież ob raz ra dio -
lo gicz ny z za ję ciem głów nie trzo nów i po zo sta wie -
niem nie zmie nio nych na sad ko ści dłu gich od ró żnia
ten ze spół od za pa le nia ko ści okre su nie mow lę ce go.

Ob ja wy kli nicz ne wy prze dza ją wy stą pie nie cha -
rak te ry stycz nych zmian w ob ra zie rtg, któ re po ja wia -
ją się po kil ku ty go dniach pod po sta cią po sze rze nia
ob ry sów ko ści z ob fi tą wy bu ja łą kost ni ną. Naj czę ściej
zmia ny wy stę pu ją mno go ze szcze gól ną pre dy lek cją
do za ję cia żu chwy, ło pa tek, że ber, oboj czy ków, ko ści

BACKGROUnD
Infantile cortical hyperostosis, also known as Caf -

fey-Silverman syndrome, is a rare condition of un -
clear etiology and pathogenesis affecting the skeletal
system and the surrounding soft tissues. The first
case report was presented by West in 1888, followed
by subsequent reports by Röske (1930) and de Toni
(1943), while a thorough description of the clinical
signs together with radiological findings was
provided by Caffey and Silverman in 1944 [1].

The etiology of this condition has not been fully
established yet. Possible factors include genetic back -
ground, bacterial and viral infections, as well as im -
mune and allergic factors [2]. Depending on the age
of onset, the disease can be divided into early, when
the signs and symptoms are visible immediately after
birth; infantile, developing between 2 and 5 months
of life; and, finally, the extremely rare late form,
where clinical signs appear after 6 months of life [3].

The pathogenesis of the disease is not totally
understood. Some authors see the primary pathology
in periosteal reactions, pointing out the swelling of
the periosteum, abnormal periosteal overgrowth and
new bone formation, followed ultimately by sclerosis
[4]. Sherman and Hyllyer, in turn, demonstrated swell -
ing of the inner lining of the arterioles within the area
of the bony lesions, obliterating arteriolar lumen. The
resultant tissue hypoxia causes tissue swelling and
excessive ossification [5].

Out of the three presentations of the syndrome,
the infantile form is the most common (over 90% of
the cases). The early signs involving a hard, painful
swelling of soft tissues appear most frequently be -
tween 10 and 12 weeks of life. The overlying skin,
although tense, does not show redness or increased
warmth. This fact needs to be emphasised, consider -
ing that Caffey-Silverman syndrome is most often
mistaken for osteitis. Apart from the abovementioned
differences in physical examination, what distin guis -
hes the syndrome from infantile osteitis is also the
radiological findings, demonstrating lesions mainly
in the shafts with sparing of long bone epiphyses.

The clinical signs precede the characteristic ra -
diographic lesions, which appear after several weeks
in the form of widened bone contours with profusely
proliferating callus. Most frequently the changes are
multiple, with a special predilection for the man di -
ble, scapulae, ribs, clavicles, and forearm and shank
bones. Systemic manifestations primarily include
irri tability of the infant, pallor, poor feeding, and
fever [6,7,8]. Abnormal laboratory findings comprise
an elevated ESR, high leukocyte count, high alkaline
phosphatase level, and anaemia [9].
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przed ra mion i pod udzi. Wśród ob ja wów ogól nych
na pierw szy plan wy su wa się nie po kój dziec ka, bla -
dość po włok skór nych, utra ta łak nie nia, go rącz ka
[6,7,8]. W ba da niach la bo ra to ryj nych stwier dza my
przy śpie szo ne OB, leu ko cy to zę, wzrost stę że nia fos -
fa ta zy al ka licz nej, nie do krwi stość [9].

Ro ko wa nie jest naj czę ściej do bre, zmia ny w więk -
szo ści przy pad ków ustę pu ją sa mo ist nie w cią gu kil -
ku, kil ku na stu mie się cy, bez po zo sta wie nia trwa łych
na stępstw. Nie co od mien ny prze bieg, jak i ro ko wa -
nie ce chu je po stać wcze sną ze spo łu. Hi pe ro sto za ma
ten den cje do zaj mo wa nia wie lu ko ści, a ob ja wy
stwier dza ne są już w mo men cie uro dze nia, bądź na wet
w okre sie ży cia pło do we go. Prze bieg cho ro by za zwy -
czaj jest cię ższy niż w kla sycz nej po sta ci, a ro ko wa nie
mniej po myśl ne. Ob ja wy cho ro bo we utrzy mu ją się
naj czę ściej po ukoń cze niu pierw sze go ro ku ży cia,
a zmia ny kost ne na wet po ustą pie niu mo gą wy ka zy -
wać na wro ty. Skutkiem cho ro by mo gą być trwa łe de -
for ma cje twa rzy wy ni ka ją ce z asy me trii zmian żu ch -
wy. De for ma cje mo gą utrzy my wać się rów nież
w ob rę bie trzo nów ko ści dłu gich naj czę ściej z sza -
blo wa tym za gię ciem ich osi, co mo że upo śle dzać
i opóź niać roz wój ru cho wy pa cjen tów.

Cha rak te ry stycz ne jest ta kże po wsta nie mo stów
kost nych łą czą cych ko ści pod udzia lub przed ra mion,
mo gą ce w przy pad ku po wsta nia zro stów krzy żo -
wych ko ści łok cio wej z pro mie nio wą trwa le upo śle -
dzać ru chy pro na cji -su pi na cji. 

OPIS PRZY PAD KU
Sz. K. [hist. Ch. 858/70/2006] no wo ro dek płci

mę  skiej z C I, uro dzo ny cię ciem ce sar skim w 40 ty go -
dniu cią ży, w sta nie ogól nym do brym, Ap gar 8/8/8,
masa uro dze nia 2910 g.

Po dej rze nie cho ro by ukła do wej na rzą du ru chu po -
sta wio no na pod sta wie wad ukła du kost ne go wi docz -
nych w pre na tal nych ba da niach USG. 

W ba da niu przed mio to wym w I do bie ży cia stwier -
dzo no ma ło gło wie, czasz kę wie żo wa tą, ni sko osa -
dzo ne ma łżo wi ny uszne, go tyc kie pod nie bie nie, nie -
rów no ści ob ry sów oboj czy ków i żu chwy. W ob rę bie
koń czyn stwier dza no twar dy, bo le sny obrzęk tka nek
mięk kich pod udzi i przed ra mion z po sze rze niem ich
ob ry sów. Pod udzia skró co ne, sza blo wa to za gię te ku
przo do wi, skró co ne przed ra mio na z ulna ry za cją sta -
wów nad garst ko wych. Skó ra nad zde for mo wa ny mi
od cin ka mi na pię ta, o pra wi dło wym ucie ple niu i za -
bar wie niu. Sta wy łok cio we i ko la no we usta wio ne
w przy kur czach zgię cio wych. Dziec ko w trzeciej do -
bie ży cia przed sta wia Ryc. 1.

W ba da niach la bo ra to ryj nych stwier dzo no pod -
wy ższo ny po ziom fos fa ta zy za sa do wej [1552,7 UI],

The prognosis is usually good, with the changes
resolving spontaneously in most patients over seve -
ral months to more than a year and leaving no perma -
nent sequelae. The early form of the syndrome is
characterized by a slightly different course and pro -
gnosis as hyperostosis tends to affect many bones
and its signs are visible immediately after birth or
even in utero. The course of disease is usually more
severe than in the classic form, and the prognosis is
less favourable. The signs and symptoms usually per -
sist after 1 year of age, whereas bone changes may
recur even after resolution. The outcome of the disease
may include permanent facial deformities, resulting
from asymmetric mandibular lesions. Deformities
within long bone shafts may also persist, usually
including a bowing of their axis, which can impair
and delay the patients’ motor development.

The disease is also characterized by the formation
of bony bridges between shank or forearm bones,
which, in the event of radioulnar synostosis, may per -
manently impair pronation and supination move ments.

CASE REPORT
Sz.K. [case hist. 858/70/2006] was a male new -

born delivered to a primipara via C-section in the 40th

week of gestation in good general condition with an
Apgar score of 8/8/8/ and a birth weight of 2910 g.

The suspicion of a systemic musculoskeletal con -
dition was raised following the detection of skeletal
defects in a prenatal US examination.

A physical examination within the first day of life
showed microcephaly, a tower skull, low-set ears, 
a gothic palate, and irregular clavicular and man di -
bular contours. Indurated, painful soft tissue swelling
of the forearms and shanks with a widening of their
contours was seen in the extremities. The shanks were
shortened with anterior bowing and the forearms
were also shortened with ulnar deviation of the car -
pal joints. The skin overlying the deformed parts was
tense, with normal warmth and colour. There were
flexion contractures of the elbow and knee joints.
The three-day-old infant is shown in Fig. 1.

Laboratory studies revealed elevated alkaline
pho sphatase [1552.7 U/L], with no other significant
abnormalities. Radiographs showed increased con -
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w po zo sta łych ba da niach la bo ra to ryj nych bez istot -
nych od chy leń. W wy ko na nych ba da niach rtg stwier -
dzo no po sze rze nie ob ry sów i hi pe ro sto zę war stwy
ko ro wej ko ści przed ra mie nia i pod udzi, znie kształ -
ce nia z de for ma cją osi pra wej ko ści ra mien nej, obu
oboj czy ków, oraz zmia ny prze ro sto we w ob rę bie ko -
ści żu chwy. Na pod sta wie cha rak te ry stycz ne go ob ra -
zu kli nicz ne go i do dat nie go wy wia du ro dzin ne go po -
sta wio no roz po zna nie wro dzo ne go ze spo łu Caf feya -
-Si lver ma na. 

W ba da niu or to pe dycz nym w drugim mie sią cu
ży cia stwier dzo no utrzy mu ją cy się przy kurcz zgię -
cio wy sta wów łok cio wych i ko la no wych, znacz ną
de for ma cje przed ra mion i pod udzi z ich skró ce niem,
po gru bie niem i ką to wym za gię ciem osi. Do dat ko wo
stwier dzo no przo do za gię cie osi obu ko ści udo wych.
Utrzy my wa ły się na dal nie rów no ści ob ry sów obu oboj -
czy ków, żu chwy i pra wej ko ści ra mien nej. 

Ob raz ra dio lo gicz ny za ję tych ko ści przed sta wiał
ty po we dla ze spo łu ma syw ne od czy ny okost no we,
z za gęsz cze nia mi struk tu ry kost nej i nie rów no ścia mi
ob ry sów trzo nów ko ści dłu gich przy nie za ję tych na -
sa dach (Ryc. 2). 

Za le co no le cze nie re ha bi li ta cyj ne, za po bie ga ją ce
utrwa la niu się przy kur czów zgię cio wych sta wów ko -
la no wych i łok cio wych. 

Czę ścio we ustę po wa nie de for ma cji kost nych stwier -
dzo no u pa cjen ta w wie ku 9 mie się cy (Ryc. 3). W ba da -
niu or to pe dycz nym od no to wa no po pra wę osi pod udzi
i przed ra mion z cen tra li za cją nad garst ków, oraz ustą -
pie nie obrzę ku tka nek mięk kich i po pra wę za kre su ru -
cho mo ści sta wów łok cio wych i ko la no wych. 

Dziec ko sa mo dziel nie sia da ło w wie ku 9 mie się -
cy, za czę ło sa mo dziel nie wsta wać w wie ku 18 mie -
się cy i sta wiać po je dyn cze kro ki w 26 mie sią cu ży cia.
Pio ni za cję i sa mo dziel ne cho dze nie utrud nia ły utrzy -
mu ją ce się de for ma cje koń czyn dol nych w po sta ci
przo do za gię cia ko ści udo wych i pod udzi (Ryc. 4).

tour width and cortical hyperostosis of the forearm and
shank bones, distortions with axial deformity of the
right humerus and both clavicles, and mandibular hy -
perostosis. A diagnosis of congenital Caffey-Sil ver man
syndrome was made on the basis of the cha rac te ris tic
clinical presentation and a positive family history.

An orthopaedic examination in the second month
of life showed a persistent flexion contracture of the
elbow and knee joints, and significant deformities of
the forearms and shanks, which were shortened,
thickened and angulated. There was also an anterior
axial curvature of both femoral bones. Contour irre -
gularities of both clavicles, mandible and right hu -
merus were still visible.

Radiographs of the affected bones showed a mas -
sive periosteal reaction with thickening of bone struc -
ture, and contour irregularities within long bone shafts
with sparing of the epiphyses, which are typical of
Caffey-Silverman syndrome (Fig 2).

Rehabilitative treatment was recommended to pre -
vent permanent flexion contractures of the elbow and
knee joints.

Partial resolution of the bone deformities was ob -
served when the patient was nine months old (Fig. 3).
An orthopaedic examination revealed improvement
of the shank and forearm axes with centralization of
the carpi, as well as no soft tissue swelling and im -
proved mobility of the elbow and knee joints.

The child would sit up unaided at the age of nine
months, start to stand up without support at 18 months
old and take single steps by himself at 26 months.
The upright position and walking without support
were made difficult by the persisting deformities of
the lower extremities in the form of anterior bowing
of the forearm and shank bones (Fig. 4). His gait
pattern at 2.5 years of age was inefficient; the child
would only take single steps unassisted. While trying
to walk, the patient fell down and suffered a fracture
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Ryc. 1. Fotografia dziecka ( Sz.K.) w 3 dobie życia – widoczny obrzęk z poszerzeniem obwodów i zagięciem osi kończyn.

Fig. 1. A photograph of the child (Sz.K.) on the third day of life – visible swelling with increased circumference and axial bowing
of limbs
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Ryc. 2 Obraz radiologiczny dziecka ( Sz.K.) w trzeciej dobie życia z widocznym poszerzeniem obrysów kości i nawarstwieniami
okostnowymi

Fig. 2. Radiograph of the child (Sz.K.) on the third day of life with a visible increase in bone contour width and periosteal new
bone formation

Ryc. 3  Obraz radiologiczny przedramienia i podudzia pacjenta (Sz.K.) w 9 mieś.życia 

Fig. 3. Radiograph of the forearm and shank of the patient (Sz.K.) at the age of 9 months
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Chód w wie ku 2,5 ro ku ży cia nie wy dol ny, dziec ko
sta wia ło sa mo dziel nie po je dyn cze kro ki. W trak cie
prób cho dze nia w wy ni ku upad ku do zna ło zła ma nia
le wej ko ści udo wej na szczy cie jej za gię cia. Wy go je -
nie zła ma nia uzy ska no po 4 ty go dniach sto so wa nia
unie ru cho mie nia gip so we go, nie ob ser wo wa no po -
wi kłań w po sta ci opóź nie nia zro stu kost ne go. 

W trak cie ko lej nych kon tro li ra dio lo gicz nych ob -
ser wo wa no wraz z wie kiem stop nio we ustę po wa nie
de for ma cji ko ro wych z utrzy mu ją cym się za gię ciem
osi koń czyn dol nych (Ryc. 5). 

Z uwa gi na wy stę pu ją ce wcze śniej w ro dzi nie
przy pad ki ze spo łu Caf feya -Si lver ma na opra co wa no
ro do wód pa cjen ta. Na pod sta wie da nych z wy wia du,
prze trwa łych ra dio gra mów i kart z le cze nia am bu la -
to ryj ne go i szpi tal ne go po twier dzo no wy stę po wa nie
ze spo łu Caf feya -Si lver ma na u 10 człon ków ro dzi ny
(Ryc. 7).

Usta lo no, iż w ro dzi nie wy stę po wa ły przy pad ki
ze spo łu Caf feya -Si lver ma na o ró żnej eks pre sji fe no -
ty po wej i ró żnym cza sie wy stą pie nia pierw szych ob -
ja wów cho ro by. W więk szo ści przy pad ków prze bieg
cho ro by był ła god ny, a ob ja wy cho ro bo we po ja wia -
ły się w pierw szym pół ro czu ży cia i ustę po wa ły bez
po zo sta wie nia trwa łych de for ma cji w cią gu kil ku ko -
lej nych mie się cy. Wśród krew nych pierw sze go stop -
nia ze spół Caf feya -Si lver ma na stwier dzo no u mat ki
pa cjen ta, u któ rej pierw sze ob ja wy cho ro bo we wy -

of the left femur at the apex of the curvature. The
fracture healed after four weeks of immobilization in
plaster cast without complications such as delayed
union of the fractured bone.

Subsequent radiological follow-up revealed gra -
dual resolution of the cortical deformities with age
with persistent lower-extremity bowing (Fig. 5).

Due to a family history of Caffey-Silverman syn -
drome, the patient’s pedigree was prepared. On the
basis of the history data, existing radiographs and in-
and outpatient medical records, Caffey-Silverman syn -
drome was confirmed in 10 family members Ryc. 6).

It was established that the cases of Caffey-Sil -
verman syndrome in the patient’s family were cha -
racterized by diverse phenotypic expression and dif -
fe rent times of onset. The course of the disease was
mostly mild, with symptoms appearing in the first 
6 months of life and resolving within the next few
months leaving no permanent deformities. Among
first-degree relatives, Caffey-Silverman syndrome was
diagnosed in the patient’s mother, with early ma ni fe -
stations appearing in the third month of life (Fig. 7).
The disease ran a mild course and the hyperostosis,
limited to both shanks, resolved by the end of the
first year of life, with no permanent deformities. Si -
milar manifestations were observed at the age of one
in the uncle of the proband, but a physical examina -
tion at the age of 23 did not reveal, apart from a to -

Szwed A. i wsp., Zespoł Caffeya-Silvermana występujący rodzinnie

80

Ryc. 4. Fotografia dziecka ( Sz.K.) w trzecim roku życia

Fig. 4. A photograph of the child ( Sz.K.) in the third year of life
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stą pi ły w 3 mie sią cu ży cia (Ryc. 6), cho ro ba mia ła
prze bieg ła god ny, a hi pe ro sto za ogra ni czo na do ko -
ści obu pod udzi ustą pi ła do koń ca pierw sze go ro ku
ży cia bez po zo sta wie nia trwa łych de for ma cji. Po -
dob ne ob ja wy cho ro bo we wy stę po wa ły w pierw -
szym ro ku ży cia u wuj ka pro ban ta, u któ re go w ba -
da niu przed mio to wym w wie ku 23 lat po za wie żo -

wer skull, any abnormalities in musculoskeletal struc -
ture or function.

The case is a rare form of early cortical hypero -
stosis. The course of disease in this form is usually
more severe, with multifocal lesions, and the typical
self-limiting regression is not complete. A progres -
sive self-limitation of the hyperostosis with persi stent
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Ryc. 5. Obraz radiologiczny kończyn dolnych pacjenta ( Sz.K.)  w 3 roku życia

Fig. 5. Radiograph of the patient’s (Sz. K.) lower extremities in the third year of life

Ryc. 6. Obraz radiologiczny kończyn dolnych matki pacjenta (Sz.A.) w wieku 3 miesięcy

Fig. 6. Radiograph of the lower extremities of the patient’s mother (Sz. A.) at the age of 3 months
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wa tym wy skle pie niem czasz ki nie stwier dzo no od -
chy leń w bu do wie i funk cji na rzą du ru chu. 

Przed sta wio ny przy pa dek jest rzad ką po sta cią
wcze snej hi pe ro sto zy ko ro wej. Prze bieg cho ro by w tej
po sta ci jest za zwy czaj cię ższy, ogni ska cho ro bo we
wy stę pu ją wie lo miej sco wo, a ty po wy ustę pu ją cy cha -
rak ter ob ja wów w tym wy pad ku jest nie peł ny. W ko -
lej nych la tach ży cia pa cjen ta ob ser wo wa no po stę pu -
ją ce sa mo ogra ni cze nie się hi pe ro sto zy, przy utrzy my -
wa niu się de for ma cji osi ko ści dłu gich koń czyn dol -
nych. W wie ku 4 lat dziec ko za kwa li fi ko wa no do
wie lo po zio mo wej oste oto mii ko ści udo wych z po -
wo du przo do zgię cia trzo nów.

PODSUMOWAnIE
W pi śmien nic twie mo żna zna leźć wie le opi sów

ze spo łu, Caf feya -Si lver ma na, ale udo ku men to wa ne
wie lo po ko le nio we wy stę po wa nie cho ro by (u 10 człon -
ków ro dzi ny) nie zo sta ło do tych czas opi sa ne. Ko ro -
wy prze rost ko ści stwier dza ny u wie lu człon ków tej
sa mej ro dzi ny prze ma wia za ge ne tycz nym tłem cho -
ro by. Ró żni ce w cza sie wy stą pie nia pierw szych ob ja -
wów, ich na si le nia i tem pie ich sa mo ist ne go ustę po -
wa nia u człon ków tej sa mej ro dzi ny świad czą o ró -
żnym stop niu pe ne tra cji i eks pre sji fe no ty po wej cho -
ro by. Obok ty po wej po sta ci nie mow lę cej po twier -
dzo nej u wie lu człon ków tej sa mej ro dzi ny hi pe ro -
sto za mo że wy stą pić rów nież w po sta ci wcze snej.

axial deformities in the long bones of the lower ex -
tre mities was observed in the following years of life.
At the age of four, the child was qualified for multi-
level femoral osteotomy due to the anterior curvature
of the shafts.

COnCLUSIOn
The literature provides numerous case histories of

Caffey-Silverman syndrome but a documented oc -
cur rence of the disease in multiple generations (10
family members) has not been reported to date. The
finding of cortical hyperostosis in several members
of the same family suggests a genetic background.
The differences in symptom onset time, symptom
intensity and the time course of spontaneous resolu -
tion in members of the same family indicate a vary -
ing degree of penetrance and phenotypic expression
of the disease. Along with the typical infantile form,
confirmed in many of the family members, hypero -
stosis may also appear in an early form.
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