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STRESZCZENIE

Zespot Caffeya-Silvermana lub hiperostoza wieku niemowlecego to rzadko wystepujaca patologia uktadu kost-
nego i otaczajacych jg tkanek migkkich o nie do konca poznanej etiologii i patogenezie. Objawia si¢ twardym obrze-
kiem tkanek migkkich i hiperostozg warstwy korowej kosci. Najczesciej zmiany wystepuja mnogo z zajeciem takich
kosci jak zuchwa, topatki, zebra, obojczyki, kosci przedramion i podudzi. Cecha charakterystyczng jest w przypad-
ku zajecia kosci dhugich ograniczenie procesu patologicznego do trzonéw z pozostawieniem przynasad i nasad.
Rokowanie jest najczesciej dobre, zmiany w wickszosci przypadkow ustepuja samoistnie w ciggu kilku, kilkunastu
miesigey, bez pozostawienia trwatych nastepstw. Zespdt Caffeya-Silvermana wymaga odroznienia od zapalenia
kosci, z ktora to jednostka chorobowa bywa najczgéciej mylony.

Przedstawiamy przypadek postaci wezesnej zespolu Caffeya-Silvermana. Przebieg choroby w tej postaci jest
zazwyczaj cigzki, ogniska chorobowe wystepujg wielomiejscowo, a typowy ustepujacy charakter objawow w tym
wypadku jest niepelny. Podejrzenie choroby uktadowej narzadu ruchu w prezentowanym przypadku postawiono
na podstawie wad uktadu kostnego widocznych juz w prenatalnych badaniach USG. W badaniu klinicznym i radio-
logicznym w pierwszych tygodniach zycia dziecka stwierdzano objawy typowe dla wrodzonej postaci zespotu Caf-
feya-Silvermana. W trakcie kilkuletniego okresu obserwacji stwierdzano stopniowe ustgpowanie deformacji kost-
nych z utrzymujacym si¢ zagigciem osi konczyn dolnych. Z uwagi na dodatni wywiad rodzinny w kierunku zespo-
hu Caffeya-Silvermana opracowano rodowod pacjenta. Na podstawie danych z wywiadu, przetrwatych radiograméw
i kart z leczenia ambulatoryjnego i szpitalnego potwierdzono wystepowanie zespotu Caffeya-Silvermana u 10 czton-
kéw rodziny. Ustalono, iz w rodzinie wystgpowaty przypadki zespotu Caffeya-Silvermana o rdznej ekspres;ji fenoty-
powej i réznym momencie wystgpienia objawow.

Stlowa kluczowe: Caffey-Silverman, hiperostoza niemowlgca, korowy przerost kosci

SUMMARY

Caffey-Silverman syndrome, or infantile hyperostosis, is a rare condition of unclear etiology and pathogenesis
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.

Key words: Caffey-Silverman, infantile hyperostosis, cortical hyperostosis
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WSTEP

Korowy przerost koSci u niemowlagt zwany tez
zespotem Caffeya-Silvermana lub hiperostozg wieku
niemowlecego to rzadko wystepujaca patologia ko-
$ci 1 otaczajacych jg tkanek miekkich o nie do konca
poznanej etiologii i patogenezie. Pierwszy opis przy-
padku przedstawit w 1888 roku West, kolejne za-
wdzigczamy Roske (1930) i de Toni (1943). Nato-
miast doktadny opis objawow klinicznych wraz z cha-
rakterystyka obrazu radiologicznego przedstawili
w roku 1944 Caftey i Silverman [1].

Etiologia schorzenia nie zostata do tej pory osta-
tecznie ustalona. Wérdd czynnikoéw branych pod uwa-
ge wymienia si¢ tlo genetyczne, zakazenia bakteryj-
ne i wirusowe, jak rowniez czynniki immunologiczne
i alergiczne [2]. Z uwagi na wiek wystgpienia pierw-
szych objawow chorobg podzieli¢ mozna na postac
wczesng, gdy pierwsze objawy schorzenia dostrzega-
my juz w momencie urodzenia, posta¢ niemowleca
z rozwojem choroby migdzy 2 a 5 miesigcem zycia
1 wreszcie posta¢ pdzna spotykang niezmiernie rzad-
ko, w ktorej objawy kliniczne wystepuja po 6 miesia-
cu zycia [3].

Patogeneza schorzenia pozostaje nie do konca wy-
jasniona. Czg$¢ autorow pierwotnej patologii upatruje
w odczynach okostnowych, zwracajgc uwagge na obrzek
okostnej, nieprawidtowy jej przerost z nawarstwie-
niami i ostatecznie sklerotyzacj¢ [4]. Sherman i Hyl-
lyer wykazali natomiast, iz w rejonie zmian kostnych
dochodzi do obrz¢ku wewngtrznej wysciotki drob-
nych tetniczek, zamykajacego ich §wiatlo. W efekcie
niedotlenienie tkanek jest powodem ich obrz¢ku
i nadmiernego kostnienia [5].

Sposroéd wyrdznionych postaci najczeséciej wyste-
pujaca (ponad 90% przypadkow) jest postac nie-
mowleca. Pierwsze objawy w postaci twardego, bo-
lesnego obrzeku tkanek miekkich wystepuja najcze-
$ciej migdzy 10 a 12 tygodniem zycia. Skora ponad
obrzekiem, cho¢ napigta nie wykazuje zaczerwienie-
nia 1 wzmozonego ucieplenia. Fakt ten zastuguje
na szczegdlne podkreslenie z uwagi, iz zespot Caf-
feya-Silvermana najczgéciej bywa mylony z zapale-
niem ko$ci. Poza wcze$niej wspomnianymi réznica-
mi w badaniu przedmiotowym, réwniez obraz radio-
logiczny z zaj¢ciem glownie trzondéw i pozostawie-
niem niezmienionych nasad ko$ci dtugich odréznia
ten zespot od zapalenia ko$ci okresu niemowlgcego.

Objawy kliniczne wyprzedzaja wystapienie cha-
rakterystycznych zmian w obrazie rtg, ktore pojawia-
ja si¢ po kilku tygodniach pod postacig poszerzenia
obrysdw kosci z obfita wybujatg kostning. Najczgsciej
zmiany wystepuja mnogo ze szczegdlng predylekcja
do zajecia zuchwy, topatek, zeber, obojczykow, kosci
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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 Rdoske (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 distinguis-
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 mandi-
ble, scapulae, ribs, clavicles, and forearm and shank
bones. Systemic manifestations primarily include
irritability 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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przedramion i podudzi. Wéréd objawdéw ogoélnych
na pierwszy plan wysuwa si¢ niepokéj dziecka, bla-
dos¢ powlok skornych, utrata taknienia, gorgczka
[6,7,8]. W badaniach laboratoryjnych stwierdzamy
przyspieszone OB, leukocytoze, wzrost st¢zenia fos-
fatazy alkalicznej, niedokrwisto$¢ [9].

Rokowanie jest najczesciej dobre, zmiany w wigk-
szo$ci przypadkow ustepuja samoistnie w ciagu kil-
ku, kilkunastu miesigcy, bez pozostawienia trwatych
nastgpstw. Nieco odmienny przebieg, jak i rokowa-
nie cechuje posta¢ wczesng zespotu. Hiperostoza ma
tendencje do zajmowania wielu kosci, a objawy
stwierdzane sg juz w momencie urodzenia, badz nawet
w okresie zycia ptodowego. Przebieg choroby zazwy-
czaj jest ciezszy niz w klasycznej postaci, a rokowanie
mniej pomyS$lne. Objawy chorobowe utrzymujg sie
najczesciej po ukonczeniu pierwszego roku zycia,
a zmiany kostne nawet po ustapieniu moga wykazy-
wac¢ nawroty. Skutkiem choroby moga by¢ trwate de-
formacje twarzy wynikajace z asymetrii zmian zuch-
wy. Deformacje mogag utrzymywaé si¢ rowniez
w obrebie trzonéw kosci diugich najczesciej z sza-
blowatym zagieciem ich osi, co moze uposledzaé
1 op6znia¢ rozwdj ruchowy pacjentow.

Charakterystyczne jest takze powstanie mostow
kostnych taczacych kosci podudzia lub przedramion,
mogace w przypadku powstania zrostow Kkrzyzo-
wych kosci tokciowej z promieniowa trwale uposle-
dzaé ruchy pronacji-supinacji.

OPIS PRZYPADKU

Sz. K. [hist. Ch. 858/70/2006] noworodek pici
meskiej z C I, urodzony cigciem cesarskim w 40 tygo-
dniu cigzy, w stanie ogolnym dobrym, Apgar 8/8/8,
masa urodzenia 2910 g.

Podejrzenie choroby uktadowej narzadu ruchu po-
stawiono na podstawie wad uktadu kostnego widocz-
nych w prenatalnych badaniach USG.

W badaniu przedmiotowym w I dobie zycia stwier-
dzono matoglowie, czaszke wiezowata, nisko osa-
dzone matzowiny uszne, gotyckie podniebienie, nie-
roéwnosci obryséw obojczykow i1 zuchwy. W obrebie
konczyn stwierdzano twardy, bolesny obrzgk tkanek
migkkich podudzi i przedramion z poszerzeniem ich
obrysow. Podudzia skrdcone, szablowato zagigte ku
przodowi, skrocone przedramiona z ulnaryzacja sta-
wow nadgarstkowych. Skora nad zdeformowanymi
odcinkami napigta, o prawidlowym uciepleniu i za-
barwieniu. Stawy lokciowe i kolanowe ustawione
w przykurczach zgieciowych. Dziecko w trzeciej do-
bie zycia przedstawia Ryc. 1.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono pod-
wyzszony poziom fosfatazy zasadowej [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 movements.

CASE REPORT

Sz.K. [case hist. 858/70/2006] was a male new-
born delivered to a primipara via C-section in the 40"
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 mandi-
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
phosphatase [1552.7 U/L], with no other significant
abnormalities. Radiographs showed increased con-
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w pozostatych badaniach laboratoryjnych bez istot-
nych odchylen. W wykonanych badaniach rtg stwier-
dzono poszerzenie obrysow i hiperostoze warstwy
korowej ko$ci przedramienia i podudzi, znieksztat-
cenia z deformacja osi prawej kosci ramiennej, obu
obojczykow, oraz zmiany przerostowe w obrgbie ko-
$ci zuchwy. Na podstawie charakterystycznego obra-
zu klinicznego i dodatniego wywiadu rodzinnego po-
stawiono rozpoznanie wrodzonego zespotu Caffeya-
-Silvermana.

W badaniu ortopedycznym w drugim miesigcu
zycia stwierdzono utrzymujacy si¢ przykurcz zgie-
ciowy stawow tokciowych i kolanowych, znaczna
deformacje przedramion i podudzi z ich skroceniem,
pogrubieniem i katowym zagieciem osi. Dodatkowo
stwierdzono przodozagigcie osi obu kosci udowych.
Utrzymywaly si¢ nadal nier6wnosci obrysow obu oboj-
czykow, zuchwy i prawej kosci ramiennej.

Obraz radiologiczny zajg¢tych kosci przedstawiat
typowe dla zespolu masywne odczyny okostnowe,
z zageszcezeniami struktury kostnej 1 nierownosciami
obryséw trzonoéw kosci dtugich przy niezajetych na-
sadach (Ryc. 2).

Zalecono leczenie rehabilitacyjne, zapobiegajace
utrwalaniu si¢ przykurczoéw zgieciowych stawow ko-
lanowych i tokciowych.

Czesciowe ustgpowanie deformacji kostnych stwier-
dzono u pacjenta w wieku 9 miesigcy (Ryc. 3). W bada-
niu ortopedycznym odnotowano poprawe osi podudzi
1 przedramion z centralizacja nadgarstkow, oraz ustg-
pienie obrzeku tkanek migkkich i poprawe zakresu ru-
chomosdci stawow tokciowych i kolanowych.

Dziecko samodzielnie siadato w wieku 9 miesig-
cy, zaczeto samodzielnie wstawaé w wieku 18 mie-
sigey 1 stawiaé pojedyncze kroki w 26 miesigcu zycia.
Pionizacje¢ i samodzielne chodzenie utrudniaty utrzy-
mujace si¢ deformacje konczyn dolnych w postaci
przodozagigcia kosci udowych i podudzi (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-Silverman
syndrome was made on the basis of the characteristic
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

Ryec. 1. Fotografia dziecka ( Sz.K.) w 3 dobie zycia — widoczny obrzek z poszerzeniem obwodow i zagigeciem osi konczyn.

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 zycia z widocznym poszerzeniem obrysow kosci 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 mie$.zycia
Fig. 3. Radiograph of the forearm and shank of the patient (Sz.K.) at the age of 9 months
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Ryc. 4. Fotografia dziecka ( Sz.K.) w trzecim roku zycia

Fig. 4. A photograph of the child ( Sz.K.) in the third year of life

Chod w wieku 2,5 roku zycia niewydolny, dziecko
stawiato samodzielnie pojedyncze kroki. W trakcie
prob chodzenia w wyniku upadku doznato ztamania
lewej ko$ci udowej na szczycie jej zagigcia. Wygoje-
nie ztamania uzyskano po 4 tygodniach stosowania
unieruchomienia gipsowego, nie obserwowano po-
wiktan w postaci op6znienia zrostu kostnego.

W trakcie kolejnych kontroli radiologicznych ob-
serwowano wraz z wiekiem stopniowe ustgpowanie
deformacji korowych z utrzymujacym si¢ zagigciem
osi konczyn dolnych (Ryec. 5).

Z uwagi na wystepujace wczesniej w rodzinie
przypadki zespotu Caffeya-Silvermana opracowano
rodowod pacjenta. Na podstawie danych z wywiadu,
przetrwatych radiogramow i kart z leczenia ambula-
toryjnego 1 szpitalnego potwierdzono wystepowanie
zespotu Caffeya-Silvermana u 10 cztonkéw rodziny
(Ryc. 7).

Ustalono, iz w rodzinie wystepowaly przypadki
zespotu Caffeya-Silvermana o réznej ekspresji feno-
typowej 1 r6Zznym czasie wystgpienia pierwszych ob-
jawow choroby. W wigkszosci przypadkow przebieg
choroby byt tagodny, a objawy chorobowe pojawia-
ly si¢ w pierwszym poélroczu zycia i ustgpowaty bez
pozostawienia trwatych deformacji w ciagu kilku ko-
lejnych miesigcy. Wsrod krewnych pierwszego stop-
nia zesp6l Caffeya-Silvermana stwierdzono u matki
pacjenta, u ktérej pierwsze objawy chorobowe wy-
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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-
ferent 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 manife-
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-
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stapity w 3 miesigcu zycia (Ryc. 6), choroba miala
przebieg tagodny, a hiperostoza ograniczona do ko-
$ci obu podudzi ustapita do konca pierwszego roku
zycia bez pozostawienia trwatych deformacji. Po-
dobne objawy chorobowe wystepowaty w pierw-
szym roku zycia u wujka probanta, u ktérego w ba-
daniu przedmiotowym w wieku 23 lat poza wiezo-

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 persistent

Ryec. 5. Obraz radiologiczny konczyn dolnych pacjenta ( Sz.K.) w 3 roku zycia

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

Ryec. 6. Obraz radiologiczny konczyn dolnych matki pacjenta (Sz.A.) w wieku 3 miesiecy

Fig. 6. Radiograph of the lower extremities of the patient’s mother (Sz. A.) at the age of 3 months
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Ryc. 7. Rodowdd pacjenta ( Sz.K.)
Fig. 7. Patient’s (Sz. K.) pedigree

watym wysklepieniem czaszki nie stwierdzono od-
chylenn w budowie i funkcji narzadu ruchu.

Przedstawiony przypadek jest rzadka postacia
weczesnej hiperostozy korowej. Przebieg choroby w tej
postaci jest zazwyczaj ciezszy, ogniska chorobowe
wystepuja wielomiejscowo, a typowy ustepujacy cha-
rakter objawow w tym wypadku jest niepelny. W ko-
lejnych latach zycia pacjenta obserwowano postgpu-
jace samoograniczenie si¢ hiperostozy, przy utrzymy-
waniu si¢ deformacji osi kos$ci dlugich konczyn dol-
nych. W wieku 4 lat dziecko zakwalifikowano do
wielopoziomowej osteotomii kosci udowych z po-
wodu przodozgigcia trzonow.

PODSUMOWANIE

W pi$miennictwie mozna znalez¢é wiele opisow
zespotu, Caffeya-Silvermana, ale udokumentowane
wielopokoleniowe wystgpowanie choroby (u 10 czton-
kow rodziny) nie zostato dotychczas opisane. Koro-
wy przerost kosci stwierdzany u wielu cztonkow tej
samej rodziny przemawia za genetycznym tlem cho-
roby. Roznice w czasie wystapienia pierwszych obja-
woOw, ich nasilenia i tempie ich samoistnego ustgpo-
wania u cztonkéw tej samej rodziny $wiadcza o ro-
znym stopniu penetracji i ekspresji fenotypowej cho-
roby. Obok typowej postaci niemowlecej potwier-
dzonej u wielu cztonkow tej samej rodziny hipero-
stoza moze wystapi¢ rOwniez w postaci wezesnej.
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axial deformities in the long bones of the lower ex-
tremities 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-
currence 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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