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RESUMEN

La hiperostosis esquelética difusa idiopatica (DISH) o enfermedad de Forestier es una entidad caracterizada por la tendencia a la
osificacion de tendones, ligamentos, periostio y capsulas articulares, tanto espinales como extraespinales.

Presentamos una revision de la literatura y describimos el caso de un varén de 60 afios de edad con historia de disfagia de mas de
medio afio de evolucion en el que los estudios de imagen practicados (Rx simple, TAC y RM) muestran hiperostosis vertebral afectando
fundamentalmente a la regién anterolateral de los cuerpos C4 a C7.

Nuestro paciente fue tratado sin complicaciones mediante cirugfa para exéresis de los sindesmofitos cervicales, sin fusién. Las
radiografias simples postquirdrgicas y la evolucion han sido favorables, con mejorfa de la disfagia en el postoperatorio inmediato.

La hiperostosis esquelética difusa idiopatica es una patologfa cuya prevalencia aumenta con la edad, de predominio masculino y con
un pronéstico generalmente benigno, siendo la radiologfa determinante para su diagnéstico. La disfagia, a menudo de larga evolucién,
es un sintoma que refieren entre el 17% y el 28% de los afectados. El tratamiento es controvertido, defendiéndose la cirugia en casos
en que fracasa el tratamiento médico conservador o cuando la clinica sea invalidante. La movilidad acelera la osificacién en esta
patologfa, proponiéndose para prevenir la recurrencia postquirdrgica la inmovilizacién del segmento afecto mediante espondilodesis o
bien preservando la continuidad de la osificacion. ALABRAS CLAVE: DISH. Enfermedad de Forestier. Disfagia.

SUMMARY

Diffuse idiopathic skeletal hyperostosis (DISH) or Forestier’s disease is an entity which is distinguished by a tendency to tendon,
ligament, periosteum and articular capsule ossification, either spinal or extraspinal.

We present a revision on this topic and the case of a 60-year-old man with a more than six-month history of dysphagia, whose
imaging studies (plain X-ray, CT scan and MRI) showed vertebral hyperostosis affecting the anterolateral surface of C4 to C7 bodies.
Our patient was uneventfully operated in order to remove the cervical syndesmophytes, performing no fusion. The postoperative
radiographs were satisfactory and he made a good recovery with an early improvement of the dysphagia after surgery.

The incidence of DISH increases with age, affecting men more frequently then women and with a good prognosis in most cases.
Imaging is decisive for diagnosis. 17 to 28% of all patients manifest symptoms of commonly long term dysphagia.

Treatment is controversial and surgery is indicated when medical conservative treatment fails or when complaints dramatically
interfere with patient’s life. Because it is thought that intervertebral mobility favours progression of ossification, inmobilization of the
concerned segment by bone grafting or preservation of the continuity of ossification has been considered in order to prevent
recurrences. KEY WORDS: DISH. Forestier’s disease. Dysphagia.

LABURPENA

Hezurdurako hiperostosi barreiatu idiopatikoa (DISH) edo Forestier izeneko gaixotasunak tendoien, lotailuen, periostioaren eta
bizkarrezurreko nahiz bizkarrezur kanpoko giltzadura kapsulen osifikazioa eragiten du.

Horri buruz idatzitakoa berrikusi eta 60 urteko gizonezko baten kasua deskribatuko dugu. Bere historian urte erditik gorako disfagia ageri
zaigu, eta irudien bidez eginiko ikerketek (Rx sinplea, TAC eta RM) nagusiki C4tik C7ra gorputzen aurreko eta alboko aldeari eragindako
bizkarrezurreko hiperostosia erakusten dute.

Gaixoari kirurgia bidezko tratamendua egin zitzaion bizkarrezurreko sindesmofitoak kentzeko, fusiorik gabe. Ebakuntza ondoko
erradiografiak onak izan ziren eta gaixoak hobera egin zuen, ebakuntza ondorengoan disfagia hobetuz.

Hezurdurako hiperostosi barreiatu idiopatikoa adinarekin batera errotzen den patologia da. Batez ere gizonezkoei eragiten die, onbera
izan ohi da eta diagnostikatzeko erradiologia erabakigarria izan ohi da. Disfagia eboluzio luzea izan ohi duen sintoma da, eta %17tik
%28ra bitarteko gaixoei eragiten die. Tratamendua eztabaidatua den arren, tratamendu mediku kontserbadoreak porrot egiten duenean
edo klinika baliorik gabekoa denean, kirurgia bidezko tratamendua hobesten da. Patologia honetan mugimenduak osifikazioa areagotzen
du; beraz, ebakuntza ondorengo errepikatzea prebenitzeko kaltetutako segmentua immobilizatzea proposatzen da, espondilodesi baten
bidez edo osifikazioaren jarraipena zainduz. HITZ GAKOAK: DISH. Forestierren Gaixotasuna. Disfagia.
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INTRODUCCION

Descrita inicialmente como “Hiperostosis anquilosante verte-
bral senil” por Forestier y Rotes-Querol en 1950 (1), en base
a una serie de 9 casos, donde la diferencian como entidad
nosolégica de la espondiloartrosis y la espondilitis anquilo-
sante, y después de una serie de cambios conceptuales y de
semantica — que pasan por la descripcion de las localizacio-
nes periféricas y el hallazgo de casos entre los 40-50 afios y
por sinénimos como espondilosis hiperostética, espondilitis
osificante ligamentosa u osificacién yuxtaarticular generali-
zada de los ligamentos vertebrales, entre otros (2)-, hoy se
acepta ampliamente la denominacion de hiperostosis esque-
lética difusa idiopatica y su acrénimo en inglés DISH (Diffuse
Idiopathic Skeletal Hyperostosis), propuesta por Resnick et al
en 1975 (3).

Se trata de una enfermedad reumatoldgica sistémica caracte-
rizada por la tendencia a la osificacién de ligamentos, tendo-
nes, periostio y capsulas articulares, pudiendo afectar tanto a
la columna vertebral como a estructuras extraespinales (4).
De etiologia incierta y con una relacién aproximada hombre:
mujer de 2 a 1, constituye una patologia frecuente en el
paciente de mediana y avanzada edad, pudiéndose hallar
radiolégicamente en el 12% de los varones mayores de 70
afios y en el 6% de los mayores de 40 (5). Su prevalencia
aumenta con la edad, estimandose hasta en un 28% en
hombres mayores de 80 afios.

A continuacién presentamos un caso de disfagia secundaria a
DISH - donde la osificacion del ligamento longitudinal ante-
rior es el sustrato patologico subyacente-, y una revisién de
los aspectos mas relevantes de esta enfermedad.

CASO CLINICO

Varén de 60 afios con antecedentes personales de trabajador
de la construccion, exfumador, hiperlipidemia moderada en
tratamiento médico, intervenido de sindrome del tunel car-
piano bilateral, con tendinosis de supraespinoso y biceps y
artrosis generalizada afectando a manos, rodillas y raquis.

En 2001 es diagnosticado por el reumatdlogo de hiperostosis
vertebral idiopatica en base al hallazgo radiolégico de calcifi-
cacion del ligamento vertebral comun anterior a nivel de la
columna dorsal. Entonces habia consultado para valoracién
de artralgias en manos y a la exploracién mostraba signos de
insuficiencia venosa periférica y, a nivel del aparato locomo-
tor, dolor con la hiperextension de la columna lumbar, crepi-
tacion y dolor de ambas articulaciones trapecio-metacarpia-
nas y crepitacion y limitacion funcional en las rodillas.
Anadlisis: Bioquimica con glucemia: 120 mg / dL; creatinina:
1,3 mg/dL; acido urico: 8,1 mg/dL; bilirrubina total: 1,3
mg/dL; resto de biogquimica general, hepatica y renal normal.
Hemograma con aumento del VCM y hemoglobina corpus-
cular media (103 y 35,8 respectivamente). T4 y TSH dentro

del rango de la normalidad. Proteinograma e inmunoglobuli-
nas, PCR y factor reumatoide normales o negativos.

En abril de 2005 es estudiado por el especialista de ORL por
presentar principalmente disfagia para sélidos y liquidos vy
también disfonfa y odinofagia de aproximadamente medio
afio de evolucién, junto con limitacién de la movilidad de la
columna cervical. Presentd también un episodio de disnea
por el que acudié a Urgencias. Con tratamiento médico a
base de mucoliticos, antiinflamatorios y antibiéticos sélo se
consigue una mejorfa parcial de la clinica. La TAC cervical
describe un intenso estrechamiento de la luz laringea supra-
glética e importantes osteofitos en vertiente anterolateral de
cuerpos vertebrales C4 a C7 (Figura 1). El paciente es remi-
tido a Consultas Externas de Neurocirugia, donde se com-
pleta el estudio. La RM muestra una muy llamativa hiperosto-
sis cortical a lo largo de la cara anterior de los cuerpos
vertebrales C4 a C7 (Figura 2), delimitdndose unas excrecen-
cias 6seas que se extienden a lo largo de los margenes ante-
riores de estas vértebras y que cruzan los espacios discales
intervertebrales, resultando una osificacion florida (escudo
6se0) que se interrumpe por la extensién discal en los dife-
rentes niveles. Los discos intervertebrales conservan altura e
intensidad de senal y las articulaciones apofisarias estan rela-
tivamente intactas. Los hallazgos descritos son sugestivos de
DISH y, dado que no se identifican otras masas de caracter
sospechoso, se asume que es la compresién extrinseca sobre
las partes blandas del cuello causada por la osificacién ante-
rior a los cuerpos vertebrales la responsable de los sintomas
del paciente.

En noviembre de 2005 se lleva a cabo intervencion quirlrgica
que transcurre sin complicaciones, para abordaje anterolate-
ral de la columna cervical y exéresis de la osificacion exube-
rante, sin fusiéon. El control radiolégico simple postquirdrgico
es satisfactorio (Figuras 3 y 4). El paciente es dado de alta dos
dias después, habiendo remitido la disfagia. El examen ORL
muestra desaparicion de la tumoracién supraglética, a expen-
sas de la desaparicién de la impronta de la exostosis.

La descripcién anatomopatolégica de la muestra enviada
habla de tejido fibrocartilaginoso y tejido 6seo, éste ultimo
con signos de intensa remodelacion de predominio esclero-
sante y sélo focos aislados de actividad osteoclastica, con
espacio medular parcialmente obliterado y fibrético. El diag-
ndstico final es de remodelacion y esclerosis dsea.

DISCUSION

La hiperostosis esquelética difusa idiopatica forma parte de
las cuatro enfermedades del envejecimiento articular, junto
con la osteoporosis, artrosis y condrocalcinosis. Dadas las
implicaciones terapéuticas, el diagnéstico diferencial ha de
realizarse principalmente con la osteoartrosis y la espondilitis
anquilosante.

Desde el punto de vista patogénico el proceso se debe proba-
blemente a una actividad osteoblastica anormal, comen-
zando con una excesiva calcificacion ligamentosa seguido de
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metaplasia cartilaginosa y finalmente osificacion. Ademas
existe entesopatia proliferativa y reaccién periostica. El resul-
tado final a nivel del raquis es la osteofitosis vertebral y la osi-
ficacion paradiscal y de las partes blandas paraespinales (6).
Su etiologia es desconocida, habiéndose asociado a factores
epidemioldgicos (de predominio masculino, generalmente
por encima de la quinta década de la vida y mas frecuente en
la raza blanca), anatémicos (el aporte vascular serfa un factor
predisponente que contribuye al inicio, progresiéon y/o locali-
zacion del DISH), genéticos (estudios sobre su relacion con el
complejo HLA), ambientales (exposicién cronica a fluoruros
en el aire y el agua de bebida), a comorbilidades endocrino-
metabolicas (dislipemia, hiperuricemia, hiperinsulinemia con
o sin diabetes mellitus, condrocalcinosis, hiperparatiroidismo,
enfermedad de Paget y obesidad, entre otras) y al consumo
de ciertas sustancias (como el uso prolongado del isorretinol
y de derivados de la vitamina A). Ya en la esfera molecular
investigaciones recientes apoyan la hipétesis de que la hor-
mona del crecimiento (GH) y el factor de crecimiento similar a
la insulina (IGF) podrian actuar como estimulantes de la osifi-
cacion en el DISH. También se han mencionado las proteinas
6seas morfogenéticas (BMP), el factor transformante del cre-
cimiento (TGF) beta, asi como otros mediadores inflamatorios
osteogenéticos que se liberarfan tras insultos traumaticos o
quirdrgicos o en el contexto del dafio endotelial que acon-
tece en los estados de hipertension y de enfermedad arterial
coronaria (7-14).

La radiologfa es determinante para su diagnéstico, siendo la
radiografia simple - especialmente las proyecciones laterales -
suficiente para llevarlo a cabo. La TAC con reconstrucciones
sagitales y coronales es Util para evaluar complicaciones tales
como fracturas, estenosis del canal raquideo o el grado de
compresion sobre las estructuras vasculares o aerodigestivas.
La RM tiene valor para determinar la extension de la osifica-
cién, el efecto de masa sobre las partes blandas y el saco
dural y la presencia de compresion medular y/o radicular (15).
Los procesos endoscopicos (faringoscopia, esofagoscopia) en
busca de una inexistente patologia intrinseca no son aconse-
jables como pruebas de confirmacion diagndstica, puesto
que no estan exentos de riesgos. El transito faringoesofagico
con papilla baritada también aporta datos lo suficientemente
significativos como para poder establecer el diagnéstico de
hiperostosis cervical (16). Las radiografias funcionales nos
permitiran evaluar el grado de movilidad de la columna y los
casos de inestabilidad espinal.

Resnick (17) establece tres criterios diagnosticos basados en
la radiologia, que se cumplen en nuestro caso clinico: 1) La
presencia de osificaciones exuberantes en la cara anterolate-
ral (calcificacion del ligamento vertebral comdn anterior) de
al menos cuatro vértebras contiguas; 2) La presencia de una
relativa preservacion del espacio intervertebral en el seg-
mento afecto y la ausencia de cambios degenerativos en el
disco (fenomeno de vacio o esclerosis del cuerpo vertebral);
3) La ausencia de anquilosis y compromiso erosivo de articu-
laciones interapofisarias y de afectacidon de las articulaciones

sacroiliacas (erosiones, esclerosis, disminucion del espacio
intraarticular).

Los dos primeros criterios nos ayudaran a diferenciar la enfer-
medad de Forestier de la espondiloartrosis y el tercero de la
espondilitis anquilosante, sin olvidar que en un mismo
paciente pueden coexistir varias de estas patologias (18),
siendo la asociacion mas frecuente la que se da con la artro-
sis en el anciano.

La afectacion es principalmente vertebral, comprometiendo
en orden decreciente a la columna tordcica, cervical y lumbar.
Las alteraciones radioldgicas extraespinales también son fre-
cuentes y pueden presentarse en casi cualquier localizacion,
incluyendo la osificacion de los ligamentos nucales y las calci-
ficaciones fasciales y subcutaneas. En segundo lugar después
del raquis compromete a pelvis y en menor frecuencia a arti-
culaciones periféricas, que en orden decreciente correspon-
den a talén, pie, hombros, mano y mufecas, rodilla, codo y
cadera.

La hiperostosis predomina en la regién dorsal media-baja (7°-
112 vértebras dorsales). Es mas comun en el lado derecho del
cuerpo vertebral, lo que se ha atribuido al efecto inhibidor
del crecimiento 6seo ejercido por el latido de la aorta tora-
cica.

Las alteraciones cervicales predominan en el aspecto antero-
lateral de los cuerpos de C4 a C7. El caso clinico que presen-
tamos muestra exostosis a dichos niveles.

En la region lumbar, la presentacion mas habitual es en
forma de osificaciones floridas que parten de la zona préxima
al angulo anterosuperior del cuerpo vertebral (imagen en
“llama de bujia” ascendente).

Comienza como una fina osificacion de 1 a 2 mm de grosor,
que puede incrementarse hasta los 20 mm a medida que la
enfermedad progresa.

Hasta en el 70% de los casos hay afectacion de la pelvis, en
forma de aumento de densidad de las crestas iliacas, perios-
tosis irreqular de los bordes iliacos y del isquion, osificacion
de los ligamentos iliolumbares y sacroisquiaticos y puentes
6seos en el extremo inferior de las sacroiliacas o en la parte
superior de la sinfisis pubica.

En la cadera puede darse una osificacion del acetabulo que
se diferencia de los osteofitos de la coxartrosis por su base
ancha de implantacién y su forma grosera, triangular o cua-
drangular. Lo mas comun es una proliferacién cotiloidea
superoexterna o inferointerna de base ancha y bordes irrequ-
lares. La interlinea articular estara conservada, aunque podri-
amos observar un pinzamiento de la misma en caso de artro-
sis concomitante. Esta enfermedad se ha relacionado con un
mayor riesgo de osificacién heterotépica después de cirugia
protésica de cadera, de tal forma que en la coxopatia hipe-
rostotica la protesis total de cadera estaria contraindicada,
aunque sélo de forma relativa.

En los huesos largos pueden encontrarse groseras osteofitosis
en las inserciones tendinosas, como sobre la cara anterior de
la rétula, en la insercion del cuadriceps. Podriamos mencio-
nar cualquier insercién tendinosa o ligamentosa, entre ellas
las formaciones hiperostéticas del tendén de Aquiles en la
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cara posterior del calcaneo, del ligamento coracoacromial en
el hombro o del triceps en el olécranon. En el craneo puede
asociarse a hiperostosis frontal interna y a calcificacién u osi-
ficacion de la hoz.

En su descripcién original Forestier la consideré como una
alteracion principalmente radiologica con escasas manifesta-
ciones clinicas de importancia menor. Si bien generalmente
esto se cumple y en la mayoria de las ocasiones es una afec-
cién asintomatica y de prondstico benigno, autores como
Resnick (2) afirman que la mayoria de pacientes tienen sinto-
mas propios de hiperostosis y, en la medida en que se ha ido
estudiando su comportamiento, se ha reconocido que el
DISH puede presentarse con sintomas relevantes, invalidan-
tes e incluso amenazantes para la vida, como disnea, apnea
del suefio, subluxacion atlantoaxial, neumonia aspirativa,
pardlisis de cuerdas vocales, compresion de vena cava infe-
rior, neuropatias por atrapamiento o mielopatia. Existe un
mayor riesgo de fracturas en el segmento anquilosado, pre-
sentando clasicamente una disposicidon transversal con com-
promiso discal.

El asentamiento vertebral de la hiperostosis provoca una sin-
tomatologia que es secundaria al alcance del ligamento lon-
gitudinal anterior, siendo la disfagia y /o la disfonia los sinto-
mas dominantes en el Forestier cervical. Estas
manifestaciones pueden explicarse por el efecto compresivo
directo de los sindesmofitos o secundarias, bien al espasmo
que produce el dolor o bien a la reaccién inflamatoria que la
impronta ésea provoca sobre la faringe o el eséfago, condu-
ciendo a la aparicion de fibrosis y adherencias que contribu-
yen a la disfuncién del mecanismo deglutorio y a aumentar el
anclaje anatémico normal del eso6fago — de por si relativa-
mente inmévil a nivel del cartilago cricoides-. Entre el 17 y el
28% presentan disfagia y menos del 10% de los casos
requieren descompresién quirdrgica (19). La compresion eso-
fagica de larga evolucién puede asociarse a una resolucion
postquirtrgica mas lenta de la disfagia por la fibrosis visceral.
Esta posibilidad impulsarfa la reseccién temprana de los oste-
ofitos aun con sintomas moderados. La disfagia rapidamente
progresiva debida a osteofitosis cervical es infrecuente; el
cancer es con mucho la causa mas comun.

Aunque los pacientes con DISH sufren dorsalgias, cervicalgias
o lumbalgias con una frecuencia superior a la poblacién
general, el sintoma mas habitual y a menudo el Unico es la
rigidez y limitacion de la movilidad vertebral o articular sin
dolor. La cifosis es rara.

La hiperostosis puede contribuir al desarrollo o al agrava-
miento de la osteoartrosis, desencadenandose sindromes por
sobrecarga dinamica de los segmentos mdviles, en discos
situados junto a zonas vertebrales anquilosadas, con episo-
dios de dolor que puede llegar a ser invalidante.

La compresién medular esta determinada principalmente por
osificacién del ligamento longitudinal posterior (20) (mas
comuUn en los japoneses) y del ligamento amarilllo y serfa la
segunda causa mas frecuente de mielopatia cervical después
de la espondilodiscartrosis.

El tratamiento de las manifestaciones no traumaticas del
DISH, especialmente a nivel cervical - y de la disfagia en parti-
cular -, dependen de la severidad de los sintomas y de facto-
res dependientes del paciente, como la edad y la presencia
de comorbilidad.

La asociaciéon de dolor de cuello y disfagia requiere una revi-
sién completa para determinar su origen, identificar el sin-
toma predominante y valorar su extension. El tratamiento
puede requerir terapia conservadora o cirugia (21). En estos
casos, el diagndstico diferencial ha de establecerse con DISH,
herniacién anterior de disco intervertebral y enfermedad neo-
plasica.

El manejo del DISH cervical es controvertido, aunque la
mayoria de los autores abogan en un principio por un trata-
miento conservador tanto dietético, con dieta blanda apro-
piada, como médico a base de antiinflamatorios (esteroideos
y no esteroideos) asociados 0 no a antibiéticos. No obstante,
hay autores que defienden el tratamiento quirtrgico como
proceder de eleccion, recurriendo al mismo en casos de fra-
caso del tratamiento médico o cuando las molestias del
paciente sean lo bastante acusadas como para disminuir su
calidad de vida (16). En nuestro caso optamos por la cirugia,
consistente en cervicotomia anterolateral para exéresis de los
osteofitos, ante clinica progresiva y de larga evolucion con
respuesta parcial al tratamiento conservador.

En el raquis, la exostosis se forma sobre los segmentos mévi-
les. En su estudio de sequimiento de 11 pacientes, Suzuki y
col. comprobaron que el rango de movilidad de los segmen-
tos en los que la osificacion progresaba era estadisticamente
distinto de aquéllos en los que no lo hacia y que la movilidad
acelera la osificacién, haciendo menos efectiva la cirugia con
recurrencia sintomatica de la disfagia por reaparicion de la
hiperostosis dentro de los 2 a 3 primeros afos post-interven-
cion. Para prevenir la progresion postoperatoria de la enfer-
medad proponen basar el tratamiento quirtrgico en resec-
cion del osteofito y espondilodesis con injerto 6seo de los
niveles afectados o bien preservando la continuidad de la osi-
ficacion (22).

El sindrome por sobrecarga dindmica del segmento mévil se
tratard con analgésicos y/o antiinflamatorios. Se buscara dis-
minuir la dependencia a estos medicamentos, para ser utiliza-
dos de preferencia sélo esporadicamente. Consideraremos la
cirugia en el sindrome mielocompresivo y en la disfagia. La
talalgia por espolones calcaneos también requiere en ocasio-
nes extirpacion quirdrgica.

El seguimiento del paciente se centrard en la deteccion pre-
coz de las posibles complicaciones.

Consideramos importante el conocimiento de esta patologia,
porgue constituye un hallazgo radioldgico frecuente y en su
diagnostico y tratamiento pueden verse involucrados distin-
tos especialistas (fundamentalmente, médicos de familia, reu-
matologos, ORL, neurocirujanos y traumatélogos).
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