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Forestier’s disease prevalence in Spanish Mediterranean
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Resumen

OBJETIVO: Evaluar la prevalencia de la enfermedad de Forestier-Rotes-Querol o
hiperostosis esquelética difusa idiopatica, osificacién del ligamento vertebral anterior
comun y calcificaciones poliarticulares.

PACIENTES Y METODO: Revisién del historial clinico-radiolégico de pacientes que
en cinco afios (de julio de 2013 a junio de 2018) consultaron en el Centro de Salud
en referencia, por sintomas variables. El diagnéstico de hiperostosis esquelética difusa
idiopatica se estableci6 en funcién de los criterios descritos por Resnick.

RESULTADOS: Un estudio radiolégico simple de raquis completo se efectu6 en 819
individuos, de los que 122 cumplian los criterios diagnésticos, con mayor incidencia en
varones (2.69:1) y edad media de 60.19 + 10.51 afios. El principal motivo de consulta
fue la disfagia alta, aunque el drea columnar mds afectada implicé de D7 a D10. La
prevalencia durante el periodo de estudio fue de 14.8%. Dos casos con disfagia severa
mejoraron con la retirada del neohueso cervical.

CONCLUSION: La hiperostosis esquelética difusa idiopatica supone una osificacién
interarticular anquilosante habitual, sistémica y asintomatica. Unos pocos casos re-
quieren cirugia liberadora de estas calcificaciones en caso de disfagia.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Forestier; hiperostosis esquelética difusa idiopatica;
prevalencia.

Abstract

OBJECTIVE: To value the prevalence of Forestier-Rotes-Querol disease or diffuse idio-
pathic skeletal hyperostosis, an ossification in the anterior longitudinal ligament and
calcifications in other enthesis.

PATIENTS AND METHOD: A review of clinic-radiologic findings in outpatients attended
at our Center for five years (from July 2013 to June 2018) bearing of a wide variety of
symptoms. Diffuse idiopathic skeletal hyperostosis diagnosis was set up under Resnick
criteria.

RESULTS: There were submitted to whole spine radiographies 819 individuals, detecting
diagnostic criteria in 122, with a male/female ratio of 2.69:1 and 60.19 + 10.51 years
old. High dysphagia was the main consulting symptom, although the segment D7-D10
resulted the more involved spinal area. So, the period prevalence reached 14.8%. Two
cases improved after removing the new bone in neck.

CONCLUSION: Diffuse idiopathic skeletal hyperostosis is a usual, systemic and as-
ymptomatic ankylosing ossification of joints. A few cases need surgery to relieve the
calcification processes.

KEYWORDS: Forestier’s disease; Diffuse idiopathic skeletal hyperostosis; Prevalence.
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ANTECEDENTES

La hiperostosis esquelética difusa idiopética la
describieron Forestier y Rotes-Querol en 1950
como un conjunto de osificaciones columnares
en la vertiente anterior de los cuerpos vertebra-
les por calcificacién del ligamento longitudinal
anterior en ausencia de otros cambios degene-
rativos, con implicacién multifactorial. Resulta
mas habitual entre varones y cuando genera
sintomas lo hace caracteristicamente en mayores
de 60 afios.'

La disfagia alta es su principal motivo de consulta
y se debe a compresion extrinseca por los puen-
tes 6seos prevertebrales. Otras manifestaciones
menos habituales incluyen disnea, inestabilidad,
mielopatia y radiculopatias. La afectacion raqui-
dea no es selectiva del cuello.

La enfermedad de Forestier no es inusual entre
pacientes reumatolégicos, pero los sintomas a
menudo resultan escasos o nulos. La bibliogra-
fia documenta casos clinicos aislados y series
limitadas de sujetos afectos.

Resnick definié los criterios diagndsticos de la
hiperostosis esquelética difusa idiopatica en
1976 bajo radiologia convencional para referirse
a la enfermedad de Forestier imprimiéndole una
naturaleza sistémica al proceso:?

e Calcificaciones intermitentes, osifica-
cion anterolateral o ambas de al menos
cuatro cuerpos vertebrales contiguos
con o sin asociacion de excrecencias
6seas puntiformes en espacios o unio-
nes intervertebrales.

e Preservacion de la altura de los dis-
cos intervertebrales, con ausencia de
cambios degenerativos, incluyendo
el fenémeno de vacio y de esclerosis
marginal del cuerpo vertebral.

e Ausencia de anquilosis articular apofisaria
y de esclerosis o fusién sacroiliaca (espe-
cifico de la espondilitis anquilosante).

Sin embargo, la prevalencia de la hiperostosis es-
quelética difusa idiopatica varia significativamente
segun los autores entre 3.8 y 25%; es mds frecuente
€en caucasicos que en asiaticos o negros.**

Estas variaciones epidemiolégicas se atribuyen al
procedimiento de imagen usado, aunque estos
criterios intentaron redefinirse en 1976 con la
tomografia computada. Las controversias persis-
ten al efectuar pruebas solo en segmentos de la
columna, sin referencias en tres planos, lo que
incrementa significativamente la radiacién iatré-
gena.>® Ademas, muchas heterotopias calcicas
y otras anomalias 6seas hipertroficas presentes
hasta en 30% de la poblacién se han etiquetado
erroneamente también como hiperostosis esque-
lética difusa idiopatica.

Asimismo, la verdadera prevalencia no resulta
especialmente fiable al estudiarse Gnicamente
sujetos en determinadas décadas de la vida. Por
ello, debe investigarse independientemente de
su expresion clinica raquidea al comportarse
de manera subclinica durante un largo periodo
de la vida o toda ella.’

PACIENTES Y METODO

Revisién longitudinal, prospectiva, observacio-
nal y descriptiva, entre julio de 2013 y junio de
2018, en la que se reclutaron sujetos con motivos
de consulta derivados de Otorrinolaringologia,
Traumatologia, Reumatologia, Medicina digesti-
va, Neumologia y Neurologia en los que se hacia
recomendable un estudio de radiologia simple
de columna. El Departamento de Salud Integra-
do de Torrente y Consorcio-Hospital General
Universitario de Valencia, Espana, da cobertura
sanitaria extrahospitalaria a 148,796 individuos
empadronados en nueve nucleos poblacionales.

165



166

Anales de Otorrinolaringologia Mexicana

En los cinco afios evaluados se realizaron en
este Centro de Especialidades 18,205 visitas
sobre un total de 14,137 pacientes en las espe-
cialidades detalladas. Los motivos de consulta
implicados en la valoracién radioldgica de la
columna fueron disfagia, inestabilidad o mareos,
cervicalgias-dorsalgias-lumbalgias y radiculopa-
tias. Se elaboré asi un grupo de pacientes para
estudio con potencial enfermedad raquidea.

Se solicit6 consentimiento informado y firmado
para la realizaciéon de radiografias de toda la
columna en proyecciones antero-posterior y
lateral, especificando que la extension radiolé-
gica obedecia a criterios epidemioldgicos sobre
la enfermedad en estudio, ademas de intentar
focalizar el punto de su dolencia.

La realizacion de la prueba radiolégica fue el
Unico criterio de admisién en el estudio. El
sistema de exploracién consistié en un sistema
fijo de radiologia Proteus XR/f (General Electrics-
Healthcare Espana SA, GE Corporate, Madrid)
con telemando y capacidad para modular densi-
dades 6seas y medicion de Unidades Hounsfield.

Los criterios diagnosticos de la hiperostosis es-
quelética difusa idiopatica fueron los hallazgos
radiolégicos de Resnick y Niwayama descritos.?
La revision de las imagenes correspondié siem-
pre a tres facultativos.

Con estos hallazgos pudo establecerse el
diagndstico de enfermedad de Forestier. La rea-
lizacién de pruebas de tomografia computada y
videofluoroscopia de deglucién no fueron requi-
sito indispensable para el diagnéstico, aunque
varios sujetos con alteraciones columnares mul-
tinivel también se estudiaron con estas técnicas.

RESULTADOS

De 14,137 sujetos con clinica raquidea, 819 indi-
viduos firmaron consentimiento informado para la
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realizacién del estudio radiolégico. Con las carac-
teristicas clinicas especificadas se identificaron 122
sujetos con criterios radiolégicos de hiperostosis
esquelética difusa idiopdtica. Estos se distribuyeron
en 89 varones y 33 mujeres (proporcion 2.7:1) con
limites de edad de 42 y 89 anos (60.19 + 10.51,
con intervalo de confianza de 95%).

En ellos el estudio radiografico permitié apreciar
modificaciones radiolégicas significativas, como
calcificaciones intermitentes prevertebrales, osi-
ficaciones severas en la vertiente anterolateral de
cuerpos vertebrales, puentes 6seos entre ellos u
osteofitos importantes sin variaciones llamativas
en los espacios intervertebrales (Figura 1).

La disfagia supuso el motivo de consulta que mas
veces caracterizo a la enfermedad, con 51 casos.

Solo a dos casos del grupo con enfermedad
detectada se les hizo cirugia descompresiva. En
ambos casos se tratd de disfagia por afectacion
faringo-esofagica y protrusion vertebral cervical.
Los sintomas disminuyeron significativamente,
sin evidencia de recidiva clinica ni radioldgica.

Figura 1. Imagen radiolégica de un caso asintomatico
con enfermedad de Forestier, con clara identificacion
de osteofitosis, puentes 6seos en las caras anteriores de
los cuerpos vertebrales cervicales y dorso-lumbares.
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Habida cuenta de los pacientes asistidos por
cualquier afectacion raquidea y en los que se
identificaron hallazgos radioldgicos pudo esta-
blecerse prevalencia de la enfermedad de 14.8%
en el periodo de estudio.

Debido a las caracteristicas degenerativas de la
enfermedad, la aparicién de nuevos casos resultd
progresiva. Se detectaron casos desde la quinta
década de la vida, hubo un pico maximo de
aparicion entre 50 y 64 afos. Este crecimiento
puede representarse en una ecuacion de recta
de regresion lineal cony =13,842x + 1,2667, si
bien la progresion en su aparicion se expresa me-
jor con una curva exponencial que correlaciona
el volumen de casos registrados con la edad
de los mismos, con coeficiente de correlacién
R =0.9744 (Figura 2).

El area principalmente afectada en la enfer-
medad incluy6 el segmento D7-D10, D9 fue

la implicada con mas frecuencia. El segmento
cervical involucré especialmente a C5 y C6
(Figura 3).

DISCUSION

La prevalencia de una enfermedad se calcula
como el volumen de individuos que la padecen
en un periodo determinado, dividiéndolo por la
poblacion total en esa zona y periodo. Describe
asi un fenémeno de salud que identifica la fre-
cuencia poblacional del evento. Este indicador
es estatico e informa de la abundancia del evento
a estudio, ofrece poca utilidad en la investigacion
causal y aplicaciones terapéuticas, pero permite
generar hipétesis explicatorias.”

Asi pues, el indicador resulta eficaz en trastor-
nos de amplia extension o duracién prolongada,
e influye en la eficiencia real de una prueba
sugerida para su diagndstico. Se trata de que

150 ~
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90 4 y = 6.9703x"38%
R? = 0.9496
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Figura 2. Aparicién de casos con enfermedad de Forestier por unidades de tiempo de cinco afios y crecimiento

acumulativo de los mismos.

Se aprecia mayor incidencia de la enfermedad entre 50 y 64 anos, con progresion en diagnésticos acufiados

reflejada en una ecuacién exponencial con R2 = 0.9496.
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Figura 3. Distribucion de la implicacion de los cuerpos vertebrales afectos entre pacientes con enfermedad de

Forestier, sintomaticos o no.

la probabilidad de acierto de la herramienta
diagnéstica sea mayor no solo en funcién de la
muestra estudiada, sino de la poblacién de la
que procede, permitiendo obtener los valores
predictivos positivo y negativo aplicando el
teorema de Bayes. Esto es, ante una enferme-
dad de prevalencia alta, el nimero de falsos
positivos de la prueba diagnéstica se minimiza
y la probabilidad de que la persona padezca
la enfermedad si la prueba resulta positiva es
elevada.?

La prevalencia de 14.8% de la hiperostosis es-
quelética difusa idiopatica detectada en nuestro
seguimiento a cinco afios en sujetos mayores de
40 anos se ajusta a las propuestas en documentos
previos, con sensibilidad y especificidad de la
radiologia convencional superiores a 92%.%°
Las limitaciones en trabajos con tomografia
computada son atribuibles a cohortes muestrales
pequefas y la incidencia futura de la enfermedad

es mas fiable sobre seguimientos longitudinales
no inferiores a cinco anos.

Los casos y series documentadas de enferme-
dad cervical por hiperostosis esquelética difusa
idiopdtica son habituales pero aislados; en ellos
se comprueba una afectacién simétrica en las
caras anteriores de los cuerpos vertebrales. En el
segmento toracico es mas habitual y el neohueso
se organiza caracteristicamente en la vertiente
anterolateral derecha de los somas.’

Este desplazamiento se relaciona con una reac-
cién tisular exuberante por detrds y encima del
cricoides, favoreciendo el incorrecto discurrir
del bolo alimenticio y la disnea. Los accesos
quirdrgicos para liberar este neohueso advier-
ten la existencia de un magma inflamatorio
prevertebral més consistente, lo que fija el drea
cricoaritenoidea, limita el ascenso de la laringe y
facilita la retencion de alimentos en la deglucién,
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con atragantamiento y aspiracion. La intubacion
convencional puede resultar especialmente
dificil.

Los sintomas mas comunes en la enfermedad de
Forestier son cervicales: disfagia y con mucho
menos frecuencia la disnea. Entre 1980 y 2009
se habian descrito 204 casos con estas carac-
teristicas.’® El faringoesofagograma colabora
focalizando la zona que deberia ser fresada en
caso de necesidad.

Tipicamente asintomadtica, la identificacién ra-
diolégica de la hiperostosis esquelética difusa
idiopatica obliga a una valoracién neuroldgica,
debido a la posibilidad de cervicalgias y sincopes
secundarios a estenosis medular o inestabilidad
vertebral por subluxaciones o fracturas colum-
nares.'

La osificacion ligamentosa parece secundaria a
su continua friccién por el juego articular de las
vértebras. Sin embargo, se observa en columnas
de cadaveres afectos que el ligamento simple-
mente se desplaza, sin transformacion ésea. Se
propone la pulsatilidad adrtica en la vertiente
espinal izquierda como limitacion a la neofor-
macién 6sea en este lado."?

Las diferencias epidemiolégicas entre autores
se explican por su concepto de definicién de
la enfermedad. La accesibilidad a un volumen
poblacional alto recomienda usar los criterios
iniciales de Resnick e Hiwayama, mientras
que las Gltimas aportaciones documentadas lo
hacen sobre las modificaciones de los mismos
y siempre con el refuerzo de la informacién pro-
porcionada mediante tomografia computada.?
En cualquier caso, no es aceptable enfocar la
enfermedad solo como un trastorno de cuello.

Estd cominmente aceptado el predominio en
varones en una proporcién no inferior a 2:1. A
partir de la séptima década de la vida estd bien

reconocido que la prevalencia se incrementa
ostensiblemente.’

La localizacién de la clinica es variable y la afec-
tacion cervical parece la menos habitual. Mori
no detecto sujetos con hiperostosis esquelética
difusa idiopdtica en areas por encima de D5.°
Kim definio la enfermedad cervical como atipica,
proponiendo un extenso diagndstico diferencial
clinico, histopatoldgico y radiolégico con otras
afecciones de los ligamentos longitudinal ante-
rior, posterior o amarillo, la miositis osificante
de Munchmeyer, la espondilitis anquilosante u
osteofitosis degenerativas inespecificas.®

Otros, a la inversa, atribuyen la afeccién pura-
mente periférica a la enfermedad de Forestier,
con afectacion clavicular, de caderas, rotura
cuadricipital y hasta aneurisma adrtico, todo
ello adn hoy altamente discutible.

En cualquier caso, el arsenal terapéutico contra
la enfermedad de Forestier cervical se reduce
a las manipulaciones quirtrgicas y la reha-
bilitacion. Los que las efectdan defienden la
desaparicién clinica y radiolégica definitiva,®
pero la casuistica resulta demasiado escasa como
para establecer evidencias.
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