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Resumen

Introduccion: la enfermedad de Forestier es un padecimiento
sistémico caracterizado por la osificacion del ligamento longitudi-
nal espinal anterior en al menos tres vértebras contiguas y por
entesopatias extraespinales difusas. La indicacion de tratamiento
quirdrgico es rara y se reserva en caso de mielopatia, fractura o
disfagia importante. En la bibliografia hay pocos casos reportados
de tratamiento quirargico. El tipo de tratamiento quirtrgico depen-
de del sintoma o complicacion y generalmente consiste en osteofi-
tectomia mediante abordaje anterior estandar. La cirugia no esta
exenta de complicaciones como: paralisis faringea, trombosis, in-
fecciones y obstruccion respiratoria.

Caso clinico: paciente masculino de 79 afios de edad, con dis-
fagia de 10 afios de evolucién con disfonia y se agrega dificultad
respiratoria desde hace ocho afios. En los estudios paraclinicos
se identific6 una calcificacion difusa del ligamento longitudinal
anterior, con grandes osteofitos a nivel cervical. Se diagnostico
enfermedad de Forestier con disfagia secundaria. El tratamiento
quirdrgico consisti6 en la reseccion de la exostosis ésea anterior
de los cuerpos vertebrales C4 y C5. A los seis meses del postope-
ratorio el paciente refirid desaparicion de los sintomas esofagicos
y ventilatorios, sin datos de recurrencia en los estudios de imagen.
Conclusiones: en México se desconocen los datos epidemiologi-
cos de la enfermedad de Forestier y su repercusion en la calidad
de vida. Se pronostica mayor frecuencia de casos sintomaticos
con el envejecimiento de la poblacion. Para identificar las caracte-
risticas de esta enfermedad en nuestro medio es necesario reali-
zar un estudio observacional.
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Abstract

Background: Forestier disease is a systemic disorder charac-
terized by ossification of the anterior spinal longitudinal ligament
(ALL) in at least three adjacent vertebrae, and diffuse spinal en-
thesopathy. Indication for surgical treatment is rare and limited
to cases of related myelopathy, fracture or significant dysphagia.
Few cases of surgical treatment are reported in Medical literature.
Surgical treatment depends on the particular symptoms or compli-
cations, and usually involves osteophytectomy through the stan-
dard anterior approach. Surgery may bring about complications
such as pharyngeal paralysis, thrombosis, infections and respira-
tory obstruction.

Clinical case: 79-year old male with dysphagia of 10 years of
evolution, and hoarseness and respiratory distress since 8 years
ago. Screening studies showed a diffuse calcification of anterior
longitudinal ligament along with large cervical osteophytes. Fores-
tier disease and secondary dysphagia were diagnosed. Surgical
treatment consisted of resection of bone exostoses in C4 and C5
vertebral bodies. Six months after surgery, the patient reported
improvement of esophageal and respiratory symptoms without
evidence of recurrence on imaging studies.

Conclusions: data on Forestier disease’s epidemiological nature
and impact on life quality in Mexico is unknown. An increased on
its occurrence is projected as Mexican population ages. An ob-
servational study is required to identify the characteristics of this
disease in Mexico.

Key words: Forestier disease, diffuse idiopathic skeletal hyper-
ostosis, surgical treatment.
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Introduccion

La enfermedad de Forestier la describieron por primera vez
Forestier y Rotés-Querol en 1950. Eligieron el término hi-
perostosis anquilosante senil de la columna al identificar
un conjunto de trastornos clinicos y radioldgicos en varones
en la sexta y séptima décadas de la vida.! En 1976 Resnick
y Niwayama acufiaron el término hiperostosis esquelética
idiopatica difusa (HEDI)? para referirse a una alteracion
sistémica caracterizada por la osificacion del ligamento
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longitudinal anterior de la columna vertebral de al menos
tres vértebras contiguas y por entesopatias extraespinales
difusas.

La prevalencia de esta enfermedad en la poblacién an-
glosajona mayor de 50 afios es de 25% en hombres y 15%
en mujeres. A los 70 afios de edad aumenta a 35 y 26%,
respectivamente.’ Es mas comtn en la porcion toracica de
la columna, pero puede afectar todos los segmentos verte-
brales. En la columna cervical, la region de mayor afecta-
cion va de la cuarta a la séptima vértebra cervical, en donde
quiza comprime el eséfago, relativamente inmdvil en esta
region.* En México se desconoce la epidemiologia de esta
enfermedad.’

La etiologia de la hiperostosis esquelética idiopatica
difusa sigue desconociéndose. Se ha propuesto un patrén
de herencia autosémica dominante.® Se ha observado aso-
ciacién con diabetes mellitus, hiperuricemia y obesidad.”™
Se ha intentado asociarla con polimorfismos del coldgeno
tipo | y el receptor de vitamina D sin éxito.!® No tiene rela-
cion con HLA-B27,* pero en algunos casos clinicos se ha
observado asociacién con espondiloartropatias seronegati-
vas.!?

Las teorias de etiopatogenia de la enfermedad se enfocan
a la calcificacion y osificacion del ligamento longitudinal
anterior de la columna vertebral, que se cree se deben a cre-
cimiento y funcionamiento anormales del osteoblasto en la
unién osteoligamentaria.'* Sin embargo, no todos'” aceptan
la asociacion con el aumento de la densidad mineral 6sea.'*

El objetivo de este estudio es reportar el tratamiento de
un paciente con enfermedad de Forestier, disfagia y disfo-
nia. Se realizd una revision de la bibliografia local e inter-
nacional.

Caso clinico

Paciente masculino de 79 afios de edad, con disfagia de
10 afos de evolucion primero a sélidos y después a liqui-
dos; con disfonia y dificultad respiratoria progresivas des-
de hace ocho afios. En el tridngulo anterior izquierdo del
cuello se identificdé un tumor de consistencia dura, no mo-
vil, ligeramente doloroso que limitaba la movilidad cervi-
cal y provocaba disnea con la extension. No habia sefiales
de mielopatia o radiculopatia. En los estudios paraclinicos
se observo un tumor no dependiente del esofago (Figura
1), que consistia en una calcificacion difusa del ligamen-
to longitudinal anterior con grandes osteofitos en al menos
cuatro vértebras contiguas con espacio discal intacto. Se
identificd, también, una compresion extrinseca secundaria
en la via aérea, sin evidencia de calcificacion del ligamento
longitudinal posterior (Figura 2).

Figura 1. Masa en regién esofagica no dependiente de eséfago, pro-
bable tumor en vértebras cervicales.

Figura 2. A) Radiografia lateral de columna cervical donde se obser-
va calcificacion difusa del ligamento longitudinal anterior con gran-
des osteofitos en C4 y C5 con espacio discal intacto; en C6 y C7
hay alteracion de la altura y una total remodelacién anterior. B) En
la tomografia computada se observa hiperdensidad compatible con
hueso de neoformacién con formacién de barra anterior que inicia
de C3aTa3.

Se diagnosticé enfermedad de Forestier con disfagia se-
cundaria y se intervino quirurgicamente con abordaje ante-
riorizquierdo. Se reseco la exostosis 0sea anteriorde 8 x 6 cm
en los cuerpos vertebrales C4 y C5 con osteotomo y gubia.
El informe histopatolégico fue de lesion con superficie for-
mada por cartilago hialino sin atipias y hueso esponjoso en
el resto de la pieza, con elementos hematopoyeéticos.

A seis meses de la operacion, el paciente refiere dismi-
nucién de los sintomas esofégico y ventilatorio sin datos
de recurrencia en los estudios de imagen (Figura 3). Sin
embargo, atin padece disfonia, valorada por foniatras y ca-
talogada como producto de neurapraxia.
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Figura 3. A) Radiografia lateral sin las calcificaciones en el ligamen-
to longitudinal anterior previas. B) Tomografia computada. Columna
cervical sin datos de recurrencia de osteofitos al nivel operado a los
6 meses.

Discusion

La principal manifestacion de columna cervical afectada es
la disfagia.* Se reporta afectacion incluso en 10.5% de los
pacientes mayores de 60 afios de edad evaluados por disfa-
gia.'s Esta se produce por dolor y espasmo muscular conse-
cuencia de la presion mecénica directa sobre el eséfago y
la reaccion inflamatoria en tejidos blandos alrededor de los
osteofitos, que interfieren con el paso del bolo alimenticio
a través del esofago. En el caso reportado se encontraban
afectadas las fases faringea y esofagica de la deglucion. Por
lo general, la disfagia para s6lidos es mas comun que para
liquidos y se acompafia ocasionalmente, de sensacion de
cuerpo extrafio u odinofagia. En algunos casos puede haber
obstruccion completa del es6fago.'’

Otras manifestaciones son: disfonia, estridor, estenosis
y obstruccion laringea, observadas cuando se afectan los
segmentos cervicales superiores, en particular C3 y C4.*18
Pueden ocurrir paralisis de las cuerdas vocales por lesion
del nervio laringeo recurrente,'® bronconeumonia por aspi-
racion debido al dafio funcional de la faringe* y en casos
raros, sindrome de salida toracica.?! No es de sorprender
por lo tanto, que en los pacientes con este padecimiento sea
dificil la intubacion de la via aérea, pues la calcificacion
dificulta la hiperextension del cuello.?

La anquilosis de la columna cervical, producida por hi-
perostosis esquelética idiopatica difusa, aumenta el riesgo
de fractura y de dafio neuroldgico asociado,? excepcional
cuando no hay traumatismo.*

Los criterios diagndsticos los establecid inicialmente
Forestier y los modificd posteriormente Resnick. Para el
diagndstico son necesarios tres criterios: 1) osificacion

continua en al menos cuatro vértebras contiguas del lado
anterolateral; 2) altura discal intacta en el segmento in-
volucrado, sin cambios degenerativos significativos, como
esclerosis marginal en los cuerpos vertebrales; 3) sin an-
quilosis facetaria, erosiones sacroiliacas o anquilosis ar-
ticular extraespinal. Los dos tultimos criterios descartan
espondilitis anquilosante o espondilosis degenerativa.'?
Una diferencia entre la hiperostosis esquelética idiopati-
ca difusa y la espondilitis anquilosante es la formacion
de sindesmofitos marginales. En la primera no son mar-
ginales, dan el aspecto de continuarse a lo largo de varias
vértebras y llegan a medir de 1 a 20 mm; en la segunda
son marginales y se relacionan con los discos interverte-
brales.t

La mayoria de los pacientes con hiperostosis esquelética
idiopatica difusa, no requieren tratamiento y buscan ocasio-
nalmente atencién médica, debido a los escasos sintomas.
Las terapias fisicas, analgésicas, antiinflamatorias y relajan-
tes musculares han dado buenos resultados.?

La indicacién de tratamiento quirtrgico es rara y se limi-
ta a casos con mielopatia, fractura o disfagia importante. En
la bibliografia hay pocos casos reportados de tratamiento
quirtirgico. 6232627

El tipo de tratamiento depende del sintoma o la compli-
cacion, y generalmente consiste en osteofitectomia median-
te abordaje anterior convencional.!®* Algunos autores han
sugerido espondilodesis para disminuir la probabilidad de
osificacion recurrente.?® La cirugia no esta exenta de com-
plicaciones como: paralisis faringea, trombosis, infecciones
y obstruccidn respiratoria;* pero se reportan pocos casos de
complicaciones quirargicas, incluso en seguimientos a lar-
go plazo.?®

El prondstico general de estos pacientes es bueno para
la vida y la funcion. a pesar de la evolucién crénica de
esta enfermedad. Se debe ser suspicaz y cauto en el se-
guimiento y en el tratamiento de terapia fisica de estos
pacientes, un traumatismo de baja energia puede traer
complicaciones desastrosas debido al riesgo de fractura
y lesién neuroldgica en una columna rigida, con un brazo
de palanca mayor.1

Conclusiones

En México se desconocen los datos epidemioldgicos de la
hiperostosis esquelética difusa idiopética, y su repercusion
en la calidad de vida de las personas afectadas. Se pronosti-
ca mayor frecuencia de casos sintomaticos con el envejeci-
miento de la poblacion mexicana. Para identificar las carac-
teristicas de esta enfermedad en nuestro pais es necesario
efectuar un estudio observacional.
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