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Resumen

Introduccién y objetivo: La hiperostosis esquelética idiopatica difusa o
enfermedad de Forestier Rotes Querol en una enfermedad no inflamatoria
producida por la calcificacion y osificacion del ligamento vertebral comun
anterior generalmente a nivel toracico, siendo su aparicion a nivel cervical
extremadamente rara. Presentamos un caso de disfagia progresiva
producida por esta enfermdad a nivel cervical. Descripcion del caso: Varén
de 70 afios con parestesias hipofaringeas, disfagia progresiva y tos de larga
evolucion. La laringoscopia indirecta objetiva una neoformacién submucosa
en linea media de pared faringea posterior a nivel de supraglotis que ocupa
el 50% de la luz de la hipofaringe. El estudio de imagen revela osificacion
del ligamento vertebral comun anterior. Discusion: La hiperostosis
esquelética idiopatica difusa, descrita por primera vez en 1950 por
Forestier et al, es una enfermedad no inflamatoria producida por la
calcificacion del ligamento vertebral comin anterior. Aunque es idiopatica,
se han descrito como predisponentes factores mecanicos, metabdlico-
dietéticos y la herencia. Tipicamente afecta a la region dorsal baja, siendo
la afectaciébn cervical, como en este caso, excepcional. Suele
diagnosticarse como un hallazgo casual. En el area ORL se ha descrito su
presentacion como disfagia progresiva en la mayoria de los casos, aunque
existen otras formas de presentacion como la disnea, apnea obstructiva del
suefio 0 neumonias aspirativas. El tratamiento es en principio conservador,
reservando el tratamiento quirdrgico en el area ORL para los casos de
disfagia extrema. Conclusion: La enfermedad de Forestier debe
considerarse dentro del diagnéstico diferencial ante un paciente de edad
avanzada con una tumoracidon submucosa de consistencia dura que
impronta en la pared faringea posterior.

Palabras clave
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Summary

Introduction and objective: Diffuse ' idiopathic skeletal hyperostosis or
Forestier Rotes Querol disease is a non inflammatory disease caused by
ossification and calcification of cervical anterior longitudinal ligament. It
usually affects thoracic region, being cervical affectation extremely rare. It is
presented the case of progressive dysphagia due to cervical affection by
this entity. Case description: 70 years male with hypopharyngeal
paresthesias, progressive dysphagia and cough of long duration. Indirect
laryngoscopy shown a submucosal neoformation in posterior pharyngeal
wall at supraglottic level that occupies 50% of the lumen. The imaging study
revealed ossification of common anterior vertebral ligament. Discussion:
Diffuse idiopathic skeletal hiperostosis, first described in 1950 by Forestier
et al, is a non inflammatory disease caused by cervical anterior longitudinal
ligament calcification. Although idiopathic, it has been described as
predisposing mechanical, metabolic, dietetic and heredity factors. Typically
affects the lower dorsal region, being cervical involvement, as in this case,
outstanding. It is usually diagnosed as an incidental finding. In the ENT area
it is typically presented as progressive dysphagia, although there are other
symptoms such as dyspnea, obstructive sleep apnea or aspiration
pneumonia. Treatment is conservative, leaving surgery for extreme
dysphagia cases. Conclusion: Forestier 's disease should be considered in
the differential diagnosis in a patient of advanced age with a submucosal
tumor of firm consistency that mark on the posterior pharyngeal wall.

Keywords

Diffuse idiopathic skeletal hiperostosis; dysphagia

Introduccion

La hiperostosis esquelética idiopatica difusa o diffuse idiopathic skeletal
hyperostosis (DISH), fue descrita como entidad independiente por Forestier et
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al en 1950, quienes la describen como un tipo de artritis que implica la
calcifificacion del ligamento vertebral anterolateral y la osificacion de
ligamentos en articulaciones periféricas particulares [1]. Se trata de una
enfermedad no inflamatoria poco frecuente producida por la calcificacion-
osificacion del ligamento vertebral longitudinal comdn anterior (LLCA), sin
otros cambios degenerativos. Comunmente afecta a la region dorsal baja,
siendo su aparicion a nivel cervical rara.

Descripcion

Varén de 70 afios con antecedentes personales de enfermedad por reflujo
gastroesofagico y de neoplasia de préstata, en remision desde hace 12 afios
tras tratamiento radioterapico y hormonal. Presenta parestesias hipofaringeas y
disfagia progresiva de meses de evolucion con episodios esporadicos de tos
autolimitados.

La exploracion ORL por laringoscopia indirecta evidencia una impronta o
neoformacion submucosa en linea media de la pared faringea posterior a nivel
de supraglotis que ocupa un 50% de calibre de la hipofaringe (figura 1).

Figura 1. Laringospia indirecta: impronta submucosa en linea media de la pared faringea
posterior a nivel supraglotico. Imagen en reposo (superior izquierda), en inspiracion (superior
derecha), en espiracion (inferior izquierda) y fonacion (inferior derecha).

El estudio de imagen mediante radiografia simple cervical anteroposterior y
lateral completada con tomografia axial computerizada muestra
cambios 0seos a nivel de columna cervical, con osificacion del ligamento
vertebral comun anterior, que se extiende desde C3 a T2 e impronta en
el espacio prevertebral, pared posterior de hipofaringe y eséfago cervical
(figura 2).

El paciente se encuentra estable clinica y exploratoriamente con tratamiento
conservador analgésico y antiinflamatorio en los periodos de reagudizacion,
estando por el momento desestimada la exéresis quirargica.

169



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja 2014 Sep. 5 (20): 167- 173

Disfagia progresiva por hiperostosis esquelética idiopatica Guerra-Jiménez G et al.
difusa

Figura 2. Radiografia cervical lateral (A): osificacién del LVCA a nivel de C4-C5, en el momento
del diagnéstico. TC de cuello con/sin contraste, cortes axiales (B) y sagitales (C):
Cambios 0Oseos a nivel de columna cervical, con osificacion del LVCA
desde C3 a T2, improntando sobre espacio prevertebral,
borde posterior de la hipofaringe y el esofago cervical.
Compatible con enfermedad de Forestier-Rotes-Querol.

Discusion

La enfermedad de Forestier es una entidad infrecuente y de etiologia
idiopatica, aunque se han propuesto como predisponentes factores
mecanicos, alteraciones metabdlicas, determinados habitos dietéticos y la
herencia [2,3].

Resnick y Niwayama describieron especificamente esta enfermedad como el
hallazgo radiol6gico de calcificacion u osificacion a lo largo del margen
anterolateral de al menos 4 niveles vertebrales continuos (cruzando 3 espacios
discales), con preservacion de la anchura y ausencia de enfermedad
degenerativa en el disco intervertebral de los niveles afectados [4]. En 1998,
Mata et al desarrollaron unos criterios diagndésticos para garantizar que el
diagndstico de esta patologia fuera reproducible [5]: este sistema puntla, en
las personas que cumplan los criterios de Resnick, clasificando
numeéricamente cada nivel vertebral segun la cantidad de osificacion y segun
la existencia de un puente 0seo parcial o completo cruzando el espacio discal
afecto [5].

La prevalencia de DISH varia segun la poblacion estudiada, siendo mas
frecuente en personas del sexo masculino, raza negra y edad avanzada. Su
prevalencia aumenta con la edad, oscilando entre el 10 y el 15% entre los
mayores de 65 afios [6].

La regiébn mas frecuentemente afectada es la toracica o la dorsal baja [2],
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siendo excepcional la afectacion cervical. La mayoria de casos se mantienen
asintométicos o con minimos sintomas durante afios. Se manifiesta de forma
diferente segun la localizacion de la enfermedad, siendo la forma de
manifestacion mas frecuente el dolor articular o de espalda leve (40 - 80%)
[1,2].

En la practica diaria suele diagnosticarse como un hallazgo casual en un
estudio radiologico realizado por otro motivo. Al tratarse de una osificacion
progresiva, rara vez comprometera la via aérea, menos aun de forma aguda.
De hecho, los casos publicados en la literatura de DISH cervical describen
mayoritariamente disfagia progresiva [2,3,7-12], siendo poco frecuente la
manifestacion como disnea de instauracion brusca [13,14]. También se ha
descrito su presentacién como un sindrome de apnea obstructiva del suefio
[15], disfonia, tos aspirativa, sensacién de cuerpo extrafio, dolor cervical [16],
neumonia aspirativa de repeticion [17] y, en un caso, como causa de
intubacion dificil [18].

Las condiciones mas comunes que pueden también presentarse con
excrecencias o0Oseas, similares a las relacionadas con DISH, son la
espondilosis deformante y espondilitis anquilosante. La primera enfermedad
es, con mucho, la mas comudn de los trastornos que deben considerarse en el
diagndstico diferencial, sin embargo, no suele afectar, a diferencia del DISH, al
ligamento longitudinal anterior en la columna toracica. La espondilitis
anquilosante comparte algunas caracteristicas que se observan en el DISH,
tales como una preponderancia en los hombres y una asociacion con la
osificacion de los ligamentos y sindesmofitos, sin embargo en la espondilitis
anquilosante los puentes 6seos son delgados, verticales, e implican el margen
exterior del anillo fibroso y no al ligamento longitudinal anterior. Ademas, las
erosiones y anquilosis ésea de las articulaciones sacroiliacas y apofisarias
tipicas de la espondilitis anquilosante no son caracteristicas del DISH [19].

El tratamiento del DISH cervical es en principio conservador basado en
medicacion analgésica y antiinflamatoria. La cirugia es requerida en los casos
de neuropatia y, en el ambito ORL, disfagia extrema, por lo que es
relativamente frecuente que sea necesaria en los pacientes con afectacion
cervical.

Conclusiones

La enfermedad de Forestier- Rotes - Querol debe entrar en el diagndstico
diferencial ante un paciente de edad avanzada que consulte por disfagia
progresiva y presente en la exploracion una tumoracién submucosa de
consistencia dura que impronta en la pared faringea posterior. Su tratamiento
es en principio conservador, reservando el tratamiento quirdrgico a los casos
en que haya compromiso neuroldgico o disfagia extrema.
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