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RESUMEN

La Hiperostosis Esquelética Difusa Idiomatica (HEDI) o enfermedad de Forestier es
una entidad que interesa al aparato locomotor en la cual se produce una osificacion
exuberante de los ligamentos del cuerpo, pero mas caracteristicamente del
ligamento longitudinal anterior de la médula espinal con predileccion por la columna
cervical. La hiperostosis de los cuerpos vertebrales a dicho nivel y los osteofitos que
genera, produce afectacion medular que se manifiesta con disfagia y mas
raramente con disfonia. Presentamos el caso de un paciente de 66 afios de edad
con disfagia progresiva de larga evolucion. Su diagnéstico se baso
fundamentalmente en el estudio radiolégico a través de radiologia simple y un
esofagograma con contraste baritado. Describimos con este caso clinico las
manifestaciones otorrinolaringolégicas de la enfermedad.
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INTRODUCCION

La Hiperostosis Esquelética Difusa Idiomatica (HEDI), Resnickl o enfermedad de
Forestier y Rotes Querol, es una enfermedad osificante que afecta
fundamentalmente a la columna dorsal media y baja, y mas infrecuentemente a la
columna cervical, a nivel de las inserciones de tendones, ligamentos y capsulas
articulares en el hueso. Las lesiones no afectan exclusivamente a la columna
vertebral, sino también a otras partes del aparato locomotor, olécranon, rétula,
calcaneo y pelvis (1). La enfermedad de Forestier es mas frecuente en hombres
que en mujeres 2/13, siendo la edad media de los pacientes al diagnéstico superior
a los 60 afos. Los sintomas principales son el dolor y la rigidez. El crecimiento 6seo
en la region cervical puede ser causa de disfagia y menos frecuentemente de
disfonia. La presencia de lesiones 6seas en la region retrocricoidea puede causar

316



disnea de tipo obstructivo (1,2). Raramente se osifica el ligamento vertebral comun
posterior, con o sin compresion de la médula espinal, pudiéndose producir
consecuencias neuroldgicas devastadoras. La presencia de disfagia que se agrava
con la extension del cuello, y mejora con la flexion y cuya aparicion oscila entre el
14-16 % de los casos, esta en relacion con el crecimiento de los osteofitos
cervicales, la existencia de edema inflamatorio esofagico y fibrosis periesofagica, en
relacion con la presion que la masa 6sea extraespinal ejerce sobre las paredes
esofagicas en una de sus zonas de anclaje, el espacio retrocricoideo. La disfonia,
disnea, sindrome de apnea del suefio y la obstrucciéon de la via aérea superior,
también estan en relacion con grandes osteofitos cervicales. (1-5)

En la etiologia de la enfermedad se han involucrado factores metabdlicos y
medioambientales, sin que se haya demostrado de forma concluyente ninguno.
Con los afios las osificaciones se extienden, estableciendo una solidificacion
continua que puede llegar a cubrir las caras anteriores de los cuerpos vertebrales y
de los discos. (6)

Lo habitual es que la distribucion de las formaciones hiperostésicas no sean
uniformes, y junto a zonas en las que la osificacidon suelda dos o mas vértebras,
pueden observarse zonas intactas con los espacios discales totalmente libres.
Generalmente se trata de un proceso asintomatico, descubierto como simple
hallazgo radioldgico tan espectacular como inocuo; sin embargo, se han descrito
casos de disnea, disfagia, compresion medular, atrapamiento de nervios periféricos
incluso en algun caso, compresion de la vena cava inferior. (7-9)

CASO CLINICO

Abordamos el caso clinico de un varén de 66 afios que tiene como antecedentes
personales mas importantes un sindrome neuroldgico de Guillain Barré de 20 afios
de evolucién, con marcha disfuncional como secuela, una pérdida de peso
moderada (5-8 kg) de meses de evolucion y un cuadro disfagico principalmente a
solidos, acompafado de odinofagia. No existen antecedentes traumaticos que
puedan justificar esta clinica.

La exploracion fisica no aporta datos significativos, el movimiento cervical se
encuentra dentro del rango de normalidad y los examenes de rutina son normales.
A la exploracion por laringoscopia indirecta y nasofibrolaringoscopia la mucosa que
recubre las estructuras gléticas y supragldticas es de aspecto normal. No se
evidencian lesiones a nivel local, ni masas cervicales.

Técnicas de diagndstico por imagen:

El examen radiografico lateral de cuello simple (Figura 1) y mediante transito
faringoesofagico con papilla baritada (Figura 2) nos pone de manifiesto la presencia
de osteofitos a nivel de los cuerpos vertebrales C2 hasta C6, igualmente se aprecia
el estrechamiento de la luz de la hipofaringe secundario a la disfuncion del esfinter
cricofaringeo (Figura 3).
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Figura No. 1. Hiperostosis cervical anterior.

Figura No. 2. Transito faringo que involucra las vértebras cervicales esofagico
con papilla baritada desde C-2 hasta C6 poniéndose de manifiesto la presencia de
osteofitos desde C-2 hasta C-6.

Figura No. 3. Estrechamiento de la luz de la hipofaringe secundario a la
disfunciéondel esfinter cricofaringeo.
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DISCUSION

Ante un varén mayor de 64 afios de edad, sin antecedentes personales de interés,
que presenta disfagia moderada grave, con repercusion ponderal, llegamos al
diagnoéstico de enfermedad de Forestier o Hiperostosis Esquelética Difusa
lidiomatica (HEDI), una vez descartadas otras causas mas frecuentes e importantes
de disfagia, y en base a los hallazgos radioldgicos. (10-12)

No hay alteraciones de laboratorio especificas de esta enfermedad, y la presencia
confirmada mediante el examen radiografico simple lateral de cuello y el transito
faringoesofagico con papilla baritada, de espolones 6seos cervicales, nos obliga al
menos a descartar, a la espondilitis anquilosante, a la espondilitis deformante, la
acromegalia, la fluorosis crénica, la paquidermoperiostosis, la osteoartropatia
hipertréfica, la ocrononosis, sin olvidar la patologia tumoral, siendo un factor
diferencial la existencia de masas O0seas extraespinales, las cuales no se encuentran
en los cuadros anteriormente mencionados. No obstante, los criterios radioldgicos
de HEDI establecidos por Resnick en 1975, nos apoyan en dicho diagnéstico. (13)
Y éstos serian:

Las presencia de calcificaciones y osificaciones a lo largo de la parte anterolateral
de al menos cuatro vértebras contiguas.

La preservacion de la altura del disco intervertebral en los elementos afectados y
ausencia de enfermedad discal degenerativa.

La ausencia de anquilosis 0sea de las articulaciones apofisarias y ausencia de
alteracion de las sacroiliacas. La mayoria de los autores defienden realizar transitos
baritados de es6fago para confirmar el diagnoéstico, siendo la parada del volumen
de bario, la alteracion en el diametro del es6fago y/o el defecto de replecién del
mismo, signos de gran ayuda en el diagnoéstico. Todos estos signos radiograficos se
cumplieron en nuestro paciente y contribuyeron a validar el diagndstico.

En la etiopatogenia de la disfagia se pueden enumerar varios factores causales:

-Denervacion esofagica

-Compromiso mecanico

-Inflamacion periesofagica

-Espasmos cricofaringeos en relacion con la irritacion crénica que producen los
osteofitos cervicales. (14)

La enfermedad de Forestier es un trastorno comun, y generalmente poco estudiado
en el pasado, que raramente es reconocido por los profesionales. Se estima una
prevalencia en adultos varones de mas de 40 afios de un 3,8 % y un 2,6 % para las
mujeres. Otros estudios nos muestran una prevalencia mucho mayor: un 25 %
entre la poblacién masculina de mas de 50 afios y un 15 % entre la femenina. La
prevalencia aumenta a partir de los 80 afios, siendo ésta de un 28 % entre los
hombres y un 26 % entre las mujeres. Se trata de una enfermedad de transmision
autondmica dominante; en el 25-50 % de los pacientes se asocia a Diabetes
Mellitus tipo 1l o presencia de curva glicémica patoldgica. Por otra parte, en series
de diabéticos de mas de 50 afios se ha hallado hiperostosis vertebral idiopatica en
un 30 % de los casos. Esta asociacion podria estar relacionada con un trastorno del
metabolismo del colageno. (15)

El tratamiento médico de esta entidad se centra en el uso de anti-inflamatorios no
esteroideos, asi como de relajantes musculares. Reservandose el tratamiento
quirdargico (abordaje extrafaringeo anterolateral y abordaje transfaringeo) a
aquellos pacientes con sintomatologia resistente al tratamiento farmacolégico y con
manifestaciones progresivas de la enfermedad, disfagia severa con pérdida de peso
importante, disfonia incapacitante o disnea intensa que haya precisado de
intubacién o tragueotomia. (16)

La Enfermedad de Forestier (DISH) puede ser la culpable de la disfagia que
presenta el paciente que acude a la consulta del especialista en ORL. No obstante,
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debido a la rareza de la misma dentro del area Otorrinolaringoldgica su diagndstico
muchas veces no se materializa, ya sea por desconocimiento de la entidad o por
adherirnos a otras causas mas frecuentes. Es importante recordar que un simple
esofagograma baritado puede darnos la explicacion para esas molestias faringeas o
trastornos disfagicos que no logramos explicar.
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SUMMARY

The Diffuse lIdiopathic Skeletal Hyperostosis (DISH) or Forestier's disease is an
entity affecting the locomotive apparatus, characterized by extensive spinal
osteophytic formation and endo-chondral ossification of paravertebral ligaments
and muscles that can affect the neck. Dysphagia and rarely hoarseness are caused,
as a consequence of the hyperostosis involvement of the cervical spine. We report
the case of a 66 year old man who had progressive dysphagia. The diagnosis was
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achieved by a radiological study consisting of a simple radiography and a barium
swallowing aesophagogram. The case is described and the head and neck
manifestations of this disease are discussed.
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