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Resumen

La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol o "hiper-
ostosis esquelética idiopatica difusa" es una enferme-
dad reumatolégica con afectacion sistémica's. Consiste
en la calcificacién-osificaciéon del ligamento longitudinal
comin anterior (LLCA), de etiologia aiin desconocida,
sin otros cambios degenerativos. La region mas frecuen-
temente afectada en el raquis es la region dorsal baja'®*,
La mayoria de casos se mantienen asintomaticos o con
minimos sintomas como dolor articular leve y dolor de
espalda”. El sintoma mas comun cuando esta implicada
la columna cervical es la disfagia; menos frecuente es
la disnea, ambos sintomas secundarios a la compre-
sion extrinseca del eséfago y la traquea. La presencia
de déficits neurolégicos es rara's*'?5, En la década de
los 70 se definieron criterios radiolégicos especificos
para el diagndstico de la enfermedad de Forestier que
todavia hoy se emplean'®*3, Predomina en varones
en la década de los 60 afos'®?. Presentamos en este
trabajo dos casos diagnosticados por alteraciones
importantes en la deglucion, una mujer de 84 afios y un
varon de 54 aios de edad; ambos fueron intervenidos
quirdargicamente para la extirpacion-fresado de una
exostosis 6sea de gran tamaiio existente en C3-C4 y C5-
C6, respectivamente, mediante un abordaje anterior
convencional a la columna cervical; la mejoria clinica
fue inmediata tras la cirugia, con resoluciéon completa
del trastorno deglutorio.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Forestier. Disfagia.
Hiperostosis esquelética idiopatica difusa. Osificacion del
ligamento longitudinal comun anterior. Osteofito cervical.

Forestier-Rotes-Querol's disease. Ossification of the
anterior cervical longitudinal ligament as a cause of
dysphagia

Recibido: 10-05-07. Aceptado: 12-07-07

350

Summary

Forestier's disease or diffuse idiophatic skeletal
hyperostosis is a systemic reumathological abnorma-
lity of unknown etiology™. It produces calcification-
ossification of the anterior longitudinal ligament. The
low dorsal region is the most affected in the raquis'®*.
These patients are tipically asymptomatic or with few
symptoms (minimal joint pain, spinal pain, stiffness)>.
Dysphagia is the most common symptom when the
disease affects the cervical spine; less frequent is dysp-
nea, both secondary to extrinsic compression of the
esophagus and trachea. Neurological complaints are
quite rare's?'>, In the 1970s Resnick described speci-
fic radiological criteria for the diagnosis of Forestier's
disease that are still used today'®***3, It affects men
more frequently than women (2:1); the peak occu-
rrence is in patients in their 60s'®*. We present two
cases diagnosed by severe difficulty with deglution, a 84
years-old woman and a 54 years-old man; we operated
on them for surgical decompression of the esophagus
with resection of osteophytes C3-C4 and C5-C6 respec-
tively through a conventional anterolateral neck appro-
ach. Relief of difficulty in swallowing was immediately
ensued.

KEY WORDS: Forestier's disease. Dysphagia. Diffuse
idiophatic skeletal hyperostosis. Ossification of the anterior
longitudinal ligament. Cervical osteophyte.

Introduccion

La enfermedad de Forestier, también conocida como
"hiperostosis esquelética idiopatica difusa" y ocasional-
mente como "espondilosis hiperostética" e "hiperostosis
anquilosante" fue descrita por primera vez por Forestier y
Rotes-Querol en 195067:1339; ellos eligieron el nombre de

Abreviaturas. LLCA: ligamento longitudinal comun anterior.
ORL: otorrinolaringélogo. RM: resonancia magnética. TC:
tomografia computarizada.
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C

"hiperostosis anquilosante senil de la columna" para refe-
rirse a un conjunto de trastornos reumatologicos hallados
en la poblacion anciana, especialmente en varones de la
sexta a la séptima décadas de la vida'®%; se definié como
la osificacion de la porcion anterior y lateral derecha de
los cuerpos vertebrales'3. Mas tarde, en 1971, Forestier y
Lagier describieron la hiperostosis de la columna en adul-
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Figura 1 (Caso 1). A. Radiografia simple (proyeccion
lateral) donde se observa la osificacion del LLCA, muy
llamativa en el interespacio C3-C4. B. TC (corte axial) que
muestra la repercusion de la osificacion del LLCA sobre la
luz faringea. C. Radiografia simple postoperatoria.

tos jovenes y omitieron el término "senil". Anteriormente
fue descrita en numerosas ocasiones y denominada de
formas muy variables'>*"3°, pero nunca categorizada como
una entidad propia hasta 1950. La espondilitis anquilosante
y la existencia de osteofitos vertebrales anteriores en el
contexto de una enfermedad degenerativa de la columna
cervical pueden ser confundidas con la enfermedad de
Forestier; osteofitos radiologicamente —significativos
pero clinicamente asintomaticos u otras anomalias Oseas
hipertroficas estan presentes en el 20-30% de la pobla-
cion®. Se trata de una enfermedad reumatologica sistémica
que implica la existencia de una calcificacion llamativa del
LLCA y ausencia de otros cambios degenerativos's.

Los sintomas mas comunes en la enfermedad de Fores-
tier cervical son la disfagia y, menos frecuentemente, la
disnea, secundarios éstos a una compresion mecanica del
esofago y la traquea®®!°. La asociacion de la enfermedad de
Forestier y déficit neurologico significativo se ha publicado
en raras ocasiones, debido éste a una estenosis del canal
espinal cervical o toracico'>*¢ provocada por la prolifera-
cion fibrosa del ligamento amarillo, de origen aun incierto.
Resnick'®#%2%30 en la década de los 70 acuid el término de
"hiperostosis esquelética idiopatica difusa" para referirse
a la enfermedad de Forestier; fue el primero en llamar la
atencion en cuanto a la naturaleza sistémica del proceso*?;
definio criterios radiologicos especificos que todavia hoy
se emplean:

1. Calcificacion/osificacion a lo largo de la region
anterolateral de cuatro cuerpos vertebrales contiguos.
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Figura 2 (Caso 2). A. Osificacion del LLCA desde C5
hasta DI1. B. Esofagograma que confirma un compromiso
importante del transito a nivel de la osificacion. C. Control
postoperatorio mediante radiografia simple.
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2. Respeto relativo de la altura del disco intervertebral
en las areas afectadas.

3. Ausencia de anquilosis articular apofisaria y
esclerosis/fusion de la articulacion sacroiliaca (criterios
diagnosticos en la espondilitis anquilopoyética).

La enfermedad de Forestier no es un trastorno infre-
cuente en poblaciones de pacientes con enfermedades
reumatologicas®®, pero es raro que éstos presenten sin-
tomas que motiven la valoracion por un neurocirujano.
Aunque tipicamente asintomaticos, existen casos docu-
mentados no sélo de problemas respiratorios, deglutorios
o neuroldgicos, sino incluso de inestabilidad vertebral®.
En la literatura neuroquirurgica se encuentran pocos casos
publicados, siendo la serie mas larga la de McCafferty et al
en 1995'8, quienes describieron seis casos sintomaticos y
un caso asintomatico de esta enfermedad.

Casos clinicos

Caso 1. Paciente mujer de 84 afos de edad que acude
al Servicio de Urgencias por disnea, disfagia y odinofagia
de 2 meses de evolucion, con empeoramiento progresivo.
Afebril. Valorada por ORL de guardia se diagnostica una
epiglotitis aguda y la paciente ingresa para tratamiento.
En la exploracion fibroscopica describen epiglotis erite-
matosa y edematosa, cartilagos aritenoides edematosos,
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cuerdas vocales moviles, impronta de la pared posterior de
la faringe sobre epiglotis con limitacion para el paso aéreo,
abundante mucosidad. Solicitan TC de cuello para descar-
tar absceso retrofaringeo que demuestra la existencia de un
osteofito cervical anterior gigante a la altura del espacio
intervertebral C3-C4, con efecto de masa importante sobre
la faringe, junto con hiperostosis llamativa del LLCA.
La exploracion neuroloégica es normal, sin signos de
mielopatia cervical. Ante los hallazgos la paciente es inter-
venida quirtrgicamente mediante un abordaje anterior con-
vencional a la columna cervical; se realiza extirpacion del
osteofito descrito y fresado de la cara anterior vertebral de
C3 y C4, sin complicaciones. No se objetivan adherencias
entre el es6fago y cuerpos vertebrales. La mejoria clinica
de la paciente es inmediata tras la cirugia, con resolucion
completa de los sintomas hasta la actualidad (seguimiento
2 afos).

Caso 2. Paciente varon de 54 anos estudiado en Con-
sultas Externas de Neurocirugia por cervicalgia de 2 afios
de evolucion. En la radiografia simple y TC cervical se
objetiva una proliferacion 6sea llamativa en cara anterior
de cuerpos vertebrales de C5, C6, C7 y D1, en relacion con
la osificacion del LLCA. Refiere alteraciones deglutorias
en los Ultimos meses y sensacion opresiva cervical con
la flexion del cuello. El transito es6fago-gastro-duodenal
demuestra una impronta en la pared posterior del eso-
fago cervical, con disminucion del calibre esofagico. La
exploracion neurologica es normal. Se decide intervencion
quirtrgica mediante abordaje cervical anterior y se realiza
la extirpacion-fresado del osteofito descrito, sin complica-
ciones. Tras la intervencion quirargica el paciente mejora
de forma llamativa hasta la resolucion completa de los
sintomas (seguimiento 3 afios y 2 meses).

Discusion

La enfermedad de Forestier o Hiperostosis esquelética
idiopatica difusa es una entidad relativamente comun,
segun indican las tasas de prevalencia del 6 al 12% publi-
cadas en series de autopsia'®?’. Afecta a hombres con mas
frecuencia que a mujeres (2:1)'®%, en grupos de edad
media-avanzada; el pico de incidencia se da en la década
de los 60 afios de edad®’?%#32, McCafferty et al publican
en 1995 siete casos de enfermedad de Forestier, todos ellos
varones mayores de 60 afos's. Se trata de un trastorno sin
preferencias geografica, cultural ni genética®.

Es una enfermedad de etiologia desconocida’!3%; en
la década de los 50 se expuso la inmovilizacion vertebral
como causa de la hiperostosis extensa’*?%; una diatesis
osificante también se consideré un factor etioldgico. En
algunas publicaciones se sugiere que la osificacion liga-
mentaria ocurre en un intento de conseguir rigidez. Suzuki
et al demuestran en 1991% que la calcificacion del LLCA
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continuia hasta la eliminacion del movimiento en los seg-
mentos adyacentes. Se han publicado varios casos de osifi-
cacion recurrente después de la exéresis de osteofitos®341;
sin embargo, la region toracica es el segmento mas inmo-
vil de la columna y la mas frecuentemente afectada. De
igual modo, Oga et al explican que la movilidad cervical
incrementada puede contribuir a la progresion de la osi-
ficacion?!. Suzuki®® presenta 11 pacientes con hiperostosis
esquelética idiopatica difusa y encuentra que el movi-
miento cervical se correlaciona directamente con la progre-
sion mas rapida de la osificacion; explica la necesidad de
inmovilizar los segmentos afectados, tras la extirpacion de
la osificacion intervertebral, para prevenir su recurrencia.
La mayoria de pacientes permanecen asintomaticos; dolor
articular leve y dolor/rigidez de espalda son, con fre-
cuencia, los Unicos sintomas®'®*  poco importantes en la
poblacién anciana que a menudo sufre otras enfermedades
reumatologicas o enfermedad degenerativa de la columna'®.
Cuando esta implicada la columna cervical, la disfagia es el
sintoma de presentacion mas comun, descrita por primera
vez por Mosher en 1926%; rara vez la disfagia esta causada
por osteofitos anteriores en la columna dorsal®**°4,

Aproximadamente el 30% de pacientes refieren difi-
cultad para la deglucion® y el 10% requieren intervencion
quirtrgica>®1*183%  Es inusual la presencia de sintomas
neurologicos; sin embargo, se ha descrito compromiso de
raices nerviosas y médula espinal'7*'43 atrapamiento de
nervios periféricos®, sindrome del desfiladero toracico®,
sindrome de Horner®?, paralisis del nervio recurrente
laringeo®'* e insuficiencia arterial vertebral atribuidos
a la misma. En 1995 Goto et al'' presentan un caso de
enfermedad de Forestier que causaba mielopatia cervi-
cal y tetraparesia secundaria; una pseudoartrosis entre el
tubérculo posterior del atlas y la apofisis espinosa del axis
provocaba la compresion extradural de la médula cervical.
Patel publica en el 2002% cinco casos de estenosis espinal
severa en la unidn craneocervical; en todos ellos objetivo
la osificacion del LLCA entre C3 y C7 y demostro la
existencia de una masa de tejido blando retroodontoidea;
en cuatro pacientes se realizd odontoidectomia transoral
y extirpacion de la masa hipertrofica y en un paciente se
realizé una descompresion posterior; los autores postulan
que el desarrollo de un pannus hipertrofico retroodontoideo
en estos pacientes se debe a una biomecanica alterada en la
unién atlantoaxial®.

El tamaiio de los osteofitos no se correlaciona con la
severidad de los sintomas, segin expone McCafferty's. Es
importante destacar que la disfagia causada por osteofitos
cervicales anteriores es una entidad infrecuente, siendo la
disfagia de origen maligno mucho mas comun.

En cuanto al tratamiento adecuado de la disfagia existe
controversia en los diferentes trabajos publicados. Algunos
autores proponen observacion, modificacion de la dieta y
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medicacion antiinflamatoria®'>17263132 " quizas una actitud
prudente en presencia de sintomas leves; en casos graves
debe realizarse la descompresion quirtrgica anterior. En
algunos articulos publicados se propone la necesidad de
una fusién cervical anterior, ademas de la extirpacion de
los osteofitos existentes; ello deriva de la hipotesis publi-
cada por Suzuki et al* acerca de que la osificacion de liga-
mentos progresa hasta el grado de rigidez; de esa forma, la
recurrencia seria probable si no se realiza una fusion cervi-
cal. Hirano present6 en 1982 el caso de un paciente que
desarroll6 un osteofito recurrente en la region intervenida
ocho afios y medio antes; insiste en la necesidad de realizar
un seguimiento de los pacientes intervenidos a largo plazo.
Igualmente Suzuki* publicd que uno de sus dos pacientes
necesitd reintervencion quirdrgica once afios después de
la cirugia inicial ante la recurrencia de la osificacion del
LLCA vy disfagia secundaria. No obstante, la recurrencia
después de 8-11 afios no debe preocuparnos en exceso en
relacion con una poblacion anciana y su esperanza de vida.
La morbilidad asociada con el procedimiento quirdrgico es
minima y todos los pacientes refieren mejoria significativa
de su calidad de vida.

La compresion o distorsion mecanica del eséfago pro-
voca disfagia'®; sin embargo, si ésta fuera la inica causa
de la disfagia en la enfermedad de Forestier, la extirpacion
osteofitaria conseguiria un alivio inmediato de los sintomas
en todos los pacientes. Ello sugiere que otros factores estan
implicados en la disfuncion de los mecanismos de la deglu-
cion* 18193339, estos pueden ser cambios inflamatorios cro-
nicos asociados con fibrosis, tumores o traumatismos'>%37.
La compresion del eséfago por osteofitos produce infla-
macion en la pared, que podria originar dificultad en la
deglucion?3121721.263843. ]a acumulacion de tejido fibroso
en la pared del esofago, secundaria a una inflamacion cro-
nica, comprometeria la peristalsis esofagica. Ademas, se
ha postulado que la compresion del esofago a largo plazo
y la inflamacion secundaria provocarian una disrupcion
del plexo nervioso esofagico®®. Por ello, es posible que
compresion mecanica e inflamacion cronica contribuyan a
la produccion de disfagia. La resolucion inmediata de los
sintomas se debe a la eliminacion del obstaculo mecanico
mediante la exéresis osteofitaria, mientras que la mejo-
ria lenta que experimentan otros pacientes se debe a la
inflamacion/fibrosis en la pared esofagica debida a la com-
presion a largo plazo. Esto tltimo puede hacernos pensar
que el tratamiento quirurgico en una fase temprana quizas
sea la opcion mas adecuada.
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