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Hiperostosis esquelética idiopatica difusa (DISH),
respecto de dos casos

Diffuse idiopathic skeletal hiperostosis, respect of two cases

Rodrigo Urziia B!, Maritza Rahal E'.

RESUMEN

La hiperostosis esquelética idiopatica difusa (DISH) o enfermedad de Forestier es
una patologia que presenta como principal manifestacion la osificacién del ligamento
longitudinal anterior (LLA) y la formacion de puentes dseos intervertebrales. Las reper-
cusiones otorrinolaringolégicas con poca frecuencia son descritas, siendo la disfagia, la
disfonia y la disnea los sintomas mds comunes. Presentamos dos casos clinicos de
DISH en pacientes de sexo masculino de setenta y cuatro afios y otro de setenta y un
afios respectivamente, con disfagia de varias semanas de evolucion asociado a disfonia
y disnea en un caso. Realizamos la discusion de ambos casos y de las manifestaciones
otorrinolaringoldgicas de esta patologia.

Palabras clave: Hiperostosis esquelética idiopdtica difusa. DISH, enfermedad de
Forestier, disfagia, disfonia, disnea, osteofito cervical.

ABSTRACT

Diffuse idiopathic skeletal hiperostosis (DISH) or Forestier’s disease is a pathology
characterized by the ossification of the anterior longitudinal ligament (ALL) and the
formation of intervertebral osseous bridges. The otolaryngological repercussions are rarely
described, dysphagia, hoarseness and dyspnea being the most common symptoms. We
present a clinical case of two patients with DISH in a 74 year-old male patient and another
of 71 year-old respectively, suffering from several weeks of dysphagia associated with
dysphonia and dyspnea in one case. We are going to discuss both cases together with
the otolaryngological manifestations of this pathology.

Key words: Diffuse idiopathic skeletal hiperostosis, DISH, Forestier’s disease,
dysphagia, hoarseness, dyspnea, cervical osteophyte.

"Médico Servicio de Otorrinolaringologia, Hospital Barros Luco Trudeau.

267



RevisTA DE OTORRINOLARINGOLOGIA Y CIRUGIA DE CABEZA Y GUELLO

INTRODUCCION

La hiperostosis esquelética difusa idiopética (DISH),
también conocida como enfermedad de Forestier es
una enfermedad reumatoldgica con afectacion
sistémica, esta patologia se caracteriza por la
neoformacién de hueso en las inserciones de
ligamentos, tendones y capsulas articulares’. La
lesion basica consiste en la osificacion del ligamento
longitudinal anterior (LLA) formando puentes
intervertebrales'™. Forestier y Rotés-Quérol, en el afio
19502 realizaron una descripcion de la enfermedad,
llamandola hiperostosis anquilosante de la columna,
y la distinguieron de la discartrosis y de la
espondiloartritis anquilosante'. Resnick en el afio
1975 propuso el nombre de hiperostosis esquelética
idiopatica difusa, insistiendo en su cardcter sistémico
con afectacion extravertebral y definié los criterios
radioldgicos especificos que actualmente se
utilizan'®7. Esta patologia ha sido descrita entre el
6% al 12% de las autopsias de rutina®#$, se presenta
con mayor frecuencia en varones entre la sexta y
séptima década’*. La sintomatologia raquidea es la
clinica mas habitualmente referida, con dolor, rigidez
cervical y dorsal*'®, pero la gran mayoria de los
pacientes son asintomaticos. Entre las
complicaciones otorrinolaringoldgicas asociada a
compromiso de la columna cervical la disfagia es la
mas frecuente®"en 17% a 28% de los pacientes
sintomaticos siendo de menor presentacion la
disfonia, la disnea y el estridor'. Presentamos dos
casos clinicos de DISH, que debutaron clinicamente
con disfagia como sintoma principal, asociado
posteriormente a disfonia leve en ambos pacientes
y disnea en el segundo caso.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Paciente de sexo masculino de 74 afios, hipertenso,
que consulté a nuestro servicio por presentar
disfagia a solidos de cuatro meses de evolucion
asociado a baja de peso no cuantificada que cedia
parcialmente con tratamiento antiinflamatorio y
disfonia muy leve desde hacia una semana. En la
exploracién mediante nasofibroscopia se evidencié
una protrusién submucosa en la pared posterior de
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la faringe e hipofaringe que limitaba la movilidad
aritenoidea izquierda durante la fonacion. En la
radiografia lateral cervical evidenciamos una
hiperostosis prominente en cuerpos vertebrales
desde C3 a C7 (Figura 1). En el TG de cuello se
aprecié una osteofitosis anterior causante de
compresion y desplazamiento faringeo, hipofaringeo
y esofdgico (Figura 2) y en la radiografia de EED se
demuestra presencia de gruesos osteofitos
anteriores de vertebras cervicales lo que provoca
dificultad en la motilidad esofdgica alta del bario
hacia el es6fago distal.

Clinica y radiol6gicamente parecia tratarse de
un caso clinico de DISH. Completamos el estudio
de la via digestiva con una endoscopia esofagica
que descartd neoplasia a dicho nivel. En la radio-
grafia de pelvis anteroposterior la exploracion en
articulaciones sacroiliacas e interapofisarias fue
normal. El paciente fue sometido a cervicotomia
transversa por neurocirujano fresandose especial-
mente C3 y C4 mejorando sustancialmente su
disfagia y resolucion completa de su disfonia.
Actualmente se le practican revisiones periddicas,
presentando una estabilizacion de su patologia, no

Figura 1. Radiografia simple de columna cervical. Proyeccién
lateral. Evidencia fitos paraespinales desde C3 a C7, con
espacios discales respetados y articulaciones interapofisiarias
no afectadas.
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Figura 2. TC de cuello con contraste en ventana dsea. Corte axial.
Evidencia osificacion del L.L.A. con desplazamiento a derecha
del eséfago y compresion de la hipofaringe hacia anterior.

Figura 3. Reconstruccion volumétrica sagital de la columna
cervical. Evidencia DISH desde C3 a C6.
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Figura4. RNIM de cuello en T2 sin contraste. Corte sagital. Evidencia
compresion esofagica, ademas de desplazamiento faringeo.

presentando cambios en la exploraciéon otorri-
nolaringoldgica ni radioldgica (seguimiento de 2
anos).

Caso 2

Paciente de sexo masculino de 71 afios, hipertenso
en tratamiento, portador de un EPOC tabaquico,
consultd a nuestro servicio por cuadro de disfagia
l6gica y disnea de tres meses, baja de peso de 5
kilos, estridor inspiratorio y voz engolada de un afio
de evolucion, a la nasofibroscopia destacaba con
impronta de la pared posterior de la faringe que se
extendia hasta la hipofaringe y la glotis con
tumefaccion importante del aritenoides derecho que
limitada la movilidad de la cuerda vocal ipsilateral,
destacaba con TC de cuello con contraste que
mostraba fitos de cuerpos vertebrales desde C3 a
C6 (Figura 3). Lumen de via aérea y digestiva
disminuida, ademads con intencién de complementar
el estudio se tomd RNM de cuello con contraste que
evidencid los hallazgos compatibles con DISH
(Figura 4), en especial su efecto sobre el calibre de
la via aereodigestiva superior (VADS).

Manejado inicialmente médicamente, el pacien-
te fue sometido a cirugia por via transoral
transfaringea, neurocirujanos realizan reseccion de
una gran exostosis dsea que comprometia princi-
palmente desde las vertebras C3-C4. Controles a la
fecha del paciente sin trastorno deglutorio o
fonatorio.

DISCUSION

EI DISH es una patologia bastante comiin del aparato
locomotor, definida fundamentalmente por la
presencia de signos raquideos, afecta con mas
frecuencia a varones que a mujeres en grupos de
edad media-avanzada, siendo la mayor incidencia a
mediados de la sexta década. Se trata de un trastorno
que no tiene preferencia geografica, cultural o
genética.

Su etiopatogenia es desconocida, sin embargo
Sarzi-Puttinin y cols®, han sugerido que son una
combinacion de factores endocrinoldgicos, genéti-
cos, anatémicos, metabdlicos, ambientales y toxi-
cos que determinarian la proliferacién osteoblastica
y el consiguiente deposito 6seo en el LLA. Clara-
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mente para la osificacién del ligamento se requiere

de dos componentes preexistentes, primero la falta

de uso relacionadas con la inmovilidad vertebral y

segundo la rarefaccion del hueso adyacente. Por

otra parte Smith y cols' sugieren que la inmoviliza-
cion puede aumentar la probabilidad de que tejido
conjuntivo indiferenciado se transforme en hueso.

Suzuki y cols?', demuestran que la calcificacion del

LLA contintia hasta la eliminacién del movimiento en

los segmentos adyacentes. Se han publicado varios

casos de osificacion recurrente después de la
exéresis de osteofitos®?, sin embargo, la regi6n
torécica es el segmento mas inmavil de la columnay
la mas frecuentemente afectada. Suzuki?' presenta

11 pacientes donde encuentra que el movimiento

cervical se correlaciona directamente con la progre-

sién mas rapida de la osificacion.

Cuando esta implicada la columna cervical, la
disfagia es el sintoma de presentacién mas comun,
descrita por primera vez por Mosher en 19262 rara
vez la disfagia esta causada por osteofitos anterio-
res en la columna dorsal??, en aquellos DISH
cervicales aproximadamente el 28% de pacientes
sintomaticos refieren dificultad para la deglucion y
el 10% requieren intervencion quirdrgica. Es in-
usual la presencia de sintomas neuroldgicos; sin
embargo, se ha descrito compromiso de raices
nerviosas y médula espinal, atrapamiento de ner-
vios periféricos, sindrome del desfiladero toracico,
sindrome de Horner, paralisis del nervio recurrente
laringeo e insuficiencia arterial vertebral atribuidos
al DISH.

Segun Resnick y cols®7, han de cumplirse los
siguientes criterios para diagnosticar un paciente
con DISH:

1. La presencia de una osificacion a lo largo del
flanco anterolateral de cuatro cuerpos
vertebrales contiguos, formando puentes 6seos.

2. La preservacion relativa de la altura del disco
intervertebral en la region afectada y la ausencia
de modificacién radioldgica evolutiva confirmando
una enfermedad degenerativa del disco.

3. La ausencia de erosion, de esclerosis o de
anquilosis dsea de las articulaciones sacroiliacas
0 interapofisarias posteriores.

En los casos que presentamos, mediante estu-

dio radioldgico que incluia radiografia lateral cervi-
cal y AP de pelvis, asi como TC y RNM cervical, se
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comprobé que nuestros pacientes cumplian los
criterios de Resnick y fueron diagnosticados como
DISH. La localizacién mas tipica de la osificacion
prevertebral se sitla en el raquis dorsal a nivel
anterolateral derecho, predominando entre D7 y
D111. En la regi6n cervical, fundamentalmente
entre C4 y C7, se suelen observar formaciones
6seas adosadas a la cara anterior de los cuerpos
vertebrales™®. También la columna lumbar puede
verse afectada con osificaciones anteriores™. La
afeccion extravertebral consiste en una entesopatia
hiperostoética, caracterizada por la osificacion de la
insercion dsea de los tendones, ligamentos o cap-
sulas articulares y puede localizarse en pelvis,
rodilla, pie, hombro, o codo’.

En relacién con la clinica, la mayoria de los
pacientes cursan de forma asintomatica®®. La
sintomatologia mas habitualmente descrita es la
rigidez vertebral progresiva'™, asociada a dolor en
la region cervical o dorsal*. La afectacion de las
VADS, debida a la hiperostosis de la columna
cervical puede producir disfagia de los pacientes®1
y en situaciones mas evolucionadas, disfonia, sen-
sacion de cuerpo extrafo, disnea y estridort'-13,
Las causas de la disfonia y disnea pueden deberse,
segln diferentes autores, a la inflamacién de los
aritenoides o de la articulacion cricoaritenoidea por
el roce continuo con la hiperostosis®''*'7  |a afec-
tacion del nervio recurrente y de los musculos
laringeos posteriores' y la fibrosis paraaritenoidea
secundaria a la artritis cricoaritenoidea como causa
de pardlisis de cuerdas vocales'. Verstraete y
cols' describen dos casos de distrés respiratorio
cronico debido a fijacion en adduccion de ambas
cuerdas vocales por edema en region glética y
aritenoepiglética con origen en la region
prevertebral. En nuestros pacientes observamos,
mediante nasofibroscopia, como la protrusion
0sea submucosa alteraba la movilidad normal de
los aritenoides izquierdo y derecho respectivamen-
te durante la fonacion, provocando una muy leve
paresia de cuerdas vocales. Los principales meca-
nismos propuestos en la produccion de disfagia
son la compresion mecdnica simple de la
hiperostosis prevertebral, el espasmo crico-
faringeo, el edema inflamatorio periesofagico por
irritacion cronica debida a los osteofitos®101"18y |a
afectacion de la contractilidad esofdgica por la
inflamacién secundaria a la compresion de la
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hiperostosis®. En todos los casos de DISH en los
que se refiera disfagia, es preciso realizar un
estudio de vias digestivas para descartar una neo-
plasia hipofaringea o de esofago.

En relacién con el tratamiento, la mayoria de los
autores coinciden en un tratamiento conservador
siempre que no haya complicaciones como dolor
intenso, disfagia y pérdida importante de peso,
disfonia continua y disnea®*'8, Las técnicas quirtr-
gicas, consisten en un abordaje cervical lateral
extrafaringeo para la excisién de las hiperostosis®'®
0 bien una técnica transoral transfaringea®'®. La
ventaja de la primera técnica es que proporciona una
mejor exposicion de los osteofitos de las vértebras
cervicales inferiores, entre C5 y C7, mientras que la
via de abordaje transoral transfaringea permite un
acceso mas facil a las vértebras C2 a C4'". En
nuestro segundo caso se inicid un tratamiento
médico mejorando el paciente de forma parcial con
antiinflamatorios, dieta alimenticia y rehabilitacion
cervical, sin embargo al presentar un empeoramien-
to de la clinica, se opt6é por proseguir con el
tratamiento quirdrgico.

CONCLUSION

Si bien el diagnéstico de DISH es poco frecuente en
nuestra especialidad, mantener una alta sospecha,
especialmente en los pacientes adultos mayores en
que a la nasofibroscopia presenten una imagen lisa
que protruya desde la pared posterior de la faringe
o hipofaringe y que no tenga caracteristicas
neoplasicas, asociada a una historia de disfagia y
disfonia, debe hacernos pensar estar frente a esta
patologia. Un diagnéstico adecuado traerd aparejado
un ahorro sustancial en estudios imagenoldgicos y
un tratamiento precoz quirirgico o no segun
corresponda.
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