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CASO CLiNICO

Sindrome de Forestier: caso clinico y revision de la literatura

Forestier syndrome: clinical case and literature review
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RESUMEN. Antecedentes: El sindrome de Forestier también
conocido como Hiperostosis Esquelética Idiopatica Difusa (DISH,
por sus siglas en inglés), es una enfermedad de etiologia desco-
nocida que se caracteriza por osificaciéon del ligamento espinal
anterior, siendo las porciones cervicales y toracicas las que se
afectan mas frecuentemente. Esta enfermedad es mas frecuente
en hombres y se asocia con diabetes, hipertension arterial, disli-
pidemia y trastornos endocrinos. Descripcion del caso clinico:
Paciente femenina de 63 afios con antecedente de dolor cervical
desde hace 32 afios, que 6 afios después del inicio del cuadro,
presenté limitacion en la movilidad del cuello; presentando va-
rios episodios de disfonia desde hace 10 afios; al momento de la
consulta la paciente presentd limitacion de la movilidad del cue-
llo y dolor cervical. La imagen de resonancia magnética reporto:
presencia de crecimiento 6seo anterior de los cuerpos vertebra-
les, este hallazgo esta en relacion con el sindrome de Forestier.
Conclusiones: Por ser una enfermedad poco conocida es sub-
diagnosticada y a menudo confundida con otras patologias. Los
pacientes son diagnosticados muchos afios después de que apa-
recieron los primeros sintomas que incluyen dolor, limitacion de la
movilidad, disfagia y dificultad respiratoria. El tratamiento incluye
manejo sintomatico, terapia fisica y manejo quirdrgico.

Palabras clave: Columna vertebral, Hiperostosis esquelética di-
fusa idiopatica, Tratamiento conservador.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Forestier fue conocido por varias décadas
como hiperostosis anquilosante senil de la columna, Forestier
y Rotes Querol en 1950, la describen como hiperostosis anqui-
losante difusa conocida por las siglas en ingles DISH (diffuse
idiopathic skeletal hiperostosis)."? Esta enfermedad reduce la
calidad de vida y la autosuficiencia de los pacientes. La carac-
teristica de esta enfermedad es la osificacion de los ligamentos
y las entesis en las regiones prevertebral y prediscal de la co-
lumna vertebral. La calcificacién hiperostética es mas frecuente
en los ligamentos anterolaterales de las vértebras toracicas. Sin
embargo, las vértebras cervicales y lumbares también pueden
afectarse.?

La prevalencia oscila entre el 2.9 y el 42%, dependiendo
de la diversidad racial y étnica y de las variaciones en el tipo de
imagen y los criterios de clasificacion utilizados. Es mas comun
en hombres que en mujeres.®*

La etiologia es desconocida, pero se asocia con la diabetes
mellitus tipo 2, hipertension arterial, edad avanzada, sindrome
metabdlico, obesidad, y otras enfermedades cardiovasculares.
A nivel molecular, esté relacionada con factores genéticos, me-
tabdlicos, mecanicos, vasculares, con cambios en las vias de
sefializacion y aumentos de los factores de crecimiento.>! Los
estudios realizados en cadaveres sugieren un papel limitado de
la degeneracion del disco intervertebral en la patogénesis.

En las etapas tempranas de la enfermedad la mayoria de
pacientes suelen ser asintomaticos, la osificacién en las image-
nes del ligamento longitudinal cervical anterior es un hallazgo
incidental, las manifestaciones son progresivas y evolucionan
lentamente, entre las que se describen dolor toracico, lum-
bar y/o cervical, restriccion de la movilidad, radiculopatia, do-
lor poliarticular, cefalea, sinovitis monoarticular, sensacion de
cuerpo extrafio, disfonia, y un aumento del riesgo de fractura
vertebral.2” Los depdsitos 6seos en la columna cervical pue-
den causar disfagia, aspiracion, regurgitacion, apnea del sue-
fo, infeccion del tracto respiratorio superior, obstruccion de las
vias respiratorias y una intubacion dificil.? La disfagia parece
ser la presentacion mas comun en los pacientes que presen-
tan la enfermedad a nivel cervical, aunque sélo del 0.1%-6%
desarrolla disfagia debido a los osteofitos cervicales.®'® Debido
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a que es una enfermedad poco frecuente
los autores consideran que es importante
aportar conocimientos, siendo necesario la
descripcién de casos que permitan conocer
la evolucién clinica y opciones de manejo
conservador disponibles.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Se trata de una paciente femenina de
63 afos, casada, originaria de Tegucigalpa,
con antecedentes de hipertension arterial
diagnosticada hace 32 afios, tratada con:
carvedilol, candesartan y amlodipina; dia-
betes mellitus diagnosticada hacia 12 afios,
manejada con insulina NPH y cristalina.

Paciente con cuadro de cervicalgia desde el afio 1982, tipo
sordo, de moderada a severa intensidad, agravandose con el
movimiento del cuello y el estrés emocional, atenuandose con
analgésicos y relajantes musculares. Seis afios después pre-
sento limitacién de los rangos de movilidad articular del cuello,
llevandola a realizar movimientos en bloque (cervical y torso) al
realizar las rotaciones cervicales. Del afio 2010 a 2020, presen-
to 3 episodios de disfonia con duracién de 8 a 15 dias (2010,
2017, 2019). EI 2015 refiri6 parestesias en ambos miembros
superiores. En octubre del 2019 manifestd cervicalgia intensa y
disfagia para sélidos por 15 dias. La paciente presentaba limi-
taciones en las actividades de la vida diaria y restricciones en la
participacion; no podia conducir y se retird de su trabajo.

Ala exploracion fisica realizada en enero 2020, se encon-
tré sin facie caracteristica, marcha independiente con pasos
cortos, disminucién del balanceo de los brazos. cuello simétrico,
con inclinacién anterior, disminucion de los rangos articulares
cervicales; flexion: 20°, extensién: 10°, inclinacién derecha e
izquierda: 10°, 8° respectivamente, rotacién derecha e izquier-
da: 20° 40°, dolor al movimiento activo y pasivo, no presentd
alteraciones de la sensibilidad. A la palpacién cervical presentd
espasmo cervical bilateral y dolor a la palpacién en toda la re-
gion cervical.

Desde el afio 1982 la paciente recibi6 tratamiento sinto-
matico (con mejoria transitoria), se le indico radiografia de la
columna cervical, y el médico tratante en ese momento refirié
lo siguiente: “se observa leve aumento de la osificacion, que no
tiene significancia’.

Posteriormente y debido a que el cuadro de la paciente no
presentd mejoria, el médico tratante en octubre del 2019, deci-
de referirla al servicio de ortopedia del Instituto Hondurefio de
Seguridad Social (IHSS) para evaluacién; se le indica Imagen
de resonancia magnética (IRM), al dia siguiente se comunican
via telefénica para que acuda al reumatélogo quien le informa
que la IRM reporta la presencia de crecimiento dseo anterior de
los cuerpos vertebrales y que este hallazgo esta en relacién con
el sindrome de Forestier.

La resonancia magnética realizada el 12 de octubre del
2019, evidencio la presencia de crecimiento dseo anterior, des-

intervertebral.
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Figura 1. Imagenes de resonancia magnética. (A y B) muestran la presencia de crecimiento dseo anterior
a los cuerpos vertebrales C2-T1 y posterior al eséfago y traquea (flechas), sin comprometer el espacio

Figura 2. Radiografia de columna cervical. (A) proyeccion anteroposterior (B)
proyeccion lateral. Ambas muestran area radiopaca donde se localiza la afecta-
cién del ligamento longitudinal anterior a nivel de C2-T1 (flechas), con espacios
intervertebrales conservados.

de el borde anterior de los cuerpos vertebrales que protruye el
espacio anterior, posterior al eséfago, a la traquea y a la laringe,
pero sin comprometer el espacio intervertebral (Fig. 1Ay 1B).

El 21 de octubre del 2019 se le realizé una tomografia axial
computarizada (TAC) que concluyé la posibilidad sugerida en
IRM de hiperostosis idiopatica esquelética difusa. En la radio-
grafia de columna cervical realizada el 30 de octubre del 2019
se observan las osificaciones cervicales con preservacion del
espacio intervertebral (Fig. 2Ay 2B).

La paciente esta recibiendo actualmente manejo conserva-
dor y terapia fisica en la unidad de medicina fisica y rehabilita-
cion del IHSS Barrio Abajo, con la finalidad de manejar el dolor
y conservar los arcos de movilidad cervicales con el siguiente
plan de terapia: movilizaciones activas-asistidas cervicales se-
gun tolerancia de la paciente, ejercicios de estiramiento de los
musculos cervicales, ejercicios de fortalecimiento para miem-
bros superiores, masaje relajante para musculos cervicales,
compresas himedo-calientes en region cervical por 10 minu-
tos, estimulacion eléctrica transcutanea (TENS) de dos canales
en region cervical catodo en puntos de dolor, &nodo en mismo
dermatoma, reeducacién de marcha, ejercicios de cadena ciné-
tica en bicicleta sin resistencia por 10 minutos. La paciente esta
considerando la opcion de una intervencion quirlrgica.

15



PALMAL, ETAL
DISCUSION

Apesar de ser una patologia descrita desde hace varias dé-
cadas, el sindrome de Forestier es una enfermedad de etiologia
no establecida, asociada con algunas patologias: diabetes me-
llitus, hipertension, dislipidemia y enfermedades metabolicas, '
patologias que van en aumento por lo que es de esperarse ma-
yor incidencia en los casos de sindrome de Forestier. Respecto
a las manifestaciones clinicas se deben a la alteracién de la
biomecanica de las estructuras adyacentes,® como se observa
en el caso expuesto, los sintomas de la paciente han sido pro-
gresivos iniciando con cervicalgia, luego disfonia, parestesias
en miembros superiores y disfagia, resultado de alteracion en
dos estructuras de la region cervical, eséfago y traquea.

El desplazamiento de la traquea y el eséfago podria explicar
el mecanismo de la disfagia y la obstruccién de las vias respirato-
rias que presentan los pacientes en etapas avanzadas, en las le-
siones de la columna cervical, la compresion directa de la faringe
y el esdfago por los osteofitos, las alteraciones de la inclinacién
normal de la epiglotis, inflamacion de los tejidos, edema alrede-
dor del es6fago, y el espasmo de los musculos de la faringe.?

Actualmente se diagnostica en estadios avanzados o
cuando se presentan complicaciones graves.! En este caso, la
paciente presento sintomas desde el afio 1982 y fue diagnosti-
cada 37 afios después de manera accidental.

El diagndstico se basa tipicamente en técnicas de imagen
radiolégica o en evaluaciones anatdmicas post-mortem, porque
no se dispone de sintomas clinicos o pruebas de laboratorio
especificas para este sindrome.'Para el diagnéstico se utiliza la
clasificacion radiologica de Resnick."" Esta clasificacion consta
de los siguientes criterios clinicos: osificacion (calcificacion del
ligamento longitudinal anterior) a lo largo de la cara anterolate-
ral de al menos 4 cuerpos vertebrales contiguos, preservacion
de la altura de los discos, ausencia de esclerosis marginal en
los cuerpos vertebrales y ausencia de degeneracién en las ar-
ticulaciones interapofisiarias o en las sacroiliacas."'? En este
caso clinico se encontrd que la paciente cumplié los criterios
antes mencionados.

El diagndstico diferencial incluye una variedad de enfermeda-
des que presentan caracteristicas similares con el sindrome de Fo-
restier como la espondilitis anquilosante, espondilosis deformante,
degeneracion de la columna vertebral, melorreostosis, fluorosis,
osteomalacia, acromegalia, hipervitaminosis A, paquidermope-
riostosis, hipofosfatemia, hipoparatiroidismo.? También se incluyen
patologias de las estructuras relacionadas con la columna cervical
como los tumores orofaringeos, abscesos retrofaringeos, diverti-
culo de Zenker, tumores esofagicos y otras masas cervicales.” En
este caso, la ausencia de degeneracién de discos intervertebrales,
erosién y anquilosis dsea de las articulaciones sacroiliacas, fueron
consideradas para excluir estas enfermedades.

Los estudios radioldgicos usados son las radiografias, TAC
e IRM."2 Siendo la IRM el estudio mas especifico para locali-
zar el nivel afectado. Las caracteristicas de imagen que definen
este sindrome son los osteofitos que se forman a lo largo del
ligamento longitudinal anterior en una orientacién horizontal y
principalmente en el lado derecho.™
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Las opciones de manejo conservador para el sindrome de
Forestier incluyen modificacion del estilo de vida, terapia fisica,
los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) locales o sistémicos,
también se indican medicamentos antirreflujo, relajantes mus-
culares y sedantes. En caso de disfagia refractaria, se puede
indicar la alimentacién enteral y la gastrostomia.’ Se ha en-
contrado que los bifosfonatos pueden ser capaces de reducir
la formacion de osteofitos tanto en los modelos animales como
en los humanos."

El tratamiento quirtrgico esta indicado cuando fracasa el
tratamiento conservador, aumento de la disfagia con pérdida de
peso importante y obstruccion de las vias respiratorias superio-
res. Se realiza una reseccion localizada y limitada de los osteo-
fitos cervicales anteriores(osteofitectomia).®**'® La paciente del
caso se traté con manejo sintomatico, terapia fisica y se planted
la posibilidad de intervencién quirurgica.

La asociacion a los trastornos metabdlicos se debe al au-
mento de factores de crecimiento que estos producen, sobre
todo el factor de crecimiento similar a la insulina tipo 1, aumen-
tos de los mediadores inflamatorios: interleucina-1, interleuci-
na-6 que activan el receptor de factor nuclear kappa-B, la proli-
feracion de osteoblastos y finalmente la osificacion.”

Se asocia con la hipertension porque esta puede ser un
estimulo para el desarrollo de dafio temprano de las células en-
doteliales, aumentando el factor de crecimiento derivado de las
plaquetas que puede generar proliferacion de osteoblastos.’

El método de imagen que se usé para el diagnéstico del
caso fue la IRM que es el método especifico para definir el nivel
de afectacién. El tratamiento es sintomatico.™ También se debe
controlar las patologias asociadas que el paciente presente. En
nuestro caso a la paciente se le indico tratamiento sintomatico,
terapia fisica y estar en control de sus patologias de base.

CONCLUSION

Esta es una patologia poco frecuente, de etiologia desco-
nocida, caracterizada por el crecimiento dseo en el ligamento
longitudinal cervical anterior, los pacientes son diagnosticados
accidentalmente cuando la enfermedad ha progresado signifi-
cativamente como para producir sintomas severos y afectar la
calidad de vida de los pacientes. En el caso descrito, los facto-
res de riesgo de la paciente son diabetes mellitus e hipertension
arterial. La paciente del caso presentd varios de estos sinto-
mas: dolor, limitacion en los rangos de movimiento, parestesias
en miembros superiores, disfonia y disfagia. Fue diagnosticada
incidentalmente después de muchos afios de sintomas y mane-
jo por varios especialistas.
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ABSTRACT. Background: Forestier syndrome, also known as
Diffuse Idiopathic Skeletal Hyperostosis (DISH), is a disease
of unknown etiology that is characterized by ossification of the
anterior spinal ligament, being the cervical and thoracic portions
the most affected frequently. This disease is more common
in men and is associated with diabetes, high blood pressure,
dyslipidemia, and endocrine disorders. Description of the
clinical case: 63-year-old female patient with a history of cervical
pain for 32 years, who 6 years after the onset of the symptoms,
presented limitation in neck mobility; she presenting several
episodes of dysphonia for 10 years; At the time of consultation,
the patient presented limited mobility of the neck and neck pain.
The magnetic resonance image reported: presence of anterior
bone growth of the vertebral bodies and that this finding is related
to Forestier syndrome. Conclusions: Because it is a little-known
disease, it is underdiagnosed and is often confused with other
pathologies. Patients are diagnosed many years after the first
symptoms appear, including pain, limited mobility, dysphagia,
and respiratory distress. Treatment includes symptomatic
management, physical therapy, and surgical management.
Keywords: Conservative treatment, Idiopathic diffuse skeletal
hyperostosis, Spine.
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