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Resumen

La enfermedad de Forestier — Rotes — Querol, es un trastorno reumatologico
caracterizado por osificacion de estructuras ligamentarias, principalmente a nivel del
ligamento longitudinal anterior (LLA), pudiendo presentarse sintomas compresivos
sobre estructuras nerviosas, digestivas o respiratorias. Presentamos un caso clinico
donde se identificé una extensa osificacion del LLA de columna dorsal asociado a
canal cervical estrecho, con importante sintomatologia neurolégica desarrollada por
el paciente.

Palabras Clave: Hiperostosis, Osificacion difusa idiopatica, Osificacion del
ligamento longitudinal anterior.

Abstract

The Forestier — Rotes — Querol disease is a rheumatology disorder, characterized
for ligaments structures ossification, mainly in anterior longitudinal ligament, it being
able to present, neurology, digestive, respiratory compression symptoms. We
present a clinical case, where was identified a large ossification of anterior
longitudinal ligament of dorsal spine, it associated with cervical spine stenosis, with
sever neurology symptoms, developed for patient.

Key Words: Hyperostosis, Diffuse l|diopathic Skeletal, Ossification of Anterior
Longitudinal Ligament.
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Sumario

A doencga de Forestier - Rotes - Querol é uma doenga reumatolégica caracterizada
pela ossificacdo das estruturas ligamentares, principalmente no nivel do ligamento
longitudinal anterior (LLA), podendo ocorrer sintomas compressivos nas estruturas
nervosas, digestivas ou respiratorias. Apresentamos um caso clinico em que foi
identificada uma ossificacdo extensa da LLA da coluna dorsal associada a um canal
cervical estreito, com sintomas neurologicos significativos desenvolvidos pelo
paciente

Introduccioén

La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol, también conocida como hiperostosis
esquelética idiopatica difusa o DISH por sus siglas en inglés, es un trastorno
reumatoléogico con compromiso sistémico relativamente comun, con una
prevalencia reportada de aproximadamente el 10 % en personas mayores de 50
anos. Se caracteriza por la osificacidn patolégica continua de ligamentos y
articulaciones, especialmente a nivel de la columna vertebral, pero también con
compromiso periférico.

A nivel vertebral, se relaciona con osificacion del Ligamento Longitudinal Anterior
(LLA), asociado a integralidad de articulacion sacro iliacas y ausencia de otro tipo
de patologia autoinmune. (Mader R et al 2017) Pese a su relativamente alta
frecuencia, la enfermedad de DISH no ha sido lo suficientemente entendida y
estudiada, motivo por el cual continua representando un reto diagnéstico en nuestro
medio, con subsecuentes aumentos en los recursos usados para abordar al
paciente.

Se presenta un caso de DISH en un paciente de 55 afos, con extenso compromiso
de columna dorsal, concomitando con presencia de canal cervical estrecho.

Caso clinico

Paciente masculino de 55 afios de edad que consulté al servicio de urgencias por
dolor en miembros inferiores asociado a debilidad e inestabilidad en la
bipedestacion. Refiri6 que desde hace ocho meses presentaba sensacién
compatible con parestesias tipo hormigueo y pérdida progresiva de fuerza en
miembros inferiores que impedia la marcha con posterior postracién en silla de
ruedas, asociado a disuria y estreiimiento en las 3 semanas previas. Negd
presencia de paresia en miembros superiores, cuadros de disnea, disartria o
disfagia. El paciente no presentaba antecedentes patolégicos, traumaticos o
quirurgicos de relevancia.

En el examen fisico se encontraba alerta, orientado en tiempo, lugar y persona, con
lenguaije fluido y apropiado. Presentaba hipoestesias en miembros inferiores, fuerza
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en miembros superiores 5/5, miembros inferiores con paresia 2/5, hiperreflexia
bilateral ++++/+++++, Babinski positivo, sin alteraciones en pares craneales. Por lo
anterior se solicitd como estudio de abordaje inicial Tomografia Computarizada (TC)
de columna cervical panoramica.

En los estudios tomograficos se evidencié signos de canal estrecho C5 a C7, con
importante disminucion del diametro del canal medular (Figura 1). En la TC de
columna dorsal y lumbar con reconstruccion 3D se evidencio la presencia de una
osificacion difusa, anterolateral derecha del ligamento longitudinal anterior que
comprometia los niveles T6 a T12 y disminucidn de los espacios intervertebrales de
L4-L5 y L5-S1, con integridad de articulaciones sacro-iliacas (Figura 2).
Posteriormente se realizé resonancia magnética nuclear (RMN) con el objetivo de
objetivizar la presencia de mielopatia cervical asociada.

Figura 1. TC cervical, corte axial donde se evidencia canal estrecho cervical a nivel de c7, con
severa disminucién de diametro de canal medular. Fuente: Imagenes del autor

En RMN simple se aprecié médula espinal a nivel cervical con irregularidades en
sefial en T1y T2, con interrupcion de columna de Liquido Cefalorraquideo (LCR) en
C6 a C7 con protrusion discal, sin presencia de aplastamientos o listesis, hallazgos
compatibles con mielopatia cervical compresiva C6-C7 por hernia discal y canal
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cervical estrecho la cual se considerd que requeria manejo quirurgico. A nivel
toracico no se evidenciaron hallazgos sugestivos de mielopatia.
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Figura 2. TC Dorsal. Izquierda: Reconstruccién 3D TC columna dorsal, Derecha: Corte sagital, TC
columna dorsal, donde se evidencia osificacion difusa de ligamento longitudinal anterior. Fuente:
Imagenes del autor.

Llamé la atencidon la formacién de puentes a nivel vertebral toracico anterolatral
derecho, que corresponden a osificacion del ligamento longitudinal anterior. Estos
hallazgos imagenologicos fueron compatibles con la Enfermedad de Forestier-
Rotes-Querol. Por lo anterior se reinterrogé el paciente enfocandose en patologia
reumatica como también se solicitaron estudios complementarios.

Al interrogatorio no se encontraron datos de oligoartritis asimétrica, ni dolor
inespecifico en gluteos, asi como tampoco datos que hicieran pensar en sacroileitis
u otra patologia autoinmune. No habia antecedentes familiares de patologias
reumaticas. Se solicitaron estudios paraclinicos como VSG, PCR y Factor
Reumatoideo, resultados que se encontraban dentro de limites de normalidad, por
lo cual se consider6é que el cuadro clinico y los hallazgos complementarios no
orientaban a otra patologia diferente a DISH.

Durante los dias siguientes de su hospitalizacion se propuso realizacion de
descompresion de canal estrecho a nivel cervical, se explicaron los riesgos y
prondstico; no obstante, el paciente decidid no someterse a dicho procedimiento
firmando alta voluntaria, presentando persistencia de su sintomatologia.
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Discusion

A pesar de que la descripcion habitual de la enfermedad de Forestier-Rotes-Querol
es una osificaciéon difusa del Ligamento Longitudinal Anterior (LLA), se trata de una
entesopatia osteoficante no inflamatoria de los ligamentos, inserciones tendinosas
y capsulares de la columna con afectacion anterolateral que puede tener afectacion
extravertebral en localizaciones como pelvis, rodilla, pie, hombro y codo. (Urzua R
et al 2002); (Gonzales F et al 2006); (Lience E 1998) Esta patologia ha sido descrita
entre el 6-12% de autopsias de rutina y tiene una prevalencia reportada de
aproximadamente el 10 % en personas mayores de 50 afos, presentandose con
mayor frecuencia en varones entre la sexta y séptima década de la vida. (Alcazar L
et al 2008); (Lience E 1998)

Las primeras descripciones de la enfermedad datan de 1950, y son atribuidas a
Forestier y Rotes-Querol de donde surge su epénimo. La primera denominacion que
se le otorgd a esta condicion fue Hiperostosis anquilosante senil de la columna, para
referirse a la osificacion de la region anterolateral de los cuerpos vertebrales, cuya
etiologia era presumiblemente reumatoldgica y su afectacion limitada a la poblacién
anciana. (Urzua R et al 2002); (Gonzales F et al 2006) En posteriores publicaciones
se describiria que esta patologia también puede presentarse en adultos jévenes,
con lo cual se eliminara el término senil dentro de su denominacién. (Urzua R et al
2002)

En 1975 Resnick uso el termino Hiperostosis Esquelética Difusa Idiopatica (DISH
por sus iniciales en inglés), término con el cual se conoce hasta la actualidad pues
afecta distintas regiones del aparato locomotor. Fue Resnick quien describio la
naturaleza sistémica de esta afeccion y planted criterios imagenoldgicos que siguen
vigentes. Estos criterios son la presencia de calcificacion u osificacién a lo largo de
la region anterolateral de al menos cuatro cuerpos vertebrales contiguos, el respeto
relativo de la altura de los discos intervertebrales en las areas afectadas y ausencia
de anquilosis articular apofisiaria o esclerosis de la articulacion sacroiliaca. El
diagnéstico de esta enfermedad es netamente radiologico y es definido por los
criterios de Resnick. (Alcazar L et al 2008); (Gonzales F et al 2006); (Sarzi-Puttini P
et al 2004); (Resnick D et Al 1975) En el caso disertado la extension de la osificacion
compromete los niveles T6 a T12, en ausencia de anquilosis apofisiaria o esclerosis
sacroiliaca.

De esta enfermedad no se conoce su etiologia concreta, Sarzi y Puttini describieron
que esta condicién es multifactorial siendo de relevancia componentes genéticos,
endocrinologicos, metabdlicos, anatomicos, ambientales y toxicos los cuales
estimulan la proliferacién osteoblastica y predisponen a la osificacién del LLA. Estos
factores deben asociarse a condiciones basicas para el desarrollo de la patologia
como lo son la inmovilidad vertebral y las alteraciones en estructuras 6Oseas
adyacentes. (Urzua R et al 2002); (Sarzi-Puttini 2004) Smith y colaboradores
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sugirieron que la inmovilizacion puede aumentar la probabilidad de que el tejido
conjuntivo indiferenciado se transforme en hueso, con lo cual se apoya los
conceptos previamente planteados. (Urzua R et al 2002); (Iskander H et al 1982)
Estos conceptos podrian explicar que la region de mayor afectacién es la dorsal, lo
cual puede asociarse a que es esta la region de menor movilidad en la estructura
de la columna vertebral.

Aunque esta condicidn en la gran mayoria de casos es asintomatica, los sintomas
raquideos son los referidos con mayor frecuencia con la presencia dolor, rigidez
cervical y dorsal, disminucion de la fuerza. (Urzua et al 2002); (Sendra F et al 2016);
(Montinaro A et al 2016) Cuando la osificacion del ligamento longitudinal anterior es
cervical, los niveles de mas frecuente afectacion son de C4 a C7 donde las
principales manifestaciones clinicas son disfagia y con menor frecuencia disnea,
resultado de procesos compresivos sobre esofago y traquea. (Alcazar R et al 2008);
(Sarzi-Puttini et al 2004); (Gamache Jr FW et al 1980); (Westerveld L et al 2009)
También se ha reportado sintomatologia secundaria a la presencia canal estrecho
en region cervical o toracica generada por una proliferacion idiopatica del ligamento
amarillo. (Alcazar L et al 2008); (Hargrove Jr M et al 1966) Otras condiciones
neuroldgicas reportadas en esta patologia son el compromiso de raices nerviosas y
médula espinal, atrapamiento de nervios periféricos, sindrome del desfiladero
toracico, sindrome de Horner, paralisis del nervio laringeo recurrente e insuficiencia
arterial vertebral. Alcazar R et al (2008); (Urzua R et al 2002); (Gamache Jr FW et
al 1980); (Eviatar E et al 1987); (Goffin J et al 1996).

En el caso clinico presentado, el paciente no presentd disfagia ni disnea, lo cual es
compatible con el hecho de que la region de osificacion del ligamento longitudinal
anterior era toracica. Por otro lado, la principal manifestacion del paciente fue la
paresia en miembros inferiores, relacionado con cambios tomograficos compatibles
con hipertrofia del ligamento amarillo y con la presencia de canal estrecho en regién
cervical, lo cual indica que a pesar de que la osificacion del ligamento longitudinal
anterior compromete alrededor de 7 cuerpos vertebrales dorsales la sintomatologia
no es muy manifiesta. Esto se correlaciona con lo descrito por McCafferty donde
afirma que el tamano de los osteofitos no se correlaciona con la severidad del a
sintomatologia. (McCafferty RR et al 1995)

Respecto al tratamiento, la literatura discute ampliamente las indicaciones
terapéuticas de una hiperostosis del LLA que se manifieste como disfagia asociada
a procesos compresivos, planteandose descompresion quirurgica anterior solo para
los casos graves. (Alcazar L et al 2008) No obstante se ha descrito que el proceso
compresivo de la region osificante sobre tejidos blandos, es6fago y traquea, genera
procesos inflamatorios que responden bien al tratamiento médico, por tanto, la gran
mayoria de autores respaldan el manejo conservador, con antiinflamatorios y
cambios dietéticos reservando manejo quirurgico para sintomatologia severa o falta
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de respuesta a manejo médico. (Urzua R et al 2002); (Gonzales F et al 2006);
(Verlaan J-J et al 2011).

En el presente caso se planted la descompresion de canal estrecho a nivel cervical
sin ninguna intervencidén respecto a la osificacion toracica del LLA, pues se
consideraba que la sintomatologia manifestada por el paciente se asociaba a la
compresion cervical. Casos semejantes se presentaron por Patel en el 2002 donde
a pesar de identificarse una osificacion del LLA a nivel de C3-C7, las
manifestaciones clinicas del paciente se asociaron con una compresion espinal a
nivel de la union craneocervical por una masa de tejido blando retroodontoidea.
(Patel NP et al 2002).

Conclusion

La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol es una patologia frecuente de presunto
origen reumatoldgico la cual debe ser tenida en cuenta en abordajes diagndsticos
en determinados casos de disfagia, disnea, y compromiso neurolégico mielopatico
o radicular. Es necesario por lo anterior sensibilizar a la comunidad médica acerca
de la presencia de esta entidad como también motivar a la realizacion de estudios
que ahonden en el proceso fisiopatoldgico de esta enfermedad.
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