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RESUMEN

Varén de 74 aanosd e edad que desde hace 6 anos presenta dolor cervical irradiado a zona dorsolumbar, con
la actividad fisica como en reposo, y limitacion funcional progresiva del cuello para los movimientos hasta
comprometer la flexoextension y rotacion. La radiografia de columna cervical evidencié una calcificacion en
cascada de la cara anterolateral desde C2 a C6, sin compromiso de la altura de los cuerpos vertebrales; y, en la
columna dorsolumbar mostré hiperostosis de los cuerpos vertebrales dorsolumbares contiguos, sin afectar de las

articulaciones sacroiliacas.

La hiperostosis esquelética idiopatica difusa (DISH) es una enfermedad caracterizada por la calcificacion y osificacion
de diferentes estructuras articulares, afectacion de la columna cervical, dorsal o lumbar, con predisposicion a la
osificacion del ligamento longitudinal anterior y en menor proporcion del ligamento longitudinal posterior.

Palabras clave: Hiperostosis esquelética difusa idiopatica. Cervicalgia. (DeCS-BIREME)

ABSTRACT

A 74-year-old man who for é years presented cervical pain
radiating to the dorsolumbar area, with physical activity as well
as at rest, and progressive functional limitation of the neck
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for movements until flexion and rotation were compromised.
The cervical spine X-ray showed cascade calcification of the
anterolateral aspect from C2 to Cé, without compromising the
height of the vertebral bodies; and, in the dorsolumbar spine
showed hyperostosis of the contiguous dorsolumbar vertebral
bodies, without affecting the sacroiliac joints.

Diffuse idiopathic skeletal hyperostosis (DISH) is a disease
characterized by calcification and ossification of different joint
structures, affecting the cervical, dorsal or lumbar spine, with
a predisposition to ossification of the anterior longitudinal
ligament and, to a lesser extent, of the posterior longitudinal
ligament.

Key words: Idiopathic diffuse skeletal hyperostosis. Cervicalgia.
(MeSH-NLM)

INTRODUCCION

La hiperostosis esquelética idiopatica difusa (DISH,
diffuse idiopathic skeletal hyperostosis) también Illamada
enfermedad de Forestier-Rotés-Querol o hiperostosis
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anquilosante vertebral o hiperostosis vertebral difusa
idiopatica, fue publicado por primera vez en 1950. Es
una enfermedad reumatologica sistémica de etiologia
desconocida, que se caracteriza por la calcificacion y
osificacion de diferentes estructuras articulares (ligamentos,
tendones y capsulas articulares) con predileccion del
ligamento longitudinal vertebral anterior (LLA)."

Se trata de una entesopatia poco frecuente, con mayor
predominio en el sexo masculino con una relacion 2:1. La
prevalencia global, segun estudios realizados en distintas
poblaciones de América, Asia, Africa y Europa, es muy
variable, desde 2,9% a un 42%, en conformidad con los
criterios diagnosticos o de las poblaciones de estudio. En
las ayudas diagnosticas radioldgicas se ha evidenciado en
el 2,4 al 5,4% de los individuos mayores de 40 afios y en el
11,2% en los mayores de 70 afios, siendo esto confirmado
en estudios post-morten.>

Presentamos un caso raro dentro del grupo de las
entesopatias, su relacion con los factores de riesgo
metabdlicos, asi como su principal forma de presentacion
clinica y radiolégica.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente de sexo masculino de 74 afios,
con antecedentes patologicos de hipertension arterial
adherente al tratamiento, obesidad e hiperplasia prostatica
benigna. Quien consulta por cuadro clinico de 6 afios
evolucion caracterizado por dolor cervical irradiado a zona
dorsolumbar, el cual iniciaba de forma indiferente tanto
en la actividad fisica como en reposo, de tipo gravativo,
calificado 6/10 en la escala analoga visual del dolor,
aunado a limitacion funcional progresiva del cuello para los

Figura 1. A y B Compromiso de la flexo-extension dado por la
ausencia de contacto entre el mentén y la horquilla esternal, asi como
una distancia menor de 18 cm a la extension entre el mentén y la
horquilla esternal. C y D. Compromiso de la rotacién del cuello por un
angulo menor a los 90° al realizar este movimiento.

Figura 2. A y B. Osificacion del ligamento longitudinal anterior cervical,
calcificacion en cascada en la cara anterolateral desde C2 a Cé.

movimientos de predominio matutino, hasta comprometer
la flexoextension y rotacion.

A la exploracion fisica signos vitales cifras tensionales
dentro de limites normales, eucardico, eupneico, se
evidencia rigidez en la nuca, limitacion funcional a la
flexo-extension (Figuras 1A y 1B), inclinacion lateral y
rotacion del cuello (Figuras 1C y 1D). Test de Spurling
y Jackson positivos, sin déficit neuroldgico. En la region
lumbosacra se evidencia dolor a la palpacion en L1-S1,
espasmo muscular bilateral, limitacion a la marcha punta-
talon, limitacion a la extension, lateralizacion del tronco a
la izquierda, signo de Laségue negativo, maniobra de Faber
negativa.

Se realizé radiografia de columna cervical que reportd
correccion de la lordosis fisiologica cervical, asi como
calcificacion en cascada de la cara anterolateral desde C2 a
C6, sin compromiso de la altura de los cuerpos vertebrales
(Figuras 2 A y 2B). Radiografia de columna dorsolumbar
con evidencia de hiperostosis de cuerpos vertebrales
dorsolumbares contiguos, con ausencia de afectacion de
las articulaciones sacroiliacas (Figura 3). Paraclinicos
con reactantes de fase aguda normales, hemograma sin
alteracion de lineas celulares, glucemia y funcién renal
conservada.

Se considerd que el compromiso del esqueleto apendicular
obedecia a wuna hiperostosis esquelética idiopatica
difusa (DISH) o enfermedad de Forestier-Rotes-Querol,
descartando otros tipos de osteopatias proliferativas, por
ausencia de alteraciones en la articulacion sacroiliaca
(espondilitis  anquilosante), ausencia de lesiones
proliferativas concomitantes en piel y hueso (osteoartropatia
hipertréfica, Sindrome SAPHO). En consecuencia, se indico
tratamiento con antiinflamatorios, analgésicos, proteccion
gastrica, cambios en habitos dietéticos y control de
enfermedades de base, manteniendo de manera expectante
la conducta quirtrgica, por la ausencia de complicaciones
relacionadas. Durante su seguimiento no hubo cambios
en el tratamiento farmacoldgico, dada la ausencia de
eventos adversos, adecuada tolerancia y ausencia de otras
complicaciones.
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Figura 3. hiperostosis de cuerpos vertebrales dorsolumbares
contiguos, sin afectacion de las articulaciones sacroiliacas.

DISCUSION

El conocimiento actual sobre la patogenia de DISH es muy
limitado. Raramente es reportado en pacientes menores de
40 afios, la edad promedio de presentacion es a los 65 afios
(minimo 50 afios), con una predilecciéon mayor en hombres
que en mujeres (2:1). La poblacion de mayor presentacion
es la perteneciente a la raza blanca en comparacion con la
negra, asiatica y los nativos americanos.* Entre los factores
de riesgo para la aparicién de DISH tenemos la longevidad,
la obesidad, la hipertension arterial, diabetes mellitus tipo 2
y el sindrome metabolico, favoreciendo los cambios a nivel
del esqueleto axial y apendicular, lo que guarda relacion en
el caso presentado.’

Existen descripciones de casos familiares de DISH, las
cuales se han descubierto por los estudios realizados sobre
la genética de la osificacion del ligamento longitudinal
posterior y anterior (OLLP y OLLA), donde se ha
informado de varias asociaciones genéticas principalmente
en pacientes japoneses.” Muchas proteinas y vias de
seflalizacion son responsables de la formacion y curacion
osea, incluyendo la via de sefializacion Wnt/B-catenina, el
factor nuclear «B, la proteina morfogénica 6sea (BMP2),
prostaglandina I2 y endotelina 1 y el factor de crecimiento
transformante 1 (TGF-B1), este tltimo implicado en la via
de senalizacion para la diferenciacion de los osteoblastos,
la génesis esquelética y la homeostasis dsea. Por otro lado,
la calcificacion espinal se presenta a través de un proceso
crénico con mediadores inflamatorios (IL-6, TNF alfa,
VEGF), correlaciondndose con el proceso de desarrollo de
la diabetes mellitus y el sindrome metabolico.’

Hajime Kato y col. presentaron una revision actualizada
acerca de casos de individuos afectados por trastornos
monogénicos, endocrinos y variantes patologicas de genes
que inducen DISH, OLLP y OLLA. La predisposicion
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de los pacientes esta relacionada con mutaciones de la
endopeptidasa reguladora de fosfato homologa ligada
al cromosoma X (HLX), induciendo la hipofosfatemia
relacionada con el factor de crecimiento de fibroblastico
23 (FGF23), este ultimo también se ha asociado con las
variantes patogénicas en el gen ligado al cromosoma X
(PHEX), gen ecto-nucleétido pirofosfatasa/fosfodiesterasa
1 (ENPP1) y la proteina de la matriz dentinaria 1 (DMP1).
Una funcion definida de ENPP1 es producir pirofosfato
inorganico (PPi) en plasma, un potente inhibidor de
la calcificacion ectdpica y mineralizacion de entesis.
Otro factor de riesgo relativamente importante para la
osificacion del ligamento espinal es la acromegalia. En
nuestro paciente no se llevo a cabo la identificacion de los
genes mencionados, debido a que todos los estudios se han
realizado principalmente en el este de Asia, con el fin de
identificar inicialmente genes susceptibles a OLLP, junto
con menos estudios centrados en DISH. Sin embargo, se
espera que en un futuro cercano contemos con ellos para
dilucidar la etiologia de la enfermedad y desarrollar una
estrategia terapéutica, como la terapia de reemplazo de la
enzima ENPP1 para tratar OPLL/DISH en estos pacientes.®
El diagnostico de esta entidad es clinico e imagenologico,
presentando una afectacion caracteristica de la columna
cervical, dorsal o lumbar. Inicialmente la mayoria de los
pacientes se mantienen asintomaticos o con minimos
sintomas como dolor articular leve, dolor cervical y/o
dorsal. Cuando esta afectada la columna cervical, se puede
presentar disfagia en el 75% de los casos, de igual forma
estridor y disnea, que nuestro paciente no los presento.
Es importante destacar que el tamano de la calcificacion
no esta relacionado con la gravedad de los sintomas. La
presencia de déficit neuroldgico es rara, aunque se han
descrito casos de compromiso de raices nerviosas y médula
espinal, atrapamiento de nervios periféricos, sindrome
del desfiladero toracico, sindrome de Horner, paralisis
del nervio recurrente laringeo e insuficiencia arterial
vertebral 10

Las radiografias de la columna cervical, dorsal y lumbar
habitualmente suelen ser suficientes para el diagndstico,
sin embargo, la tomografia computarizada (TC) y la
resonancia magnética (RMN) contribuyen a determinar
el alcance de la hiperostosis y su localizacion en relacion
con el esofago, de la misma manera que identifican los
cambios y complicaciones asociados. (p. ej., estenosis
espinal y mielomalacia por compresion).''? En este caso,
se realizaron estudios imagenologicos destacandose la
osificacion del ligamento longitudinal anterior, al igual
se llevaron a cabo estudios de imagen de la columna
lumbosacra, exhibiendo la extension de la enfermedad en
dicho nivel, dada la sintomatologia referida por el paciente.
Existen diversos criterios clasificatorios para la enfermedad,
sin embargo, uno de los criterios de exclusion mas utilizados
son los Resnick y Niwayama, que plantean tres criterios
establecidos para el diagndstico de DISH e incluyen la
osificacion de cuatro cuerpos vertebrales adyacentes por
hueso recién formado, sin pérdida severa de la altura del
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disco intervertebral y sin degeneracion de las articulaciones
apofisarias y sacroiliacas. Los criterios se trazaron para
incluir sélo casos definitivos, excluyendo otras patologias
de la columna como la espondilitis anquilosante, aunque
frecuentemente ambas patologias se superponen en
caracteristicas radiologicas importantes que conducen
a ambigiiedad diagnodstica y también pueden coexistir
en el mismo paciente.'>* Los criterios mencionados
se confirman en nuestro paciente, constatandose en los
estudios radiograficos.

El tratamiento inicial en todos los casos leves a moderados
se basa en métodos conservadores, como estilos de vida
saludable, que incluyen mejoria en los habitos alimentarios,
actividad fisica, asi mismo, el uso de antiinflamatorios no
esteroideos, hasta escalonar a farmacos de mayor potencia
analgesica segun la toleracia del paciente y umbral del
dolor, asi mismo, se pueden utilizar relajantes musculares
como coadyuvante al tratamiento. El prondstico de la
enfermedad en la mayoria de los casos es bueno. Es posible
que solo se requiera intervenciones quirdrgicas en casos de
DISH cervical sintomatico grave y en fracturas de columna
inestables.!>!¢

En conclusion, la hiperostosis esquelética idiopatica
difusa (DISH) es una entidad poco frecuente, cursa con
pocas complicaciones y regularmente presenta un curso
benigno, por lo cual el médico tratante debe tener presente
esta entidad dentro de sus diagnosticos diferenciales. La
finalidad de presentar este caso poco habitual es detallar
como se realiz6 de forma rapida y fiable el diagnostico,
mediante la clinica y estudios de imagen. Es trascendental
mencionar que en la mayoria de los pacientes el tratamiento
es conservador, optando por el manejo quirtirgico solo para
los casos refractarios al manejo médico.
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