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RESUMEN
El síndrome de Forestier es una enfermedad reumatológica, de origen desconocido, que consiste 
en la calcificación de diferentes zonas del cuerpo, predominantemente a nivel del ligamento 
vertebral común anterior, donde se forman osteofitos capaces de producir sintomatología variada 
y de intensidad variable. Normalmente asintomática, aunque, cuando afecta la columna cervical, 
el síntoma más común es la disfagia.

Se presenta un caso de Síndrome de Forestier que consultó por disfagia en la Unidad de Cirugía de 
Cabeza y Cuello del Servicio de Otorrinolaringología del Instituto de Previsión Social de Asunción, 
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Paraguay. La semiología permitió observar un abombamiento submucoso en la pared posterior de 
la orofaringe de 1,5 cm de diámetro, que pudo ser evaluado y confirmado por tomografía.

Debido a poca intensidad de la sintomatología y escasa repercusión en el estado general se decidió 
realizar un tratamiento conservador con buenos resultados, tras dos años de seguimiento clínico. 
En estos casos la cirugía ocupa un lugar secundario, ya sea ante el fracaso de esta conducta 
conservadora o ante la progresión de los síntomas.

Palabras Clave: Sindrome de Forestier, hiperostosis, ligamento vertebral común anterior, 
disfagia.

1.	Introduccion
La Hiperostosis esquelética idiopática difusa, o espondilosis hiperostótica o hiperostosis vertebral 

anquilosante fue descrita en 1950 por Forestier y Rotes-Querol. La llamaron inicialmente hiperostosis 
anquilosante senil de la columna al identificar una serie de trastornos clínicos y radiológicos en hombres 
entre la sexta y séptima décadas de vida, desde entonces es llamada síndrome de Forestier (Forestier 
& Rotes- Querol, 1950).

Existen antecedentes históricos de descripciones de cuadros similares, pero que no fueron 
debidamente estudiadas, así podemos citar a Leri, que en 1904 describió cambios patológicos en la 
columna vertebral de un anciano cifótico, que fue denominado cifosis heredo-traumática de Bechterew , 
pues éste habría sufrido una caída. Posteriormente, en 1938, Meyer y Forster, describieron un cuadro 
similar que afectaba el lado derecho de la columna dorsal, con el nombre de hiperostosis moniliforme. 
En 1942, Oppenheimer informó sobre osificaciones en los ligamentos vertebrales, sin compromiso 
de las facetas articulares ni compromiso de la motilidad en ancianos asintomáticos, considerándolos 
como una variante de espondilitis anquilosante (Forestier & Rotes- Querol, 1950).

En 1975, Resnick y Niwayama informaron de su alta prevalencia y que además podía afectar 
localizaciones extraespinales sugiriéndose así la denominación de “Difusse Idiopathic Skeleletal 
Hiperostosis” (DISH) para esta afección. Si bien el lugar más comprometido es la columna vertebral, 
siendo la osificación de los tejidos blandos, especialmente del ligamento prevertebral anterior de la 
columna dorsal, su rasgo característico, este proceso puede afectar múltiples sitios periféricos de forma 
independiente. Así las osificaciones de entesis extraespinales son frecuentes, y su presencia en forma 
aislada puede conducir al diagnóstico (Resnick & Niwayama, 1976; Orden, 2017).

La osificación del ligamento longitudinal posterior de la columna, más frecuente en poblaciones 
asiáticas, puede estar presente hasta en el 50% de los casos, siendo considerado este compromiso como 
una variante. También se ha descripto su coexistencia con espondilitis anquilosante (Orden, 2017).

La hiperostosis esquelética idiopática difusa (HEID) es una enfermedad reumatológica con 
afectación sistémica, que se caracteriza por la neoformación ósea en las inserciones de ligamentos, 
tendones y cápsulas articulares, de etiología desconocida, siendo considerada un proceso no 
inflamatorio y que generalmente no se acompaña de otros cambios degenerativos y la mayoría de los 
casos son asintomáticos (Ramos, et al., 2019; Mata, et al., 1988).

Si bien inicialmente Forestier y Rotés-Querol la consideraron como una simple alteración 
radiológica y anatómica, sin manifestaciones clínicas, con el correr de los años se fueron describieron 
distintos cuadros clínicos atribuidos a la patología, sobre todo cuadros de rigidez espinal de grado 
variable, así como síndromes causados compresión ya sea , de la faringe, del esófago, de la laringe 
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o la tráquea, laringe, incluso de la médula espinal por el compromiso del canal, con o sin fracturas 
vertebrales (Orden, 2017; Ramos, et al., 20129).

La prevalencia global es muy variable y va desde el 3,6% hasta el 28%, según los criterios 
diagnósticos o las poblaciones estudiadas y aumenta con la edad. En varones de 50 a 54 años es de un 
10%, mientras que en mayores de 75 años es el 36%, en las mujeres estos porcentajes son de 1,9% y 
26% respectivamente (Ramos, 2017; Kim, et al., 2004; Westerveld, et al., 2008; Toyoda, et al., 2017; 
Hiyama, et al., 2017).

La relación hombre/ mujer es también muy variable, según los distintos informes y se presenta con 
una proporción de entre 2 a 7/1, disminuyendo esta diferencia con la edad (Kim, et al., 2004; Kim, 
et al., 2018).

Si bien la etiología es desconocida, numerosos factores de riesgo, tanto genéticos, constitucionales, 
metabólicos como ambientales han sido atribuidos como relacionados a esta patología. Así citaremos 
algunos:

Entre los factores genéticos, podemos citar al gen COL6A1 ha sido asociado con un estado 
hiperostótico en el desarrollo tanto de la DISH como de la osificación del ligamento vertebral posterior 
en la población japonesa (Tsukahara, et al., 2005).

Existe una probable asociación entre DISH y la aterosclerosis, pues se ha demostrado que 
comparten fenómenos tales como el daño endotelial y el depósito de lípidos e infiltrados inflamatorios, 
así como la neoangiogénesis que estarían mediados por el gen HSP60 (Orden, 2017; Dabrowski 
&Kubaszewski, 2021).

Diversas enfermedades metabólicas, incluyendo la hiperinsulinemia, con o sin diabetes mellitus, la 
obesidad, la hiperuricemia, las dislipidemias, así como hipertensión arterial, aunque los resultados de 
tales estudios son poco concluyentes (Orden, 2017; Mader & Lavi, 2009; Kiss, et al., 2002). Algunas 
hormonas tales como la 1,25-hidroxivitamina D, la hormona paratiroidea (PTH), la insulina y 
la leptina, como también algunos factores de crecimiento locales, como el Transforming Growth 
Factor-β (TGF-β), y la Bone Morphogenetic Protein (BMP), han sido estudiados y relacionados con 
osificación del ligamento vertebral (Atzeni, et al., 2006). La activación de células mesenquimáticas 
sería un hecho transcendental en la iniciación del proceso, bajo la influencia de las cargas de tracción 
y de fibronectinas y proteínas norfogenéticas óseas (BMP-2) (Berthelot, et al., 2013).

La neoformación ósea sería el resultado de una hiperactividad de los osteoclastos mediados por 
varios factores , que actúan también sobre otros tejidos, tales como el Factor de crecimiento insulínico 
tipo I (Insulin-Like Growth Factor I) (IGF-1) que estimula la actividad de la fosfatasa alcalina y del 
colágeno tipo II en los osteoblastos, y la hormona del crecimiento (GH) que puede a su vez inducir 
la producción local de IGF-I y de proteínas de unión al factor de crecimiento similar a la insulina 
(Insulin-Like Growth Factor Binding Proteins) en los condrocitos y los osteoblastos. Probablemente el 
hecho de la osificación segmentaria sería debido a una hipervascularización localizada (Orden, 2017; 
Denko &Malemud, 2005; Denko & Malemud, 2006; Fournier, et al., 2020; El Miedany, et al., 2000).

También han sido estudiados factores tóxicos que contienen fluoruros, bexarotenos y otros 
retinoides, así como el uso prolongado de isoretinol, asociados como factores de riesgo (Berthelot, et 
al., 2013).

Las manifestaciones clínicas son muy variadas, de hecho, la mayoría de los casos son asintomáticos. 
Los síntomas más frecuentes son las lumbalgias y cervicalgias crónicas. Entre los síntomas 
otorrinolaringológicos, el más común es la disfagia. Otros signos y síntomas menos frecuentes son 
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la disfonía, disnea y estridor (Urzúa & Rahal, 2021; Krause &Castro, 1994; Castellano, et al., 2006; 
Verlaan, et al., 2011; Zarei, et al., 2020).

También se han reportado dificultades durante la intubación traqueal, debido a estas calcificaciones 
del raquis en pacientes sometidos a cirugías (Saito, et al., 2006).

El diagnóstico es básicamente imagenológico, siendo la radiografía simple de perfil y la tomografía 
computada de columna vertebral los más versátiles para su estudio. Los criterios establecidos por 
Resnik y Niwayama siguen siendo los parámetros tenidos en cuenta para tal efecto. A continuación 
los citamos: a) la presencia de una osificación a lo largo del flanco anterolateral de cuatro cuerpos 
vertebrales contiguos, formando puentes óseos; b) la preservación relativa de la altura del disco 
intervertebral en la región afectada y la ausencia de modificación radiológica evolutiva confirmando 
una enfermedad degenerativa del disco; c) la ausencia de erosión, de esclerosis o de anquilosis ósea de 
las articulaciones sacroilíacas o interapofisarias posteriores (Resnick & Niwayama, 1976). Así, Mori 
y cols. Detectaron en base a esto, una prevalencia del 8,7 % en una población japonesa de 1313 
pacientes estudiados por otras dolencias torácicas. La osificación del ligamento nucal observado en las 
radiografías simples de columna cervical, podría ser un signo indirecto de esta patología (Mori, et al., 
2017; Misaki, et al., 2020; Kim, et al., 2015).

El tratamiento está relacionado con la presencia e intensidad de los síntomas ocasionados por la 
hiperostosis. En ocasiones la conducta conservadora resulta eficiente y suficiente, sin embargo cuando 
la sintomatología es intensa la cirugía adquiere un lugar preponderante (Uppal & Wheatley, 1999; 
Maiuri, et al., 2020).

En el caso de la disfagia orofaríngea como es el caso presentado, con disfagia y molestias leves, con 
técnicas posturales durante la deglución, la administración de antiinflamatorios, dieta alimenticia y 
rehabilitación cervical, puede conseguirse una remisión sino total, por lo menos parcial, con lo cual 
se mejora la calidad de vida del paciente. Sin embargo si la disfagia no responde a la terapéutica 
conservadora, el dolor es intenso, la pérdida de peso es importante, la disfonía es continua y/o presenta 
disnea, la cirugía debe ser tenida en cuenta. Las técnicas quirúrgicas, consisten en un abordaje cervical 
lateral extrafaríngeo para la excisión de las hiperostosis cervicales inferiores (C5 a C7), mientras que 
resulta más cómodo un abordaje transoral-transfaríngea para las vértebras más altas (C2 a C4) (Urzúa 
& Rahal, 2012). La recurrencia en el postoperatorio de los osteofitos y la disfagia es una probabilidad 
por lo que debe hacerse un seguimiento sostenido (Miyamoto, et al., 2009).

Si bien se han descripto su progresión evolutiva a estadios más graves, así como también fracturas 
vertebrales, con sus graves consecuencias, en general el pronóstico es bueno, y hay que contextualizarlo 
con las comorbilidades acompañantes (Matsumoto, et al., 2019; Diederichs, et al., 2011; Murakami, et 
al., 2021 a).

Presentamos un caso clínico de HEID, con exostosis a nivel de la columna cervical que protruye 
en la pared posterior de la orofaringe, que debutó clínicamente con disfagia y que fue tratado con 
medidas conservadoras con buenos resultados.

Caso Clínico
Mujer de 59 años, casada, originaria de Asunción, sin antecedentes patológicos personales 

ni familiares significativos. Asimismo sin antecedentes de exposición a tóxicos ni a intervenciones 
quirúrgicas. Consulta por presentar una historia de dos meses evolución de dificultad para la deglución 
y sensación de cuerpo extraño en la orofaringe. Este cuadro no se presenta con pérdida de peso u otros 
síntomas acompañantes.
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Examen físico
A la oroscopía se observó la cavidad bucal con las piezas dentarias en regular estado de conservación, 

sin lesiones a nivel de la musosa oral. A nivel de la pared posterior de la orofaringe se constató 
una protrusión submucosa de más o menos 1,5 cm diámetro de consistencia dura, no dolorosa a la 
palpación (Fig. 1)

Figura 1. 
Tumor submucoso que abomba la pared posterior de la orofaringe

La laringoscopia indirecta, así como la nasofibrolaringoscopía no mostraron anormalidades a nivel 
de la laringe ni hipofaringe. El cuello no presentaba adenomegalias palpables.

En la tomografía computada (TC) se observó la osificación del ligamento longitudinal anterior en 
la región cervical a nivel de las vértebras cervicales C 3 y C4. En las fotografías (Fig. 2 y 3) se muestra 
la osificación en contacto con el velo del paladar por RNM y TC respectivamente. Puede constarse 
un mejor rendimiento diagnóstico con la TC.

Figura 2. 
RNM. Se observa la hiperostosis (*)n contacto con el velo del paladar

*
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Figura 3. 
TC. La hiperostosis en contacto con el velo del paladar. Puede observarse una mejor evaluación del 

proceso con este método con respecto a la RNM

Se decide tomar una conducta conservadora, con medidas posturales durante la deglución. El 
tratamiento médico consistió en la administración analgésicos/antiinflamatorios, modificación en la 
consistencia de los alimentos y rehabilitación fonoaudiológica de la deglución, con buena evolución 
de la paciente. Se consideró tener en cuenta la indicación quirúrgica en caso de no presentar una 
respuesta favorable a esta conducta expectante o ante la recidiva de los síntomas, situación que hasta 
el momento tras dos años de seguimiento no se ha presentado.

2.	Discusión
La enfermedad de Forestier-Rotes-Querol o “hiperostosis esquelética idiopática difusa” (HEID) es una 

enfermedad reumatológica con afectación sistémica y que consiste en la calcificación y osificación 
del ligamento longitudinal común anterior, de etiología aún desconocida, no acompañado de otros 
cambios degenerativos. Estos autores ya la distinguieron como entidad nosológica separada de la 
espondiloartrosis y la espondilitis anquilosante y se caracteriza además por la calcificación y/u 
osificación de los tejidos blandos, principalmente entesis, ligamentos y cápsulas articulares (Forestier & 
Rotes- Querol, 1950; Resnick &Niwayama, 1976). La región más frecuentemente afectada en el raquis 
es la región dorsal baja (Alcázar, et al., 2008). Sin embargo el caso que presentamos comprometía la 
región cervical alta (C3-C4).

Esta patología afecta con mayor frecuencia a varones mayores de 70 años y suele presentarse en un 
contexto de un síndrome metabólico (Vezyroglu, et al., 1996), sin embargo este caso se presentó en una 
mujer de 59 años, sin sobrepeso, sin antecedentes patológicos personales, puesto que no presentaba 
diabetes, dislipemias ni hiperuricemia (Mader & Lavi, 2009; Coaccioli, et al., 2000). Tampoco relató 
probables antecedentes familiares para la patología en cuestión ni para probables entidades asociadas, 
así como exposición a tóxicos (Mader & Lavi, 2009; Kiss, et al., 2002; Atzeni, et al., 2006; Coaccioli, et 
al., 2000; Sarzi Puttini & Atzeni, 2004; Rivas & Lado Abeal, 2013; Pillai & Littlejohn, 2014).

Si bien la mayoría de los casos son asintomáticos y su hallazgo es casual a través de estudios 
por imágenes, sobre todo radiografías simples y tomografía computada (Mori, et al., 2017). Se han 

*
*
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descripto casos en el que motivo de consulta fue una tumoración retrofaríngea notado por el propio 
paciente como es el caso presentado en este trabajo (Foto1), (Yohai, et al., 2005). Cuando esta entidad 
compromete a la columna cervical, el síntoma más frecuente es la molestia o sensación de cuerpo 
extraño a nivel de la oro o hipofaringe y le sigue la disfagia orofaringea o disglusia. Esta disfagia 
puede deberse a la simple compresión mecánica de la hiperostosis, así como también a un espasmo del 
músculo cricofaríngeo, a un edema inflamatorio perifaríngeo o periesofágico por la irritación crónica 
ocasionada por los osteofitos, siendo también probable una alteración en la contractilidad esofágica 
secundaria a una inflamación por la compresión (Urzúa & Rahal, 2012; Seider, et al., 2009; Zhang, et 
al., 2017; Dutta, et al., 2014; Tacchi, et al., 2019). En este caso probablemente la causa de las molestias 
se debe a la primera opción, es decir la compresión extrínseca.

Otros síntomas que pueden presentarse con el compromiso a nivel cervical y por ende de la vía 
aéreo-digestiva superior son la disnea, la disfonía, la apnea del sueño (Sardana, et al., 2019; 4 Ribeiro, 
et al., 2018; Xu, et al., 2020). Estos síntomas no se presentaron en este paciente.

La localización cervical también está relacionada con broncoaspiración recurrente con la 
consecuente neumonía, situación tampoco presente en este caso (Lee, et al., 2017; De Jesus Monge & 
Cruz Cuevas, 2008).

La disfonía, puede deberse a una compresión extrínseca de la laringe o a un compromiso por 
irritación de los nervios laríngeos ocasionados por los osteofistos. Esto puede manifestarse además 
por alteraciones en la motilidad de las cuerdas vocales (Allensworth, et al., 2017; Kumar, et al., 2020; 
Certo, et al., 2014). La nasofibroscopía en este caso no mostro alteraciones anatómicas de la laringe ni 
funcionales de las cuerdas vocales.

Los estudios por imágenes ofrecen detalles específicos, ya presentados por los autores que 
describieron esta enfermedad como entidad nosológica, y que fueron comentados previamente en esta 
presentación. Estas alteraciones, como la formación de puentes óseos entre los cuerpos vertebrales, 
causados por osteofitos y calcificaciones del ligamento vertebral común anterior, sin pérdida de la 
altura del disco intervertebral ni compromiso de las articulaciones interaposifisarias posteriores y 
sacroiliacas, pueden observarse en las radiografías simples de perfil así como en las tomografías y 
resonancias nuclear magnética (RNM) y estos estudios permiten estadificar en grados la patología 
(Resnick & Niwayama, 1976; Orden, 2017; Hiyama, et al., 2018; Misaki, et al., 2020; García García, 
2016; Oudkerk, et al., 2017; Murakami, et al., 2021 b).

Incluso la RNM y las ecografías de partes blandas pueden mostrar procesos de entesitis como 
lesiones precursoras de esta enfermedad (Mader, et al., 2015; Arad, et al., 2017).

El tratamiento debe ser individualizado y basado tanto en la gravedad del compromiso esquelético, 
como en la sintomatología presente y la gravedad de la misma (Ribeiro, et al., 2018; Kuroki, et al., 
2021; Choi, et al., 2019; Mahajan, et al., 2020).

En lo que respecta al compromiso cervical, que es el tema específico abordado en esta presentación, en 
general el tratamiento es conservador sobre todo en aquellos casos asintomáticos o con sintomatología 
leve. Este consiste en técnicas posturales durante la deglución, la administración de antiinflamatorios 
o corticoides, dieta blanda o semiblanda e ingesta en pequeñas porciones, así como rehabilitación 
cervical kinesiológica o fonoaudiológica. Se han reportado una buena respuesta con estas medidas 
hasta en el 80 % de los casos con disfagia y nuestro informe se ajusta a esta estadística (Urzúa & Rahal, 
2012; Psychogios, et al., 2018; Valdéz & Valdéz , 2018).

Cuando estas medidas no dan resultados o bien los síntomas son tan intensos, que disminuyen de 
manera notoria la calidad de vida, la cirugía adquiere relevancia. Existen múltiples opciones, todas 
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ellas con resultados alentadores, aunque no exentas de complicaciones, tales como lesiones de los 
nervios laríngeos, inestabilidad raquídea, miolopatías, solo por citar algunas (Lui Jonathan, et al, 2018; 
Yee, et al., 2020; Fisahn, et al., 2019; Park, et al., 2018).

Entre las vías de abordaje quirúrgico tenemos a las convencionales, ya sea por cervicotomías, 
para las lesiones bajas, o los transorales cuando las lesiones asientan en las vértebras cervicales 
superiores. En estos casos la posibilidad de utilizar la vía endoscópica e incluso la robótica abre un 
nuevo paradigma en el manejo de esta patología (Kolz, et al., 2021; Jabarkheel, et al., 2018; Sanromán 
Álvarez, et al., 2020).

Si bien nuestra paciente hasta el momento no requirió cirugía, seguirá bajo control, pues el 
empeoramiento de los síntomas es una posibilidad evolutiva, el replanteamiento de la conducta puede 
tener cabida, sobre ante la presencia de disfagia o disnea. El pronóstico está estrechamente relacionado 
también con las comorbilidades asociadas (Kumar, et al., 2018; Milner, et al., 2018).

3.	Conclusion
El diagnóstico de HEID es poco frecuente en nuestra especialidad, pero hay que sospechar en 

pacientes que presenten un abombamiento de la pared posterior de la orofraringe o detectados por 
estudios endoscópicos, que no presente aspecto neoplásico y con síntomas de disfagia, sensación de 
cuerpo extraño, con o sin disfonía o disnea.

El diagnóstico diferencial se realiza con la espondilitis anquilosante, osteoartritis, espondilosis 
deformante y neoplasias y no debemos olvidar los trastornos funcionales, sobre todo faringoesofágicos. 
La clínica y sobre todo los estudios por imágenes ayudan a esclarecer el diagnóstico.

Si bien algunos casos evolucionan hacia cuadros graves, la mayoría son asintomáticos o con 
sintomatología leve, no requiriendo tratamiento quirúrgico. Para estos casos el tratamiento médico, 
farmacológico o no, da buenos resultados.

El tratamiento quirúrgico se reserva para aquellos pacientes con síntomas persistentes, que no 
responden al tratamiento médico o que evolucionan a cuadros más graves, con una clínica progresiva 
y florida, que afecta la calidad de vida.
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ABSTRACT
Forestier Syndrome is a rheumatological disease of  unknown origin, which consist in calcification 
of  different areas of  the body, predominantly at the level of  the anterior common vertebral 
ligament, where osteophytes capable of  producing varied symptoms of  variable intensity are 
formed. Normally asymptomatic, although, when it affects the cervical spine, the most common 
symptom is dysphagia.

A case of  Forestier syndrome is presented who consulted for dysphagia in the Head and Neck 
Surgery Unit of  the Otolaryngology Service of  the Institute of  Social Prevision, Asuncion, 
Paraguay. The semiology allowed to observe a submucosal bulge in the posterior wall of  the 
oropharynx of  1,5 cm in diameter, which could be evaluated and confirmed by tomography.

Due to the low intensity of  the symptoms and little impact on the general state, it was decided to 
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carry out a conservative treatment with good results, after two years of  clinical follow-up. In these 
cases, surgery occupies a secondary place, either before the failure of  this conservative behavior 
or the progression of  the symptoms.

Key Words: Forestier syndrome, hyperostosis, anterior common vertebral ligament, dysphagia, 
conservative treatment.
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