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Diagnéstico

Hiperostosis esquelética idiopatica difusa.

Discusion

La hiperostosis esquelética idiopatica difusa (diffuse idiopathic skeletal hiperostosis, DISH) es una forma idiopatica de
artritis degenerativa que tipicamente afecta a individuos >60 afios (con una prevalencia promedio de aproximadamente el
10% en personas >50 afios), y afecta, con mds frecuencia, a varones que a mujeres. Se trata de un trastorno que no tiene
preferencia geografica.

Se caracteriza por osificacion de ligamentos y entesis, especialmente en el esqueleto axial, pero también puede com-
prometer las articulaciones periféricas. En la columna, suele presentarse como un crecimiento dseo exuberante a lo largo
del ligamento longitudinal anterior.

Conocida anteriormente como enfermedad de Forestier, anquilosis senil o hiperostosis anquilosante, la DISH fue des-
crita, por primera vez, por Forestier y Rotes-Querol, en 1950. Estos autores describen la osificacién (con apariencia en
«cera de vela») a lo largo del ligamento longitudinal anterior, en la superficie anterolateral de vértebras contiguas (con
mayor predileccién por la regién tordcica) con la eventual fusién de los cuerpos vertebrales. Anteriormente fue descrita
en numerosas ocasiones y denominada de diversas formas, pero no fue categorizada como una entidad propia hasta 1950.

Si bien la DISH, como su nombre indica, es de naturaleza idiopdtica y de etiologia desconocida, se han sugerido
varios agentes causales, como la diabetes mellitus, la obesidad, la vejez, la hiperuricemia, la hipertensién arterial, la
hiperinsulinemia y el factor de crecimiento similar a la insulina. Algunos trabajos han citado también como causas pri-
marias a traumas, ocupacion, fluorosis, enfermedades infecciosas, origen autoinmune (HLA-B27, HLA-BS, HLA-A11),
neuroartropatias e hipervitaminosis A. Sin embargo, desde hace décadas, la relacion entre clase social, dieta y modo de
vida, obesidad y diabetes ha sido propuesta como el principal factor desencadenante de esta patologia. Existen estudios
paleopatolégicos que se han centrado en vincular la prevalencia de la DISH en poblaciones antiguas, relacionando indi-
rectamente el estilo de vida con la aparicién de esta condicidn. Estos estudios han evaluado la frecuencia de DISH entre
poblaciones mondsticas y laicas, y ha surgido un patrén que muestra una mayor frecuencia de DISH entre individuos en-
terrados en cementerios mondsticos, lo que indica que las personas que vivian en monasterios (monjes/sacerdotes) tenian
un factor de contribucién distintivo para la DISH. Se sugirié que este factor era una dieta equilibrada y mucho mas rica
con alto contenido de proteinas. Estas investigaciones intentan ilustrar la asociacion de los signos de DISH con individuos
que estan bien o sobrealimentados.

A nivel molecular, la afeccidn estaria relacionada con factores genéticos, metabdlicos, mecanicos y vasculares, y con
cambios en las vias de sefializacién, como Wnt, factor nuclear kB, BMP2, PGI, y endotelina 1. Se ha estudiado la preva-
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lencia de DISH en diferentes poblaciones del mundo, y oscila entre el 2,9% y el 42%, segtn la diversidad racial, étnica y
las variaciones en el tipo de imagen y los criterios de clasificacion utilizados. Se puede esperar un aumento de su preva-
lencia en las préximas décadas como resultado de una mayor esperanza de vida combinada con un aumento mundial del
sindrome metabdlico.

Como la afeccion, en general, es indolora y latente, la DISH, a menudo, se diagnostica incidentalmente mediante un
examen radiogréfico realizado por un motivo no relacionado. Si hay manifestacion clinica, los sintomas incluyen dolor,
enfermedad pulmonar restrictiva, disfagia, obstruccién de la via aérea superior y rigidez esquelética. La anquilosis de la
columna vertebral en pacientes con DISH aumenta el riesgo de fractura espinal cuatro veces. Eventualmente, puede haber
dolor en los sitios de entesis periféricas.

En la mayoria de los pacientes, la DISH se diagnostica con radiologia simple y, de ser necesario, se puede obtener una
caracterizacion adicional mediante imagenes por cortes, como la TC o la RM. Se suele recurrir a ellas en la evaluacion
del trauma y en los raros casos de estenosis espinal de pacientes con DISH causada por la osificacién de los ligamentos
espinales o la hipertrofia de las articulaciones interapofisarias.

Desde el punto de vista radiolégico, se reconocen hallazgos en la columna vertebral y en localizacion extraespinal.

En la columna, las alteraciones en el segmento cervical predominan entre la 4°. y 7. vértebras. Habitualmente la osifica-
cion se localiza en la cara anterior o anterolateral del cuerpo vertebral y se extiende sobre los espacios discales. Se pueden
observar cambios degenerativos de las articulaciones apofisarias cervicales, osificaciones del ligamento nucal, osteofitos
posteriores y calcificacién u osificacion del ligamento longitudinal posterior. También puede producirse hiperostosis so-
bre la articulacion atlantoaxial y en el occipucio.

El raquis dorsal es el sitio afectado con mds frecuencia en la DISH, predomina la hiperostosis en la regién media baja
(vértebras 7°.-11%.). La anquilosis se observa mas cominmente en la columna toracica que en la cervical o lumbar. Si bien
la osificacion puede afectar tanto al lado derecho como al izquierdo del cuerpo vertebral, es mas comun en el lado dere-
cho, factor atribuido a un efecto inhibidor de la osificacién por pulsacién de la aorta descendente. De hecho, los pacientes
con inversus situs desarrollan osificaciones en el lado izquierdo.

Asimismo, es posible observar dreas radiolicidas dentro de la osificacion 6sea a la altura del disco intervertebral. Las
osificaciones en la cara posterior de la columna dorsal son raras.

La DISH de la columna torécica puede ir acompafiada de engrosamiento cortical e hiperostosis de la cara posterior de
las costillas. Sin embargo, las articulaciones apofisarias y las articulaciones costovertebrales se conservan y no se fusionan
en esta enfermedad.

En la regién lumbar, la presentacién mds frecuente es en forma de osificaciones exuberantes que parten de la zona
préxima al 4ngulo anterosuperior del cuerpo vertebral (imagen en “llama de bujia”). La osificacién puede tener un grosor
de entre 1 y 20 mm.

Es mas comin el compromiso de los segmentos lumbares superiores. Las anomalias radiograficas a lo largo de la cara
anterior de la columna lumbar son similares a las de 1la columna cervical. A diferencia de la columna dorsal, las osificacio-
nes son igualmente frecuentes en los lados derecho e izquierdo de la columna lumbar. Se pueden observar osificaciones
sobre las apdfisis espinosas y los ligamentos interespinosos. El estrechamiento degenerativo del espacio en disco es tipica-
mente de leve a moderado. Los cambios degenerativos de las articulaciones apofisarias pueden ocurrir en la parte inferior
de la columna lumbar y en la unién lumbosacra, pero no se observa fusion.

En las articulaciones sacroiliacas, se pueden observar osificaciones en puente sobre los margenes articulares anteriores,
lo que da como resultado la fusién pararticular. La fusién asimétrica intrarticular, cuando ocurre, predomina en la porcién
fibrosa proximal de las articulaciones sacroiliacas.

Los criterios mds difundidos para considerar a la DISH son los propuestos por Resnick y Niwayama y consisten en:

1. lapresencia de osificaciones exuberantes en la cara anterolateral de, al menos, cuatro vértebras contiguas, forman-
do puentes 6seos.

2. larelativa preservacion del espacio intervertebral en el segmento afecto y la ausencia de cambios degenerativos en
el disco (fenémeno de vacio o esclerosis del cuerpo vertebral).

3. la ausencia de afectacion de las articulaciones sacroiliacas (erosiones, esclerosis, disminucién del espacio intrarti-
cular) o interapofisarias posteriores.

Los dos primeros criterios nos ayudaran a distinguirla de la espondilosis y el tercero, de la espondilitis anquilosante. En
ocasiones, se dificulta el diagnéstico diferencial, porque pueden existir ambas patologias.

Los criterios definidos por Julkunen son casi equivalentes a las de Resnick y Niwayama, excepto que incluyen puentes
0seos que conectan dos cuerpos vertebrales, al menos, en dos sitios en la columna tordcica. Ninguno de estos dos conjun-
tos de criterios evalda las manifestaciones periféricas de la enfermedad. Los criterios para DISH definidos por Utsinger
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bajé el niimero de afectacidn espinal a tres cuerpos vertebrales contiguos, pero se agregd la presencia de entesopatias peri-
féricas. Sin embargo, todas las clasificaciones propuestas en la literatura tienen limitaciones, sobre todo, porque describen
etapas avanzadas de la enfermedad, y auin no se ha llegado a un consenso sobre los criterios de clasificacién.

Las alteraciones extraespinales son muy frecuentes y caracteristicas. Aunque pueden aparecer en cualquier localizacién,
tipicamente lo hacen en la pelvis, la cadera, el calcdneo y la rodilla. En la pelvis, se detectan alteraciones hiperostdsicas
casi en el 70% de los casos, y consisten en aumento de la densidad de las crestas ilfacas, periostosis irregular de los bordes
iliacos y del isquion, osificacién de los ligamentos iliolumbares y sacroisquidticos, puentes dseos en el extremo inferior
de las articulaciones sacroiliacas o en la parte superior de la sinfisis ptibica.

En la cadera, puede observarse una osificacién acetabular que se diferencia de los osteofitos de la coxartrosis degene-
rativa por su base ancha de implantacién y su aspecto grosero, de morfologia cuadrangular o triangular y bordes irregu-
lares, que suele situarse en la regién superoexterna o inferointerna de la ceja cotiloidea. La interlinea articular suele estar
conservada. Sin embargo, de manera similar a lo descrito en la columna, no es infrecuente que coexistan fenémenos de
coxartrosis y, en tal caso, podra existir pinzamiento de la interlinea articular que dificultard el diagndstico.

En las articulaciones periféricas, las formaciones hiperostdsicas son menos frecuentes. Puede detectarse eventualmente
hiperostosis en la rétula que se origina en la cara anterior (en la insercién del cuddriceps), a diferencia de la osteofitosis
de la gonartrosis que asienta en la cara femoral. También pueden observarse hiperostosis en el tobillo (cara posterior del
calcaneo) y en el codo (insercién del triceps en el olécranon).

La TC no suele estar indicada en la DISH, a menos que sea necesario evaluar complicaciones, como fractura, estenosis
del canal espinal secundaria a osificacion del ligamento longitudinal posterior o ante la sospecha de un efecto compresivo
sobre el es6fago o la vena cava inferior.

La TC muestra la osificacion a lo largo de la cara anterior y las reconstrucciones en planos coronal y sagital suelen
mostrar el patrén clasico de osificacién y puentes 6seos.

La excelente resolucion espacial de la TC permite una evaluacion precisa de las articulaciones facetarias, que es impor-
tante en la diferenciacién de la DISH y la espondilitis anquilosante.

La RM, por lo general, tampoco estd indicada inicialmente en la DISH. Sin embargo, puede ser valiosa cuando la
osificacién del ligamento longitudinal posterior causa sintomas neuroldgicos, pues permite determinar la extension de
la osificacion, el efecto de la masa sobre el saco tecal y la presencia de compresién del cordén medular. Tipicamente, la
DISH se manifiesta como un segmento largo de baja sefial en T1 y T2 que es anterior a varias vértebras contiguas, mien-
tras que la osificacién del ligamento longitudinal posterior se manifiesta de igual manera en situacién posterior al cuerpo
vertebral y que se extiende por varios segmentos. El edema del cordén se manifiesta como aumento de sefial en T2 difuso
en el parénquima medular.

La RM podria eventualmente detectar cambios tempranos en el esqueleto axial y periférico. En tal sentido, estudios re-
cientes con RM (y otros con ecografia) sugieren que un proceso inflamatorio local en las entesis afectadas podria preceder
al proceso de osificacion.

Conclusiones

La DISH es una afeccién no inflamatoria que implica calcificacion y osificacién exuberante del ligamento longitudinal
anterior de la columna vertebral y de multiples entesis periféricas. Afecta toda la columna, aunque tiene predileccién por
el segmento dorsal.

En contraste con los impresionantes cambios estructurales, los pacientes con DISH pueden ser, en gran medida, asin-
tomadticos. Esta es también una de las razones por las que esta condicién no ha recibido tanta atencién por parte de los
estudios de investigacién médica debido a su dificultad para el diagnéstico precoz y el tratamiento apropiado.

Sin embargo, en estudios clinicos, se ha confirmado el papel de la DISH como un cuadro asociado con muchas condi-
ciones sistémicas, como trastornos metabdlicos subyacentes o enfermedad cardiovascular.

En la actualidad, los estudios por imédgenes son el método que mds se utiliza para considerar a la DISH como diagnés-
tico, porque los sintomas clinicos suelen ser escasos y tampoco se dispone de pruebas de laboratorio especificas.

Los hallazgos caracteristicos de la radiologfa convencional son la formacién de hueso nuevo a lo largo de la cara ante-
rolateral de la columna vertebral, formando puentes en, al menos, cuatro cuerpos vertebrales contiguos, en ausencia de
enfermedad discal degenerativa y de cambios inflamatorios en las articulaciones sacroiliacas o facetarias, que la distin-
guen de la enfermedad espinal degenerativa (espondilosis) y de la espondilitis anquilosante.

Cuando existen sintomas, especialmente neurolégicos (como puede ocurrir en caso de osificacién del ligamento longi-
tudinal posterior), puede ser necesario profundizar el estudio por imdgenes con TC y RM.
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