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Un caso di disfagia in Malattia di Forestier a localizzazione cervicale
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RIASSUNTO

Viene descritto un caso di disfagiain malattiadi Forestier alocalizzazione cervicale.
Vengono brevemente analizzati I" epidemiologia, |’ eziologia, I’ aspetto clinico ed ana-
tomo-patologico nonché le possibili complicanze ed il trattamento di tale quadro
morboso.

Nel caso trattato si € riscontrata la completa risoluzione dei sintomi con la semplice
rimozione delle ossificazioni senza necessita di stabilizzazione associata,

Parole chiave: M. di Forestier, rachide cervicale, disfagia

SUMMARY

A dysphagia case for a Forestier disease is presented.

Epidemiology, etiology, the clinical and pathological presentation, the possible com-
plications and the treatment of this disease have been briefly lined out.

Heterotopic bone remova with no surgical stabilisation is effective for the resolution
of the problem.

Key words. Forestier disease, cervical spine, dysphagia.

INTRODUZIONE

Lamalattia di Forestier o iperostosi scheletrica idiopatica diffusa (DISH) € un qua-

dro clinico caratterizzato dalla formazione estesa di osteofiti a livello spinale con

ossificazioni endocondrali dei muscoli e dei legamenti paravertebrali. Altri sinonimi

meno frequenti per tale patologiaincludono: polientesopatia i perosostante metaboli-

ca (PID), iperostosi vertebrale anchilotica senile e spondilite iperosostosica. Essa fu

originariamente descritta da Forestier e Rotes-Querol * nel 1950 come una calcifica-

zione dei legamenti anterolaterali paravertebrali. Successivamente Resnick 2 la

chiamo “DISH” (Diffuse Idiopathic Skeletal Hyperostosis) e la descrisse come una

entesopatia a sede spinale e periferica. Egli stesso stabili con Niwayama? i criteri di

diagnosi:

1. presenza di calcificazione alivello del legamento longitudinale anteriore di alme-
no quattro vertebre contigue;

2. assenza di alterazioni degenerative a carico dei dischi interessati;

3. assenza di anchilosi articolari e di fenomeni artrosici alle sacro-iliache.

Per quanto concerne il quadro clinico, frequentemente non corrisponde a qua-



dro radiologico. La maggioranza dei pazienti € asintoma-
tica o con una pit 0 meno lieve limitazione nei movi-
menti della colonna, occasionale disfagia e un non speci-
fico dolore.

Le complicazioni di piu frequente riscontro sono di tipo
respiratorio come lacomparsadi raucedine e di stridore 4,
fino a possibile sviluppo di severa dispnea, con possibi-
le quadro di edema laringeo che puo richiedere tracheo-
tomia d'urgenza®. Sono dtresi riportati 1o sviluppo di
polmoniti ostruttive croniche® e la difficolta a intubare i
pazienti 7.

La comparsa di disfagia e frequentemente segnalata®
con un quadro clinico variabile in gravita.

Meno fregquenti sono invecei casi di compressione spina-
le'? in relazione a fatto che questi fenomeni sono piu
spesso associati alla ossificazione del legamento longitu-
dinale posteriore 3.

CASO CLINICO

Paziente di sesso femminile di 65 anni che dacirca5 anni
lamentava una disfagia ingravescente negli ultimi mesi;
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per tale motivo si sottoponeva a varie visite specialisti-
che. Giunta alla nostra osservazione gli esami strumenta-
li (Rx e TC) permettevano di fare diagnosi di malattia di
Forestier. Al controllo clinico si presentavain buone con-
dizioni generali, non riferiva dolore, non vi erano limita-
zioni nei movimenti del capo. Il sintomo pit importante
erarappresentato da unadisfagia, negli ultimi tempi asso-
ciataacomparsaanchedi lieve e saltuariadispnea. Il qua-
dro radiografico evidenziava una calcificazione diffusa
tra C2 e C6 a sede anteriore dei corpi vertebrai. Una
indagine RM mostrava come la calcificazione presente a
livello del legamento longitudinale anteriore fosse
responsabile dello spostamento di esofago e laringe verso
il lato destro. Un radiogramma convenzional e dell’ esofa-
go con contrasto evidenziava impronte multiple da com-
pressione estrinseca — becchi osteofitosici —.

Si procedeva quindi a intervento chirurgico, attraverso la
via presternocleidomastoidea, con la asportazione della
iperostosi. Il legamento longitudinale anteriore appariva
fortemente ispessito. Sul campo operatorio si decideva di
evitare una stahilizzazione con placca data la presenza di
ponti ossei a di sopra dei dischi, che garantivano una
assenza di motilita segmentaria.

(2-C3-C4.

Fig. 1. a. RX convenzionale del rachide cervicale: si evidenzia I'iperostosi del legamento longitudinale anteriore che coinvolge le vertebre cervicali da C2 a C6 (frecce).
b.  RM in scansione sagittale: si apprezza la compressione delle strutture anteriori con dislocazione dell’asse aereo da parte della iperostosi particolarmente evidente a livello di

¢ Scansione TC: si conferma la compressione delle strutture anteriori con spostamento verso destra dell’asse aereo da parte della iperostosi.
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dinamici in flessione (b) e in estensione (c).

Fig. 2. Rx convenzionale nel controllo a 4 mesi dall’intervento: si evidenzia la asportazione dell’iperostosi (a), senza compromissione della stabilita del rachide cervicale nei radiogrammi

Nell’immediato postoperatorio la paziente sviluppava un
edema delle strutture prevertebrali con lieve dispnea con-
trollato e risolto rapidamente con I'ausilio di steroidi.
Veniva attuata immobilizzazione con collare di
Philadelphia per 2 mesi.

Il controllo radiografico postoperatorio mostrava la
asportazione della calcificazione. La paziente riferiva
immediata scomparsa della disfagia, anche se persisteva
un becco osteofitosico tra C6-C7.

DISCUSSIONE

Laiperostos idiopatica diffusa € una patologia la cui fre-
guenzain letteratura € riportatadal 6-12% fino al 28%1°
delle autopsie. E pit comune negli uomini (65%) e I’inci-
denza aumenta con I’ eta (88% con pit di 50 anni) 2°.

La eziologia € ignota, ma precedenti lavori suggeriscono
una associazione con obesita, iperlipidemia, diabete mel-
lito, ipertensione!’, aumento della densita ossea® e della
leptina’®, una proteina coinvolta nel mantenimento del
peso corporeo.

Daun punto di vista anatomo patologico si evidenzia una
ossificazione a livello spinale, dovuta a coinvolgimento
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soprattutto del legamento longitudinale anteriore (LLA),
che redlizzala classica colata ossea el emento diagnostico
radiologico della malattia?. | ponti ossei sono costituiti
da osso lamellare neoformato che si continua con le fibre
del LLA che risultano a volte completamente inglobate.
Vi é disaccordo riguardo la sede e la modalita di esordio
dell’ ossificazione stessa. Per alcuni |’ ossificazione inizia
in prossimita dell’inserzione del LLA alivello dei corpi
vertebrali con comparsa di una placca ossea che si esten-
de successivamente lungo le fibre ma restando, all’ esor-
dio, ben distinta dal sottostante osso corticale. Per altri
I’ ossificazione esordisce a livello delle fibre corte del
ALL sul bordo esterno del piatto vertebrale e delle fibre
esterne dell’ anulus fibrosus. Classicamente il disco inter-
vertebrale e risparmiato dall’ entesopatia. Nelle fasi tardi-
vel’ ossificazione si estende daun corpo vertebrale al’ al-
tro senza poter essere distinta dal sottostante 0sso corti-
cae?.

La ossificazione del legamento longitudinale posteriore e
del legamentum flavum da luogo a entita nosologiche
distinte (OPLL, ossification of posterior longitudinal
ligament e OLF, ossification of ligamentum flavum),
anche se possono coesistere °.

A livello extraspinae |’ entesopatia pud comportare clas-



sicamente calcificazioni delle inserzioni tendinee (come
il tendine di Achille e il capo lungo del bicipite), o di
legamenti articolari (come a ginocchio i crociati, al baci-
no I'ileotrasverso e I'ileclombare) o pit semplicemente
ossificazioni eterotopiche secondarie a interventi chirur-
gici %,

TRATTAMENTO

Il trattamento dipende dal quadro clinico piuttosto che da
guello radiologico: dalla semplice osservazione nel
tempo del pazienti asintomatici, al trattamento con far-
maci anti-infiammatori con dieta opportuna per le forme
piu lievi di disfagia, fino a trattamento chirurgico nel
caso di comparsa di complicanze.

Nei casi pit gravi, come quello giunto alla nostra osser-
vazione, il trattamento chirurgico & improcrastinabile.

L' approccio pud essere anterolaterale, come nel nostro
caso, rispettante il fascio neurovascolare, macon maggior
rischio di un danno a nervo ricorrente. Per evitare tale
complicanza noi preferiamo I'accesso dal lato sinistro,
per la maggior lunghezza del nervo laringeo ricorrente
rispetto a controlaterale, limitando cosi a massimo lo
sviluppo di complicanze iatrogene.

L’ approccio posterolateral e of fre una maggiore esposizio-
ne dello spazio prevertebrale, ma richiedendo una mag-
giore retrazione del fascio, aumenta il rischio neurova
scolare 2. Per questo motivo non é da noi utilizzato nel-
I" esposizione anteriore del rachide.

L’ approccio transfaringeo, infine, é riservato alla esposi-
zione del solo tratto C2-C4 8.

La completa asportazione della ossificazione, necessaria
in caso di decompressione delle strutture neurali, non e
obbligatoria in caso di disfagia, come é riferito da Uppal
et a. e anche osservato da noi: la paziente pur avendo una
residua osteofitosi C6-C7 ha avuto immediato beneficio
dall’ intervento chirurgico.

Il postoperatorio prevede la somministrazione di indome-
tacinaper laprevenzione delle ossificazioni 2 eil follow-
up del paziente a distanza, dal momento che le recidive
sono sempre possibili #.

CONCLUSIONI

L'iperostosi cervicale nella maattia di Forestier rappre-
senta una localizzazione relativamente frequente. La
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complicanza con compressione dell’esofago e conse-
guente disfagia € invece una evenienza sporadica. Nel
caso giunto alla nostra osservazione la disfagia rappre-
sentava il sintomo piu eclatante.

In questi casi I'unica possibilita terapeutica € rappresen-
tata dalla ablazione della iperostosi con conseguente
decompressione delle strutture anteriori.
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