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(...) o diagnostico é
habitualmente baseado
na defini¢ao sugerida por

Resnick e Niwayama

Hiperostose Esquelética Idiopatica Difusa
Diffuse Idiopathic Skeletal Hyperostosis (DISH)

1. Definicao

Hiperostose Esquelética Idiopatica
Difusa (DISH), também conhecida
como doen¢a de Forestier, é uma
doenga comum, de etiologia desconhecida e
caracterizada pela calcificagdo e ossificagdo
dos locais de enteses axiais ou extra-axiais.">?

Os seus achados vertebrais foram descritos
pela primeira vez, ha mais de 50 anos, e
designados de “Hiperostose anquilosante
vertebral senil” por Forestier e Rotes-
-Querol, sendo o conceito de DISH alargado
posteriormente por Resnick et al, de forma
a incluir também as manifestacdes extra-
-axiais.*
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A doencga é caracterizada pela produ¢io

de calcificagbes grosseiras envolvendo,
em particular, o lado direito da coluna
tordcica, com preservagido do espago discal
intervertebral, e pela ossificagdo do ligamento
longitudinal anterior>* A calcificagdo do
ligamento longitudinal posterior parece
também ser uma manifestagio adicional
de DISH.* Outros locais de enteses nas
articulagdes periféricas podem ser afectados,
como a inser¢do dos ligamentos peripatelares,
a inser¢do do tenddo de Aquiles, da fascia
plantar e as inser¢des a nivel do olecraneo. **
Actualmente  esta  entesopatia  nfo
inflamatdria, atingindo predominantemente
a regido anterolateral da coluna vertebral,
sobretudo a nivel tordcico e em idades
mais avancadas, ¢ considerada como

patognomonica da doenga.>’

2. Epidemiologia, etiologia e patofisiologia

A prevaléncia de DISH situa-se entre 4 e
35%, variando de acordo com as diferentes
populacdes estudadas e os critérios de
diagnostico usados.!

A DISH é incomum antes dos 40 anos, mas
a sua frequéncia aumenta com a idade e com
0 peso, e os homens sdo duas vezes mais
afectados que as mulheres.>® A doenga tem
uma evolugdo lenta com aumento progressivo
no nuamero de lesdes hiperostdticas, e
aproximadamente 10% dos homens e 8% das

mulheres acima de 65 anos irdo desenvolver a
doenga.

A causa da hiperostose é desconhecida.
No entanto, alteragdes radioldgicas muito
semelhantes podem ser encontradas em
2 intoxicagdes cronicas: a fluorose e a
intoxicagdo por vitamina A.’

A DISH tem sido associada a vdrias
outras patologias, nomeadamente a osteo-
artrose, diabetes mellitus, dislipidemia e
hiperuricemia.>®’ (Tabela 1)

Tabela 1: Condi¢des associadas com Hiperostose
Esquelética Idiopatica Difusa

Diabetes Mellitus nao insulino dependente
Obesidade

Aumento da circunferéncia abdominal

Dislipidemia

Hipertensao Arterial

Hiperuricemia

Hiperinsulinemia

Aumento do factor de crescimento insulina like -1

Aumento da hormona de crescimento

Uso de retindides

Predisposigao genética

A sua associagdo com a osteoartrose resulta
provavelmente da ocorréncia, em fases
tardias, de uma deterioragdo da cartilagem,
apos a fase tipica de ossificagdo para-articular.’
Uma revisio recente da literatura sugeriu, no
entanto, que apesar da sua semelhan¢a com a
osteoartrose, é uma entidade clinica distinta e
com caracteristicas particulares.*

Multiplos factores tém sido apontados
como responsaveis pela osteogénese local,
nomeadamente factores mecénicos.® Sarzi-
-Puttini e Atzeni propuseram recentemente
uma hipodtese para a etiopatogénese da DISH,
sugerindo que esta resultara provavelmente de
um crescimento andmalo de osso, reflectindo
factores metabolicos, ambientais, genéticos e
enddcrinos, em que uma hipervascularizagdo
local pode ser o principal factor que contribui
para o inicio, progressdo e/ou localizagdo da
doenca.’

1. Diagnéstico
1.1. Critérios de Diagnostico

Na auséncia de critérios de diagnostico
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validados, o diagnostico é habitualmente
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baseado na defini¢ao sugerida por Resnick e
Niwayama.>*** (Tabela 2)

Tabela 2: Critérios de diagnéstico de DISH

Calcificagio e ossificagdo grosseiras ao longo da face
anterolateral de pelo menos 4 vértebras contiguas

Preservagao dos espagos intervertebrais nos segmentos
vertebrais envolvidos e auséncia de alteragdes
radioldgicas extensas de doenga discal degenerativa

Auséncia de anquilose Ossea de articulagdes
apofisarias e de alteragdes inflamatdrias (erosoes,
esclerose ou fusio) das sacroiliacas

Os achados radiograficos vertebrais constituem
pré-requisitos para o diagndstico de DISH.?
Nesta abordagem radioldgica os primeiros
critérios  auxiliam na diferenciacio das
condi¢cdes degenerativas vertebrais comuns,
enquanto o ultimo permite o diagndstico
diferencial com as espondiloartropatias
seronegativas.

Outro conjunto de critérios, incluindo também
as entesopatias periféricas, foi proposto por
Utsinger.®

1.2. Manifestacdes vertebrais

A

Em relacdo a apresentagdo clinica ha que
considerar que: a) a maioria das pessoas com
DISH sdo assintomaticas, b) o diagnostico
¢é radioldgico e c¢) o diagndstico é impor-
tante para detectar potenciais complicagdes
clinicas.’

A DISH ¢é na maioria dos casos uma
condi¢do assintomatica; no entanto, varios
sintomas clinicos tém sido descritos.> Apesar
de habitualmente ligeiros, podem incluir
rigidez vertebral e dor toraco-lombar ligeira
e intermitente que se tornam mais evidentes
com a idade avangada.’ (Figuras 1 e 2)

Figuras 1 e 2 - Hiperostose vertebral envolvendo a coluna tordcica

Geralmente, nenhuma alteragao significativa
ocorre na mecanica vertebral, e os achados

clinicos sao habitualmente ligeiros compara-
tivamente com as anomalias radioldgicas
extensas.’ Com a progressdo da doenga, a dor e
arigidez podem envolver os segmentos lombar
e cervical.>® Ocasionalmente, os doentes com
DISH podem também ter limitagdo severa
da mobilidade axial e anomalias posturais
associadas.* '

1.3. Manifestacdes extra-vertebrais

As articulagdes periféricas podem participar
desta tendéncia hiperostética, com calcificagdo
de ligamentos e enteses e, secundariamente,
artrose mais precoce, com osteofitose
exuberante.’

Lesoes radioldgicas de hiperostose tém sido
descritas na anca, joelhos, pés, ombros,
cotovelos e mios, sendo a anca o local mais
atingido. (Figura 3)

Figura 3 - Entesopatia calcaneana (ossificacdo da insergio do
tenddo de Aquiles)

Podem ser causa de dor, incapacidade
e rigidez e eventualmente conduzir a
destrui¢ao articular. As ossificagdes ocorrem
frequentemente nos locais de entese;
no entanto, também podem surgir apos
realizacdo de artroplastia, sendo a prescrigao
de anti-inflamatdrios ndo esterdides (AINEs)
imediatamente apds a cirurgia proposta
para prevenir essa ossificacdo periarticular.®

2. Complicagoes

As manifestagoes axiais da DISH baseiam-se
na presenca de ossificagdes, que podem ser
exuberantes e conduzir a estenoses esofagicas
e distarbios neurolégicos.*

As  complicagdes  neurologicas podem
ocorrer como consequéncia de hiperostose

Os achados
radiograficos
vertebrais constituem
pré-requisitos para
o diagnoéstico de DISH
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O tratamento é
essencialmente
sintomatico, visando o

alivio da dor e da rigidez

a nivel cervical, dorsal e lombar e conduzir
a apresentagdes clinicas severas: mielopatia
cervical, cervicobraquialgia, mielopatia
dorsal, dor radicular torécica, estenose do
canal lombar adquirida, sindroma da cauda
equina e cruralgia.® Apesar de incomum, a
compressdo de nervos periféricos, como o
cubital e 0 mediano também foi descrita.

De acordo com Grandville et al, 10,6%
das pessoas que apresentam disfagia tém
osteofitos cervicais, e a disfagia ocorre em
28% dos casos dos doentes com atingimento
cervical. (Figura 4)>#

-~ -

Figura 4 - Ossificagio do ligamento longitudinal anterior e
formagao de pontes Osseas envolvendo a face anterior das
vértebras cervicais

A presenca de osteofitose cervical anterior é,
no entanto, na maioria das vezes assintomatica.
Manifestacoes dolorosas ndo especificas
como a cervicalgia podem ocorrer e os sinais
neurolégicos sio excepcionais.®

Em quadros mais avancados, disfonia, tosse
ndo produtiva, sensagido de corpo estranho,
dispneia, estridor, roncopatia e insuficiéncia
respiratoria estdo descritos.

Por fim, o trauma vertebral, mesmo de
menor intensidade, pode conduzir a fracturas
vertebrais resultando em lesio do corddo

medular.>!!

Apesar de varios estudos demonstrarem de
forma consistente um aumento da densidade
mineral 6ssea em doentes com hiperostose?,
um estudo recente demonstrou que homens
com DISH podem ter ossos mais densos, mas
mais frageis, conduzindo a um risco acrescido
de fracturas.> !

3. Diagnostico Diferencial

Diversas  condigdes podem  produzir
excrescéncias Osseas (Tabela 3) da coluna

Tabela 3: Doengas que podem cursar com
proliferagdo 6ssea

Hiperostose esquelética idiopatica difusa

Osteoartropatia hipertrofica

Distarbios tiroideus

Acromegalia

Hipoparatiroidismo

Espondiloartropatias Seronegativas

Osteoartrose

semelhantes as observadas na DISH. Dentro
destas, as mais comummente encontradas sao a
espondilite anquilosante e a espondiloartrose,
que podem ser confundidas quer do ponto de
vista clinico quer radiolégico.>?

A espondilartrose é uma condi¢do comum
que resulta em osteofitose vertebral. Embora
estas alteracoes na coluna cervical e lombar
possam assemelhar-se a DISH, o envolvimento
do ligamento longitudinal anterior nao é
observado.

Pela ocorréncia de ossificagdo de enteses e
ligamentos®, a espondilite anquilosante (EA)
compartilha algumas caracteristicas com a
DISH, diferindo desta por atingir adultos
jovens, ser mais sintomatica e associar-se ao
HLA B27 e a manifestagdes extra-articulares.
A presenca de sindesmofitos, sinal de
Romanus, vértebras quadradas e coluna de
bambu sio também achados radioldgicos
caracteristicos da EA. Na DISH a ossificagao
ocorre predominantemente no lado direito
e na coluna tordcica, e a ossificacio e
anquilose Ossea das sacroiliacas e articulagdes
interapofisarias nao sio observadas.>>%?

4, Tratamento

Nao hd guidelines clinicas desenvolvidas
para o tratamento de DISH. O tratamento é
essencialmente sintomatico, visando o alivio da
dor e da rigidez.” No entanto, entre os objectivos
do tratamento constam também a prevengio,
atraso ou paragem da progressao, o tratamento
das patologias metabolicas associadas e a
prevencao de eventuais complicagoes.

Analgésicos e AINEs sdo usados para diminuira
dor. A prescri¢do de AINEs devera também ser
proposta imediatamente apos artroplastia total
da anca ou joelho hiperostético, para prevenir a
ossificagdo periarticular. Os bifosfonatos foram
também propostos, mas estudos randomizados
mostraram apenas uma eficicia fraca, assim
como o tratamento com radioterapia.®

A fisioterapia podera ser usada de forma a
diminuir a rigidez e incapacidade do raquis.’

Em doentes sob tratamento prolongado com
retindides, uma vigilancia por Reumatologia
deve ser proposta.’

A existéncia de um distirbio metabdlico
subjacente associado, deverd ser controlado
de forma a reduzir as complicacbes da
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Figura 5

Medidas Terapéuticas Gerais

« Actividade Fisica
« Perda de Peso

« Dieta pobre em carbohidratos
e gorduras saturadas

« Prevengdo de quedas
« Evitar aspiragao

*

Tratamento Sintomatico

« Calor local

« Protecgio dos locais entesopaticos (palmilhas, etc.)
« Analgésicos

« AINEs

« AINEs tdpicos

« Anestésicos locais/ Injecgdo de corticoestersides

.

»

Correcgao das alteracdes metabdlicas

« Controlo da Hiperglicemia e/ou hiperinsulinemia, preferencialmente biguanidas
« Controlo da Hiperuricemia
« Controlo da HTA (IECA, ACC, e bloqueadores a)- evitar diuréticos tiazidicos e p-bloqueantes

Prevengao das complicagdes

Perspectivas futuras

« Precaucio nos doentes submetidos a
entubagio endotraqueal ou Endoscopia
digestiva alta

« Prevengdo de ossificagdo heterotropica
apos cirurgias ortopédicas: antivitamina
K, AINEs, irradiagdo

« Intervengéo a nivel molecular -
inibir factores que podem promover
a diferenciagdo mesenquimatosa em
osteoblastos: NFkB, PDGF-BB, TGF-B1,
PGI2, BMP-2

HTA- Hipertensao arterial; IECA- inibidores da enzima de conversao da angiotensina; ACC- antagonistas canais calcio; AINEs-
anti-inflamatérios nao-esterdides; NFKB- nuclear factor-kB, PDGF-BB-platelet-derived growth factor, TGF-B,-Tranforming growth
factor, PGI, - Prostaglandina L, BMP-2- Bone Morphogenetic Protein 2

hiperglicemia, hiperlipidemia e hiperu-

ricemia.® (Figura 5)

Na disfagia, o tratamento conservador é
habitualmente suficiente, associando analgesia
e uso de colar cervical. Em casos raros, a
excisdo cirurgica dos ostedfitos podera ser
necessaria.” A interven¢do de neurocirurgia
pode também ser necessiria em casos de
mielopatia cervical ou toracica ou sindroma
da cauda equina resultante da estenose do
canal lombar.’

Por fim, os avangos recentes no entendimento
do processo de hiperostose poderdo conduzir
no futuro a tratamentos farmacologicos
visando a inibicdo do processo de neo-
formagio Ossea.’

5. Conclusao

A DISH é uma condigdo caracterizada pela
calcificagdo e ossificagdo de tecidos moles,
sobretudo ligamentos Apesar
de uma clara predilec¢do pelo esqueleto
axial, particularmente a coluna toricica,
¢ actualmente reconhecido que a doenga
ndo se limita & coluna vertebral podendo
haver também envolvimento de articulacdes
periféricas.®

e enteses.

Apesar de cursar na maioria dos casos com
sintomatologia escassa, o seu reconhecimento
torna-se de suma importancia, atendendo néao

s6 a elevada prevaléncia da doenga, sobretudo
em idades mais avancadas, mas também
a sua crescente associagdio com doengas
metabolicas prevalentes (HTA, hiperuricemia,
dislipidemia) e, ainda, pelos diagnosticos
diferenciais que o seu diagndstico implica. m
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(...) é actualmente
reconhecido que a doenga
nao se limita a coluna
vertebral podendo haver
também envolvimento de

articulagoes periféricas
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