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Disfagia orofaringea asociada con
malformacion de Chiari tipo 1 y
siringomielia

RESUMEN

Antecedentes: la disfagia con afeccién neuroldgica constituye un dato
clinico significativo en el diagnéstico de lesiones que justifiquen la
compresion del tronco cerebral y los nervios craneales bajos.

Objetivo: destacar la importancia del estudio de la disfagia en una pa-
ciente con malformacién de Chiari tipo | y siringomielia, sin sintomas
gastroenterolégicos primarios.

Caso clinico: se comunica el caso de una mujer de 62 anos de edad
con disfagia orofaringea de seis afios de evolucién, cervicobraquialgia,
ptosis palpebral y diplejia facial.

Conclusiones: el estudio por resonancia magnética constituye un ele-
mento fundamental para establecer el diagnéstico causal de la disfagia
neurogénica.

Palabras clave: disfagia orofaringea, malformacién de Chiari, siringo-
mielia.

Oropharyngeal dysphagia associated
with Chiari I malformation and
syringomyelia

ABSTRACT

Background: Dysphagia associated with neurological disease is an
important clinical manifestation in the diagnosis of injury that justifies
the compression of the brainstem and lower cranial nerves.

Objective: To emphasize the study of dysphagia in a patient with Chiari
I malformation associated with syringomyelia in the absence of primary
gastroenterological symptoms.

Clinical case: We describe the case of a 62 year-old woman with
oropharyngeal dysphagia of six years of evolution, cervicobrachialgia,
ptosis and facial diplexia.

Conclusions: Magnetic resonance imaging is an essential element for
establishing the etiologic diagnosis of neurogenic dysphagia.

Key words: Oropharyngeal dysphagia, Chiari malformation, syringo-
myelia.
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ANTECEDENTES

La disfagia es la dificultad para la deglucién o
el transito del alimento de la boca al estémago.
Sus causas se clasifican en dos categorias clini-
cas: orofaringea y esofagica. La primera refleja
disfuncién en las distintas fases del proceso de la
deglucion y puede originarse por lesiones en di-
ferentes estructuras del sistema nervioso central,
asi como por enfermedades neuromusculares y
neurodegenerativas."? En la malformacién de
Chiari de tipo I, el desplazamiento caudal de
las amigdalas cerebelosas a través del foramen
magno puede provocar una lesion de los nervios
craneales inferiores y disfuncién del tronco ce-
rebral, que en algunos pacientes se manifiesta
como disfagia, la cual puede ser concomitante
con siringomielia.’ El reconocimiento y diag-
nostico oportuno de la disfagia se puede lograr
a través de la semiologia adecuada de los sin-
tomas, aunada a la exploracion fisica detallada
y a los estudios de imagen, como en este caso.

CASO CLiNICO

Una paciente de 62 afios de edad ingresé en ene-
ro de 2010 al Hospital General Regional nim. 1
de Morelia, Michoacédn, con antecedentes de
hipertension arterial sistémica y glaucoma pri-
mario de angulo abierto de larga evolucién. Su
padecimiento inici6 seis afios atrds con disfagia
no progresiva de sélidos y liquidos, con sensa-
cion de asfixia y tos, ademas de pérdida ponderal
(no cuantificada). Al interrogatorio dirigido no
refiri6 pirosis, sialorrea ni epigastralgia. El exa-
men neurolégico arrojé ptosis palpebral bilateral
(Figura 1), diplejia facial periférica y pérdida del
reflejo faringeo. La fuerza muscular se cuantifi-
c6 en 3/5 en miembros toracicos y miembros
pélvicos, acorde con la escala de Daniels,* y
se determin6 hiporreflexia generalizada. Se
observaron disestesias y progresion a anestesia
segmentaria de caracter disociativo, asi como
cervicobraquialgia de predominio izquierdo y
periodos ocasionales de mareo. Con base en
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Figura 1. Fotografia en la que se observa la caida de
ambos parpados. La escasa elevacion que se consigue
se debe a la accién del misculo frontal (nétese la
elevacién de las cejas).

los signos y sintomas se sospeché que padecia
disfagia de origen neurolégico.

La resonancia magnética de encéfalo y colum-
na mostré amigdalas cerebelosas a 10 mm del
agujero occipital y una cavidad siringomiélica
(Figuras 2, 3 y 4).

Figura 2. Resonancia magnética en proyeccion sa-
gital potenciada en T1. Notese el descenso de las
amigdalas cerebelosas y la siringomielia cervical
(flecha). La estructura del cuarto ventriculo no muestra
modificaciones.
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Figura 3. Resonancia magnética en proyeccién sagital
en fase T1 (izquierda) y fase T2 (derecha). Se aprecia
dilatacion siringomiélica cervical y tordcica. La si-
ringomielia cervical se observa mds claramente en
la fase T2 (flecha).

Figura 4. Resonancia magnética proyeccién axial cer-
vical en fase T1. Se observa dilatacién siringomiélica.
La médula espinal se ve como una delgada banda en
torno a la cavidad (flecha).

Se realiz6 un estudio de conduccién nerviosa
facial y de miembros toracicos (bilateral), el
cual revel6 latencias levemente prolongadas
y velocidad de conduccién segmentaria distal

normal. La prueba de estimulo repetitivo supra
maximo (Jolly) de nervio facial y mediano iz-
quierdo no mostraron cambios. Se efectué una
electromiografia con aguja monopolar de mus-
culos faringeo izquierdo, masetero, borla de la
barba, deltoides, supinador largo y aductor del
pulgar con insercion prolongada, lo que indicé
polineuropatia generalizada sensitiva y motora
con predominio de esta Ultima, cuyas alteracio-
nes son compatibles con afeccién a mielina leve
a moderada, sin dafio axonal.

En los estudios inmunoldgicos resultaron positivos
los anticuerpos antinucleares a titulo de 1:320, con
patron de fluorescencia homogéneo (Cuadro 1).

Cuadro 1. Estudios de laboratorio

Proteina C reactiva (PCR) Negativo
Células LE* Negativo
Anticuerpos antinucleares Positivo
Anticuerpos antimdsculo liso Negativo
Anticuerpos antimitocondriales Negativo

* Lupus eritematoso

Se le practicé a la paciente craniectomia suboc-
cipital media con reseccién del arco posterior
de C1, plastia de duramadre y coagulacién de
las amigdalas cerebelosas, que se encontraban
descendidas a CT1.

El manejo de la polineuropatia generalizada
sensitivo-motora se basé en la administracién
de prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia.

En las siguientes 12 semanas se observaron fun-
ciones mentales sin alteraciones, pares craneales
sin lesion, fuerza muscular en miembros toraci-
cos y pélvicos cuantificada en 4/5 en la escala
de Daniels y sistema sensitivo con parestesias en
el miembro toracico izquierdo.

DISCUSION

La disfagia orofaringea es un sintoma comdn en
pacientes con enfermedad de origen neurolégi-
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co, que puede deberse a lesiones en el sistema
nervioso central o periférico o a afecciones
musculares y de la unién neuromuscular, lo
cual conlleva al deterioro sensorial y motor
de las fases oral y faringea del mecanismo
de la deglucién.” El proceso fisiolégico de la
deglucion se puede dividir en tres fases: oral,
faringea y esofagica.® En condiciones normales,
el mecanismo de la deglucién se asienta en la
coordinacién precisa de las numerosas vias
somaticas y viscerales aferentes y eferentes, el
cual inicia a medida que la lengua impele el
alimento hacia la parte posterior de la cavidad
bucal y el bolo entra en contacto con la pared
posterior de la bucofaringe.” Un defecto en el
inicio de la deglucién puede indicar deficiencia
en la contraccion de los musculos elevador y
tensor del velo del paladar, los cuales cierran
la nasofaringe y evitan la regurgitacién nasal,
como en el caso de la miastenia grave; o bien,
una afeccion de los nervios craneales 1X y X,
secundaria a lesiones por elongacién, asi como
alteraciones por compresion en la region del
tronco cerebral, especialmente en el centro de
la deglucion, como en los tumores de la fosa
posterior, lesiones vasculares y malformacién
de Chiari de tipo I.2

La malformacion de Chiari, descrita en 1891
por el Dr. Hans Chiari,® se distingue por alte-
raciones en el desarrollo de la fosa posterior,
union craneo-vertebral, unién bulbo-medular y
médula espinal. Se reconocen cuatro tipos bien
definidos, detectandose con mayor frecuencia
en la edad adulta el tipo 1.° La malformacién de
Chiari de tipo | puede ser congénita o adquirida
y se caracteriza por desplazamiento caudal de
las amigdalas cerebelosas de al menos 3 a 5 mm
a través del foramen magno hacia la porcién
cefalica del conducto cervical, la cual puede
coexistir con siringomielia o hidrocefalia.”® La
presentacién clinica en pacientes con siringo-
mielia concomitante varia desde la ausencia de
sintomas hasta dolor, debilidad y trastornos de la
sensibilidad."" Este tipo de malformacién se ha
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relacionado con siringomielia en 30 a 70% de
los casos, y la explicacion més aceptada se basa
en la teoria de Oldfield y sus coautores, en la
cual la herniacion de las amigdalas cerebelosas
impulsa el liquido cefalorraquideo del espacio
subaracnoideo espinal al interior de la médula,
generando dilataciéon que puede observarse
mediante resonancia magnética. Respecto a las
manifestaciones clinicas, la paciente mostraba
la tipica descripcion reportada en la bibliografia:
disociacion termoalgésica; sin embargo, el dolor
es un sintoma inespecifico que conlleva a que los
pacientes no sean diagnosticados en forma tem-
pranay oportuna, como ocurrié en este caso. En
la serie descrita por Milhorat y colaboradores,™
que evaluaron a 364 pacientes sintomdticos, el
sintoma mas comun fue la cefalea suboccipital
(81%), mientras que las manifestaciones clinicas
de las alteraciones del tronco cerebral, cerebelo
y nervios craneales bajos se corroboraron en
52% de los sujetos. En el grupo de malformacién
de Chiari de tipo | concomitante con siringo-
mielia, hubo 100 pacientes con disfagia. En la
serie reportada por Guinto y colaboradores, del
Hospital de Especialidades del Centro Médico
Nacional Siglo XXI,'* 41% de 48 pacientes sufri6
disfagia secundaria a la hernia de amigdalas
cerebelosas y compresion del tallo cerebral. El
analisis del caso que se comunica sugiere que
la malformacién de Chiari de tipo | con siringo-
mielia es |a causa de la disfagia, y su mecanismo
fisiopatoldgico se encuentra definido princi-
palmente por alteraciones propias del tronco
cerebral, asi como por elongacion de los nervios
craneales inferiores debido al desplazamiento
caudal de la médula espinal.’ En el estudio
de Pollack y colaboradores® se establecié un
mecanismo basado en la disfuncion del tronco
cerebral secundario a compresién, isquemia y
disgenesia intrinseca, que afecta directamente
el centro de la deglucién, lo cual se considera
el probable mecanismo en este caso, definido
por una deficiencia en la secuencia integrada
de la actividad neuromuscular para la deglucion
en el bulbo raquideo, en la regién del nicleo
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del fasciculo solitario y la formacién reticular
adyacente, por lo que la paciente requiri6 aten-
cién médica. En adultos con malformacion de
Chiari de tipo | con o sin siringomielia, el avance
insidioso de la disfagia conlleva un importante
retraso en el diagnéstico, ya que la ausencia
de otros hallazgos clinicos del tallo cerebral
puede erréneamente atribuirse a anormalidades
faringoesofagicas locales, como hernia hiatal,
esofagitis péptica o estenosis, igual que en este
caso.'®'® En un inicio, estos pacientes experi-
mentan con frecuencia pérdida del componente
involuntario de la fase oral de la deglucion,
el cual puede encontrarse compensado;™ sin
embargo, si no se tratan, pueden desarrollar
gradualmente tos y sensacién de asfixia con los
alimentos sélidos y liquidos, como se describi6
en este articulo. La falta de reconocimiento de
las caracteristicas de la disfagia orofaringea
conduce a la realizacién de procedimientos
gastroenterolégicos y otorrinolaringolégicos
innecesarios, de manera que cuando se diag-
nostica, los pacientes ya tienen dificultad para
efectuar sus actividades diarias, ademas de sufrir
efectos secundarios como desnutricion crénica
y, en algunos casos, neumonias por aspiracién.?
Esta Gltima representa otro factor relacionado
con la funcién respiratoria, considerada una
de las complicaciones mds importantes de la
disfagia debido a que estos pacientes no pue-
den mantener un periodo suficiente de apnea
mientras se lleva a cabo el proceso de deglucién,
lo que aumenta la morbilidad y mortalidad.?'2
En la evaluacién clinica de estos pacientes se
debe tener en cuenta la diferenciacién con pa-
decimientos como el sindrome bulbar lateral,
esclerosis lateral amiotréfica, distrofia muscular
oculofaringea, enfermedad de Alzheimer y en-
fermedad de Parkinson.?

Es de notar que la paciente sufria pardlisis facial
bilateral periférica, ptosis palpebral y cambios
electromiogréficos compatibles con afeccién a
mielina, que no se explicaban por la malforma-
cién de Chiari de tipo |, lo que sugirié la posible

coexistencia de una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica que se tratd
con corticoesteroides; sin embargo, es preferible
la terapia con gammaglobulina o plasmaféresis
que administrar prednisona durante un tiempo
prolongado.?* EI componente autoinmunitario
sistémico de la polirradiculoneuropatia desmie-
linizante inflamatoria crénica puede, a su vez,
explicar la presencia de anticuerpos antinuclea-
res en esta paciente. La relacion entre la pardlisis
facial y la afeccion del proceso de la deglucién
no se ha estudiado de manera sistemética. El
VII nervio craneal contribuye a la fase orofa-
ringea del proceso de la deglucion, por lo que
cobran importancia los musculos orbicular oral
y buccinador en la fase oral del mecanismo de
la deglucion.? En relacién con el caso descrito
aqui, es probable que esta condicion contribu-
yera a la severidad de la disfagia.

El estudio de imagen por resonancia magnética
constituye un método fundamental para evaluar
las anormalidades de la union craneovertebral,
asi como las enfermedades de la médula espi-
nal, ademas de permitir establecer un criterio
anatémico objetivo con significancia clinica y
prondstica.?® Respecto a los hallazgos radio-
l6gicos, el desplazamiento de las amigdalas
cerebelosas y la siringomielia es altamente va-
riable. Los criterios radiolégicos sobre el grado
de hernia de las amigdalas cerebelosas en la
malformacién de Chiari de tipo | no son absolu-
tos, y la indicacién de manejo quirdrgico tendra
que tomarse con base en un analisis objetivo de
todo el contexto clinico patolégico. La biblio-
graffa sustenta que el problema fundamental de
la malformacion de Chiari de tipo | es una fosa
craneal posterior volumétricamente pequefa, lo
que conlleva a que la presentacién clinica de
esta enfermedad sea diversa.?’?

En la evaluacion de la disfuncion de la deglucion,
la videofluoroscopia es la técnica considerada
como patron de oro para estudiar los meca-
nismos orofaringeos de la disfagia, siempre y
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cuando se cuente con ese apoyo tecnolégico.? El
manejo de la malformacién de Chiari de tipo | es
controvertido debido a las numerosas opciones
quirdrgicas. En general, se consideran candida-
tos a cirugia los pacientes con malformacion
de Chiari de tipo | y siringomielia con sintomas
concomitantes, independientemente del grado
de hernia de amigdalas cerebelosas. Los pacien-
tes asintomaticos cuya cavidad medular sea igual
o superior a 50% del didmetro transversal de la
médula espinal también serdn considerados. La
craniectomia occipital o descompresion de la
fosa posterior combinada con una laminectomia
de C1 (LC1) mas plastia de duramadre en su es-
pesor total es un procedimiento importante. Los
pacientes con sintomas de compresién de tronco
cerebral mejoran draméaticamente mediante la
descompresion de la fosa posterior, mientras
que los sintomas de la siringomielia menguan
ligeramente o se estabilizan.>**' La reduccion del
tamano de las amigdalas cerebelosas por medio
de coagulacién bipolar permite restablecer la
circulacion de liquido cefalorraquideo y dismi-
nuir la magnitud de la siringomielia, asi como
frenar el avance del padecimiento.’> Como fue
posible observar en esta paciente, se mejoraron
las manifestaciones clinicas a través de este
procedimiento quirdrgico.

En conclusion, este caso ilustra la importancia de
realizar una adecuada evaluacion diagndstica de
un paciente con disfagia orofaringea con datos
clinicos neuroldgicos que deben hacer sospechar
la existencia de anormalidades en el sistema
nervioso central y periférico, y de enfermedades
neuromusculares. En numerosos padecimientos
neuroldgicos la disfagia es Ginicamente una parte
del contexto clinico, o bien puede ser la carac-
terfstica principal, tal y como se describié en la
malformacién de Chiari de tipo | de este reporte.
Es por ello que la exploracién fisica debe ser
dirigida, completa y especifica sobre las areas
topogréficas que gobiernan la deglucién; sélo
asi se lograran diagnosticos mds tempranos y
el tratamiento oportuno y adecuado. El recono-
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cimiento puntual de la disfagia neurogénica es
esencial para un buen resultado postquirdrgico.
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