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Caso clínico

Disfagia orofaringea asociada con 
malformación de Chiari tipo I y 
siringomielia

RESUMEN

Antecedentes: la disfagia con afección neurológica constituye un dato 
clínico significativo en el diagnóstico de lesiones que justifiquen la 
compresión del tronco cerebral y los nervios craneales bajos.

Objetivo: destacar la importancia del estudio de la disfagia en una pa-
ciente con malformación de Chiari tipo I y siringomielia, sin síntomas 
gastroenterológicos primarios.

Caso clínico: se comunica el caso de una mujer de 62 años de edad 
con disfagia orofaríngea de seis años de evolución, cervicobraquialgia, 
ptosis palpebral y diplejía facial.

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

Palabras clave: disfagia orofaríngea, malformación de Chiari, siringo-
mielia.
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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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Figura 1. Fotografía en la que se observa la caída de 
ambos párpados. La escasa elevación que se consigue 
se debe a la acción del músculo frontal (nótese la 
elevación de las cejas).

Figura 2. Resonancia magnética en proyección sa-
gital potenciada en T1. Nótese el descenso de las 
amígdalas cerebelosas y la siringomielia cervical 
(flecha). La estructura del cuarto ventrículo no muestra 
modificaciones.
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ANTECEDENTES

La disfagia es la dificultad para la deglución o 
el tránsito del alimento de la boca al estómago. 
Sus causas se clasifican en dos categorías clíni-
cas: orofaríngea y esofágica. La primera refleja 
disfunción en las distintas fases del proceso de la 
deglución y puede originarse por lesiones en di-
ferentes estructuras del sistema nervioso central, 
así como por enfermedades neuromusculares y 
neurodegenerativas.1,2 En la malformación de 
Chiari de tipo I, el desplazamiento caudal de 
las amígdalas cerebelosas a través del foramen 
magno puede provocar una lesión de los nervios 
craneales inferiores y disfunción del tronco ce-
rebral, que en algunos pacientes se manifiesta 
como disfagia, la cual puede ser concomitante 
con siringomielia.3 El reconocimiento y diag-
nóstico oportuno de la disfagia se puede lograr 
a través de la semiología adecuada de los sín-
tomas, aunada a la exploración física detallada 
y a los estudios de imagen, como en este caso. 

CASO CLÍNICO

Una paciente de 62 años de edad ingresó en ene-
ro de 2010 al Hospital General Regional núm. 1  
de Morelia, Michoacán, con antecedentes de 
hipertensión arterial sistémica y glaucoma pri-
mario de ángulo abierto de larga evolución. Su 
padecimiento inició seis años atrás con disfagia 
no progresiva de sólidos y líquidos, con sensa-
ción de asfixia y tos, además de pérdida ponderal 
(no cuantificada). Al interrogatorio dirigido no 
refirió pirosis, sialorrea ni epigastralgia. El exa-
men neurológico arrojó ptosis palpebral bilateral 
(Figura 1), diplejía facial periférica y pérdida del 
reflejo faríngeo. La fuerza muscular se cuantifi-
có en 3/5 en miembros torácicos y miembros 
pélvicos, acorde con la escala de Daniels,4 y 
se determinó hiporreflexia generalizada. Se 
observaron disestesias y progresión a anestesia 
segmentaria de carácter disociativo, así como 
cervicobraquialgia de predominio izquierdo y 
periodos ocasionales de mareo. Con base en 

los signos y síntomas se sospechó que padecía 
disfagia de origen neurológico.

La resonancia magnética de encéfalo y colum-
na mostró amígdalas cerebelosas a 10 mm del 
agujero occipital y una cavidad siringomiélica 
(Figuras 2, 3 y 4). 
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Figura 3. Resonancia magnética en proyección sagital 
en fase T1 (izquierda) y fase T2 (derecha). Se aprecia 
dilatación siringomiélica cervical y torácica. La si-
ringomielia cervical se observa más claramente en 
la fase T2 (flecha).

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

normal. La prueba de estímulo repetitivo supra 
máximo (Jolly) de nervio facial y mediano iz-
quierdo no mostraron cambios. Se efectuó una 
electromiografía con aguja monopolar de mús-
culos faríngeo izquierdo, masetero, borla de la 
barba, deltoides, supinador largo y aductor del 
pulgar con inserción prolongada, lo que indicó 
polineuropatía generalizada sensitiva y motora 
con predominio de esta última, cuyas alteracio-
nes son compatibles con afección a mielina leve 
a moderada, sin daño axonal.

En los estudios inmunológicos resultaron positivos 
los anticuerpos antinucleares a título de 1:320, con 
patrón de fluorescencia homogéneo (Cuadro 1).

Se realizó un estudio de conducción nerviosa 
facial y de miembros torácicos (bilateral), el 
cual reveló latencias levemente prolongadas 
y velocidad de conducción segmentaria distal 

Se le practicó a la paciente craniectomía suboc-
cipital media con resección del arco posterior 
de C1, plastia de duramadre y coagulación de 
las amígdalas cerebelosas, que se encontraban 
descendidas a C1.

El manejo de la polineuropatía generalizada 
sensitivo-motora se basó en la administración 
de prednisona a dosis de 1 mg/kg/día.

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

DISCUSIÓN

La disfagia orofaríngea es un síntoma común en 
pacientes con enfermedad de origen neurológi-

Cuadro 1. Estudios de laboratorio

Proteína C reactiva (PCR) Negativo
Células LE* Negativo
Anticuerpos antinucleares Positivo
Anticuerpos antimúsculo liso Negativo
Anticuerpos antimitocondriales Negativo

* Lupus eritematoso
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co, que puede deberse a lesiones en el sistema 
nervioso central o periférico o a afecciones 
musculares y de la unión neuromuscular, lo 
cual conlleva al deterioro sensorial y motor 
de las fases oral y faríngea del mecanismo 
de la deglución.5 El proceso fisiológico de la 
deglución se puede dividir en tres fases: oral, 
faríngea y esofágica.6 En condiciones normales, 
el mecanismo de la deglución se asienta en la 
coordinación precisa de las numerosas vías 
somáticas 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.7 Un defecto en el 
inicio de la deglución puede indicar deficiencia 
en la contracción de los músculos elevador y 
tensor del velo del paladar, los cuales cierran 
la nasofaringe y evitan la regurgitación nasal, 
como en el caso de la miastenia grave; o bien, 
una afección de los nervios craneales IX y X, 
secundaria a lesiones por elongación, así como 
alteraciones por compresión en la región del 
tronco cerebral, especialmente en el centro de 
la deglución, como en los tumores de la fosa 
posterior, lesiones vasculares y malformación 
de Chiari de tipo I.3

La malformación de Chiari, descrita en 1891 
por el Dr. Hans Chiari,8 se distingue por alte-
raciones en el desarrollo de la fosa posterior, 
unión cráneo-vertebral, unión bulbo-medular y 
médula espinal. Se reconocen cuatro tipos bien 
definidos, detectándose con mayor frecuencia 
en la edad adulta el tipo I.9 La malformación de 
Chiari de tipo I puede ser congénita o adquirida 
y se caracteriza por desplazamiento caudal de 
las amígdalas cerebelosas de al menos 3 a 5 mm 
a través del foramen magno hacia la porción 
cefálica del conducto cervical, la cual puede 
coexistir con siringomielia o hidrocefalia.10 La 
presentación clínica en pacientes con siringo-
mielia concomitante varía desde la ausencia de 
síntomas hasta dolor, debilidad y trastornos de la 
sensibilidad.11 Este tipo de malformación se ha 

relacionado con siringomielia en 30 a 70% de 
los casos, y la explicación más aceptada se basa 
en la teoría de Oldfield y sus coautores,12 en la 
cual la herniación de las amígdalas cerebelosas 
impulsa el líquido cefalorraquídeo del espacio 
subaracnoideo espinal al interior de la médula, 
generando dilatación que puede observarse 
mediante resonancia magnética. Respecto a las 
manifestaciones clínicas, la paciente mostraba 
la típica descripción reportada en la bibliografía: 
disociación termoalgésica; sin embargo, el dolor 
es un síntoma inespecífico que conlleva a que los 
pacientes no sean diagnosticados en forma tem-
prana y oportuna, como ocurrió en este caso. En 
la serie descrita por Milhorat y colaboradores,13 
que evaluaron a 364 pacientes sintomáticos, el 
síntoma más común fue la cefalea suboccipital 
(81%), mientras que las manifestaciones clínicas 
de las alteraciones del tronco cerebral, cerebelo 
y nervios craneales bajos se corroboraron en 
52% de los sujetos. En el grupo de malformación 
de Chiari de tipo I 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,14 41% de 48 pacientes sufrió 
disfagia secundaria a la hernia de amígdalas 
cerebelosas y compresión del tallo cerebral. El 
análisis del caso que se comunica sugiere que 
la malformación de Chiari de tipo I con siringo-
mielia es la causa de la disfagia, y su mecanismo 
fisiopatológico se encuentra definido princi-
palmente por alteraciones propias del tronco 
cerebral, así como por elongación de los nervios 
craneales inferiores debido al desplazamiento 
caudal de la médula espinal.15 En el estudio 
de Pollack y colaboradores3 se estableció un 
mecanismo basado en la disfunción del tronco 
cerebral secundario a compresión, isquemia y 
disgenesia intrínseca, que afecta directamente 
el centro de la deglución, lo cual se considera 
el probable mecanismo en este caso, definido 
por una deficiencia en la secuencia integrada 
de la actividad neuromuscular para la deglución 
en el bulbo raquídeo, en la región del núcleo 
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del fascículo solitario y la formación reticular 
adyacente, por lo que la paciente requirió aten-
ción médica. En adultos con malformación de 
Chiari de tipo I con o sin siringomielia, el avance 
insidioso de la disfagia conlleva un importante 
retraso en el diagnóstico, ya que la ausencia 
de otros hallazgos clínicos del tallo cerebral 
puede erróneamente atribuirse a anormalidades 
faringoesofágicas locales, como hernia hiatal, 
esofagitis péptica o estenosis, igual que en este 
caso.16-18 En un inicio, estos pacientes experi-
mentan con frecuencia pérdida del componente 
involuntario de la fase oral de la deglución, 
el cual puede encontrarse compensado;19 sin 
embargo, si no se tratan, pueden desarrollar 
gradualmente tos y sensación de asfixia con los 
alimentos sólidos y líquidos, como se describió 
en este artículo. La falta de reconocimiento de 
las características de la disfagia orofaríngea 
conduce a la realización de procedimientos 
gastroenterológicos y otorrinolaringológicos 
innecesarios, de manera que cuando se diag-
nostica, los pacientes ya tienen dificultad para 
efectuar sus actividades diarias, además de sufrir 
efectos secundarios como desnutrición crónica 
y, en algunos casos, neumonías por aspiración.20 
Esta última representa otro factor relacionado 
con la función respiratoria, considerada una 
de las complicaciones más 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 deglución, 
lo que aumenta la morbilidad y mortalidad.21,22 
En la evaluación clínica de estos pacientes se 
debe tener en cuenta la diferenciación con pa-
decimientos como el síndrome bulbar lateral, 
esclerosis lateral amiotrófica, distrofia muscular 
oculofaríngea, enfermedad de Alzheimer y en-
fermedad de Parkinson.23

Es de notar que la paciente sufría parálisis facial 
bilateral periférica, ptosis palpebral y cambios 
electromiográficos compatibles con afección a 
mielina, que no se explicaban por la malforma-
ción de Chiari de tipo I, lo que sugirió la posible 

coexistencia de una polirradiculoneuropatía 
desmielinizante inflamatoria crónica que se trató 
con corticoesteroides; sin embargo, es preferible 
la terapia con gammaglobulina o plasmaféresis 
que administrar prednisona durante un tiempo 
prolongado.24 El componente autoinmunitario 
sistémico de la polirradiculoneuropatía desmie-
linizante inflamatoria crónica puede, a su vez, 
explicar la presencia de anticuerpos antinuclea-
res en esta paciente. La relación entre la parálisis 
facial y la afección del proceso de la deglución 
no se ha estudiado de manera sistemática. El 
VII nervio craneal contribuye a la fase orofa-
ríngea del proceso de la deglución, por lo que 
cobran importancia los músculos orbicular oral 
y buccinador en la fase oral del mecanismo de 
la deglución.25 En relación con el caso descrito 
aquí, es probable que esta condición 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 unión craneovertebral, 
así como las enfermedades de la médula espi-
nal, además de permitir establecer un criterio 
anatómico objetivo con significancia clínica y 
pronóstica.26 Respecto a los hallazgos radio-
lógicos, el desplazamiento de las amígdalas 
cerebelosas y la siringomielia es altamente va-
riable. Los criterios radiológicos sobre el grado 
de hernia de las amígdalas cerebelosas en la 
malformación de Chiari de tipo I no son absolu-
tos, y la indicación de manejo quirúrgico tendrá 
que tomarse con base en un análisis objetivo de 
todo el contexto clínico patológico. La biblio-
grafía sustenta que el problema fundamental de 
la malformación de Chiari de tipo I es una fosa 
craneal posterior volumétricamente pequeña, lo 
que conlleva a que la presentación clínica de 
esta enfermedad sea diversa.27,28

En la evaluación de la disfunción de la deglución, 
la videofluoroscopia es la técnica considerada 
como patrón de oro para estudiar los meca-
nismos orofaríngeos de la disfagia, siempre y 



314

Cirugía y Cirujanos Volumen 82, Núm. 3, Mayo-Junio 2014

cuando se cuente con ese apoyo tecnológico.29 El 
manejo de la malformación de Chiari de tipo I es 
controvertido debido a las numerosas opciones 
quirúrgicas. En general, se consideran candida-
tos a cirugía los pacientes con malformación 
de Chiari de tipo I y siringomielia con síntomas 
concomitantes, independientemente del grado 
de hernia de amígdalas cerebelosas. Los pacien-
tes asintomáticos cuya cavidad medular sea igual 
o superior a 50% del diámetro transversal de la 
médula espinal también serán considerados. La 
craniectomía occipital o descompresión de la 
fosa posterior combinada con una laminectomía 
de C1 (LC1) más plastia de duramadre en su es-
pesor total es un procedimiento importante. Los 
pacientes con síntomas de compresión de tronco 
cerebral mejoran dramáticamente mediante la 
descompresión de la fosa posterior, mientras 
que los síntomas de la siringomielia menguan 
ligeramente o se estabilizan.30,31 La reducción del 
tamaño de las amígdalas cerebelosas por medio 
de coagulación bipolar permite restablecer la 
circulación de líquido cefalorraquídeo y dismi-
nuir la magnitud de la siringomielia, así como 
frenar el avance del padecimiento.32 Como fue 
posible observar en esta paciente, se mejoraron 
las manifestaciones clínicas a través de este 
procedimiento quirúrgico.

En conclusión, este caso ilustra la importancia de 
realizar una adecuada evaluación diagnóstica de 
un paciente con disfagia orofaríngea con datos 
clínicos neurológicos que deben hacer sospechar 
la existencia de anormalidades en el sistema 
nervioso central y periférico, y de enfermedades 
neuromusculares. En numerosos padecimientos 
neurológicos la disfagia es únicamente una parte 
del contexto clínico, o bien puede ser la carac-
terística principal, tal y como se describió en la 
malformación de Chiari de tipo I de este reporte. 
Es por ello que la exploración física debe ser 
dirigida, completa y específica sobre las áreas 
topográficas que gobiernan la deglución; sólo 
así se lograrán diagnósticos más tempranos y 
el tratamiento oportuno y adecuado. El recono-

cimiento puntual de la disfagia neurogénica es 
esencial para un buen resultado postquirúrgico. 
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