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RESUMEN

Introducción y objetivo: En este artículo se re-
visa un síntoma infrecuente que puede aparecer en la
malformación de Chiari tipo I, la disfagia, cuya omi-
sión puede excluir el diagnóstico o atribuirlo a otra
patología.

Paciente: Varón joven con cervicalgia y disfagia de
6 meses de evolución que consultó por disnea y fiebre.
Ante la sospecha de neumonía broncoaspirativa se re-
alizó una historia clínica completa y dirigida sobre las
áreas topográficas que gobiernan la deglución y se re-
alizaron toda una serie de pruebas complementarias
para descartar otras causas de disfagia. La RM craneal
confirmó el diagnostico de malformación de Chiari tipo
I. El paciente fue intervenido quirúrgicamente me-
diante descompresión suboccipital. Pasados 6 meses
mejoró la cervicalgia y desapareció la disfagia.

Discusión: La disfagia es un síntoma inusual de la
malformación de Chiari tipo I, debido a alteración por
compresión del tronco encefálico y/o a elongación de

los pares craneales bajos. Para lograr diagnósticos
tempranos y el tratamiento adecuado, la exploración fí-
sica debe ser completa y dirigida sobre las áreas topo-
gráficas que gobiernan la deglución, siendo básica la
RM para establecer el diagnóstico causal.

Conclusión: En pacientes con disfagia de origen in-
cierto el diagnóstico de malformación de Chiari u otra
causa de afectación de pares craneales bajos debe te-
nerse en cuenta.
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ABSTRACT

Introduction and objective: This article reviews
an uncommon entity that may appear in Chiari malfor-
mation Type I, dysphagia, whose omission may ex-
clude the diagnosis or attribute it to other pathology.

Patient: Young male with dyspnea and fever who
reported 6 month’s evolution neck pain and progres-
sive dysphagia. Suspecting aspiration pneumonia, a
complete and directed medical history on the topo-
graphical areas that govern swallowing and a series of
additional tests, to rule out other causes of dysphagia,
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were held. Cranial MRI confirmed the diagnosis of type
I Chiari malformation. The patient was surgically inter-
vened through suboccipital decompression. 6 months
after surgery there was an improvement in neck pain
and dysphagia disappeared.

Discussion: Dysphagia is an unusual symptom of
type I Chiari malformation usually due to alteration by
compression of the brainstem and/or to elongation of
the lower cranial nerves. To achieve early diagnosis and
proper treatment, the physical examination should be
complete and directed over areas that govern swallow-
ing, being MRI basic to establish causal diagnosis.

Conclusion: Diagnosis of Chiari malformation or other
causes of lower cranial nerves impairment must be kept
in mind in patients with dysphagia of uncertain origin.

KEY WORDS

Aspiration pneumonia; Chiari malformation; dyspha-
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ABREVIATURAS

RX: Radiografía.

VHB: Virus Hepatitis B.

VHC: Virus Hepatitis C.

VIH: Virus de la Inmunodeficiencia Humana.

PPD: Purified Protein Derivative.

TC: Tomografía Computarizada.

MECV-V: Método de Evaluación Clínica Volumen-
Viscosidad.

RM: Resonancia Magnética.

C2: segunda vértebra cervical.

C3: tercera vértebra cervical.

C1: primera vértebra cervical.

INTRODUCCIÓN

La malformación de Chiari es una enfermedad gene-
ralmente congénita, en la que se produce una alteración
anatómica de la base del cráneo con herniación del ce-
rebelo y del tronco encefálico a través del foramen mag-
num1,2. El primer caso fue descrito por John Cleland3 en
1883. Posteriormente, Hans von Chiari4 en 1891 y Julius
Arnold5 en 1894 completaron la descripción. Existen
5 subtipos de malformación, siendo la tipo I la más co-

mún y la tipo II la que se conoce como malformación de
Arnold-Chiari propiamente dicha. En la malformación
de Chiari tipo I el síntoma de presentación más habitual
es la cefalea suboccipital, seguido de la cervicalgia y del
dolor en el brazo1,6. La disfagia es la dificultad para la
deglución o el tránsito del alimento de la boca al estó-
mago. Sus causas se clasifican en dos categorías clíni-
cas: orofaríngea y esofágica. La primera refleja disfun-
ción en las distintas fases del proceso de la deglución y
puede originarse por lesiones en diferentes estructuras
del sistema nervioso central, así como por enfermeda-
des neuromusculares y neurodegenerativas7. En la mal-
formación de Chiari tipo I, el desplazamiento caudal de
las amígdalas cerebelosas a través del foramen mag-
num puede provocar una lesión de los nervios craneales
inferiores y disfunción del tronco cerebral, que en algu-
nos pacientes se manifiesta como disfagia. El reconoci-
miento y diagnóstico oportuno de la disfagia se puede
lograr con una historia clínica detallada y dirigida, siendo
básica la RM para establecer el diagnóstico causal. En
los pacientes sintomáticos el tratamiento de elección es
la cirugía; los síntomas que mejoran más tras ella son la
cefalea y la cervicalgia seguidos de los atribuibles a la
compresión de los pares craneales bajos y del tronco
encefálico, como la disfagia.

OBJETIVO

Se revisa un síntoma infrecuente que puede aparecer
en la malformación de Chiari tipo I, la disfagia, cuya
omisión puede excluir el diagnóstico o atribuirlo a otra
patología.

Se aportan directrices para la identificación precoz de
los pacientes así como orientación para su cuidado y
tratamiento.

EXPOSICIÓN DEL CASO CLÍNICO

Hombre de 18 años de edad sin antecedentes médicos
relevantes que acudió a urgencias por cuadro de disnea y
fiebre de una semana de evolución. Presentaba también
cervicalgia y disfagia progresiva a líquidos y sólidos con
importante pérdida ponderal desde hacía 6 meses, por lo
que se le había realizado un tránsito esófago-gastro-duo-
denal de forma ambulatoria que mostraba hernia de
hiato. Cabe destacar que 5 meses antes había ingresado
en otro centro hospitalario por neumonía. En la explora-
ción física inicial llamaba la atención el aspecto caquéctico
y la hiperreflexia en extremidades izquierdas además de
los crepitantes en bases pulmonares, encontrándose en
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insuficiencia respiratoria por gasometría
con dudoso aumento de densidad en la RX
de tórax y sin presentar en la analítica leu-
cocitosis ni alteración de los parámetros
hepáticos ni nutricionales. Desde urgencias
se orientó el cuadro como probable infec-
ción respiratoria versus proceso neumónico
incipiente, iniciándose tratamiento antibió-
tico empírico con ceftriaxona y azitromi-
cina. Ingresó en neumología para estudio y
control clínico. Las serologías frente al VHB,
VHC y VIH, la prueba cutánea de PPD, los
hemocultivos y los cultivos de esputo y de
orina resultaron todos negativos. Ante la
presencia de insuficiencia respiratoria se-
vera sin condensaciones muy evidentes en
RX de tórax, se practicó TC torácica que
mostró áreas de ocupación del espacio al-
veolar de distribución subsegmentaria
predominantemente periférica en ambos
lóbulos inferiores que podrían ser compati-
bles con broncoaspiraciones. Dada la au-
sencia de aislamiento microbiológico se realizó fibrobron-
coscopia en la que no se observaron alteraciones
significativas, resultando el estudio microbiológico del
broncoaspirado también negativo. Se practicó además fi-
brogastroscopia que tampoco objetivó alteraciones signi-
ficativas. La valoración otorrinolaringológica mediante
videofibroendoscopia faringolaríngea y TC cervical resultó
normal. Ante la sospecha de neumonía por broncoaspira-
ción, nutrición realizó el test de deglución Volumen-
Viscosidad (MECV-V)2 para estudio de la disfagia, en el
que el paciente presentó tos tras la ingesta de 10 mL de
textura néctar. Se confirmaron las broncoaspiraciones con
una videofluoroscopia de la deglución, en la que se ob-
servó deglución fraccionada y residuos en vallécula y se-
nos piriformes junto con penetraciones y pequeñas aspi-
raciones posdeglutorias con 10mL de textura néctar
(fig.1). Se decidió consultar el caso con neurología para
descartar enfermedad neuromuscular asociada. En la ex-
ploración neurológica destacaba hiperreflexia en extremi-
dades izquierdas y asimetría facial izquierda sugestiva de
parálisis facial pseudoperiférica, sin alteración del resto de
pares craneales y sin clara fatigabilidad de la voz ni de la
musculatura de cintura escapular. Se completó el estudio
mediante electromiograma y analítica con anticuerpos
anti-receptor de acetilcolina, anti-músculo estriado, cal-
cio, magnesio y creatina quinasa. En el electromiograma
no se apreciaron signos de miopatía y los parámetros
analíticos solicitados resultaron normales. Finalmente se

realizó una RM craneal que puso de manifiesto una mal-
formación de Chiari tipo I con compresión focal bulbar y
foco de mielopatía cervical C2-C3 (fig.2). Durante el in-
greso nutrición adaptó la dieta del paciente con el obje-
tivo de garantizar una deglución segura y eficaz. Com-
pletó 10 días de tratamiento antibiótico empírico. Su
evolución clínica desde el punto de vista respiratorio fue
satisfactoria, presentando de forma temprana saturación
de oxígeno al aire de 99% y permaneciendo en todo mo-
mento hemodinámicamente estable y afebril con progre-
siva resolución de los infiltrados pulmonares. Dado el re-
sultado de la RM se solicitó valoración por neurocirugía,
que decidió intervenir quirúrgicamente al paciente me-
diante craniotomía suboccipital y laminectomía C1-C2 con
artrodesis. A los 6 meses de la intervención el paciente no
había vuelto a consultar por clínica de disfagia.

DISCUSIÓN

Existen 5 subtipos de malformación de Chiari, siendo
la tipo I la más frecuente (tabla 1)1,2. Se trata de una
malformación congénita o adquirida debida a un defecto
de desarrollo de los somitas mesodérmicos occipitales9,
en la que se produce una herniación de las amígdalas
cerebelosas mayor de 5 mm por debajo del foramen
magnum, y puede asociarse a siringomielia e hidrocefa-
lia1. No existe una teoría fisiopatogénica universalmente
aceptada que explique la malformación de Chiari y sus
anomalías asociadas. Se admiten incluso formas adqui-
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Fig. 1. Videofluoroscopia con 10mL de textura néctar. Se observan residuos en va-
llécula y senos piriformes, penetraciones en laringe y pequeñas aspiraciones pos-
deglutorias.
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ridas de herniación amigdalar. Se ha observado una ten-
dencia al aumento de la frecuencia de Chiari tipo I y II
en mujeres, y se ha comenzado a hablar de un factor
genético en algunos subtipos de Chiari. En la actualidad,

se proponen varias teorías fisiopatogénicas respecto del
complejo Chiari tipo I-siringomielia, aunque las más
aceptadas refieren un factor mecánico (fosa posterior
excesivamente pequeña) y una alteración del desarrollo
embrionario1. En la mayoría de los casos de Chiari tipo
I los síntomas se presentan en la adolescencia y edad
adulta y son de inicio insidioso y curso progresivo; éstos
son consecuencia de la alteración sobre la dinámica del
líquido cefalorraquídeo (cefalea suboccipital, cervicalgia,
dolor en extremidades superiores, vértigo, acufenos, hi-
poacusia, diplopía, ptosis palpebral, fotopsias, etc.) y/o
de la compresión de la médula espinal o bulbo raquídeo
(debilidad y espasticidad, pérdida de sensibilidad en
miembros superiores e inferiores, etc.)1,2. El síntoma
más frecuente es la cefalea suboccipital, que suele ir
acompañada de cervicalgia y dolor en el brazo1,6. La dis-
fagia también se ha descrito en estos pacientes pero
nunca como único síntoma. Según la bibliografía revi-
sada, puede presentarse entre el 2.5 y 6% de los casos
de Chiari tipo I10. En la serie descrita por Milhorat y co-
laboradores7, que evaluaron 364 pacientes con Chiari
tipo I sintomáticos, el síntoma más común fue la cefa-
lea suboccipital (81%), mientras que las manifestacio-
nes clínicas de la alteración del tronco cerebral y pares
craneales bajos se corroboraron en el 52% de los suje-
tos. En el estudio de Pollack y colaboradores11, 15 de
46 pacientes con distintos grados de malformación de
Chiari presentaron disfagia orofaríngea, entre los cuales
6 tenían malformación tipo I y en la mayoría de los ca-
sos la clínica de disfagia iba precedida de cefalea sub-
occipital y cervicalgia. Saez y colaboradores12 evaluaron
60 pacientes con Chiari tipo I, 16 presentaban disfagia
y en 10 de ellos era el síntoma principal, pero nunca fue

Fig. 2. RM, corte sagital, muestra el descenso de las amígdalas
cerebelosas con angulación y compresión focal bulbar y foco de
mielopatía cervical C2-C3.

Tabla 1. Clasificación de la malformación de Chiari.

Tipo 0
Alteración de la hidrodinámica del líquido cefalorraquídeo (LCR) a nivel del foramen magnum.
Los pacientes tienen siringomielia con mínimos datos de herniación amigdalar o sin ellos.

Tipo 1
Herniación caudal de las amígdalas cerebelosas mayor de 5mm por debajo del foramen magnum.
Característicamente está asociado a hidrosiringomielia. No suele acompañarse de descenso del tronco del
encéfalo o del cuarto ventrículo ni de hidrocefalia.

Tipo 2

(Malformación de
Arnold-Chiari)

Herniación caudal a través del foramen magnum del vermis cerebeloso, tronco del encéfalo y cuarto
ventrículo. Se asocia con mielomeningocele e hidrocefalia, y de forma menos frecuente, con
hidrosiringomielia. Se pueden observar otros tipos de alteraciones intracraneales (hipoplasia del tentorio,
craniolacunia, anomalías del conducto de Silvio).

Tipo 3 Consiste en un encefalocele occipital con parte de las anomalías intracraneales asociadas al Chiari II.

Tipo 4 Aplasia o hipoplasia del cerebelo asociada con aplasia de la tienda del cerebelo.

Tomada de Malformaciones de la unión cráneo-cervical (Chiari tipo I y Siringomielia) [documento de consenso]1.



el único síntoma. Nuestro paciente, en un período de
5 meses presentó 2 episodios de neumonía aspirativa,
siendo finalmente diagnosticado de disfagia por malfor-
mación de Chiari tipo I. Esto concuerda con los 2 casos
reportados por Achiron y colaboradores6, 2 mujeres con
episodios de neumonía aspirativa de 5 y 3.5 años de
evolución que finalmente también fueron diagnosticadas
de malformación de Chiari tipo I mediante RM craneal.

El análisis del caso que se presenta sugiere que la
malformación de Chiari tipo I es la causa de la disfagia.
Se trata de una disfagia orofaríngea cuyo mecanismo fi-
siopatológico se encuentra definido principalmente por
alteraciones por compresión del tronco cerebral así como
por elongación de los pares craneales bajos debido al
desplazamiento caudal de la médula espinal7,11. La dis-
fagia orofaríngea puede causar desnutrición hasta en
1/3 de los pacientes que la padecen, como consecuen-
cia de alteraciones en el transporte del bolo, y ocasionar
alteraciones en la seguridad de la deglución hasta en 2/3
de los pacientes, con un elevado riesgo de neumonías
por aspiración13. En adultos con Chiari tipo I el avance
insidioso de la disfagia conlleva un importante retraso en
el diagnóstico, ya que por la ausencia de otros hallazgos
clínicos de alteración del tallo cerebral puede errónea-
mente atribuirse a anormalidades faringoesofágicas lo-
cales como esofagitis péptica, estenosis o hernia hiatal,
como ocurrió en nuestro paciente. La falta de recono-
cimiento de las características de la disfagia conduce a
la realización de procedimientos gastroenterológicos y
otorrinolaringológicos innecesarios, de manera que
cuando se diagnostica los pacientes ya presentan efec-
tos secundarios como desnutrición crónica y en algunos
casos neumonía por aspiración. Nuestro paciente aparte
de disfagia progresiva a líquidos y sólidos también refe-
ría cervicalgia, pero el dolor es un síntoma inespecífico
que conlleva a que los pacientes no sean diagnosticados
de forma temprana. El reconocimiento y diagnóstico
oportuno de la disfagia se puede lograr a través de la se-
miología adecuada de los síntomas junto a una explora-
ción física detallada, el MECV-V y los estudios de ima-
gen7. La videofluoroscopia es la técnica considerada
como patrón de oro para estudiar los mecanismos oro-
faríngeos de la disfagia7. La RM permite establecer el
diagnóstico causal1 y es la técnica de elección para el
diagnóstico de malformación de Chiari tipo I.

Una vez diagnosticada la malformación, el paciente
debe ser evaluado por neurocirugía7. Se consideran can-
didatos a cirugía los pacientes con Chiari tipo I con sín-
tomas concomitantes, independientemente del grado de

herniación de las amígdalas cerebelosas, con el objetivo
de frenar la progresión del deterioro neurológico a corto
y largo plazo. Su manejo es controvertido debido a las
numerosas opciones quirúrgicas, pero todas tienen en
común la descompresión del foramen magnum. La cra-
neotomía occipital con descompresión de la fosa poste-
rior combinada con una laminectomía de C1 más plastia
de duramadre es uno de los procedimientos más utiliza-
dos1. La mayoría de pacientes mejoran su calidad de
vida tras el tratamiento quirúrgico. Los síntomas que ex-
perimentan mayor mejoría son la cefalea y la cervicalgia
seguidos por los síntomas atribuibles a la compresión di-
recta del cerebelo o del tronco cerebral, entre ellos la
disfagia1. Nuestro paciente, a los 6 meses de la inter-
vención no había vuelto a consultar por clínica de disfa-
gia. Existe, sin embargo, un acuerdo generalizado de
que en aquellos pacientes que se someten al tra-
tamiento quirúrgico en fases avanzadas de la enferme-
dad y en los que predomina el síndrome siringomiélico,
la cirugía aporta poco a su mejoría funcional14. El obje-
tivo terapéutico fundamental en estos casos es detener
la progresión de la enfermedad, pero sin que en gene-
ral sea posible que desaparezcan los déficits neurológi-
cos ya instaurados. Es por ello que es muy importante
el diagnóstico precoz de los pacientes, para que el tra-
tamiento quirúrgico sea temprano y se realice antes de
que existan déficits neurológicos importantes irreversi-
bles. En la actualidad, no existe ningún fundamento
científico ni tiene ningún sentido, desde el punto de
vista clínico, demorar la cirugía y plantear una conducta
expectante en espera de un deterioro neurológico que
justifique la cirugía. Los pacientes, además del diagnós-
tico y tratamiento adecuados, suelen requerir planes de
cuidados individualizados, así como un seguimiento pro-
longado de la evolución de la enfermedad, siendo con-
veniente citarlos al menos una vez al año1.

El diagnóstico precoz de la alteración de la deglución
en estos pacientes es importante no sólo para el tra-
tamiento quirúrgico de la malformación, sino también
para iniciar una intervención por parte de nutrición y lo-
gopedia que garantice un buen estado nutricional y
evite complicaciones pulmonares. Nuestro paciente
acudió a urgencias por un cuadro de disnea y fiebre de
una semana de evolución pero también presentaba un
estado de desnutrición severa con un índice de masa
corporal (IMC) de 15.81, acompañado de unos niveles
de albúmina levemente disminuidos (33.3g/L), todo ello
indicativo de desnutrición calórica provocada por la pér-
dida prolongada de energía y nutrientes consecuencia
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de la disfagia. Fue valorado por nutrición, que pautó
una dieta dirigida a prevenir las complicaciones respira-
torias y mejorar su estado nutricional. Para evitar las
complicaciones respiratorias se tuvo en cuenta el resul-
tado del test de deglución Volumen-Viscosidad y el de
la videofluoroscopia, incluyéndose líquidos con espe-
sante a una textura miel administrados en volúmenes
pequeños (5 mL) y alimentos de textura puré homogé-
nea. Para mejorar el estado nutricional se añadió un su-
plemento nutricional enriquecido con carbohidratos, lí-
pidos y proteínas en forma de pudding 3 veces al día.
Se planteó la nutrición enteral mediante sonda naso-
gástrica o gastrostomía endoscópica percutánea, pero
esta no llegó a ser necesaria al no producirse más epi-
sodios de broncoaspiración y mejorar el estado nutricio-
nal con la dieta pautada. A las 3 semanas, el IMC de
nuestro paciente había aumentado hasta 17.52 (desnu-
trición leve). Según la literatura publicada, este abor-
daje es el más frecuentemente utilizado en este tipo de
pacientes, y la mejoría respiratoria y nutricional en
nuestro caso apoya su utilización. No llegó a realizar lo-
gopedia por el corto periodo de tiempo transcurrido
desde el diagnóstico de la malformación hasta la inter-
vención quirúrgica, pero el plan terapéutico llevado a
cabo por logopedia en estos casos debería englobar
praxias para el cierre glótico, la flexión cervical anterior
y la maniobra supraglótica para evitar penetraciones y
aspiraciones, y las maniobras de Masako y de Shaker9

para limpiar de residuos la faringe.

CONCLUSIÓN

La enseñanza que nos brinda este artículo es que,
ante la presencia de disfagia de origen incierto, el diag-
nóstico de malformación de Chiari u otra causa de afec-
tación de los pares craneales bajos debe tenerse siempre
en cuenta. En numerosos padecimientos neurológicos la
disfagia es únicamente una parte del contexto clínico,
pero también puede ser la característica principal, tal y
como ocurre en el presente caso. Es por ello que la ex-
ploración física debe ser dirigida, completa y específica
sobre las áreas topográficas que gobiernan la deglución,
siendo básica la RM para establecer el diagnóstico cau-
sal; sólo así se lograrán diagnósticos más tempranos y el
tratamiento oportuno y adecuado.
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