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Sindrome cuello-lengua: una causa
quizas no tan infrecuente de neuralgia
craneal. A propodsito de dos casos

E. Gomez-ONTANON

Introduccion

El sindrome cuello-lengua fue descrito originalmente en
1962 por Cyriax J'. Se trata de un trastorno poco fre-
cuente, caracterizado por la presencia de paroxismos
dolorosos, breves (segundos a pocos minutos), unilate-
rales, localizados en el territorio de inervacion sensitiva
del nervio lingual y de raiz cervical C2 (regidn occipital
y cervical alta), que caracteristicamente se desencade-
nan tras la rotacion del cuello generalmente hacia el lado
de aparicién de los sintomas. Estos episodios de dolor
pueden acompanarse de otras manifestaciones clinicas,
igualmente paroxisticas, entre las que cabe destacar las
alteraciones sensitivas hemilinguales ipsolaterales’. La
segunda edicion de la «Clasificacion Internacional de
Cefaleas» lo encuadra dentro de la parte Ill («Neuralgias
craneales, dolor facial central y primario, y otras cefa-
leas»), apartado 13 («Neuralgias craneales y causas cen-
trales de dolor facial»), asignandole el codigo 13.95.

Se presentan dos casos de sindrome cuello-lengua
con motivos de consulta bien diferentes y se revisa
la bibliografia relacionada con este peculiar sindrome.

Casos clinicos

Caso 1. Mujer de 44 anos de edad, alérgica a penicilina
y derivados, con cefalea episoddica de tipo tension, sin
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historia previa de traumatismos craneales y/o raqui-
medulares. Acudié a la consulta refiriendo que desde
hace unos cinco afnos presentaba, con una frecuencia
de 2-3 veces al mes, episodios de dolor punzante occi-
pito-cervical izquierdo, de breve duracion (alrededor de
30 segundos) y moderada intensidad (escala analdgica
verbal igual a 5/10), que se desencadenaban pocos
segundos después de girar el cuello hacia la izquierda.
El dolor se acompanaba de sensacion de calambre-
hormigueo en la mitad izquierda de la lengua. La ex-
ploracion fisica general y neuroldgica fue normal. Un
estudio por resonancia magnética (RM) cervical fue
normal. Dada la minima repercusion que el trastorno
tenia sobre su calidad de vida, la paciente rechazd
cualquier tipo de medida terapéutica.

Caso 2. Mujer de 18 anos de edad que acudié a la
consulta para control y seguimiento de su «epilepsia».
Aproximadamente dos anos antes habia sido diagnos-
ticada de «epilepsia refleja», siguiendo desde entonces
tratamiento con &cido valproico (Depakine®) a la dosis
de 1.000 mg/dia (niveles plasmaticos 65 mg/l). En la
anamnesis referia la aparicién de episodios recurren-
tes, de aproximadamente 10 segundos de duracion,
gue consistian en movimientos linguales involuntarios
y dificultad asociada para pronunciar claramente las
palabras, junto con parestesias localizadas en la hemi-
lengua izquierda y dolor opresivo occipital izquierdo
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de intensidad leve a moderada (escala analdgica ver-
bal igual a 4-6/10). Todos los episodios se desencade-
naban de forma estereotipada, pocos segundos des-
pués de girar la cabeza hacia el lado izquierdo. La
frecuencia era muy variable, siendo la media aproxi-
mada de uno cada dos o tres meses. La administra-
cion de acido valproico como tratamiento de su «epi-
lepsia refleja» no se siguié de mejoria o desaparicidn
de estos sintomas. La exploracion fisica general y
neuroldgica fue normal. Un EEG y una RM cervical
no mostraron alteraciones. Se suspendio el tratamien-
to con 4acido valproico, sin que ello afectara a la evo-
lucion de los sintomas. Dada la escasa frecuencia y
duracion de los episodios, la minima repercusion so-
bre su calidad de vida y actividades cotidianas, y la
negativa por parte de la paciente a seguir tratamien-
to continuado con farmacos u otro tipo de medidas,
se optod por la abstencion terapéutica.

Discusion

El sindrome cuello-lengua es un trastorno poco fre-
cuente inicialmente descrito por Cyriax J en 1962,
guien comunico el caso de una mujer de 45 afnos que
presentaba episodios de dolor cervical izquierdo de
corta duracién, acompafnados de un trastorno sensi-
tivo en forma de adormecimiento lingual localizado
en el mismo lado hacia el que su paciente giraba el
cuello™. En 1980, Lance JW y Anthony M describieron
cuatro pacientes que presentaban sintomas similares
a los descritos por Cyriax J, acuhdndose por primera
vez el término sindrome cuello-lengua?. Posteriormen-
te, diversos autores han comunicado pequenas series
y casos clinicos aislados de sindrome cuello-lengua
con informacion adicional sobre sus posibles etiolo-
gias*4, fisiopatologia*'®, otros sintomas asociados®"
o respuesta a diferentes terapéuticas fisicas y ortopé-
dicas*'%"7, farmacoldgicas'® y quirtrgicas”'®'"". Los
criterios diagndsticos mas recientes definen el sindro-
me cuello-lengua como una neuralgia craneal carac-
terizada por la presencia de paroxismos dolorosos de
inicio subito, localizados en el territorio de inervacion
sensitiva de la raiz cervical C2, regidn occipital y/o
cervical superior, a los que frecuentemente se asocian
trastornos sensitivos linguales en forma de dolor, pares-
tesias, disestesias o sensacion de adormecimiento. Los
ataques se precipitan inmediatamente después de gi-
rar la cabeza, la mayoria de las veces hacia el mismo
lado de presentacion de los sintomas?.

La frecuencia del sindrome cuello-lengua no esta cla-
ramente establecida. Se ha considerado que es un
trastorno poco frecuente'®, pero es posible que su
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verdadera frecuencia esté infraestimada y que mu-
chos casos paucisintomaticos se atribuyan errénea-
mente a enfermedad cervical o bien nunca acudan al
neurélogo, como prueba el hecho de que muchos
pacientes consultan por primera vez sus molestias
anos después de haber comenzado'®. Por otra parte,
las series mas amplias no aportan, en el mejor de los
casos, mas alla de siete pacientes, incluyendo el re-
cientemente publicado por Jiménez-Caballero PE™.
Desde un punto de vista clinico, los sintomas se pre-
sentan afectando por igual al lado derecho e izquier-
do. La edad de inicio se extiende desde la infancia
hasta la edad adulta, y es digno de destacar que en
casi la mitad de los casos el inicio de los sintomas fue
antes de los 20 anos. No parece haber diferencias en
cuanto al sexo'8, aunque en una serie reciente, cuatro
de los seis casos comunicados eran varones's.

Se han comunicado numerosas afecciones asociadas
a la aparicién de un sindrome cuello-lengua. Sin em-
bargo, en la mayoria de los casos no es posible esta-
blecer una etiologia especifica?. Entre las posibles
causas, se ha sugerido la presencia de trastornos
cervicales diversos como espondilitis anquilosante?®,
procesos degenerativos con espondilosis cervical afec-
tando a la articulacion atlas-axis®, masas proximas a
la odontoides®, artritis reumatoide con afectacion de la
articulacion atlas-axis’, malformaciones dseas en for-
ma de defectos del arco de C2-C38, asimilacion del
atlas al hueso occipital’® o estrechamiento del espacio
paraodontoideo'’, osteoartritis®, fractura del cdndilo
del occipital®, mielopatias inflamatorias' y osteomie-
litis tuberculosa'. En algunos casos se puede recoger
el antecedente de un traumatismo cervical previo al
inicio de los sintomas®. Evans RW y Lance JW comu-
nican un caso posiblemente relacionado con la pre-
sencia de un quiste aracnoideo cerebeloso posterior
no asociado a hidrocefalia ni a descenso de las amig-
dalas®. También se han notificado casos de presenta-
cion familiar, posiblemente relacionados con laxitud
ligamentosa’, sugiriéndose recientemente un patrén
de herencia autosomico dominante®.

Para entender la fisiopatologia del sindrome cuello-
lengua, es obligado hacer una breve mencioén a la
inervacion de la lengua y a cdmo se establece la ar-
ticulacion entre las vértebras atlas y axis. El nervio
facial contiene fibras sensoriales especiales que son
fibras aferentes encargadas de transmitir informacion
gustativa procedente de los dos tercios anteriores de
la lengua, paladar blando y paladar duro. Las células
que contienen los receptores gustativos no poseen
axones, de modo que la estimulacion de estos recep-
tores hace que la informacion se transmita a los ter-
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Figura 1. Fisiopatologia del sindrome cuello-lengua. Las fibras
que transportan impulsos aferentes propioceptivos proceden-
tes de la lengua (trazo discontinuo) viajan a través del nervio
lingual, pasan al nervio hipogloso (asa) y, finalmente, a las
raices cervicales C1, C2 y C3.

minales de las fibras sensoriales a través de media-
dores quimicos. Estas fibras sensoriales tienen su
origen en neuronas que asientan en los ganglios del
nervio facial y nervio glosofaringeo, incorporandose
con posterioridad al nervio glosofaringeo y a la cuer-
da del timpano. Por otra parte, las fibras sensitivas
aferentes, incluidas las fibras propioceptivas proce-
dentes de la lengua, se incorporarian al sistema ner-
vioso central a través de la raiz dorsal de C2 gracias
a conexiones que se establecerian entre los nervios
lingual e hipogloso y entre este ultimo y la raiz cer-
vical C2 (Fig. 1).

Para la mayoria de los autores, la causa mas probable
de la mayoria de los sintomas que pueden darse en el
sindrome cuello-lengua hay que buscarla en la irrita-
cidn de la raiz cervical C2%78, Existen pruebas de que
la raiz cervical C2 y su ganglio se sitian proximos a
las articulaciones laterales existentes entre las carillas
articulares inferiores del atlas y las apdfisis articula-
res superiores del axis, cuya capsula articular recibe
inervacion precisamente de los ramos anteriores de
la raiz cervical C2. Estas articulaciones laterales entre

el atlas y el axis pueden verse comprometidas por los
movimientos de giro del cuello, los cuales darian
lugar a subluxaciones transitorias que comprimen la
capsula articular, responsabilizdndose asi de la apari-
cion del dolor y de su localizacién en las regiones
occipital y cervical alta. Diversos procesos patoldgi-
cos que tienen su asiento en la region de las dos
primeras vértebras cervicales estarian de este modo
implicados en su etiologia?".

Los trastornos sensitivos de la lengua tendrian su
origen en la participacidon de estas fibras sensitivas
propioceptivas aferentes procedentes de la lengua,
cuyo origen esta en el nervio lingual y que, en virtud
de lo anteriormente sefalado, se unirian a las conte-
nidas en las raices dorsales de C2, a través del nervio
hipogloso?'22122, Otras manifestaciones clinicas como,
por ejemplo, los movimientos involuntarios de la len-
gua (pseudoatetosis lingual), se piensa que pueden
tener su causa en la existencia de un déficit de fibras
aferentes propioceptivas procedentes de la lengua?'.
Los sintomas correspondientes a la esfera orofarin-
gea se explicarian de igual modo por la existencia de
comunicaciones anatémicas entre el nervio hipogloso
y los troncos simpaticos, el nervio vago, la primera y
segunda raiz nerviosa cervical y los nervios lingua-
les'®. Finalmente, se ha discutido acerca de la posible
participacién del nervio trigémino en algunos de los
sintomas, aunque este ultimo aspecto no ha podido
ser evidenciado y resulta improbable’s,

En ocasiones, la anamnesis revela la existencia de un
traumatismo cervical previo al inicio de la sintomato-
logia. El sintoma mas frecuente y caracteristico es el
dolor. El dolor forma parte de todas las descripciones
clinicas de este sindrome desde los primeros casos
comunicados por Cyriax J' y Lance JW?, hasta las
mas recientes descripciones, incluyendo los criterios
diagndsticos de la IHS3. De modo caracteristico, se
precipita por los giros bruscos del cuello y no por
otras maniobras como palpacién o presion sobre la
regién occipital y/o cervical alta. Tiene una localiza-
cion unilateral y se distribuye por el area de inerva-
cion de la raiz cervical C2, occipital y regién cervical
alta, y del nervio lingual. Suele tener un caracter pun-
zante, otras veces opresivo, siendo caracteristica su
aparicion en forma de paroxismos que duran de se-
gundos a minutos. La intensidad es variable, entre
moderada a moderada-intensa. La frecuencia de los
ataques es también muy variable. En ocasiones, tras
la desaparicion del dolor, puede aparecer una sen-
saciéon de adormecimiento en la region cervical pos-
tero-lateral alta durante un corto periodo de tiempo
(3-5 minutos)'®%,
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Tabla 1. Criterios diagnoésticos de la International
Headache Society?

A Dolor que dura segundos o pocos minutos,
con/sin disestesias acompanantes, en el drea
de distribucion del nervio lingual y de la raiz
cervical C2 (occipital y/o cervical superior),
que cumple los criterios B 'y C

B El dolor tiene un inicio agudo

C El dolor generalmente se precipita por un
brusco movimiento de giro de la cabeza

Los sintomas que pueden acompanar al dolor occipi-
to-cervical son variados. Las manifestaciones lingua-
les siguen en frecuencia al dolor y suelen presentarse
de manera conjunta. Pueden consistir en dolor, pares-
tesias, disestesias y sensacion de adormecimiento en
el area de inervacion del nervio lingual. Los movi-
mientos involuntarios linguales (psedoatetosis lingual)
también son caracteristicos. Todos estos sintomas
afectan a la hemilengua ipsolateral al lugar donde
asienta el dolor occipito-cervical y, casi siempre, apun-
tan hacia el mismo lado donde el giro del cuello
precipita los sintomas, aunque se han descrito casos
de sintomas localizados en el lado derecho tras girar el
cuello hacia el lado izquierdo?'88, La duracion de los
sintomas linguales suele ser breve, de 1-10 segundos
a 1-2 minutos. Otros sintomas acompafantes menos
frecuentes son parestesias en la extremidad superior,
sensacion de atragantamiento, disartria, congestion
nasal, sialorrea, parestesias faciales, alucinaciones gus-
tativas o trastornos vegetativos, todos ellos asocia-
dos al dolor occipital y/o cervical alto desencadenado
tras girar el cuello. En la gran mayoria de los casos
comunicados, la exploracion neuroldgica es normal.

El diagndstico del sindrome cuello-lengua siempre es
clinico. El dolor de comienzo agudo y breve duracion,
localizado en la region de inervacién del nervio lin-
gual y de la raiz cervical C2 y desencadenado por los
giros bruscos del cuello, es el Unico sintoma impres-
cindible para establecer el diagndstico de sindrome
cuello-lengua segun los criterios diagndsticos recien-
tes de la IHS?, siendo facultativa la existencia o no de
otros sintomas acompanantes (Tabla 1). Las manio-
bras de provocacidn pocas veces son capaces de des-
encadenar la aparicion de sintomas y/o signos’®. Los
estudios complementarios de imagen pueden ser uti-
les a la hora de establecer una posible etiologia, pu-
diendo objetivar en el 65% de los casos presentes en
adultos alguno de los procesos causales senalados
con anterioridad, frecuentemente anomalias localiza-
das en la region cervical superior o en la articulacion
atlanto-axoidea®. En este sentido, las radiografias sim-
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ples de la columna cervical pueden poner de manifies-
to la existencia de signos de artrosis cervical, espon-
dilitis anquilosante u otras anomalias de la unién
atlas-axis. Los estudios de RM de columna cervical
pueden, asimismo, mostrar la presencia de masas u
otros procesos compresivos proximos a la apdfisis
odontoides y a las articulaciones occipito-atlanto-axoi-
dea. Sin embargo, la mayoria de los casos infantiles
no presentan anomalia alguna en la neuroimagen, ob-
servandose solo ocasionalmente variantes anatomicas
u otros trastornos?.

El diagndstico diferencial se establecera principalmen-
te con otras cefaleas y neuralgias craneales de breve
duracion que asientan en el area cervical alta y/o occi-
pital, como las punzadas cervicales («nuchal jabs»),
algunas cefaleas de causa cervical como, por ejem-
plo, las secundarias a alteraciones congénitas y ad-
quiridas del desarrollo de la unién craneocervical y
de la columna cervical superior, la cefalea cervicogé-
nica, la tendinitis retrofaringea o la cefalea atribuible
a distonia craneocervical. De todas ellas, la cefalea
cervicogénica es quizas la que mas a menudo plantea
dudas diagnodsticas'®. Se ha descrito una posible va-
riante de sindrome cuello-lengua en dos nifios con
episodios dolorosos de torticolis, disartria y atrofia
lingual, velocidad de sedimentacién globular acelera-
da, demostracién de un proceso inflamatorio proxi-
mo a la base del craneo y columna cervical superior
en la RM y respuesta al tratamiento con corticoides®.
Otros trastornos paroxisticos pueden dar lugar a con-
fusiones diagndsticas. Este fue el caso de la paciente
descrita en el caso dos del presente trabajo, errénea-
mente diagnosticada de «epilepsia refleja».

El estudio de la evolucién de los casos de comienzo
infantil que fueron diagnosticados en la edad adulta
sugiere que este trastorno sigue un curso crénico
benigno con tendencia a la estabilizacion'®'820, Sin
embargo, los pocos datos al respecto en las series
publicadas no permiten establecer conclusiones fir-
mes acerca del curso y pronostico de este sindrome.
Tampoco se han descrito complicaciones directamen-
te relacionadas con el trastorno.

En la mayoria de los casos, el tratamiento del sindro-
me cuello-lengua es sintomatico. El objetivo terapéu-
tico inicial es el alivio del dolor. Para ello, se han
ensayado diferentes modalidades terapéuticas que
han mostrado resultados variables. Las medidas con-
servadoras consisten en evitar traumas repetitivos’,
administraciéon de diversos farmacos como relajantes
musculares, corticoides sistémicos5, infiltraciones loca-
les de esteroides y anestésicos®, antiepilépticos como
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carbamazepina'’, antiinflamatorios no esteroideos'®'?
y amitriptilina’®. La paciente del caso dos, errénea-
mente diagnosticada de «epilepsia refleja», recibid
acido valproico sin mejoria alguna. También se han
probado medidas ortopédicas como la inmovilizacién
con collarines cervicales*''® y manipulaciones qui-
ropracticas de la columna cervical'’, con resultados
favorables. El tratamiento de rehabilitaciéon con ejer-
cicios de la columna cervical ha mostrado ser una
alternativa terapéutica eficaz en algunos casos'®. En-
tre los tratamientos agresivos, cabe senalar la fusion
de las dos primeras vértebras cervicales’ y la resec-
cion quirdrgica de ambas raices cervicales C2'° o de
las raices cervicales C2 y C3'". El tratamiento de los
casos secundarios ira dirigido a evitar la progresion
de las lesiones causantes de los sintomas o a eliminar
la causa subyacente, siempre que ello sea factible.
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