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Introducción

El síndrome cuello-lengua fue descrito originalmente en 
1962 por Cyriax J1. 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 inervación sensitiva 
del nervio lingual y de raíz cervical C2 (región occipital 
y cervical alta), que característicamente se desencade-
nan tras la rotación del cuello generalmente hacia el lado 
de aparición de los síntomas. Estos episodios de dolor 
pueden acompañarse de otras manifestaciones clínicas, 
igualmente paroxísticas, entre las que cabe destacar las 
alteraciones sensitivas hemilinguales ipsolaterales1,2. La 
segunda edición de la «Clasificación Internacional de 
Cefaleas» lo encuadra dentro de la parte III («Neuralgias 
craneales, dolor facial central y primario, y otras cefa-
leas»), apartado 13 («Neuralgias craneales y causas cen-
trales de dolor facial»), asignándole el código 13.93.

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

Casos clínicos

Caso 1. Mujer de 44 años de edad, alérgica a penicilina 
y derivados, con cefalea episódica de tipo tensión, sin 

historia previa de traumatismos craneales y/o raqui-
medulares. Acudió a la consulta refiriendo que desde 
hace unos cinco años presentaba, con una frecuencia 
de 2-3 veces al mes, episodios de dolor punzante occi-
pito-cervical izquierdo, de breve duración (alrededor de 
30 segundos) y moderada intensidad (escala analógica 
verbal igual a 5/10), que se desencadenaban pocos 
segundos después de girar el cuello hacia la izquierda. 
El dolor se acompañaba de sensación de calambre-
hormigueo en la mitad izquierda de la lengua. La ex-
ploración física general y neurológica fue normal. Un 
estudio por resonancia magnética (RM) cervical fue 
normal. Dada la mínima repercusión que el trastorno 
tenía sobre su calidad de vida, la paciente rechazó 
cualquier tipo de medida terapéutica.

Caso 2. Mujer de 18 años de edad que acudió a la 
consulta para control y seguimiento de su «epilepsia». 
Aproximadamente dos años antes había sido diagnos-
ticada de «epilepsia refleja», siguiendo desde entonces 
tratamiento con ácido valproico (Depakine®) a la dosis 
de 1.000 mg/día (niveles plasmáticos 65 mg/l). En la 
anamnesis refería la aparición de episodios recurren-
tes, de aproximadamente 10 segundos de duración, 
que consistían 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 analógica 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-
ción de ácido valproico como tratamiento de su «epi-
lepsia refleja» no se siguió de mejoría o desaparición 
de estos síntomas. La exploración física general y 
neurológica fue normal. Un EEG y una RM cervical 
no mostraron alteraciones. Se suspendió el tratamien-
to con ácido valproico, sin que ello afectara a la evo-
lución de los síntomas. Dada la escasa frecuencia y 
duración de los episodios, la mínima repercusión so-
bre su calidad de vida y actividades cotidianas, y la 
negativa por parte de la paciente a seguir tratamien-
to continuado con fármacos u otro tipo de medidas, 
se optó por la abstención terapéutica.

Discusión

El síndrome cuello-lengua es un trastorno poco fre-
cuente inicialmente descrito por Cyriax J en 1962, 
quien comunicó el caso de una mujer de 45 años que 
presentaba episodios de dolor cervical izquierdo de 
corta duración, acompañados de un trastorno sensi-
tivo en forma de adormecimiento lingual localizado 
en el mismo lado hacia el que su paciente giraba el 
cuello1. En 1980, Lance JW y Anthony M describieron 
cuatro pacientes que presentaban síntomas similares 
a los descritos por Cyriax J, acuñándose por primera 
vez el término síndrome cuello-lengua2. Posteriormen-
te, diversos autores han comunicado pequeñas series 
y casos clínicos aislados de síndrome cuello-lengua 
con información adicional sobre sus posibles etiolo-
gías4-14, fisiopatología4,15, otros síntomas asociados9,11 
o respuesta a diferentes terapéuticas físicas y ortopé-
dicas4,16,17, farmacológicas16 y quirúrgicas7,10,11. Los 
criterios diagnósticos más recientes definen el síndro-
me cuello-lengua como una neuralgia craneal carac-
terizada por la presencia de paroxismos dolorosos de 
inicio súbito, localizados en el territorio de inervación 
sensitiva de la raíz cervical C2, región occipital y/o 
cervical superior, a los que frecuentemente se asocian 
trastornos sensitivos linguales en forma de dolor, pares-
tesias, disestesias o sensación de adormecimiento. Los 
ataques se precipitan inmediatamente después de gi-
rar la cabeza, la mayoría de las veces hacia el mismo 
lado de presentación de los síntomas3.

La frecuencia del síndrome cuello-lengua no está cla-
ramente establecida. Se ha considerado que es un 
trastorno poco frecuente16, pero es posible que su 

verdadera frecuencia esté infraestimada y que mu-
chos casos paucisintomáticos se atribuyan errónea-
mente a enfermedad cervical o bien nunca acudan al 
neurólogo, como prueba el hecho de que muchos 
pacientes consultan por primera vez sus molestias 
años después de haber comenzado18. Por otra parte, 
las series más amplias no aportan, en el mejor de los 
casos, más allá de siete pacientes, incluyendo el re-
cientemente publicado por Jiménez-Caballero PE19. 
Desde un punto de vista clínico, los síntomas 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 síntomas fue 
antes de los 20 años. No parece haber diferencias en 
cuanto al sexo16, aunque en una serie reciente, cuatro 
de los seis casos comunicados eran varones18.

Se han comunicado numerosas afecciones asociadas 
a la aparición de un síndrome cuello-lengua. Sin em-
bargo, en la mayoría de los casos no es posible esta-
blecer una etiología específica2. Entre las posibles 
causas, se ha sugerido la presencia de trastornos 
cervicales diversos como espondilitis anquilosante4, 
procesos degenerativos con espondilosis cervical afec-
tando a la articulación atlas-axis4, masas próximas a 
la odontoides5, artritis reumatoide con afectación de la 
articulación atlas-axis7, malformaciones óseas en for-
ma de defectos del arco de C2-C38, asimilación del 
atlas al hueso occipital10 o estrechamiento del espacio 
paraodontoideo17, osteoartritis9, fractura del cóndilo 
del occipital9, mielopatías inflamatorias12 y osteomie-
litis tuberculosa13. En algunos casos se puede recoger 
el antecedente de un traumatismo cervical previo al 
inicio de los síntomas9. 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 amíg-
dalas6. También se han notificado casos de presenta-
ción familiar, posiblemente relacionados con laxitud 
ligamentosa7, sugiriéndose recientemente un patrón 
de herencia autosómico dominante20.

Para entender la fisiopatología del síndrome cuello-
lengua, es obligado hacer una breve mención a la 
inervación de la lengua y a cómo se establece la ar-
ticulación entre las vértebras atlas y axis. El nervio 
facial contiene fibras sensoriales especiales que son 
fibras aferentes encargadas de transmitir información 
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 estimulación de estos recep-
tores hace que la información se transmita a los ter-
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minales de las fibras sensoriales a través de media-
dores químicos. Estas fibras sensoriales tienen su 
origen en neuronas que asientan en los ganglios del 
nervio facial y nervio glosofaríngeo, incorporándose 
con posterioridad al nervio glosofaríngeo y a la cuer-
da del tímpano. Por otra parte, las fibras sensitivas 
aferentes, incluidas las fibras propioceptivas proce-
dentes de la lengua, se incorporarían al sistema ner-
vioso central a través de la raíz dorsal de C2 gracias 
a conexiones que se establecerían entre los nervios 
lingual e hipogloso y entre este último y la raíz cer-
vical C2 (Fig. 1). 

Para la mayoría de los autores, la causa más probable 
de la mayoría de los síntomas que pueden darse en el 
síndrome cuello-lengua hay que buscarla en la irrita-
ción de la raíz cervical C22,16. Existen pruebas de que 
la raíz cervical C2 y su ganglio se sitúan próximos a 
las articulaciones laterales existentes entre las carillas 
articulares inferiores del atlas y las apófisis articula-
res superiores del axis, cuya cápsula articular recibe 
inervación precisamente de los ramos anteriores de 
la raíz cervical C2. Estas articulaciones laterales entre 

el atlas y el axis pueden verse comprometidas por los 
movimientos de giro del cuello, los cuales darían 
lugar a subluxaciones transitorias que comprimen la 
cápsula articular, responsabilizándose así de la apari-
ción del dolor y de su localización en las regiones 
occipital y cervical alta. Diversos procesos patológi-
cos que tienen su asiento en la región de las dos 
primeras vértebras cervicales estarían de este modo 
implicados en su etiología21. 

Los trastornos sensitivos de la lengua tendrían su 
origen en la participación de estas fibras sensitivas 
propioceptivas aferentes procedentes de la lengua, 
cuyo origen está en el nervio lingual y que, en virtud 
de lo anteriormente señalado, se unirían a las conte-
nidas en las raíces dorsales de C2, a través del nervio 
hipogloso2,12,21,22. Otras manifestaciones clínicas 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 lengua21. 
Los síntomas correspondientes a la esfera orofarín-
gea se explicarían de igual modo por la existencia de 
comunicaciones anatómicas entre el nervio hipogloso 
y los troncos simpáticos, el nervio vago, la primera y 
segunda raíz nerviosa cervical y los nervios lingua-
les16. Finalmente, se ha discutido acerca de la posible 
participación del nervio trigémino en algunos de los 
síntomas, aunque este último aspecto no ha podido 
ser evidenciado y resulta improbable16. 

En ocasiones, la anamnesis revela la existencia de un 
traumatismo cervical previo al inicio de la sintomato-
logía. El síntoma más frecuente y característico es el 
dolor. El dolor forma parte de todas las descripciones 
clínicas de este síndrome desde los primeros casos 
comunicados por Cyriax J1 y Lance JW2, hasta las 
más recientes descripciones, incluyendo los criterios 
diagnósticos de la IHS3. De modo característico, se 
precipita por los giros bruscos del cuello y no por 
otras maniobras como palpación o presión sobre la 
región occipital y/o cervical alta. Tiene una localiza-
ción unilateral y se distribuye por el área de inerva-
ción de la raíz cervical C2, occipital y región cervical 
alta, y del nervio lingual. Suele tener un carácter pun-
zante, otras veces opresivo, siendo característica su 
aparición 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 desaparición del dolor, puede aparecer una sen-
sación de adormecimiento en la región cervical pos-
tero-lateral alta durante un corto período de tiempo 
(3-5 minutos)18,23.

Figura 1. Fisiopatología del síndrome 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 
raíces cervicales C1, C2 y C3.
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Los síntomas que pueden acompañar 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 sensación de adormecimiento en 
el área de inervación del nervio lingual. Los movi-
mientos involuntarios linguales (psedoatetosis lingual) 
también son característicos. Todos estos síntomas 
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 síntomas, aunque se han descrito casos 
de síntomas localizados en el lado derecho tras girar el 
cuello hacia el lado izquierdo2,16,18. La duración de los 
síntomas linguales suele ser breve, de 1-10 segundos 
a 1-2 minutos. Otros síntomas acompañantes menos 
frecuentes son parestesias en la extremidad superior, 
sensación de atragantamiento, disartria, congestión 
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 mayoría de los casos 
comunicados, la exploración neurológica es normal.

El diagnóstico del síndrome cuello-lengua siempre es 
clínico. El dolor de comienzo agudo y breve duración, 
localizado en la región de inervación del nervio lin-
gual y de la raíz cervical C2 y desencadenado por los 
giros bruscos del cuello, es el único síntoma impres-
cindible para establecer el diagnóstico de síndrome 
cuello-lengua según los criterios diagnósticos recien-
tes de la IHS3, siendo facultativa la existencia o no de 
otros síntomas acompañantes (Tabla 1). Las manio-
bras de provocación pocas veces son capaces de des-
encadenar la aparición de síntomas y/o signos16. Los 
estudios complementarios de imagen pueden ser úti-
les a la hora de establecer una posible etiología, pu-
diendo objetivar en el 65% de los casos presentes en 
adultos alguno de los procesos causales señalados 
con anterioridad, frecuentemente anomalías localiza-
das en la región cervical superior o en la articulación 
atlanto-axoidea20. En este sentido, las radiografías sim-

ples de la columna cervical pueden poner de manifies-
to la existencia de signos de artrosis cervical, espon-
dilitis anquilosante u otras anomalías de la unión 
atlas-axis. Los estudios de RM de columna cervical 
pueden, asimismo, mostrar la presencia de masas u 
otros procesos compresivos próximos a la apófisis 
odontoides y a las articulaciones occipito-atlanto-axoi-
dea. Sin embargo, la mayoría de los casos infantiles 
no presentan anomalía alguna en la neuroimagen, ob-
servándose sólo ocasionalmente variantes anatómicas 
u otros trastornos20.

El diagnóstico diferencial se establecerá principalmen-
te con otras cefaleas y neuralgias craneales de breve 
duración que asientan en el área 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 unión craneocervical y 
de la columna cervical superior, la cefalea cervicogé-
nica, la tendinitis retrofaríngea o la cefalea atribuible 
a distonía craneocervical. De todas ellas, la cefalea 
cervicogénica es quizás la que más a menudo plantea 
dudas diagnósticas18. Se ha descrito una posible va-
riante de síndrome cuello-lengua en dos niños con 
episodios dolorosos de tortícolis, disartria y atrofia 
lingual, velocidad de sedimentación globular acelera-
da, demostración de un proceso inflamatorio próxi-
mo a la base del cráneo y columna cervical superior 
en la RM y respuesta al tratamiento con corticoides5. 
Otros trastornos paroxísticos pueden dar lugar a con-
fusiones diagnósticas. Éste fue el caso de la paciente 
descrita en el caso dos del presente trabajo, errónea-
mente diagnosticada de «epilepsia refleja».

El estudio de la evolución de los casos de comienzo 
infantil que fueron diagnosticados en la edad adulta 
sugiere que este trastorno sigue un curso crónico 
benigno con tendencia a la estabilización16,18-20. Sin 
embargo, los pocos datos al respecto en las series 
publicadas no permiten establecer conclusiones fir-
mes acerca del curso y pronóstico de este síndrome. 
Tampoco se han descrito complicaciones directamen-
te relacionadas con el trastorno.

En la mayoría de los casos, el tratamiento del síndro-
me cuello-lengua es sintomático. 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 repetitivos16, 
administración de diversos fármacos como relajantes 
musculares, corticoides sistémicos5, infiltraciones loca-
les de esteroides y anestésicos9, antiepilépticos como 

Tabla 1. Criterios diagnósticos de la International 
Headache Society3

A Dolor que dura segundos o pocos minutos, 
con/sin disestesias acompañantes, en el área 
de distribución del nervio lingual y de la raíz 
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
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carbamazepina11, antiinflamatorios no esteroideos16,19 
y amitriptilina16. La paciente del caso dos, errónea-
mente diagnosticada de «epilepsia refleja», recibió 
ácido valproico sin mejoría alguna. También se han 
probado medidas ortopédicas como la inmovilización 
con collarines cervicales4,11,16 y manipulaciones qui-
roprácticas de la columna cervical17, con resultados 
favorables. El tratamiento de rehabilitación con ejer-
cicios de la columna cervical ha mostrado ser una 
alternativa terapéutica eficaz en algunos casos19. En-
tre los tratamientos agresivos, cabe señalar la fusión 
de las dos primeras vértebras cervicales7 y la resec-
ción quirúrgica de ambas raíces cervicales C210 o de 
las raíces cervicales C2 y C311. El tratamiento de los 
casos secundarios irá dirigido a evitar la progresión 
de las lesiones causantes de los síntomas o a eliminar 
la causa subyacente, siempre que ello sea factible. 
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