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Titulo: Generalidades de la disfagia neuroldgica. Caracteristicas en SCA2.

Resumen: El trabajo parte de una revisién bibliografica con el objetivo de revisitar la SCA2 como una enfermedad neurodegenerativa muy
severa que esta causada por la expansion del trinucleétido CAG, en el primer exdn del gen ATXN2 lo que produce un aumento del tracto
poliglutaminico en la proteina citoplasmética ataxina 2. Este polipéptido de expresién ubicua, juega un rol muy importante en la regulacion de
la transcripcion y traduccién de los ARNm. En estado mutacional, la ataxina 2 pierde su funcién fisioldgica y adquiere propie dades toxicas que
justifican la extensa muerte neuronal observada en la capa de neuronas de Purkinje del cerebelo, el puente y la sustancia negra. El fenotipo
clinico de la SCA2 es variable y esta estrechamente asociado al genotipo. En tal sentido, el tamafio de la expansion trinucleotidica explica
hasta el 80% de la variabilidad observada en la edad de inicio de la enfermedad. Todos los pacientes muestran un sindrome cerebeloso
progresivo, unido a trastornos oculomotores severos, neuropatia periférica, disfuncién cognitiva y trastornos del suefio, entre otras cuestiones
clinicas y epidemioldgicas del tema.

Palabras clave: SCA2, enfermedad neurodegenerativa, disfagia neuroldgica.

Title: Generalities of the neurological dysphagia. Characteristics in SCA2.

Abstract: The work splits of a bibliographic revision for the sake of review the SCA2 like a disease very neurodegenerative severe that AGC, in
the first exon of the gene is caused for the trinucledtido's expansion ATXN2 that produces an increase of the tract poliglutaminico in the
cytoplasmic protein ataxina 2. This polypeptide of ubiquitous expression, you play a very important role in the regulation of the transcription and
the ARNm's translation. In status mutational, the ataxina his physiological show loses 2 and acquire toxic properties that they justify the
extensive death neuronal observed in Purkinje's cape of nerve cells of the cerebellum, the bridge and the black substance. The clinical
phenotype of the SCA2 is variable and it is narrowly associated to the genotype. In such sense, the size of the expansion trinucleotidica
explains to 80 % of the variability observed in the age of start of the disease. All patients show a syndrome progressive cerebeloso, united to
upsets severe oculomotores, peripheral neuropathy, cognitive dysfunction and upsets of the dream, between another clinical and epidemiologic
issue of the theme.

Key words: SCA2, disease neurodegenerative, neurological dysphagia.

Titulo: Generalidades da disfagia neuroldgica. Caracteristicas em SCA2.

Resumo: O trabalho parte de uma reviséo bibliografica com o objetivo de revisitar A SCA2 como uma enfermidade neurodegenerativa muito
severo que esta causada pela expansao do trinucledtido CAG, no primeiro muito ex do gen ATXN2 o que produz um aumento do espago
poliglutaminico na proteina citoplasmética ataxina 2. Este polipéptido de expressdo ubicua, joga um rol muito importante na regulagéo da
transcricdo e tradugdo dos ARNm. Em estado mutacional, a ataxina 2 perde sua funcgéo fisioldgica e adquire propriedades tdxicas que
justificam a extensa morte neuronal observada na capa de neurénios do Purkinje do cerebelo, a ponte e a substancia negra. O fendtipo clinico
da SCA2 é variavel e esta estreitamente associado ao gendtipo. Em tal sentido, o tamanho da expanséo trinucleotidica explica até o 80% da
variabilidade observada na idade de inicio da enfermidade. Todos os pacientes mostram uma sindrome cerebeloso progressivo, unido a
transtornos oculomotores severos, neuropatia periférica, disfungdo cognitiva e transtornos do sonho, entre outras questdes clinicas e
epidemioldgicas do tema.

Palavras claves: SCA2, enfermidade neurodegenerativa, disfagia neuroldgica.
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Generalidades de la disfagia neurologica. Caracteristicas en SCAZ2.

La SCA2 es una enfermedad neurodegenerativa muy severa que estd causada por la
expansion del trinucledtido CAG, en el primer exdn del gen ATXN2 lo que produce un
aumento del tracto poliglutaminico en la proteina citoplasmatica ataxina 2. Este
polipéptido de expresién ubicua, juega un rol muy importante en la regulacién de la
transcripcion y traduccion de los ARNm. En estado mutacional, la ataxina 2 pierde su
funcion fisiolégica y adquiere propiedades téxicas que justifican la extensa muerte
neuronal observada en la capa de neuronas de Purkinje del cerebelo, el puente y la

sustancia negra, entre otras.’

El fenotipo clinico de la SCA2 es variable y esta estrechamente asociado al genotipo. En
tal sentido, el tamafio de la expansion trinucleotidica explica hasta el 80% de la
variabilidad observada en la edad de inicio de la enfermedad. Todos los pacientes
muestran un sindrome cerebeloso progresivo, unido a trastornos oculomotores severos,

neuropatia periférica, disfuncion cognitiva y trastornos del suefio.

Una de las manifestaciones fenotipicas mas importantes de la SCA2 y menos estudiada
es la disfagia,*” la que tiene implicaciones tanto en el estado nutricional por la dificultad
de deglutir los alimentos, psicolégico por el miedo a comer por los episodios de

atragantamientos y ademas por ser esto una de las causas de muerte en estos pacientes.

Roma IV define la disfagia funcional como sensacion de dificultad de paso o de detencidn
del bolo alimenticio, solido o liquido, en el eséfago, sin que exista ninguna alteracion
estructural, ausencia de reflujo gastro-esofagico, esofagitis eosinofilica o un trastorno
motor considerado mayor (acalasia, EED, obstruccion de la unidon gastro-esofégica,

Jackhammer esophagus o ausencia de peristalsis).

El término disfagia se deriva del griego phagein (deglutir), haciendo referencia a cualquier
anomalia en el proceso de la deglucién, durante el transporte del bolo alimenticio desde la
cavidad oral hasta el estémago y que afecta cualquiera de las fases de la degluciéon.® la
misma puede tener un origen organico, cuando se relaciona con aspectos estructurales de
causa congénita o por tumores, en cuyo caso se produce por estenosis de la luz esofagica
(intraluminal, intramural o debida a compresion extrinseca) o funcional, cuando altera la
sinergia del proceso de deglucion dada por alteracion de la peristalsis esofagica o
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incoordinacion de la relajacion del esfinter esofagico superior, o ambas "®°

; puede
acompafarse de dificultad en la masticacion o preparacion del bolo, babeo excesivo,
atragantamiento o regurgitacion, sensacién de obstruccidén del alimento en cualquier nivel

del tracto digestivo superior y deglucién dolorosa.

Anatomia y fisiologia de la deglucion.
El acto de deglutir implica la coordinacién de una secuencia de activacion e inhibicion de
30 pares de musculos en la boca, faringe, laringe y esofago.

Las estructuras anatomicas la constituyen la cavidad oral, faringe, laringe y esé6fago son las

areas anatémicas que participan en la deglucion.

Inervacion motora:

= Musculatura labial. Nervio facial (VII par craneal).

» Musculatura masticatoria. Ramas del nervio trigémino (V par craneal).

= Musculatura palatal. Fibras motoras del nervio vago(X par craneal) a través del
plexo faringeo.

= Lengua. Xll par craneal (Nervio hipogloso) conducen las fibras motoras que inervan
la musculatura intrinseca y extrinseca de la lengua, excepto el musculo palatogloso,
gue esta inervado por una rama del plexo faringeo procedente del nervio vago(X)

par craneal.

Inervacion sensitiva:

= En los 2/3 anteriores de la lengua y cavidad bucal la sensibilidad general depende
del nervio lingual, rama del nervio trigémino (V par craneal); y el gusto del nervio
facial (VII par craneal).

= En el 1/3 posterior de la lengua y cavidad bucal, la sensibilidad general y el gusto
dependen del glosofaringeo (IX par craneal).

= La secrecion de saliva se controla por el nucleo salivatorio del tronco encefalico a
través del sistema parasimpatico.

Faringe:

La faringe se dirige desde la base del craneo en direccién caudal hasta unirse con el

es6fago. Se divide en tres partes: nasofaringe (posterior a la cavidad nasal y por encima
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del paladar blando), orofaringe (posterior a la cavidad oral) e hipofaringe que es la porcion
inferior, conecta con el eséfago a través del musculo cricofaringeo. La pared posterolateral
de la faringe esta formada por los musculos constrictores superior, medio e inferior. Las
fibras de estos musculos nacen en las estructuras 6seas y el tejido blando que forma la
pared anterior de la faringe (apdfisis pterigoide del esfenoides, paladar blando, base de la
lengua, mandibula, hueso hioides y cartilagos tiroideos y cricoides) para desplazarse en

sentido posterior e insertarse en el rafe medio.

Las fibras inferiores del musculo constrictor superior de la faringe se insertan en la base de
la lengua formando el musculo gloso faringeo. Este musculo es responsable de la
retraccion de la base de la lengua con simultdneo desplazamiento anterior de la pared
posterior de la faringe a nivel de la base de la lengua.

Las fibras del musculo constrictor inferior de la faringe se insertan en los bordes laterales
del cartilago tiroideo, formando a cada lado un espacio entre estas fibras y el cartilago que
se denominan senos piriformes. Estos espacios terminan a nivel inferior en el musculo
cricofaringeo, que es la estructura mas inferior de la faringe. EI masculo cricofaringeo se
inserta en la superficie posterolateral de la lamina cricoides. Para algunos autores este

musculo es parte del musculo constrictor inferior de la faringe.

En reposo las fibras del musculo cricofaringeo presentan cierto grado de contraccion
tonica para prevenir la entrada de aire en el es6fago durante la respiracion. EI misculo
cricofaringeo y la lamina del cartilago cricoides forman conjuntamente el esfinter esofagico

superior.

El esfinter esofagico superior.

Se define como una zona de presion elevada de unos 2 a 4 centimetros de longitud capaz
de soportar presiones de hasta 11 cm de agua en el eséfago. Previene el paso de
contenido esofagico a la faringe. Tiene su mayor presion durante la inspiracion. El
aumento de presion durante la inspiracion asegura que no entre aire en el esofago. En el
momento apropiado de la deglucion (coincidiendo con la contraccion faringea) el esfinter

se abre para permitir el paso del bolo al eséfago.
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Inervacion.
La musculatura estriada esta inervada por los pares craneales glosofaringeo (1X) y vago

(X) a través del plexo faringeo.

Laringe.

La laringe se halla situada anterior a la hipofaringe en el extremo superior de la trdquea
suspendida por los masculos que se insertan en el cartilago hioides. Sirve de véalvula para
impedir la entrada de alimento en la via aérea durante la deglucién. Los componentes
osteocartilaginosos de la laringe son: el hueso hioides, la epiglotis, el cartilago tiroides, el
cartilago cricoides y los cartilagos aritenoides.

La estructura mas proximal de la laringe es la epiglotis que esta unida en su base al
hioides mediante el ligamento hioepiglético y al cartilago tiroides mediante el ligamento
tiroepiglético. El espacio formado entre la base de la lengua y la epiglotis se denomina
vallécula, ésta junto con los senos piriformes se les conoce como recesos faringeos en los
cuales el alimento puede caer o quedar retenido antes o después de que se estimule el
reflejo faringeo. La apertura hacia la laringe se denomina vestibulo laringeo y esta
delimitado por la epiglotis, pliegues aritenoepigloticos, cartilagos aritenoideos y cara

superior de las cuerdas vocales falsas.

Los pliegues aritenoepigloticos estan formados por el musculo aritenoepiglético, la
membrana cuadrangular y los cartilagos cuneiformes. Estos pliegues estan unidos al
margen lateral de la epiglotis y siguen una direccion lateral, posterior e inferior hasta
rodear los cartilagos aritenoideos. Los pliegues aritenoepligloticos forma las paredes

laterales del vestibulo laringeo.

Los dos cartilagos aritenoides se articulan con la porcion posterosuperior del cartilago
cricoides. La accidn muscular sobre estos cartilagos aritenoides controla el movimiento de
las cuerdas vocales verdaderas. El musculo cricoaritenoideo posterior (que va desde la
cara posterior de la lamina cricoides hasta el proceso muscular del aritenoides), abre o
abduce los aritenoides y con ello las cuerdas vocales verdaderas para respirar. El misculo
cricoaritenoideo lateral (que va desde el borde superior del cartilago cricoides hasta la

zona lateral de la apdfisis muscular del aritenoides) y los musculos interaritenoideos
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(insertados entre los cartilagos aritenoideos) aducen o cierran los aritenoides y por tanto

cierran las cuerdas vocales verdaderas.

Los aritenoides durante la deglucion ademas basculan hacia delante, por accion del
musculo tiroaritenoideo, este movimiento anterior ayuda al cierre de la glotis. Los
pliegues aritenoepigléticos terminan, a nivel inferior, en las cuerdas vocales falsas. Estas
estan situadas encima y paralelas a las cuerdas vocales verdaderas. Las cuerdas vocales
falsas, forman capas de tejido blando que se proyectan desde los laterales de la laringe
hacia la zona anterior y posterior. El espacio que se forma a cada lado entre las cuerdas

vocales verdaderas y falsas se denomina ventriculo laringeo.

Las cuerdas vocales verdaderas.

Estas forman el margen inferior del ventriculo laringeo, estan constituidas por los musculos
vocales y tiroaritenoideo, que se insertan anteriormente con el cartilago tiroides y a nivel
posterior con el aritenoides. Cuando se cierran se proyectan hacia la via aérea y asi se
aseguran un cierre efectivo de la laringe. Son el ultimo nivel de proteccion de la via aérea

antes de entrar en la traquea.

La epiglotis y los pliegues aritenoepigloticos, los aritenoides, la base de la epiglotis y las
cuerdas vocales verdaderas forman tres niveles de esfinter en la laringe capaz de cerrarla
por completo y aislarla de la faringe, previniendo asi la penetracion de alimento o
liquidos durante la deglucion. Con independencia de esta funcion, las cuerdas vocales

tienen la importante mision de la fonacion.

La laringe y la traguea estan suspendidas en el cuello entre el hueso hioides a
nivel proximal y el manubrio del esterndén a nivel distal. Existen varios musculos que
contribuyen a esta suspension que junto a la elasticidad de la traquea permiten a la
laringe movimientos de elevacion, anteversion y descenso segun la actividad. El
hueso hioides sirve de apoyo a la lengua, por tanto hay una estrecha relacion anatémica
entre el suelo de la boca, la lengua, el hueso hioides y la laringe. Cuando cualquiera de

estas estructuras se mueve, arrastra y también mueve a las otras estructuras.
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Inervacién motora.
Todos los muasculos laringeos estan inervados por el nervio recurrente laringeo (rama del
X par craneal), excepto el masculo cricotiroideo que esta inervado por la rama externa del

nervio laringeo superior (rama del X par craneal).

Inervacién sensitiva.

Pares craneales glosofaringeo (I1X) y vago (X).

Eséfago.

El es6fago es un tubo muscular habitualmente colapsado de unos 23 a 25 cm. de longitud
gue recorre el cuello y el torax, y tras atravesar el diafragma por el hiato esofagico termina
en el estomago. Tiene un esfinter en cada extremo, el EES en el extremo proximal y el
Esfinter Esofagico Inferior (EEI) en el extremo distal, el cual tiene como funcidn evitar el
paso de alimentos y secreciones acidas desde el estomago al esofago. Esta
compuesto por dos capas musculares, la interna que es circular y la externa que es
longitudinal. Cada una de estas capas, esta constituida por musculatura estriada en el 1/3
proximal, una combinacion de musculatura estriada y lisa en el 1/3 medio y musculatura

lisa en el 1/3 distal.*

Inervacion.

= La musculatura estriada esta inervada por los pares craneales glosofaringeo (1X) y
vago (X).
= La musculatura lisa esta inervada por fibras preganglionares que es originan en el

nacleo motor del nervio vago (X).

Fisiologia de la deglucién.
Clasicamente esta fisiologia de la deglucion se divide en cuatro fases:
1) Fase oral preparatoria, en la que los alimentos son manipulados en la boca,
masticandose si es preciso, para conseguir la consistencia adecuada para la

deglucion.
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2) Fase oral de la deglucion, en la que la lengua propulsa el bolo hacia la parte
posterior hasta que se dispara la deglucion faringea.

3) Fase faringea, cuando se dispara la deglucién faringea y el bolo se desplaza a
través de la faringe.

4) Fase esofdgica, en la que la peristalsis esofagica conduce el bolo desde el es6fago

cervical al toracico y al interior del estdbmago.

1. Fase oral preparatoria.

La fase oral preparatoria de la deglucién incluye la masticacién del bolo, salivacién,
y division del alimento para transportarlo a través de la faringe y la laringe. Es totalmente
voluntaria y puede ser interrumpida en cualquier momento. Permite continuar con una

respiracion normal dado que la via aérea esta abierta.

Durante la preparacion del bolo, la musculatura facial permite mantener el bolo sobre la
lengua y entre los dientes para la masticacion. Especificamente el musculo orbicular de los
labios, mantiene la competencia oral y puede considerarse el primer esfinter del sistema
deglutorio. La mayor parte del movimiento del bolo se efectia por los muasculos de la
lengua. Junto con el musculo geniogloso, los musculos intrinsecos de la lengua actdan
primariamente alterando la forma y el tono de la lengua mientras que el resto de musculos
mantienen la posicion de la lengua en relacion a otras estructuras de la cavidad oral y
faringea. Durante esta fase, la parte posterior de la lengua se eleva contra el paladar
blando, el cual empuja hacia abajo para evitar que el bolo caiga prematuramente dentro de

la faringe. El paladar es el segundo esfinter dentro del sistema deglutorio.

Asi, la contraccién de los musculos palatoglosos aproxima el paladar y la parte posterior
de la lengua, cerrando de forma efectiva la parte posterior de la cavidad oral. A su vez, la
transferencia correcta del bolo alimenticio de la cavidad oral al eséfago requiere del
proceso de salivacion, puesto que la saliva lubrica y diluye el bolo a la consistencia
adecuada para su deglucién. A demas, contiene enzimas para iniciar la digestion de los
almidones y ejerce una accidon bacteriostatica contra bacterias patégenas
normalmente presentes en la cavidad oral. La secrecién normal de saliva oscila entre 1y

1.5 litros al dia.®
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Fase oral.

La fase oral de la deglucion se inicia cuando la lengua empieza el movimiento posterior del
bolo, con un movimiento que propulsa el bolo dentro de la cavidad oral.* ® Durante esta
fase el bolo se propulsa de la cavidad oral a la faringea. Inicialmente, la parte superior de
la lengua se sitla sobre la superficie alveolar superior por detras de los incisivos centrales.
A continuacion, se inicia la apertura voluntaria de la faringe con la elevacién del paladar
blando y la depresion de la parte posterior de la lengua que se coloca a modo de rampa,
produciendo una expansion de la parte posterior de la cavidad oral para permitir que el
bolo se desplace a la faringe. Seguidamente, la mitad anterior de la lengua presiona
contra la parte anterior del paladar duro, moviendo el bolo hacia atras sobre el
dorso de la lengua. La contraccion de los musculos orbicular y buccinador previene que

el bolo escape fuera de la boca.’

La elevacion del paladar blando permite el paso del bolo a través de los pilares faringeos.
Una vez el paladar blando estd completamente elevado, se produce el contacto de las
paredes faringeas adyacentes en un mecanismo de valvula que actua evitando la
penetracion del bolo dentro de la nasofaringe. A continuacion el hueso hioides se eleva
moderadamente en preparacion de la fase faringea de la deglucion (por la contraccion del

muasculo milohioideo).’

En resumen, una fase oral normal requiere un correcto funcionamiento de la musculatura
labial para asegurar un buen sello y evitar la salida del alimento, un movimiento lingual
intacto para propulsar el bolo en sentido posterior, la musculatura facial preservada para
asegurar que el alimento no se quede en el vestibulo de la cavidad oral, el correcto
funcionamiento de la musculatura palatina y la capacidad de respirar adecuadamente por

la nariz.*®

Fase faringea.

Cuando la “cabeza del bolo” pasa por cualquier punto situado entre los pilares anteriores y
la zona donde la base de la lengua cruza el borde inferior de la mandibula ha finalizado el
estadio oral de la deglucion y se estimula la deglucion faringea. En esta fase se produce el
paso del alimento a través de la faringe hasta el esofago. Esta es involuntaria, de manera

gue una vez iniciada es irreversible. Cuando se inicia la fase faringea, la lengua esta
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retraida y presionando sobre el paladar duro, la masticacion cesay la respiracion es
inhibida.*®
Como resultado del estimulo del reflejo deglutorio faringeo se producen el siguiente

conjunto de actividades fisiol6gicas:®*°

= Elevacién y retraccién del velo del paladar con cierre completo de la véalvula
velofaringea para prevenir la entrada en la cavidad nasal.

= Elevacién y movimiento anterior del hioides y laringe.

= Cierre de la laringe a nivel de los tres esfinteres: Cuerdas vocales verdaderas,
cuerdas vocales falsas y la epiglotis, para evitar el paso a la via aérea.

= Apertura del esfinter cricofaringeo para permitir el paso del bolo desde la faringe al
esofago.

= La base de la lengua forma una “rampa” que permite colocar el bolo en la faringe,
seguido de una retraccion de la base de lengua para contactar con la pared
faringea posterior.

= Contraccion progresiva de proximal a distal de los musculos constrictores de la
faringe. Al inicio de la fase faringea, la lengua conduce el bolo hacia la orofaringe.
Los musculos mandibulares (pterigoideo medial y lateral, masetero y temporales),
contribuyen a la estabilizacion de la base de la lengua durante los movimientos de
la parte anterior de la lengua y la mandibula se mantiene cerrada durante la

deglucion.

A medida que el bolo se propulsa hacia atras por el movimiento de la lengua (que actua a
modo de piston), la faringe en su conjunto se eleva y se contrae para crear una onda
peristaltica descendente. La elevacion de la faringe se produce cuando los muasculos
palatofaringeos se contraen. Las paredes de la camara faringea se colapsan a

consecuencia de la contraccion secuencial de los tres musculos constrictores.

Puesto que la orofaringe es una cavidad cerrada en este momento, la presidon generada
por la lengua y las paredes faringeas proporciona la fuerza que conduce el bolo hacia
abajo. Simultaneamente, el hioides y la laringe ascienden hacia la base de la lengua por la
contraccion de la musculatura suprahioidea. Este movimiento anterior de la laringe, la
protege de la penetracion del bolo alimenticio y expande la céamara hipofaringea

ocasionando una disminucién de la presion en el segmento faringoesofagico.
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Esta reduccion de la presion delante del bolo, junto con la accién de piston de la base de
la lengua contra los constrictores faringeos, conduce el bolo a través de la faringe y dentro
del eséfago superior.* ®> A medida que el bolo desciende la laringe inicia el movimiento de
ascenso y desplazamiento anterior y la epiglotis cae sobre la apertura laringea. La
epiglotis se mueve desde una posicidn vertical a una horizontal y luego la punta
desciende.

La laringe se cierra anatomicamente de abajo hacia arriba: primero las cuerdas vocales
verdaderas (contraccion de la musculatura intrinseca de la laringe), seguido de los
pliegues vestibulares, después la parte baja del vestibulo (aproximacion y movimiento
hacia delante de los aritenoides) y por Ultimo la parte superior del vestibulo (posicion
horizontal de la epiglotis que contacta con el cierre de los aritenoides). Esta accién limpia
cualquier posible penetracion de alimento o liquido al vestibulo laringeo. En adultos
normales la entrada a la via aérea se cierra durante aproximadamente 1/3 a 2/3 de

segundo durante degluciones unicas.

Durante degluciones secuénciales (beber de un vaso) la via aérea puede cerrarse cinco
segundos o mas. El cierre de las cuerdas vocales ocurre cuando la laringe se ha elevado
aproximadamente el 50% de su maxima elevacién.'! Y posteriormente, la apertura de la
laringe se produce de arriba hacia abajo.> > Una vez el bolo entra en el segmento
faringoesofagico, la fuerza de contraccion faringea elimina el bolo del nivel de la apertura
glotica. Si la contraccion faringea no consigue aclarar completamente el bolo de la faringe
mientras la laringe esta cerrada el bolo residual podria ser aspirado cuando se vuelva a

abrir la via aérea.

El Esfinter Esofagico Superior (EES), es el ultimo esfinter implicado en la fase orofaringea
de la deglucién. En reposo esta cerrado por contraccion tonica del masculo cricofaringeo.
La inhibicién de esta contraccidn da lugar a la relajacion y permite su apertura, iniciandose
al comenzar la fase orofaringea de la deglucion. Su correcta apertura, ademas depende
de la elevacion laringea (por accidon de la contraccion de la musculatura del suelo de
la boca), de la fuerza de propulsion de la lengua y de la contraccién de los musculos
constrictores faringeos.* > '3 La fase faringea de la deglucién se completa cuando el

paladar blando vuelve a su posicion original y la laringe se abre para respirar.
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Fase esofagica.

Durante esta fase la onda de contraccion peristaltica propulsa el bolo a través del eséfago
hasta el estomago. El “feedback” sensorial interviene en la regulacion de la velocidad y la
intensidad de las ondas peristalticas en funcién de las caracteristicas del bolo. Existe una
variabilidad considerable en la velocidad y fuerza de contraccién esofagica. El Esfinter
Esofégico Inferior (EEI) es un punto de alta presion, como resultado de la contraccién
tonica de su musculatura lisa. Durante la deglucion, el tono del EEI se inhibe y el esfinter

se relaja permitiendo el paso del bolo al estémago.* > **

El aumento de presiéon que sucede generalmente después de cada deglucion tiene como
objetivo prevenir el reflujo del contenido géastrico al es6fago. En reposo, el eso6fago es
electromiograficamente silente, de manera que todas las motoneuronas esofagicas estan
fuertemente inhibidas durante la fase orofaringea de la deglucion. Una vez el bolo entra
en el esofago, el movimiento del bolo desencadena la contraccion coordinada de la
musculatura lisa y estriada del eséfago. Clasicamente y de forma esquematica J.A.
Logemann®?, describe el mecanismo de la deglucién como un conjunto de tubos y
valvulas, muy util para su comprension. Los tubos son la cavidad oral, que es un tubo
horizontal y la faringe, que es un tubo vertical. Entre estos dos tubos, hay numerosas
valvulas que tienen dos funciones:

1) dirigir la comida de la forma adecuada para evitar que caiga a la via aérea o
ascienda a la cavidad nasal y;

2) generar presion para propulsar el bolo alimentario. Las valvulas son: los labios a
nivel anterior, que mantienen la comida en la boca; la porcién posterior de la
lengua, que contacta con el paladar evitando la caida prematura del bolo a la
hipofaringe; la region velofaringea, que se cierra para evitar el paso a la cavidad
nasal; la laringe cuya funcion principal es prevenir la entrada a la traquea; la base
de la lengua y paredes faringeas, que tienen un contacto completo durante la
deglucion faringea para generar presion y dirigir el bolo a través de la faringe; el
EES, que se relaja para permitir el paso del bolo, permaneciendo cerrado (en

contraccion) entre degluciones para evitar el reflujo del contenido gastrico.
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Para que se produzca una deglucion normal todas estas valvulas deben funcionar de
forma adecuada, lo que significa que deben hacerlo en el tiempo preciso y con una

movilidad suficiente.

Figura 1. Control neural de la deglucién.
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Fuente: Tomado de bibliografia consultada.

La deglucién implica una compleja secuencia de contraccidon muscular cuidadosamente
sincronizada que transporta la comida de la boca al estbmago asegurando la proteccion
de la via area. La regulacién central del reflejo deglutorio depende de los centros
deglutorios del tronco cerebral que reciben un “input” sensitivo de la orofaringe y del
esb6fago y junto con el mecanismo de control peristaltico local elaboran la secuencia
motora.” ' *2 El inicio voluntario de la deglucién requiere la integridad de las areas
sensoriomotoras del cortex cerebral, que en conjuncidon con influencias subcorticales,

modulan el patrén de actividad deglutoria.*®

La compleja secuencia de contraccion y relajacion de la musculatura orofaringea que da
lugar a una deglucion normal se desencadena y controla por un grupo de neuronas dentro

de la formacién reticular del tronco del encéfalo. Estas neuronas se conocen en su
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conjunto como generador del patron central. Las neuronas de este centro estimulan
directamente los nucleos motores de los pares craneales del tronco del encéfalo,

responsables de los musculos orofaringeos que participan en la deglucion.

El “feedback” periférico procedente de los receptores sensitivos en los musculos y mucosa
faringea es capaz de modificar la secuencia deglutoria a través de un estimulo directo a
las neuronas del generador del patron central. Esquematicamente, el control neural de la

deglucion integra tres componentes:
1) Aferencias sensoriales procedentes de los pares craneales.
2) Centros organizadores centrales.
3) Eferencias motoras procedentes de los pares craneales.

Dentro del generador del patron central, algunas neuronas pueden participar en
otrasactividades ademas de la deglucion como son la respiracion, masticacion, y fonacion.
La respiracion probablemente también esta controlada por este generador del patron

central >4 1516,

1) Aferencias sensoriales.

Las aferencias sensoriales originadas en la cavidad orofaringea se conducen por ramas
de los pares craneales: trigémino, facial, glosofaringeo y nervio vago al nucleo del tracto
solitario (NTS) situado a nivel bulbar. Estas fibras también conducen informacion de
receptores pulmonares, asi como quimiorreceptores localizados en la carétida y en el

cuerpo adrtico, participando también, en el control del sistema respiratorio.

Los receptores de la mucosa orofaringea mas sensibles para la estimulacion de la
secuencia deglutoria estan inervados por fibras del nervio glosofaringeo via plexo faringeo
y por fibras del nervio laringeo superior (NLS) via nervio vago. Durante la deglucion, el
estimulo de los receptores sensoriales de la faringe por la proyeccion posterior del bolo

produce el inicio involuntario de la fase faringea por el NLS *'.

Aunque la secuencia motora de la deglucién orofaringea tiene una organizacion central,
puede cambiar en respuesta a informacion aferente periférica. La secuencia de

contraccion de los musculos deglutorios es la misma independientemente del tipo de
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alimento, liquido o saliva, pero la informacion sensorial recibida de los receptores
periféricos puede modular la respuesta central, ajustandose las eferencias motoras al

contenido del tracto orofaringeo.** ***°

2) Centros organizadores centrales.

A nivel bulbar se localizan los centros responsables de procesar las sefales sensoriales
aferentes y programar la secuencia deglutoria motora. Estos centros son areas poco
definidas donde se incluye el nacleo del tracto solitario (NTS), la formacion reticular

ventromedial (FRVM) y el nticleo ambiguo (NA). '8 2422

El situar el centro deglutorio a nivel bulbar es probablemente una simplificacion, puesto
gue basandonos en las evidencias disponibles actualmente, la modulacién de la deglucién
orofaringea y su control voluntario e involuntario recibe contribuciones importantes de la
actividad neural suprabulbar, como la protuberancia, el mesencéfalo, el sistema limbico, el

cortex cerebral y el cerebelo.

Figura 2. Centros organizadores centrales.

Fuente: Tomado de bibliografia consultada.

Estudios con resonancia magnética funcional y tomografia por emision de positrones
(PET) demuestran que la deglucion tiene una representacion cerebral
multirregional,fundamentalmente cértex premotor lateral y sensoriomotor caudal, insula,

cértex temporopolar y amigdala, cerebelo y regién dorsal del tronco del cerebro.?
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El mecanismo por el cual las areas corticales participan en la funcion deglutoria es poco
conocido, aunque existe una evidencia creciente que las estructuras corticales tienen una
influencia significativa sobre los nacleos deglutorios del tronco encefélico, mediante las
proyecciones corticales que conectan los centros corticales y bulbares de la deglucién.?*
Se piensa que los movimientos del habla y tal vez la fase oral de la deglucién dependen
de las regiones laterales del cortex motor primario y de las &reas premotoras.

Ademas, existen centros subcorticales, que pueden iniciar o modificar la deglucién, como
son la capsula interna, subtdlamo, amigdalas, hipotdlamo y sustancia negra. La insula
anterior y el cerebelo probablemente también participan de forma activa en el inicio

voluntario de la deglucién.? 2+ 27

Aunque durante la deglucién se activan multiples areas, la magnitud y especificad
de la respuesta es mayor en el “girusprecentral” inferior bilateral, la region anterior de la
insula y en el cerebelo izquierdo.® % La participacion de la insula anterior es habitualmente
asimétrica, predominantemente en el hemisferio derecho. El déficit primario de su

afectacion se traduce en un retraso en el inicio de la deglucién faringea.?

El area motora suplementaria y el cortex singular (parte del sistema limbico), se cree que
juegan un papel importante en la preparacion de secuencias complejas de movimiento,
consecuentemente esta region puede tener una funcion importante en preparar la
deglucion voluntaria, probablemente en conjuncién con el estimulo del cortex prefrontal

posterior y de la insula.?® %

En cuanto a la activacion del cerebelo durante la deglucion, los datos actuales sugieren
gue éste juega un papel importante en regular la degluciéon, contribuyendo en el control de
la coordinacion, secuencia y tiempos de la deglucion (regula velocidad de movimiento).®
31,32 | os estudios realizados por PET, demuestran que durante la deglucién se activan

sobre todo el hemisferio izquierdo y/o vermis.*

El hecho que durante la deglucion se activen mdultiples é&reas corticales y
subcorticales,* permite explicar que multiples lesiones cerebrales pueden producir disfagia

(no unicamente aquellas que afectan el tronco del encéfalo).
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3) Eferencias motoras.

El estimulo motor al aparato muscular de la orofaringe para la deglucion se transmite por
medio de axones, cuyos cuerpos celulares se localizan en los centros deglutorios del
tronco encefalico. Estos incluyen los nervios trigémino, facial e hipogloso, que albergan
motoneuronas que se distribuyen en la musculatura estriada inervada por los nervios

glosofaringeos y vago.8

Los principales nucleos motores del tronco del encéfalo implicados en la deglucion son el
ndcleo motor del hipogloso y el nicleo ambiguo. El hipogloso proporciona la inervacion
motora a los diferentes musculos de la lengua, y las neuronas motoras procedentes del
nacleo ambiguo inervan el esofago, la faringe y la laringe. Las neuronas motoras del
esofago se localizan en la parte rostral de la formacion, mientras que las neuronas que
inervan la faringe y el paladar blando en la zona intermedia y la mayoria de las neuronas
motoras de la laringe se localizan en la zona caudal del nacleo. El esquema organizativo
dentro del ndcleo ambiguo da lugar a una activacion secuencial de motoneuronas durante
la deglucion, de manera que cada grupo de neuronas dentro de este nucleo puede

controlar regiones mas distales de la cadena deglutoria.®

Es un trastorno que puede presentarse a cualquier edad y en varias afecciones, dentro de
ellas en las ataxias espinocerebelosas se produce mas alla de los tres segundos de haber
iniciado la deglucion y se acompafia de manifestaciones otorrinolaringolégicas o
respiratorias. El paciente la sefiala a nivel del hueco supraesternal o retroesternal alto,
medio o bajo. Por lo general los pacientes refieren que los alimentos ingeridos se le

clavan, pegan o atascan o simplemente que la comida no le pasa bien.?* %27

La disfagia debe ser diagnosticada lo antes posible y valorada por un especialista para
poner en marcha técnicas de deglucion segura y estrategias dietéticas y de alimentacion

adecuadas.? 2% 27

Teniendo en cuenta las caracteristicas semiolégicas y semiograficas esta se puede

clasificar segun:
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Localizacién en:

= Disfagia alta
= Disfagia baja

Por su topografia: segun la region donde se produce el obstaculo al paso del alimento:

= Disfagia en esé6fago superior.
» Disfagia en es6fago medio.

= Disfagia en esofago inferior.

= Segun el tiempo de evolucién.
= Disfagia aguda.

= Disfagia cronica.

= Segun etiologia.

= Disfagia organica.

= Disfagia funcional.
Conclusiones.

Existen otras manifestaciones acompafantes a la disfagia como la voz humeda, el
carraspeo o la tos después de la deglucion que son signos de penetracion al vestibulo

laringeo que ofrecen riesgo de broncoaspiracién en estas enfermedades.?® *°

La revision bibliogréafica basado las busquedas de informacion relacionadas con las bases
de datos PubliMed, PubMed/MEDLINE, Ovid, MDconsult e Infomed, aporté una coherencia

en los elementos propios del estudio con rigor cientifico y un buen estado del arte.
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