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Atrofia multisistémica y estridor: Reporte de caso

Multiple system atrophy and stridor: Case report and a review
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Javier Saravia S.1, Christian Olavarría L.1

Resumen

La atrofia multisistémica (AMS) es una enfermedad neurodegenerativa de mal pro-
nóstico que afecta principalmente la vía extrapiramidal, el cerebelo y el sistema ner-
vioso autonómico. Su diagnóstico es clínico y se apoya en pruebas de neuroimagen. 
Dentro de sus manifestaciones clínicas se encuentra el estridor laríngeo, cuya apari-
ción temprana se asocia a menor sobrevida. Ante la detección, es importante realizar 
estudio endoscópico de vía aérea, video-polisomnografía y eventualmente adicionar 
electromiografía laríngea y somnoendoscopía. El tratamiento del estridor en AMS 
debe ser individualizado y multidisciplinario, con la colaboración neurología, otorri-
nolaringología y broncopulmonar. Alternativas como presión positiva continua en 
la vía aérea para casos leves a moderados y traqueostomía en casos más severos, han 
demostrado mejorar la calidad de vida y sobrevida de los pacientes. La opción de 
realizar cirugías de aumento del lumen glótico ha tenido resultados favorables, pero 
faltan estudios al respecto. Existe una falta de guías y protocolos uniformes para el 
manejo del estridor AMS, lo cual limita decisiones clínicas basadas en evidencia. A 
continuación, se exponen 2 casos clínicos de estridor asociado a AMS y se realiza una 
revisión de la literatura. 
Palabras clave: Atrofia de Múltiples Sistemas, Ruidos Respiratorios, Síndromes de la 
Apnea del Sueño, Traqueostomía, Presión de las Vías Aéreas Positiva Continua.

Abstract

Multiple system atrophy (MSA) is a neurodegenerative disease with a poor prognosis that 
mainly affects the extrapyramidal system, cerebellum, and autonomic nervous system. 
Its diagnosis is clinical, supported by neuroimaging studies. Among its clinical manifes-
tations, laryngeal stridor is particularly significant, as its early onset is associated with 
reduced survival. When detected, a thorough evaluation should be performed, including 
endoscopic airway study and video-polysomnography, with additional studies such as 
laryngeal electromyography and drug-induced sleep endoscopy when necessary. The ma-
nagement of stridor in MSA should be individualized and multidisciplinary, with the 
collaboration of neurology, otorhinolaryngology and bronchopulmonary. Continuous 
positive airway pressure is a viable option for mild to moderate cases, while tracheos-
tomy has been shown to improve both quality of life and survival in severe cases. Surgical 
procedures aimed at enlarging the glottic lumen have demonstrated promising results; 
however, further studies are needed to establish their efficacy. The lack of standardized 
guidelines and protocols for managing MSA-related stridor limits evidence-based clinical 
decision-making. This paper presents two clinical cases of stridor associated with MSA, 
along with a review of the literature.
Keywords: Multiple system atrophy, Respiratory Sounds, Sleep Apnea Syndromes, Tra-
cheostomy, Continuous Positive Airway Pressure. 
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Introducción

La MSA es una enfermedad neurodege-
nerativa progresiva, de etiología poco clara, 
caracterizada por falla del sistema autonómico, 
ataxia cerebelosa y parkinsonismo poco res-
pondedor a levodopa1. Su incidencia global es 
de 0,1 a 2,4 casos por 100.000 habitantes/año2.  

Se reconocen dos fenotipos: Parkinsoniano 
(AMS-P) o Cerebelar (AMS-C)3. Su diagnós-
tico es clínico, sin biomarcadores definitivos. 
La evolución es progresiva, con un tiempo 
promedio a la postración son 6 a 8 años4 y 
una sobrevida media de 6,2 a 10 años5. Las 
principales causas de muerte son bronconeu-
monía, sepsis urinaria y muerte súbita durante 
el sueño1.

Los pacientes pueden presentar síntomas 
otorrinolaringológicos como como mareos, 
ataxia, nistagmo y estridor6. Este último es 
clave para el diagnóstico, con un alto valor 
predictivo positivo, resultando de gran utilidad 
para diferenciarlo de la enfermedad de Parkin-
son y otros trastornos neurodegenerativos. Su 
aparición temprana puede estar asociada con 
una menor sobrevivencia7,8. 

No existe tratamiento definitivo que modi-
fiquen el curso de la enfermedad, solo manejo 
sintomático que incluye levodopa, midodrina 
y fludrocortisona para la hipotensión, catete-
rización para la disfunción urinaria, y presión 
positiva continua en la vía aérea (CPAP) o 
traqueostomía (TQT) para las alteraciones 
respiratorias1. 

A continuación, se presentan dos casos 
clínicos de dos pacientes con estridor secun-
dario a atrofia multisistémica y su manejo 
respectivo.

Caso Clínico 1

Mujer de 51 años con antecedentes de 
asma, déficit de factor XII de origen genético 
y dislipidemia. Inicia cuadro de 6 meses de 
evolución de inestabilidad progresiva de la 
marcha, motricidad fina deteriorada, mareos, 
disartria, disfagia y disfonía. La resonancia 
cerebral muestra atrofia cerebelosa y de pedún-
culos cerebelosos medios, sugiriendo AMS-C.

Posteriormente desarrolla estridor progre-
sivo nocturno y espasmos laríngeos. La VPSG 
reporta apnea/hipopnea de 37,8 eventos/hora, 
insuficiencia respiratoria nocturna severa 
(CT90 de 49%) y episodios frecuentes de es-
tridor. Un mes después comienza a manifestar 
estridor diurno intermitente, siendo evaluada 
con nasofibroscopía, que revela paresia cordal 
bilateral en posición media, con una abducción 
máxima de menos de 5 mm y sensibilidad 
aritenoidea reducida (Figura 1). Se realiza 
TQT para asegurar la vía aérea. La paciente 
evoluciona estable, tolerando la válvula de fo-
nación, con progresión gradual de la disartria y 
trastorno de la marcha. Se descarta cordotomía 
posterior por riesgo de disfagia.

Caso Clínico 2

Mujer de 56 años con AMS-C diagnostica-
da hace dos años sin otros antecedentes mór-
bidos ni familiares relevantes. Consulta por 
cuadro de 6 meses de evolución caracterizado 
por estridor nocturno progresivo, sin síntomas 
respiratorios durante el día.   

La nasofibroscopía muestra hipomovilidad 
cordal bilateral en posición paramediana con 
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Figura 1. Evaluación nasofibroscópica del 
rango de movilidad cordal de la paciente. 
(A) Abducción máxima cordal y (B) Aduc-
ción cordal.
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espacio glótico en abducción de más de 5 mm. 
La VPSG confirma apnea obstructiva del sueño 
severa con índice de apnea/hipopnea de 40,4 
eventos por hora, sin componente obstructivo 
central. 

Ante la ausencia de síntomas diurnos se 
decide en conjunto con neurología manejo 
conservador con CPAP, con buena respuesta 
y sin progresión hacia la necesidad de TQT. 

Discusión

La AMS es una enfermedad neurodegene-
rativa de mal pronóstico con diversas compli-
caciones. Desde una perspectiva otorrinola-
ringológica, esta condición puede presentarse 
tanto como un síndrome vertiginoso crónico, 
como con síntomas laríngeos. Entre estas se 
incluyen la apnea del sueño, disfunciones 
respiratorias y estridor laríngeo6. 

El estridor aparece en un 12 al 42% de los 
casos. Algunas investigaciones indican que la 
aparición de estridor dentro de los tres años 
tras el inicio de los síntomas se asocia una 
menor supervivencia en la AMS, existiendo 
también asociación entre éste y la muerte sú-
bita nocturna 9, una de las 3 principales causas 
de muerte en estos pacientes1. 

El estridor inicia en el sueño, pudiendo 
progresar a la vigilia7. En el Caso 1, los síntomas 
respiratorios evolucionaron rápidamente hacia 
un cuadro diurno severo. La sintomatología 
laríngea en la AMS se atribuye principalmente 
a la debilidad de los músculos abductores de 
la laringe, particularmente del cricoaritenoi-
deo posterior, la cual podría derivarse de una 
atrofia neurogénica o de una disfunción en los 
núcleos del rafe medular que regulan el tono 
muscular8,10, pudiendo producir abducción 
cordal paradojal10,11 y/o parálisis en posición 
media, generando estrechamiento del espacio 
glótico posterior y consecuentemente estridor 
laríngeo. Asimismo, se ha identificado que el 
estridor también puede estar relacionado con 
distonía en los músculos aductores laríngeos, 
lo que genera una obstrucción intermitente 
de la vía aérea​12. Es por este motivo la impor-
tancia de realizar una evaluación endoscópica 
de vía aérea para excluir lesiones mecánicas 
y evaluar anormalidades funcionales de las 
cuerdas vocales. 

El estridor en AMS puede coexistir con 
otras alteraciones respiratorias del sueño, 
como apneas centrales y obstructivas. Es 
por ello que resulta de suma relevancia la 
realización de VPSG, lo cual permite evaluar 
alteraciones del sueño asociadas como apneas 
centrales, obstructivas y ronquidos, frecuentes 
de observar junto al estridor en AMS7. 

En casos de duda diagnóstica, resulta de uti-
lidad la EMG-L13, principalmente en contexto 
de inmovilidad cordal uni o bilateral, para di-
ferenciar fijación cricoaritenoidea de parálisis 
cordal. La EMG-L puede mostrar denervación 
o hiperactividad anormal, cuyos patrones 
específicos se correlacionan con la gravedad 
de las anomalías respiratorias y la presencia 
de estridor11,13. Otro examen de utilidad es la 
somnoendoscopía, la cual muestra con una 
mayor sensibilidad la presencia de alteraciones 
en la movilidad cordal durante el sueño7.

Para el tratamiento del estridor en AMS, 
existen dos principales opciones: el uso de 
CPAP o la TQT. La TQT se reserva para casos 
severos, estridor en vigilia, pacientes refracta-
rios o con mala tolerancia a CPAP10. La TQT 
puede ser difícil de manejar en estos pacientes 
por el temblor y la bradicinesia asociada al par-
kinsonismo. Estudios retrospectivos sugieren 
que la realización de la TQT aumenta la so-
brevida global del paciente5, disminuyendo el 
riesgo global de muerte y el de muerte súbita14. 
El CPAP puede ser útil para el control sinto-
mático en estridor leve a moderado durante 
el sueño, pero su impacto en la supervivencia 
es incierto7.

El Caso 1 requirió TQT debido a la rápida 
progresión del estridor, los síntomas diurnos 
y presencia de vía aérea crítica. En el Caso 2, 
se manejó con CPAP por ausencia de estridor 
diurno y vía aérea estable. La posibilidad de 
realizar cordotomía posterior o aritenoidecto-
mía en AMS sigue en discusión. Estas técnicas 
aumentan el espacio glótico y han sido amplia-
mente utilizadas en parálisis cordales bilate-
rales posquirúrgicas, aunque su aplicación en 
AMS es limitada. La evidencia disponible sobre 
el impacto de estos procedimientos en el pro-
nóstico y la supervivencia de la AMS se limita 
a reportes de casos, sin estudios que respalden 
su eficacia. Entre las principales complicacio-
nes asociadas a estas técnicas se encuentran la 
disfonía significativa y los trastornos degluto-
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rios, cuya gravedad y frecuencia aún no han 
sido completamente caracterizadas10. Además, 
persisten dudas sobre su seguridad, dado que 
uno de los principales riesgos de estos proce-
dimientos es la exacerbación de la disfagia en 
pacientes cuya patología de base ya predispone 
a alteraciones en la deglución. Por otro lado, 
se ha propuesto la inyección de toxina botulí-
nica en los aductores laríngeos para aliviar el 
estridor, pero su eficacia es incierta y puede 
inducir disfagia7,8. 

Conclusiones

El estridor en la AMS es un signo relevante 
con implicaciones pronósticas, a pesar de esto, 
su manejo sigue careciendo de guías y proto-
colos uniformes. El CPAP puede ser útil en 
casos leves, siendo la traqueostomía la mejor 
opción en estridor severo, pese a sus desafíos 
en pacientes con parkinsonismo. Procedimien-
tos quirúrgicos como la aritenoidectomía y la 
cordotomía posterior podrían ser alternativas, 
pero su impacto en la supervivencia y calidad 
de vida sigue siendo incierto.

Es fundamental avanzar en estudios 
prospectivos multicéntricos para clarificar la 
relación entre el estridor en AMS y otros tras-
tornos respiratorios, así como su efecto en la 
evolución de la enfermedad. Hasta entonces, 
el manejo debe ser individualizado, con un 
enfoque multidisciplinario que involucre espe-
cialistas de neurología, otorrinolaringología y 
broncopulmonar, con el objetivo de priorizar 
la seguridad del paciente y su calidad de vida.
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