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Resumen.—Se presenta un caso de una mujer de 43 afios
gue presentaba una zona de anhidrosis localizada en la parte
superior izquierda del tronco y extremidad superior ipsolate-
ral. Se asociaba a una pupila tonica de Adie y a una zona de hi-
perhidrosis compensatoria en el lado contralateral. Tras
9 afios de seguimiento, las alteraciones han permanecido es-
tables. Estas alteraciones del sistema nervioso autbnomo co-
rresponden a un sindrome de Ross con expresion incompleta.
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INTRODUCCION

El control de la sudoraciéon depende del hipotdla-
mo, que transmite los estimulos a través de nervios
que viajan, tras cruzarse, por el cuerno lateral contra-
lateral de la médula espinal. A nivel periférico pasa
por el ganglio simpatico del que parten las fibras C
posganglionares que inervan las glandulas sudoripa-
ras ecrinas’. Curiosamente, a pesar de pertenecer al
sistema nervioso simpatico, el neurotransmisor que
utilizan estas fibras C posganglionares es primordial-
mente la acetilcolina, en lugar de las catecolaminas,
que son los neurotransmisores habituales del sistema
nervioso simpatico'.

La hipohidrosis o anhidrosis puede ser secundaria a
alteraciones que se produzcan a lo largo de toda la via
neurologica del sudor o a trastornos en las propias glan-
dulas ecrinas. Asi, alteraciones del sistema nervioso cen-
tral (SNC) como una enfermedad cerebrovascular, o
una esclerosis multiple, pueden cursar con hipohidro-
sis. Enfermedades que afectan al sistema nervioso peri-
férico también pueden ser causa de hipohidrosis como
por ejemplo la diabetes mellitus, u otras causas de neu-
ropatia; dentro de este grupo cabe destacar enferme-
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SEGMENTAL ANHIDROSIS ASSOCIATED
WITH ADIE’S PUPIL: AN INCOMPLETE CASE
OF ROSS SYNDROME

Abstract.—\/\\e present the case of a 43-year-old woman who
presented with a localized area of anhidrosis on the upper left
trunk and ipsilateral upper limb. It was associated with Adie’s
tonic pupil and an area of compensatory hyperhidrosis on the
contralateral side. After 9 years of follow up, the alterations
have remained stable. These alterations of the autonomous
nervous system correspond to an incompletely expressed
Ross syndrome.
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dades como la lepra o la enfermedad de Fabry, en las
que el diagnostico dermatolégico tiene un papel impor-
tante. Finalmente, la alteracion de la sudoracién puede
deberse a trastornos de las propias glandulas ecrinas,
como ocurre en la psoriasis, o cicatrices con destruccion
de las glandulas sudoriparas®. En la tabla 1 se exponen
los principales trastornos de interés dermatolégico que
pueden cursar con hipohidrosis.

Se expone el caso de una mujer con hipohidrosis
estable en la mitad izquierda del tronco y en la extre-
midad superior ipsolateral, que como tnica alteracion
acompanante presentaba una pupila tonica de Adie.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 43 anos acudi6é en octubre de 1995
quejandose de una hiperhidrosis de la mitad derecha
del tronco que presentaba desde los 18 anos y que
habia permanecido estable en cuanto a extension e
intensidad durante este tiempo. La hiperhidrosis se de-
sencadenaba sélo con la actividad fisica, y no guardaba
relacion ni con la ingesta, ni con los estados emocio-
nales, ni con la temperatura exterior o los cambios
bruscos de la misma; tampoco presentaba periodo re-
fractario. La paciente no seguia ningun tratamiento,
ni habia tomado medicaciones durante largos perio-
dos de tiempo. Tenia antecedentes de asma, artrosis y
fiebre tifoidea, y negaba habitos t6xicos, asi como aler-
gias medicamentosas. No referia antecedentes fami-
liares de interés.
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TABLA 1. PRINCIPALES ALTERACIONES DE INTERES
DERMATOLOGICO QUE PUEDEN CURSAR
CON ANHIDROSIS O HIPOHIDROSIS

Por alteracion del sistema nervioso periférico:
Diabetes
Amiloidosis
Enfermedad de Fabry*
Enfermedad de Tangier
Porfiria
Sindrome de Sjogren®
Lepra
Sindrome de Ross
Vitiligo (?)
Por alteraciones de las glandulas sudoriparas
(incluida trastornos oclusivos)
Traumatismo local (quemaduras, cicatrices, etc.)
Necrosis cutaneas (por anticoagulantes,
por barbituricos, etc.)
Displasia ectodérmica anhidrética
Psoriasis
Liquen escleroso
Ictiosis
Miliaria
Incontinentia pigmenti
Astenia anhidraética tropical
Enfermedad de Grover
Sindrome de Sjogren®
Sindrome de Bazex
Morfea/esclerodermia
Hidradenitis ecrina neutrofilica (idiopatica
y secundaria a quimioterapia)
Enfermedad de Fabry*

*Estas enfermedades es posible que tengan una alteracion
mixta, afectando las glandulas y/o los nervios periféricos.
Algunas enfermedades pueden ser reversibles, recuperando
la funcionalidad tras la resolucién o mejoria del cuadro.

La exploracion fisica fue rigurosamente normal.
La exploracién neurolégica mostré una fuerza y unos
reflejos osteotendinosos conservados, con un reflejo
plantar indiferente de forma bilateral. La marcha y la
exploracion cerebelosa fueron normales, asi como
la sensibilidad nociceptiva y vibratoria. Los pares cra-
neales fueron normales salvo una midriasis en el ojo
derecho que result6 arreactiva a la luz, a la acomoda-
cion y lentamente reactiva a la convergencia. No pre-
sentaba hipotensién ortostatica, ni cambios electro-
cardiograficos (incluida frecuencia cardiaca) con la
bipedestacién o con la maniobra de Valsalva.

Se realizaron andlisis que incluyeron hemogramay
bioquimica general, orina elemental, proteinas en ori-
na de 24 h, hormonas tiroideas, proteinograma, valo-
res de inmunoglobulinas, prolactina, gonadotropina,
cortisol en sangre y orina, a-fetoproteina, antigeno
carcinoembrionario (CEA), anticuerpos antinucleares
(ANA) y serologia luética que fueron normales o ne-
gativos salvo una leve proteinuria de 260 y 210 mg en
orina de 24 h (normal hasta 200) y una hormona tiro-
estimulante (TSH) de 5,57 pU/ml (normal: 0,32-5)
que se normaliz6 en otras determinaciones, siendo la

tiroxina libre siempre normal. Una tomografia com-
putarizada (TC) craneal no hall6 ninguna alteracion.

Para estudiar la alteracion de la sudoracién se reali-
zaron varias pruebas. Se aplicé una fuente de calor de
100 W a 10 cm de distancia de la espalda en una habi-
tacion caldeada, que no desencadené sudoracion. Se
inyectaron 0,1 ml de acetilcolina subcutdnea en ambas
areas escapulares y deltoideas sin desencadenar sudo-
racion. Se realiz6 una prueba de esfuerzo, en un inten-
to de desencadenar la sudoracién mediante la acti-
vidad fisica, lo que puso de manifiesto eritema y
sudoracion en la mitad derecha y superior del tronco
y extremidad superior ipsolateral, mientras que, la mi-
tad izquierda no presentaba sudoracién ni eritema
(fig. 1). En funcién de estos resultados se interpreto
que en realidad la alteracion era una hipohidrosis de la
mitad izquierda del cuerpo. Se realiz6 una biopsia com-
parativa de ambas dreas deltoideas, en las que no se ob-
servaban diferencias significativas, aunque en la biopsia
de la zona derecha las glandulas presentaban una leve
hipertrofia en comparacién con las del lado izquierdo.

La paciente dejoé de acudir a las revisiones. Sin em-
bargo, fue recuperada en marzo de 2004, cuando se
repiti6 tanto la exploraciéon como la mayoria de los es-
tudios. La exploracién fisica, incluida la neurolégica,
no mostré cambios con respecto a la realizada en
1995. En esta ocasion se realiz6 un estudio mediante
resonancia magnética (RM) que resulté normal.

Se practic6 una prueba de esfuerzo con el test de
yodo-almidon para valorar la extensién del area anhi-
drética. El resultado fue idéntico que en la prueba
realizada 9 anos antes (fig. 2). Se propuso el trata-
miento con toxina botulinica para el area de hiperhi-
drosis, que la paciente deneg6.

DISCUSION

Aunque el primer caso fue descrito por Mosier et
al en 1953%, es el articulo anglosajon de Ross* publi-
cado 5 anos después el que ha tenido mayor trascen-
dencia. Desde entonces se han descrito alrededor de
40 casos que han definido este sindrome?%2. Probable-
mente no sea una enfermedad tan infrecuente como
hace pensar el escaso nimero de casos comunicados,
pues el articulo de Diaz-Barrero et al** provoc6 la co-
municaciéon de 2 casos nuevos en sendas cartas al di-
rector?2°, Estos 3 casos, junto a una comunicacion
reciente® constituyen la casuistica espanola de la que
tenemos conocimiento.

El sindrome de Ross se clasifica como una enfer-
medad del sistema nervioso auténomo caracterizado
por la triada de hipohidrosis/anhidrosis segmentaria,
arreflexia y pupila ténica. La extension y la distribu-
cion del area de hipohidrosis son variables, si bien sue-
len quedar localizadas en un hemicuerpo. Aunque se
ha descrito progresion del area hipohidrética, exis-
ten multiples casos en los que permanece estable a lo
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Fig 1.—Aspecto de la paciente tras realizar la prueba de esfuerzo en

1995. Se aprecia claramente un area en parte superior izquierda de

la espalda que se extiende por extremidad superior izquierda que
no presenta eritema ni sudoracion.

largo del tiempo. Como sintomatologia asociada, la
zona de hipohidrosis puede presentar ademas una fal-
ta de reactividad vascular!'®®, como nuestro caso, en el
que era evidente la falta de eritema en la zona afecta-
da. Esta alteracion del sudor suele ser asintomatica,
aunque es frecuente que el paciente se queje de una
hiperhidrosis compensatoria. En los casos graves pue-
de asociarse a una intolerancia al calor, en forma de
disnea, palpitaciones o sincopes®!6:17:19,

Esta hipohidrosis se debe a una alteracion de las fi-
bras C posganglionares. Ello puede demostrarse me-
diante la instilacién subcutianea de pilocarpina o meta-
colina al 0,1 %, ya que si la alteracion de la via nerviosa
es preganglionar, provocara sudoracion tras la inyec-
cién, mientras que si es posganglionar, no se obtendra
respuesta. Esta diferencia desaparece a los 2 anos de
evolucion, tras los cuales la falta de respuesta se unifi-
cal. Mediante estudios inmunohistoquimicos con un
marcador de fibras nerviosas (panneural marker protein
gene product 9,5), y marcadores de fibras colinérgicas
(péptido intestinal vasoactivo [VIP]) se ha demostrado
una alteracion de las fibras C posganglionares de la
zona hipohidrética, pero no asi en la piel sana?3!,

La arreflexia puede ser generalizada o afectar s6lo a
alguno de los reflejos osteotendinosos. Su etiopatoge-
nia no esta clara, pero podria tratarse de una altera-
cion del ganglio de la raiz dorsal'$, sin que haya podido
demostrarse fehacientemente. La triada se completa
con la pupila ténica o pupila de Adie, que puede ser
uni o bilateral'. Esta se caracteriza por una desnerva-
cion de las fibras parasimpaticas colinérgicas, con una
posterior reinervacion parcial'’. Esta alteracion provo-
ca una midriasis, inicialmente arreactiva a la acomo-
dacién y a la luz, pero que con el tiempo recupera el
reflejo de la acomodacion y convergencia, aunque en
ocasiones esta respuesta es lenta; sin embargo, el refle-
jo fotomotor no suele recuperarse. La midriasis en es-

Fig 2.—Aspecto de la paciente tras realizar la prueba de esfuerzo en

2004, previa aplicaciéon de yodo-almidon. Se observa claramente la

delimitacion neta entre la zona anhidroética y el area hiperhidrética.

No habia cambiado la extensidén con respecto a las pruebas realiza-
das en 1995.

TABLA 2. SINDROMES DISAUTONOMICOS

Entidad Alteraciones

Sindrome del arlequin Hipohidrosis circunscrita

Sindrome de Holmes-Adie Arreflexia mas pupila ténica

Sindrome de Ross Hipohidrosis circunscrita
mas arreflexia mas pupila
tdnica

*Probablemente estos tres sindromes sean variantes
de la misma entidad con distinta expresion clinica.

tadios avanzados se puede reducir en parte, y no llega
a ser tan acusada como en las fases iniciales.

El diagnéstico diferencial con otros sindromes auto-
noémicos no siempre es facil***!, pues existe mucha in-
terrelacion entre ellos (tabla 2), y lo mas probable es
que se trate de variantes de la misma entidad. Asi, el sin-
drome de Holmes-Adie asocia arreflexia con pupila t6-
nica (sin hipohidrosis), pero en un estudio de 30 pa-
cientes con este sindrome se encontraron dareas de
hipohidrosis en 17 de los mismos, lo que los reclasifi-
caria como sindrome de Ross??. Del mismo modo, ha-
blamos de sindrome del arlequin ante una hipohi-
drosis/anhidrosis segmentaria progresiva sin otras
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alteraciones asociadas, pero la patocronia del sindro-
me de Ross es variable, y puede iniciarse con la altera-
cion de la sudoracion, por lo que algunos sindromes
del arlequin con el tiempo podrian desarrollar otras al-
teraciones que los reclasificarian como un sindrome de
Ross’®. A pesar que algunos casos de sindrome de Ross
presenten en alguna ocasion otra sintomatologia vege-
tativa como hipotensién ortostatica o impotencia, su
distincién con otros sindromes disautonémicos mads
complejos, como el sindrome de Shy-Dragger o una
pandiasautonomia aguda, no suele ofrecer dificultad.
Finalmente, hay casos que padecen un sindrome disau-
tonémico pero que, como el nuestro, en el que los re-
flejos eran normales, no cumplen estrictamente los cri-
terios del sindrome de Ross®!. Sin embargo, no creemos
que deban clasificarse como una entidad aparte, sino
como un sindrome de Ross de expresion incompleta.

Habitualmente los pacientes con sindrome de Ross
no precisan tratamiento, salvo evitar situaciones que
desencadenen crisis de intolerancia al calor en los ca-
sos en los que eso ocurra. La hiperhidrosis compensa-
toria en los casos que sea intensa puede tratarse con
iontoforesis?! o toxina botulinica®, consiguiéndose
una reduccién del sudor sin que se desencadenen sin-
tomas de intolerancia al calor.
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