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tituir primitivos computacionales, los ritmos ce-
rebrales (y sus alteraciones) podrian erigirse en
uno de los principales endofenotipos de esta
clase de patologias [16], contribuyendo, de este
modo, no sélo a una caracterizacién mds exac-
ta de su etiologia, sino a un diagndstico mas
preciso, que podria extenderse incluso a la eta-
pa preclinica.
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El sindrome de Ross es una rara entidad de dis-
funcién degenerativa del sistema nervioso au-
ténomo, que se caracteriza por la triada de pu-
pila ténica de Adie, arreflexia osteotendinosa y
hipohidrosis/anhidrosis segmentaria. Se asocia
a este cuadro clinico una hiperhidrosis contrala-
teral secundaria probablemente a un mecanis-
mo de compensacién de las glandulas sudori-
paras indemnes, siendo éste el principal motivo
de consulta médica.

De etiologia desconocida, fue descrito por pri-
mera vez el afio 1958 por Ross, y desde enton-
ces se encuentran alrededor de unos 40 casos
descritos en la bibliografia [1].

A continuacion se presenta el caso de una
paciente diagnosticada de sindrome de Ross.

Mujer de 52 afios que acudid a la consulta de
neurologia por trastorno del sudor en un hemi-
cuerpo, de inicio gradual y lentamente progresi-
Vo, que consistia en hiperhidrosis del hemicuer-
po derecho, en especial en situaciones de calor
ambiental o cuando realizaba un esfuerzo fisico
moderado, asi como hipohidrosis del hemicuer-
po contralateral en las mismas situaciones.

Como antecedentes de interés destacaban
un episodio de linfedema en la extremidad in-
ferior izquierda de origen idiopatico hace afios,
y una asimetria pupilar que se puso de mani-
fiesto hace ocho afios a raiz de un traumatismo
craneoencefdlico occipital leve, producido por
una caida accidental sin pérdida de conciencia
con tomografia axial computarizada craneal sin
alteraciones.

En la exploracién neuroldgica destacaba una
pupila derecha con leve midriasis respecto a la
pupila izquierda, sin respuesta al reflejo fotomo-
tor directo ni consensual, respondiendo al refle-
jo de acomodacién. No existia alteracién en los
pares craneales, ni se observaba alteracién de
la fuerza ni de la sensibilidad en las extremida-
des, presentando arreflexia universal.

Se iniciaron pruebas complementarias. El es-
tudio bioquimico general, perfil hepdtico, perfil
renal, hemograma, hemostasia, anticuerpos an-
tinucleares, anti-Ro (SS-A), anti-La (SS-B), tiro-
tropina, velocidad de sedimentacién globular,
reaccion en cadena de la polimerasa y serolo-
gias (virus de la hepatitis) fueron normales.

En la resonancia magnética cerebral no se
observaba ninguna alteracién patoldgica. Se rea-
liz6 también una resonancia magnética cervical
que mostré una espondiloartrosis cervical des-
de la raiz de C3 hasta C7, con estenosis del ca-
nal raquideo en C3-C4 y C4-C5, y foraminal iz-
quierda en C6-C7, asi como una hernia discal pos-
teromedial en C3-C4. El electromiograma deter-
miné hallazgos compatibles con sindrome del
tdnel carpiano derecho de grado moderado, afec-
tacién radicular crénica de C7 izquierda leve y
respuesta simpaticocutanea normal y simétrica.

Para el estudio del trastorno de la sudora-
cién se realizd la prueba del yodo-almidén, ya
que el sudor se visualiza facilmente con un indi-
cador tépico como el almidén yodado, que se
emplea para evaluar grandes superficies corpo-
rales. Se aplicd seco sobre la piel limpia, provo-
cando un marcado cambio de color con |a sudo-
racién. De este modo, la regién anhidrética se
mantuvo de color amarillento, mientras que la
zona hiperhidrética compensatoria se volvié de
color oscuro.

Ante el hallazgo de hipohidrosis segmenta-
ria, pupila ténica de Adie y arreflexia, se pudo
establecer el diagnéstico de sindrome de Ross.

Se recomendé a la paciente evitar situacio-
nes que pudieran provocarle exceso de calor, ya
que la sintomatologia no limitaba su vida diaria.

El primer caso descrito de sindrome de Ross se
trataba de un hombre de 32 afios con pupila
ténica de Adie, ausencia de reflejos tendinosos
en miembros e hipohidrosis segmentaria.

El sindrome de Adie se considera una oftal-
mopatia benigna, que consiste en una afecta-
cién de la constriccidn pupilar, caracterizado por
una midriasis ovalada e irregular, con escasa o
nula respuesta a la luz cercana. El reflejo de aco-
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modacién se produce de forma muy lenta: la
pupila queda contraida un tiempo y luego vuel-
ve a dilatarse de manera lenta y gradual. Se
cree que existe una denervacién posganglionar
de las fibras parasimpaticas colinérgicas que
van desde el ganglio ciliar hasta el iris, con una
reinervacién incompleta del iris por fibras desti-
nadas al musculo ciliar [2]. Fue descrito por Adie
en 1932, de predominio unilateral, aunque pue-
de afectar ambos ojos. Presenta mayor inciden-
cia en la tercera y cuarta década de la vida, sin
diferencias significativas en cuanto al sexo. El
diagnéstico es clinico y se puede confirmar al
obtener una rdpida e intensa constriccién pupi-
lar instilando pilocarpina diluida al 0,125%.

La coexistencia de la pupila ténica con hipo-
rreflexia/arreflexia osteotendinosa se conoce
con el nombre de sindrome de Holmes-Adie. La
hiporreflexia tendinosa es de instauracién pro-
gresiva, y puede llegar a ser generalizada, bila-
teral y simétrica, sin existir alteraciones moto-
ras ni sensitivas. Los reflejos que se ven mas
afectados son el patelar, aquiliano, braquiorra-
dial, tricipital, bicipital y del supinador [3]. Su
etiopatogenia se desconoce, aunque se postula
la hipétesis de lesion degenerativa en la termi-
nacion presinaptica de las fibras que entran en
la raiz dorsal de la médula espinal encargadas
de la transmisién de los impulsos aferentes a
las motoneuronas del asta anterior [4].

La presencia de pupila de Adie y arreflexia
puede no ser simultanea en el tiempo, depen-
diendo del tiempo de evolucién de la patologia.

La extensién y la distribucién de la hipohi-
drosis en los pacientes con sindrome de Ross
son variables. Existen multiples casos estables
durante afos, aunque en la bibliografia se ha
descrito progresion del drea hipohidrética [5].
Su fisiopatologia consiste en una degeneracion
de la via eferente de la respuesta sudomotora
simpaticocutanea, que puede asociar denerva-
cion de vasos y musculos piloerectores [6]. La
prueba de esfuerzo mediante ejercicio fisico de-
muestra areas de hipohidrosis generalizadas. En
la prueba de las impresiones con silicona desta-
ca una disminucién de las gotas de sudor. Me-
diante estudios inmunohistoquimicos con mar-
cadores de fibras nerviosas y fibras colinérgicas
(péptido intestinal vasoactivo), se pone de ma-
nifiesto la alteracién de la fibras C posganglio-
nares en la zona hipohidrética, que restan in-
demnes en la piel sana [7].
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Esta alteracion de la sudoracion suele ser
asintomatica, pero con frecuencia se asocia a
hiperhidrosis contralateral, de patogenia desco-
nocida, aunque se describe como una reaccién
exagerada de las glandulas ecrinas sanas. En
los casos mas graves puede existir intolerancia
al calor [8].

Adicionalmente pueden acompafar al sin-
drome de Ross otras alteraciones de disautono-
mia del sistema nervioso, como hipotensién or-
tostatica, palpitaciones, disnea, alteracién de la
motilidad intestinal (colon irritable), sincopes,
disfuncién vesical y sexual, y tos crénica [9].
Por todo ello, se cree que la afectacién inicial
de las fibras nerviosas progresa a zonas mas ex-
tensas de |a piel hacia zonas extradérmicas.

A diferencia del sindrome de Ross, el sindro-
me de Arlequin se caracteriza Unicamente por
la presencia de diaforesis y rubefaccion seg-
mentaria inducida por el calor o los esfuerzos
fisicos. Sin embargo, en ocasiones un paciente
puede comenzar con este sindrome, y pueden
aparecer otras alteraciones en el tiempo que
posteriormente reclasificarian el diagndstico a
sindrome de Ross [10]. En realidad, existe un
gran overlap en las manifestaciones clinicas de
estos sindromes, ya que hasta un 50% de los
pacientes con el sindrome de Holmes-Adie pre-
senta una hipohidrosis asintomatica si se reali-
zan estudios diagndsticos adecuados. Por este
motivo, actualmente diversos autores conside-
ran todos los sindromes disautonémicos previa-
mente descritos como distintas manifestaciones
clinicas de un mismo trastorno, dado que existe
mucha interrelacién entre ellos, resultado de
un dafio generalizado de las células gangliona-
res del sistema nervioso auténomo [11].

Recientemente se ha publicado un caso de
un paciente diagnosticado de sindrome de Ross
con anticuerpos antinucleares positivos, lo que
puede sugerir un probable origen autoinmune
[12]. Excepcionalmente se han descrito en la
bibliografia casos aislados de sindrome de Hol-
mes-Adie, que se han atribuido a enfermedades
autoinmunes [13].

Los pacientes con sindrome de Ross no pre-
cisan tratamiento, salvo la hiperhidrosis com-
pensatoria, que les puede llegar a resultar muy
desagradable. Para el exceso de sudoracién en
una primera linea de tratamiento se pueden uti-
lizar las sales de aluminio de forma tépica, y los
agentes anticolinérgicos como la solucién acuo-

sa de glicopirrolato 5% por via oral [14]. En los
casos mas intensos, la iontoforesis y la instilacion
de toxina botulinica dan una respuesta parcial y
temporal. El efecto de esta ultima puede durar
3-9 meses [14]. Se describe la simpatectomia to-
racica como tratamiento definitivo, cuyos resul-
tados, en los casos escritos, han sido excelentes
y con un muy bajo indice de mortalidad [15].
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