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La triada consistente en pupila tonica de Adie, arreflexia
osteotendinosa e hipohidrosis segmentaria se conoce como
sindrome de Ross. La hipohidrosis puede ir acompaiada de
un exceso de sudacion en el hemicuerpo contralateral. Esta
hiperhidrosis es probablemente debida a un mecanismo de
compensacion. En este articulo presentamos el caso de un
paciente con sindrome de Ross cuyo motivo de consulta fue
hiperhidrosis socialmente incapacitante en el hemicuerpo iz-
quierdo. El paciente fue intervenido quirirgicamente, reali-
zandose una simpatectomia del segundo y tercer ganglios to-
racicos con resultados clinicamente satisfactorios. La
simpatectomia toracica es un tratamiento definitivo de la hi-
perhidrosis, con unos resultados excelentes en la hiperhidro-
sis primaria y un muy bajo indice de morbilidad.
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Surgical Treatment for Compensatory
Hyperhidrosis in Adie Syndrome

Ross syndrome is characterized by a triad of tonic pupil,
areflexia and segmental hypohidrosis. Hypohidrosis may be
accompanied by contralateral hyperhidrosis, probably due
to a compensatory mechanism. We report a case of Ross
syndrome with socially disabling left-sided hyperhidrosis.
Sympathectomy of the second and third thoracic ganglia
was performed with satisfactory results. With excellent re-
sults in primary hyperhidrosis and very low morbidity, tho-
racic sympathectomy is the definitive treatment for hyperhi-
drosis.
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Introduccion

El sindrome de la pupila ténica, descrito en 1932 por
Adie!, consiste en una oftalmoplejia benigna, que puede
presentarse de forma aislada, produciendo un defecto
de la acomodacién, o en asociacion con otros defectos
neuroldégicos. La coexistencia de iridoplejia e hipo o
arreflexia osteotendinosa se conoce como sindrome de
Holmes-Adie?, mientras que la triada consistente en pu-
pila toénica, arreflexia osteotendinosa e hipohidrosis
segmentaria se conoce como sindrome de Ross®. Estos
sindromes pueden también asociarse a otras alteracio-
nes del sistema nervioso auténomo como hipotensién
ortostitica, palpitaciones o sincope vasovagal*”.

La hipohidrosis es habitualmente poco molesta. Sin
embargo, no es infrecuente que el paciente refiera exce-
so de sudacién en el hemicuerpo contralateral. Esta hi-
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perhidrosis es probablemente debida a un mecanismo
de compensacién. En este articulo presentamos el caso
de un paciente con sindrome de Ross cuyo motivo de
consulta fue hiperhidrosis socialmente incapacitante en
el hemicuerpo izquierdo. El paciente fue intervenido
quirdrgicamente, realizdndose una simpatectomia del
segundo y tercer ganglios tordcicos con resultados clini-
camente satisfactorios.

Observacion clinica

El paciente, de 25 afios de edad y sin hdbitos téxicos ni an-
tecedentes médicos de interés, consulté por hiperhidrosis cra-
neofacial y de hombro izquierdo, que referia desde hacia 6
afios. La sudacién profusa causaba un trastorno social impor-
tante, de tal modo que el paciente intentaba disimular el cons-
tante humedecimiento de su hemitérax izquierdo vistiendo ro-
pas holgadas.

La hiperhidrosis facial izquierda contrastaba con hipohidro-
sis facial derecha con un limite perfectamente centrado en la
linea media, evidente en una simple inspecciéon. Mientras que
la piel de la hemifacies y mano derechas era seca, la del lado
izquierdo aparecia brillante y himeda. Las diferencias entre
los dos lados eran menos acentuadas en las extremidades infe-
riores.
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Fig. 1. Media y desviacion estandar del umbral de percepcion de la sensi-
bilidad térmica en la frente y en la mano. *Diferencias significativas.

Fig. 2. Registro de la respuesta sudomotora simpatica cutinea en la mano
derecha (trazo superior) y en la izquierda (trazo inferior) a estimulos
eléctricos aplicados sobre los nervios medianos derecho (A) e izquierdo
(B). Noétese la ausencia de respuesta en la palma de la mano derecha a los
dos estimulos, caracteristica de una disfuncién eferente en el circuito
reflejo somatosimpatico. Los mismos resultados se obtuvieron por la esti-
mulacion del nervio supraorbitario de ambos lados.

Calibracién horizontal: 1 s; calibracién vertical: 1 mV.

La exploracién clinica permitié objetivar una falta de reac-
tividad de la pupila derecha a estimulos luminosos, con reacti-
vidad normal de la izquierda. No se advirtieron otras altera-
ciones en los pares craneales ni en las funciones del sistema
nervioso auténomo. Sin embargo, los reflejos osteotendinosos
estaban ausentes en las extremidades superiores e inferiores.

TABLA I
Reflejos trigeminofaciales

Derecho | Izquierdo

Reflejo del parpadeo
Registro del musculo orbicular de los parpados
Estimulo supraorbitario derecho
R1 ipsolateral 10,5
R2 ipsolateral 34,8
R2 contralateral 36,2
Estimulo supraorbitario izquierdo
R1 ipsolateral 10,7
R2 ipsolateral 35,0
R2 contralateral 35,9

Reflejo mandibular
Registro del muisculo masetero 5.8 5,8
(estimulo mecanico)
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La resonancia magnética nuclear cerebral fue normal, des-
cartando posibles lesiones vasculares o compresivas. Se efec-
tud un estudio electrofisioldgico de los reflejos del tronco ce-
rebral y de la respuesta sudomotora simpdtica cutdnea de las
manos. Los reflejos trigeminofaciales no mostraron alteracio-
nes funcionales, con respuestas de latencia y amplitud norma-
les en el reflejo del parpadeo y en el reflejo maseterino (tabla
I). Sin embargo, el umbral de percepcion del estimulo eléctri-
co en el nervio supraorbitario fue el doble en el lado derecho
en comparacion con el izquierdo (6 respecto a 3 mA). Con el
fin de objetivar mejor las diferencias entre los dos lados en
cuanto a la sensibilidad termoalgésica, se procedi6 a un andli-
sis de los umbrales de sensibilidad térmica. Para ello utiliza-
mos un Thermotest (Somedic, Suecia), dotado de una sonda
de Peltier rectangular de 6,2 cm. El umbral medio de sensibi-
lidad térmica fue significativamente mayor en la hemicara de-
recha en comparacién con la izquierda. Sin embargo, estas di-
ferencias no se observaron en la mano (fig. 1).

La respuesta sudomotora simpatica cutanea (fig. 2) estaba
ausente en la mano derecha ante estimulos aplicados en el
nervio mediano ipso y contralateral, asi como ante estimulos
aplicados sobre el nervio supraorbitario. En cambio, la res-
puesta fue normal en la mano izquierda.

El paciente fue intervenido con anestesia general practican-
dose una simpatectomia tordcica T2-T3 izquierda mediante
termocoagulacién por videotoracoscopia. Se le dio de alta
hospitalaria a los dos dias de la intervencion sin complicacio-
nes y con una mejoria franca de la hiperhidrosis.

Discusién

La pupila ténica de Adie es fundamentalmente un
diagnéstico clinico. La hiporreactividad pupilar se ma-
nifiesta por una contraccién lenta de la pupila, que se
sigue de una dilatacién posterior gradual en minutos o
incluso horas. Tiene su incidencia maxima entre la ter-
cera y quinta décadas de la vida, sin existir diferencias
significativas en la presentacién por sexos. En un 90%
de los casos la afectacion es unilateral.

Se cree que la fisiopatologia subyacente en la pupila
de Adie es una denervacion posganglionar de las fibras
parasimpadticas colinérgicas que van desde el ganglio ci-
liar al iris, con una reinervacién incompleta del iris por
fibras destinadas al musculo ciliar. El diagndstico se es-
tablece al obtener una constriccion pupilar intensa y ra-
pida a la instilacién de metacolina al 2,5% y de pilocar-
pina al 0,125%.

Los pacientes con sindrome de Ross pueden presen-
tar una pupila de Adie bilateral hasta en un 50% de los
casos. Por otra parte, hasta un 50% de los pacientes con
sindrome de Holmes-Adie presentan hipohidrosis asin-
tomadtica. Es posible, por tanto, que estos sindromes
constituyan una Unica entidad clinica con varias formas
de presentacién*. La hiporreflexia del sindrome de
Holmes-Adie es de instauracion progresiva, bilateral y
simétrica, y no se acompaila de alteraciones motoras ni
sensitivas. Aunque la fisiopatologia de la arreflexia no
estd clara, se ha postulado la posible degeneracion pre-
sindptica de las fibras de las raices dorsales, encargadas
de la transmisién de los impulsos aferentes a las moto-
neuronas del asta anterior*.

La hipohidrosis de los pacientes con sindrome de
Ross suele ser segmentaria y de instauracion progresiva,
probablemente debida a la degeneracién de las fibras
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simpdticas posganglionares que van a las gldndulas su-
doriparas. La alteracion de la via eferente de la respuesta
sudomotora simpdtica cutanea, demostrada en el estudio
neurofisiolégico de nuestro paciente, es compatible con
dicha posibilidad. En otros casos esta alteracién se ha
demostrado por la ausencia de respuesta sudoripara des-
pués de la inyeccion subcutédnea de pilocarpina®.

La hiperhidrosis compensatoria se ha descrito en el
sindrome de Ross*, aunque su fisiopatologia es adn des-
conocida. Reacciones hiperhidréticas pueden observarse
en pacientes con lesiones del sistema nervioso periféri-
co, tales como neuropatias periféricas axonopdticas'®, o
del sistema nervioso central, como el sindrome de
Wallenberg!'. En todos estos casos la hiperhidrosis se
interpreta como una reaccién exagerada de las glandu-
las sudoriparas, que permanecen indemnes.

En la bibliografia hay pocos casos descritos de pa-
cientes que hayan recibido tratamiento por la hiperhidro-
sis compensatoria. En nuestro caso, el paciente acudi6
en busca de tratamiento a causa de los problemas socia-
les y laborales derivados de la hiperhidrosis. El trata-
miento de eleccion fue la simpatectomia tordcica por vi-
deotoracoscopia'?. Otras posibilidades terapéuticas son
la iontoforesis'? y la instilacién local de toxina botulini-
ca tipo A'. Estos dos métodos terapéuticos estédn libres
de efectos secundarios. No obstante, la mejoria que pro-
ducen es habitualmente parcial y transitoria, y el trata-
miento en si es relativamente molesto. El tratamiento
con iontoforesis implica la aplicacién de dosis semana-
les de mantenimiento, mientras que la mejorfa producida
por la instilacién de toxina botulinica acostumbra durar
de tres a 6 meses. Por el contrario, la simpatectomia to-
récica es un tratamiento definitivo de la hiperhidrosis,
con unos resultados excelentes en la hiperhidrosis pri-
maria'® y un muy bajo indice de morbilidad. Nuestro pa-
ciente fue dado de alta a las 48 h de la intervencién y re-
anud¢ su actividad laboral en pocas semanas.
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