
Introducción

El síndrome de la pupila tónica, descrito en 1932 por
Adie1, consiste en una oftalmoplejía benigna, que puede
presentarse de forma aislada, produciendo un defecto 
de la acomodación, o en asociación con otros defectos
neurológicos. La coexistencia de iridoplejía e hipo o
arreflexia osteotendinosa se conoce como síndrome de
Holmes-Adie2, mientras que la tríada consistente en pu-
pila tónica, arreflexia osteotendinosa e hipohidrosis
segmentaria se conoce como síndrome de Ross3. Estos
síndromes pueden también asociarse a otras alteracio-
nes del sistema nervioso autónomo como hipotensión
ortostática, palpitaciones o síncope vasovagal4-7.

La hipohidrosis es habitualmente poco molesta. Sin
embargo, no es infrecuente que el paciente refiera exce-
so de sudación en el hemicuerpo contralateral. Esta hi-

perhidrosis es probablemente debida a un mecanismo
de compensación. En este artículo presentamos el caso
de un paciente con síndrome de Ross cuyo motivo de
consulta fue hiperhidrosis socialmente incapacitante en
el hemicuerpo izquierdo. El paciente fue intervenido
quirúrgicamente, realizándose una simpatectomía del
segundo y tercer ganglios torácicos con resultados clíni-
camente satisfactorios.

Observación clínica

El paciente, de 25 años de edad y sin hábitos tóxicos ni an-
tecedentes médicos de interés, consultó por hiperhidrosis cra-
neofacial y de hombro izquierdo, que refería desde hacía 6
años. La sudación profusa causaba un trastorno social impor-
tante, de tal modo que el paciente intentaba disimular el cons-
tante humedecimiento de su hemitórax izquierdo vistiendo ro-
pas holgadas.

La hiperhidrosis facial izquierda contrastaba con hipohidro-
sis facial derecha con un límite perfectamente centrado en la
línea media, evidente en una simple inspección. Mientras que
la piel de la hemifacies y mano derechas era seca, la del lado
izquierdo aparecía brillante y húmeda. Las diferencias entre
los dos lados eran menos acentuadas en las extremidades infe-
riores.
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La tríada consistente en pupila tónica de Adie, arreflexia
osteotendinosa e hipohidrosis segmentaria se conoce como
síndrome de Ross. La hipohidrosis puede ir acompañada de
un exceso de sudación en el hemicuerpo contralateral. Esta
hiperhidrosis es probablemente debida a un mecanismo de
compensación. En este artículo presentamos el caso de un
paciente con síndrome de Ross cuyo motivo de consulta fue
hiperhidrosis socialmente incapacitante en el hemicuerpo iz-
quierdo. El paciente fue intervenido quirúrgicamente, reali-
zándose una simpatectomía del segundo y tercer ganglios to-
rácicos con resultados clínicamente satisfactorios. La
simpatectomía torácica es un tratamiento definitivo de la hi-
perhidrosis, con unos resultados excelentes en la hiperhidro-
sis primaria y un muy bajo índice 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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La exploración clínica permitió objetivar una falta de reac-
tividad de la pupila derecha a estímulos 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 autónomo. Sin embargo, los reflejos osteotendinosos
estaban ausentes en las extremidades superiores e inferiores.

La resonancia magnética nuclear cerebral fue normal, des-
cartando posibles lesiones vasculares o compresivas. Se efec-
tuó un estudio electrofisiológico de los reflejos del tronco ce-
rebral y de la respuesta sudomotora simpática cutánea 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 percepción del estímulo eléctri-
co en el nervio supraorbitario fue el doble en el lado derecho
en comparación 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 procedió a un análi-
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 comparación con la izquierda. Sin embargo, estas di-
ferencias no se observaron en la mano (fig. 1).

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

El paciente fue intervenido con anestesia general practicán-
dose una simpatectomía torácica T2-T3 izquierda mediante
termocoagulación por videotoracoscopia. Se le dio de alta
hospitalaria a los dos días de la intervención sin complicacio-
nes y con una mejoría franca de la hiperhidrosis.

Discusión

La pupila tónica de Adie es fundamentalmente un
diagnóstico clínico. La hiporreactividad pupilar se ma-
nifiesta por una contracción lenta de la pupila, que se
sigue de una dilatación posterior gradual en minutos o
incluso horas. Tiene su incidencia máxima entre la ter-
cera y quinta décadas de la vida, sin existir diferencias
significativas en la presentación por sexos. En un 90%
de los casos la afectación es unilateral.

Se cree que la fisiopatología subyacente en la pupila
de Adie es una denervación posganglionar de las fibras
parasimpáticas colinérgicas que van desde el ganglio ci-
liar al iris, con una reinervación incompleta del iris por
fibras destinadas al músculo ciliar. El diagnóstico se es-
tablece al obtener una constricción pupilar intensa y rá-
pida a la instilación de metacolina al 2,5% y de pilocar-
pina al 0,125%.

Los pacientes con síndrome 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
síndrome de Holmes-Adie presentan hipohidrosis asin-
tomática. Es posible, por tanto, que estos síndromes
constituyan una única entidad clínica con varias formas
de presentación4. La hiporreflexia del síndrome de
Holmes-Adie es de instauración progresiva, bilateral y
simétrica, y no se acompaña de alteraciones motoras ni
sensitivas. Aunque la fisiopatología de la arreflexia no
está clara, se ha postulado la posible degeneración pre-
sináptica de las fibras de las raíces dorsales, encargadas
de la transmisión de los impulsos aferentes a las moto-
neuronas del asta anterior4. 

La hipohidrosis de los pacientes con síndrome de
Ross suele ser segmentaria y de instauración progresiva,
probablemente debida a la degeneración de las fibras
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Fig. 1. Media y desviación estándar del umbral de percepción de la sensi-
bilidad térmica en la frente y en la mano. *Diferencias significativas.
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Fig. 2. Registro de la respuesta sudomotora simpática cutánea en la mano
derecha (trazo superior) y en la izquierda (trazo inferior) a estímulos
eléctricos aplicados sobre los nervios medianos derecho (A) e izquierdo
(B). Nótese la ausencia de respuesta en la palma de la mano derecha a los
dos estímulos, característica de una disfunción eferente en el circuito
reflejo somatosimpático. Los mismos resultados se obtuvieron por la esti-
mulación del nervio supraorbitario de ambos lados.
Calibración horizontal: 1 s; calibración vertical: 1 mV.
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Reflejo del parpadeo
Registro del músculo orbicular de los párpados

Estímulo supraorbitario derecho
R1 ipsolateral 10,5
R2 ipsolateral 34,8
R2 contralateral 36,2

Estímulo supraorbitario izquierdo
R1 ipsolateral 10,7
R2 ipsolateral 35,0
R2 contralateral 35,9

Reflejo mandibular
Registro del músculo masetero 5,8 5,8

(estímulo mecánico)

TABLA I
Reflejos trigeminofaciales
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simpáticas posganglionares que van a las glándulas su-
doríparas. La alteración de la vía eferente de la respuesta
sudomotora simpática cutánea, demostrada en el estudio
neurofisiológico de nuestro paciente, es compatible con
dicha posibilidad. En otros casos esta alteración se ha
demostrado por la ausencia de respuesta sudorípara des-
pués de la inyección subcutánea de pilocarpina8.

La hiperhidrosis compensatoria se ha descrito en el
síndrome de Ross3,9, aunque su fisiopatología es aún des-
conocida. Reacciones hiperhidróticas pueden observarse
en pacientes con lesiones del sistema nervioso periféri-
co, tales como neuropatías periféricas axonopáticas10, o
del sistema nervioso central, como el síndrome de
Wallenberg11. En todos estos casos la hiperhidrosis se
interpreta como una reacción exagerada de las glándu-
las sudoríparas, que permanecen indemnes.

En la bibliografía hay pocos casos descritos de pa-
cientes que hayan recibido tratamiento por la hiperhidro-
sis compensatoria. En nuestro caso, el paciente acudió
en busca de tratamiento a causa de los problemas socia-
les y laborales derivados de la hiperhidrosis. El trata-
miento de elección fue la simpatectomía torácica por vi-
deotoracoscopia12. Otras posibilidades terapéuticas son
la iontoforesis13 y la instilación local de toxina botulíni-
ca tipo A14. Estos dos métodos terapéuticos están libres
de efectos secundarios. No obstante, la mejoría que pro-
ducen es habitualmente parcial y transitoria, y el trata-
miento en sí es relativamente molesto. El tratamiento
con iontoforesis implica la aplicación de dosis semana-
les de mantenimiento, mientras que la mejoría producida
por la instilación de toxina botulínica acostumbra durar
de tres a 6 meses. Por el contrario, la simpatectomía to-
rácica es un tratamiento definitivo de la hiperhidrosis,
con unos resultados excelentes en la hiperhidrosis pri-
maria15 y un muy bajo índice de morbilidad. Nuestro pa-
ciente fue dado de alta a las 48 h de la intervención y re-
anudó su actividad laboral en pocas semanas.
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