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Sindrome disautondmico de Ross: variaciones de un tema!

Drs. Jeanine Obage, Rafael Muci-Mendoza?

e-mail: Rafael@muci.com

RESUMEN

El sindrome de Ross fue descrito en 1958 como una
afeccion degenerativa del sistema nervioso autonomo
definido por la triada de anhidrosis generalizada,
disminucion de los reflejos tendinosos y pupila tonica.
Desde su descripcion inicial se han descrito cerca de
cuarenta casos. Comunicamos tres pacientes convariantes
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de interés que incluyen la presencia de espasmos ciclicos
espontdneos del esfinter del iris, el desarrollo conjunto de
sindrome de Holmes-Adie en un lado 'y sindrome de Horner
posganglionar en el otro, trastornos del desarrollo piloso
en el lado de la anhidrosis, alteraciones de la motilidad
intestinal, lengua sin papilas gustativas y disfuncion sexual .

Palabras clave: Sindrome de Ross. Sindrome de Holmes-
Adie. Sindrome de Horner. Sindrome de arlequin. Sistema
nervioso autonomo. Espasmo ciclico del esfinter del iris

SUMMARY

Ross Syndrome was describedin 1958 as a degenerative
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condition of the autonomic nervous system defined by a
triad of generalized anhidrosis, reduction of tendon reflexes
and tonic pupil. Since its initial description about 40
cases have been described. We communicate three cases
with variants of interest involving the presence of, the
simultaneous development of syndrome of Holmes-Adie
on one side and Horner syndrome in the other, disorders
of pilous follicle development on the side of anhidrosis,
spontaneous disturbances of intestinal motility, tongue
without papillae and sexual dysfunction.

Key words: Ross syndrome. Holmes-Adie syndrome.
Horner’s syndrome. Harlequin syndrome. Autonomic
nervous system. Cyclic spasm of the iris sphincter.

INTRODUCCION

Esunraro sindrome de disfuncién degenerativadel
sistema autonémico de origen desconocido descrito
por Ross en 1958 en un hombre de 32 afios, quien
presentaba una pupila ténica, ausencia de reflejos
tendinosos en los miembros inferiores (sindrome
de Adie-Holmes) y adicionalmente, hipohidrosis
segmentaria (1,2). Hedges (3), como parte de sus
caracteristicas considera, ademas de su asociacion
con alteracién de los reflejos tendinosos, el que se
encuentra con frecuencia en mujeres entre los 20 y
40 afos de edad y su presencia unilateral en el 90 %
de los casos.

En el presente trabajo describiremos sus
caracteristicas clinicas y presentaremos los casos de
tres pacientes con el sindrome mostrando sus rasgos
habituales y otros inusuales.

Consideraciones clinicas.

El sindrome estd tipificado por una triada
sintomatica que incluye,

1. Pupilaténica: Conviene describiren formasucinta
la porciéon mesencefélica del sistema nervioso
parasimpdtico. Las fibras preganglionares se
originan en los nucleos de Edinger-Westphal
y mediano anterior, muy proximos, y nucleos
mediales al nicleo del tercer nervio u éculomotor
marchando por dentro del mismo hasta el ganglio
ciliar en la 6rbita donde hacen sinapsis. Las fibras
nacidas de este ganglio o fibras posganglionares forman
los nervios ciliares cortos que llegan al musculo ciliar
y al iris. La funcién de estas fibras es contraer el
esfinter del iris y producir miosis, y contraer el
musculo ciliar para producir acomodacién a la
visién préxima.

Lapupila ténica se caracteriza por ser midridticay
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presentar poca o ninguna reaccion a la luz directa.
Durante la acomodacién se contrae con suma
lentitud pudiendo quedar contraida mucho tiempo
después de finalizar el esfuerzo acomodativo para
luego relajarse y redilatarse lentamente. Esta
redilatacion lenta constituye,de acuerdo a Lawton
Smith @, el momentodelaverdad del diagnéstico.
Pertenece a la categoria de las pupilas llamadas
“disociadas aluz y acomodacién” -en condiciones
normales la intensidad de las respuestas pupilares
a la luz y acomodacién son aproximadamente
iguales; cuando disminuye larespuesta fotomotora
ylade acomodacién permanece normal,se designa
como respuesta disociada-. Observada a la
biomicroscopia con lampara de hendidura, puede
apreciarse paralisis segmentaria del esfinter lo que
puede conferirle forma ovalada y ademas, pueden
observarse tenues movimientos vermiformes del
borde pupilar. Aunque no esta del todo clara, la
fisiopatologia del compromiso pupilar es el mejor
estudiado y mejor comprendido de la triada. En
él ocurre una desnervacion posganglionar aguda
del esfinter del iris y del musculo ciliar, seguida
de una reinervacion aberrante e incompleta del
esfinter por fibras dirigidas a la acomodacién (5-
8). En los escasos especimenes de autopsia en
pacientes con sindromes de Adie-Holmes, se ha
encontrado degeneracion del ganglio ciliar, de las
raices ganglionares dorsales y columnas dorsales
medulares que explican la arreflexia (6).

Desde el punto de vista farmacolégico la
pupila de Adie exhibe hipersensibilidad de
desnervacidn colinérgica, vale decir que responde
en forma intensa a minimas concentraciones del
neurotransmisor que le es propio, la acetilcolina
o en la préactica, la metacolina y la pilocarpina.
Entonces, el diagndstico se establece al obtener
una constriccién pupilar intensa y rdpida a la
instilacion de metacolina al 2,5 % (desaparecida
del mercado), y en el presente, por ser de mas f4cil
consecucién y empleo, la pilocarpina diluida al
0,125 % (3).

. Alteraciones de los reflejos tendinosos: la

asociacion entre iridoplejia y alteracion de
los reflejos tendinosos fue publicada casi
simultdneamente y con un afio de diferencia por
Paton @y Adie 19, de alli el ep6nimo de Holmes-
Adie o Adie-Holmes con la cual es conocida. Se
caracteriza por la presencia de hiporreflexia o
arreflexia que se manifiesta tanto en miembros
superiores como en los inferiores comprometiendo
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principalmente los reflejos aquiliano, patelar,
braquiorradial, bicipital, tricipital y del supinador
b Su patogenia es menos comprendida; se ha
postulado que la lesiéon degenerativa afecta a la
terminacién presindpticadel grupo delas fibras que
entran en la raiz dorsal de la médula encargadas
de la transmision de los impulsos aferentes a
las motoneuronas del asta anterior, los faciculos
gracilis u cuneatus 1?; otros autores lo atribuyen
a degeneracion de la raiz del ganglio dorsal y a la
pérdida de interneuronas espinales ®.

3. Alteraciones segmentarias de la sudoracion:
las glandulas exocrinas estdn inervadas por ramas
simpaéticas del sistemanervioso auténomo, siendo
los impulsos transmitidos via del parasimpético
@_ El mecanismo de degeneracién ganglionar
en el sindrome de Ross permanece desconocido,
sin embargo, para explicar la hipo o anhidrosis
se ha planteado una degeneracién selectiva
posganglionar de estructuras derivadas delacresta
neural, ya sea de las células propias del ganglio
simpdtico,como de sus fibras posganglionares ode
las uniones neuroglandulares, hipétesis que se ha
corroborado mediante laadministracion de drogas
colinérgicas tanto por via local como sistémica,
las cuales no producen sudoracién ¥ ; ocurre lo
contrario cuando se trata de una desnervacién a
nivel preganglionar (*), aunque ello no explicaria
laapariciénrepentinade los sintomas en la adultez
o la ausencia de heterocromia del iris 4419 En
el sindrome de Ross la anhidrosis puede estar
precedida por un periodo variable de hiperhidrosis
@10.13) " suele ser segmentaria, de instauracidn
progresiva y su ocurrencia, comportamiento y
distribucién varian segin la duracion del cuadro
al momento del diagndstico.

4. Alteraciones miscelianeas. Adicionalmente
a la triada mencionada, se pueden encontrar
otras manifestaciones asociadas a disautonomia
tales como angina de pecho, hipotensién ortos-
tatica, palpitaciones o sincope cardiocerebral,
alteraciones de la motilidad intestinal (colon
irritable) (3), disfuncién vesical y sexual (8,12)
y tos. Puede descartarse que se trate de eventos
casuales aislados, ya que se han encontrado
anomalias pupilares en el 66 % de los pacientes
con alteraciones autonémicas generalizadas (11).

Presentacion de los casos clinicos

A continuacidn se describen tres casos observados
en un lapso de treinta afios, todos evaluados por uno
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de los autores (RMM), todos atendidos en su préctica
privada y el dltimo, con seguimiento posterior en la
Unidad de Neuro-oftalmologia del Hospital Vargas
de Caracas.

Paciente 1

Masculino de 54 afios de edad, de profesién
telegrafista, quien fue evaluado en mayo de 1988,
cuando consultara por encandilamiento nocturno
desde hacia cerca de 1 afio sin que experimentara
ninguna mejoria. El médico referente le encontré
dilatacién de la pupila derecha por lo que fue enviado
para evaluacién neuro-oftalmolégica.

Coment6 que hacia 1954, comenzé aexperimentar
acentuada hiperhidrosis que atribuy¢ al clima calido
de Valencia, Venezuela,laciudad donde vivia,y al tipo
de vestimenta que empleaba para su trabajo (pantalén
y chaqueta). No pudo especificar durante cudnto
tiempo lapresenté. Cuatro afilos mds tarde se trasladé a
Caracas,de climamads indulgente; alli comenzé anotar
disminucién progresiva de la sudacién en la axila y
brazo derechos y enlapiernaizquierdadesdelaingle,
hasta desaparecer en su totalidad, hecho que asoci6 al
exceso de uso de un antitranspirante. De acuerdo a
suimpresion, ademads de haber progresado el sintoma
en el tiempo, igualmente not6é una pequena drea del
hombro derecho que habia recuperado la sudoracién.
Asociado,not6 elevacién de latemperatura cutdneaen
el brazo derecho donde los vellos se habian tornado
rectilineos; enrojecimiento de la palma de la mano
ipsolateral, y en el area, facilidad para quemarse al
exponerse al sol y dificultad para la cicatrizacién de
las heridas. En junio de 1968 fue hospitalizado en un
departamento de dermatologia donde a su entender,
no llegaron a ninguna conclusién. Las biopsias de
piel de ambos brazos fueron informadas como, "dafio
actinico bilateral y en el derecho, ausencia casi total
de ductos sudoriparos™.

No se recogi6 una historia familiar de condicion
similar. Casado y con tres hijos. Como antecedentes
personales era alérgico a la penicilina; negé
antecedentes de enfermedad venérea o de serologia
positiva para sifilis. Desde 1984 notaba disfuncién
eréctil y presentaba eyaculacién precoz.

El examen fisico mostré un adulto maduro,
moderadamente obeso, de trato cordial y afable y muy
colaborador. Peso de 95 kg paraunatallade 1,74 me
indice de masa corporal de 31 .4 kg/m? de superficie.
La tension arterial medida en dos ocasiones, registré
endecubito dorsal 150/100 mmHg y en bipedestacién
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de 130/70 mmHg. Pulso regular y ritmico con
frecuencia de 60 pulsaciones al minuto. La piel se
encontraba moderadamente pigmentada en areas
expuestas a la luz, pero presentaba diferencias entre
ambos brazos; en el lado derecho era més seca, algo
descamaday el vello, més adelgazado y rectilineo en
comparacién con el lado izquierdo (Figura 1, 1, D,
I). Altacto,latemperatura cutdnea estaba aumentada
en el brazo derecho y la pierna izquierda. La lengua
era lisa y sin papilas gustativas. Desde el punto de
vista neurolégico el tnico hallazgo positivo fue la
existencia de una arreflexia tendinosa en miembros
inferiores e hiporreflexia en los superiores.

Figura 1. Paciente 1. Cambio en aspecto de los vellos de
antebrazos (1), derechos (D) e izquierdos (I). Lengua lisa
sin papilas gustativas.

Como unico elemento anormal, al examen
neuro-oftalmolégico se observd una anisocoria, con
didmetro pupilar en penumbra en el ojo derecho de
6,0 mm y en el izquierdo de 4,0 mm. No se obtuvo
respuesta fotomotora directa en el ojo derecho
(0+/4) pero hubo buena respuesta a la acomodacién
(3+/4); laredilatacién fue ténica y la pupila reasumié
lentamente su didmetro inicial. En el izquierdo la
respuesta fotomotora estuvo también disminuida de
2+/4 (Figura 2). A la biomicroscopia con lampara
de hendidura se observé entre las 12,00 y 6,00 horas
delreloj, contraccion sectorial nasal en el iris derecho
expresando reinervacion parasimpatica.
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Figura?2. Paciente 1. Pupila ténica derecha. A. Pupilas en
ambiente iluminado: midriasis derecha. B y C. Respuesta
fotomotoradirectaderechaeizquierda: No hay contraccién
derechay minimaizquierda. D. Respuestaalaacomodacion
con miosis. E: Prueba de pilocarpina diluida al 0,125 %
positiva.

Pruebas complementarias

1. Prueba sudoral cualitativa yodo-almidén
(13). Se realiz6é pincelando la piel con
yodopolivinilpirrolidona como indicador de
color y luego de secado, aplicacién de almidon
y exposicién del paciente al sol. En algunas
areas se cubri6 la mezcla con cinta transparente
para obtener una mds rdpida respuesta (14).
Se comprobé la presencia de extensas dareas
anhidréticas contrastando con otras de sudacién
segmentaria expresadas por la aparicion de dreas
coloreadas de azul oscuro (Figura 3).

Figura 3. Paciente 1. Prueba sudoral cualitativa yodo-
almidén. Anhidrosis alternando con sudacién en parches
en la regidn toraco-abdominal.

2. Evaluacién farmacolégicapupilar: Conel hallazgo
tipico de una pupila midridtica ténica derecha, se
realizé una prueba farmacolégica con pilocarpina
diluida al 0,125 % (incapaz de contraer una pupila
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normal), obteniéndose a los 40 minutos de su
aplicacion, miosis pupilar bilateral: didametro
derecho de 4,0 mm e izquierdo de 3,0 mm,
expresion de suprasensibilidad de desnervacion
(Figura 2.E).

3. Investigacién de la presencia de neuropatia
autonomica cardiovascular (Chacin, Prueba de
Rines-Valcardi (15): En vista de la bradicardia
persistente observada, de acuerdo a la técnica,
se realiz6 un trazado electrocardiogréfico en las
diferentes fases que a continuacién se describen:
reposo (R), inspiracién profunda (IN), espiracion
forzada (ES),maniobrade valsalva (VAL), masaje
del seno carotideo derecho (CARD) eizquierdo (I).
El valor obtenido estuvo en rango normal de 35
descartando una neuropatia autonémica cardiaca,
(puntuacién igual o menor de 15, presencia de
neuropatia autonémica cardiovascular).

En resumen, se traté6 de un paciente con
hiperhidrosis seguida en el tiempo por anhidrosis
segmentaria, pupila ténica bilateral estando mads
afectada la derecha, arreflexia tendinosa y como
manifestaciones autonémicas, hipotensién ortostatica,
disfuncion eréctil y eyaculacion precoz, siendo todo
ello compatible con la presencia de un sindrome de
Ross; ademas y en forma comparativa, se apreciaron
cambios morfolégicos en los vellos en el brazo
derecho —rectificacién y adelgazamiento- y pérdida
de papilas gustativas (Figura 1).

Paciente 2.

La enferma, de 22 afios fue evaluada en junio
de 1998. Referia ausencia de sudoracién en ambas
axilas y cambios en la temperatura de sus manos.
Otros curiosos fenémenos incluyeron el que al
ingerir alimentos frios o calientes presentaba en
forma persistente dolorosa contraccién parotidea;
ademas, cuando iba a la playa se quemaba mas en las
zonas que sudan, presentaba crisis de pilo ereccion,
y acentuada electricidad estética al tocar personas o
un automovil. El examen neuro-oftalmolégico fue
completamente normal con excepcion de las pupilas.
Se observ6 una pupila de Adie derecha, ovalada,
con disociacién luz-acomodaciéon y acomodacién
ténica. Alabiomicroscopiaconlamparade hendidura
presentd espasmos segmentarios ciclicos del iris (16)
entre las 9,00 y 12,00 horas del reloj que modificaban
la forma del mismo, aparecian cada pocos segundos
de forma espontanea, no influenciados por la luz, la
acomodacién o movimientos oculares. Este inusual
fenémeno fue observado en forma intermitente en

324

todas las consultas sucesivas durante 3 meses.

A los 4 meses fue evaluada nuevamente
persistiendo la anisocoria, siendo la pupila del
ojo derecho de 7,0 mm que posterior al reflejo de
acomodacion, lentamente alcanz6 un diametro de 4,0
mm y adoptd una forma diagonalmente ovalada; la
redilataciéon muy lenta. La del izquierdo de 4,0 mm
de didmetro con buena respuesta fotomotora.

En julio de 2006 acudié por referir visién borrosa
inconstante de 2 meses de evolucion. Enlaevaluacion
de la agudeza visual lejana logré leer hasta 20/30
que con agujero estenopeico mejoré a 20/20 y en
el izquierdo 20/15; la visién cercana derecha con
cartilla de visién proxima de Rosenbaum Jaeger J 1+,
e izquierda con dificultad, Jaeger J2. Esta vez ambas
pupilas se apreciaron midriaticas, siendo la derecha
mayor y con respuesta ténica. El resto del examen
neuro-oftalmolégico fue normal. La evaluacion
sistémica permitié hallar un parche de sudoracién en
laregion lateral del cuello y costado derechos (Figura
4),lamitad del abdomen superior,en el territorio de la
terceraramadel trigémino y territorio de distribucion
de la raiz C2 derechos. Su tultima evaluacién fue en
abril del 2010 sin evidenciarse nuevos cambios ni
espasmos ciclicos.

e
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Figura4. Paciente 2. A. Anisocoriaen ambiente iluminado
con midriasis paraliticaderecha. B. Sereduce la anisocoria
en penumbra. C. Contracciéon de ambas pupilas con la
convergencia. D. Prueba sudoral cualitativa yodo-almidén:

Anbhidrosis con parche de sudoracién en el lado derecho
del cuello.

En conclusion, el cuadro sintomatico estuvo
constituido por presencia de un sindrome de Adie-
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Holmes y un fenémeno tnico y solo por un lapso de
dias descrito por Czarnecki y Thompson (16) en una
mujer de 43 afios con sindrome de Adie bilateral que en
uno de sus iris, presentaba segmentos del esfinter que
se contraian espontdneamente cada varios segundos.
Adicionalmente presenté crisis de pilo erecciéon, y
acentuada y molesta electricidad estética.

Paciente 3.

Femenino de 38 afios, soltera y ama de casa
atendida en julio de 2009. Coment6 que hacia seis
afios habia experimentado una intensa cefalea de
localizacién occipital de tipo pulsitil, asociada a
mareos y nduseas de unas dos horas de duracion.
Luego de ello, noté ptosis palpebral izquierda que se
mantuvo hastael momento de su consulta. Menciond
que hacfaunos 5 afios presentaba crisis de sudoracion
excesivay frialdad por el lado derecho de su cuerpo:
hemicara y hemitérax, y desde hacia un afio y
medio igualmente en la pierna izquierda, acentuada
durante periodos de estrés y algunas veces, durante
las comidas. Sentia las piernas flojas y algiin grado
de inestabilidad para la marcha. Acusé durante las
noches adormecimiento de manos y planta de los
pies. Hacia 6 meses notaba, solo al comer, lagrimeo
paroxistico unilateral izquierdo. En marzo del afio
de la consulta tuvo episodio de diarrea que persistio
por 3 meses con pérdida de 5 kg de peso; evaluada
por gastroenterélogo fue interpretado como “colon
irritable”. Aunque en ausencia de manifestaciones
clinicas articulares, con base en titulos elevados de
factor reumatoide, se pens6 en una artritis reumatoidea
por lo que recibié por tres afios corticosteroides y
Arava® (Ieflunomida). Llam¢ la atencién valores de
velocidad de sedimentacion globular durante 2008
de 120 mm y posteriormente de 33 mm. Hija de 11
afios nacida por cesarea. Aborto de 2 meses en 2006.

Al examen se aprecid una paciente que aparentaba
buenas condiciones generales con peso de 65,100 kg
paratallade 1,64 me indice de masacorporal enrango
normal de 24,2 kg/m? de superficie, circunferencia
abdominal 82 cm, tensién arterial 120/70 mmHg,
pulso 60 al minuto, regular y ritmico. El examen
neurolégico mostré ausenciade reflejos tendinosos en
brazos y piernas. Las pestafias del parpado superior
izquierdo se notaron mdas largas que el derecho.
Los vellos del antebrazo fueron lineales en el lado
derecho y estaban entorchados en el izquierdo. El
examen neuro-oftalmolégico mostré ptosis palpebral
izquierday alteraciones de ambas pupilas: Anisocoria:
la derecha mas bien ovalada, con didmetro de 4,5
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mm en luz y penumbra y sin respuesta fotomotora
directa. Durante la biomicroscopia mostré respuesta
ténicaalaacomodacién y sequedad ocular conrdpida
ruptura del film lagrimal. Por su parte, la izquierda
era redondeada, midtica de 3,5 mm y didmetro que
no se incremento en la penumbra; no existia sequedad
ocular. La funcién de los nervios facial y trigémino
estabaconservada. Unaresonancia magnética cerebral
descart6 diseccion carotidea, siringomielia o lesion
hipotalamica (Figura 5).

En conclusién, en presencia de un disturbio
inmunolégico no definido, nuestra paciente exhibi6
una neuropatia autonémica aguda afectando al
unisono el sistema simpatico (sindrome de Horner
izquierdo) y parasimpdtico (pupila de Adie-Holmes
derecha), tal vez un infarto bulbar lateral limitado
con sindrome de Horner izquierdo y, adicionalmente,
hiperhidrosis inicial y déficit sudoral contralateral
hemifacial, hemitoracico derecho y en la pierna. De
nuevo, los vellos del lado derecho se notaron lineales
con respecto del izquierdo y las pestanas eran mas
largas de lado izquierdo (6,17).

Figura 5. Paciente 3. 1y 2. Ptosis palpebral y miosis
izquierda. D y E. Antebrazo izquierdo notdndose los
vellos mds rectilineos.

DISCUSION

Al igual que lo descrito por numerosos autores
(14-8,10,12,14,15-19), en los tres casos clinicos
presentados fueron evidentes la presencia de
cambios pupilares (pupila de Adie en los tres y
asociado, sindrome de Horner en uno), abolicion de
los reflejos tendinosos —aunque raramente pueden
estar preservados— (20), cambios de la sudoracién
(21), manifestdndose en ocasiones con hiperhidrosis
en un primer momento, seguida o no, luego de
un periodo variable, de anhidrosis y algunas otras
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manifestaciones de disautonomia como hipotension
ortostatica, bradicardia y disfuncién eréctil ?». De
acuerdo a Metta, se han reportado cerca de 40 casos
de sindrome de Ross @V,

En el primer caso, el paciente fue remitido para
evaluacién por presentar anisocoria, mas sinembargo,
las alteraciones de la sudacion por €l referidas,
precedieron en 34 afios a la afectacion pupilar (23).
A diferencia con el caso 2, que ya para el momento
de la primera evaluacién estaban manifiestos tanto
la disfuncién de la sudoracién como la afectacion
pupilar (pupila ténica de Adie derecha), progresando
y llegando a involucrar la pupila contralateral en un
periodo aproximado de 8 afios. En el primero y tercer
paciente hubo cambios cutdneos, especialmente en
vellos de los antebrazos y en las pestanas (24,25).

Adicionalmente a la triada que conforma el
sindrome de Ross, se observaron alteraciones
autonomicas generalizadas en el primer paciente,
manifiestas como hipotension ortostética,bradicardia
sin disfuncién autondémica cardiaca, e inclusive,
disfuncion eréctil y eyaculacién precoz de cuatro
anos de evolucion (22).

Biopsiade piel solamente pudorealizarse enel caso
1, donde se identificd una severa disminucion de los
conductos sudoriparos en las dreas correspondientes
ala anhidrosis. Modernamente a estas muestras se le
puede realizar pruebas de autoinmunofluorescencia
directaenlas que se hademostradolaausenciade IgA,
IgG,IgM o depésitos de complemento en las regiones
donde se encuentran las glandulas sudoriparas o en
las uniones dermoepidérmicas de las areas afectadas
®_ Al péptido intestinal vasoactivo (VIP) se le ha
atribuido un importante papel ya que en las areas
de anhidrosis, las fibras VIP inmunorreactivas estan
virtualmente ausentes alrededor de las glandulas
sudoriparas, mientras que en las dreas que sudan estas
son evidentes (26).

Para determinar la sudoracién utilizamos el
viejo y sencillo método cualitativo sudoral yodo-
almidén, bien exponiendo el cuerpo a la luz solar
para lograr el viraje del indicador (almidén), bien
cubriendo las pequefias 4areas tratadas con cinta
adhesiva transparente lo que acelera y facilita ver
la respuesta (13,14). Han sido empleados métodos
mas complejos para medir el grado de sudoracion:
a través del conteo de gotas de sudor, teniéndose
como valores normales en el pie entre 184-242 gotas/
cm?, y en la mano entre 163-250 gotas/cm?(6). En
pacientes con sindrome de Horner, para observar y
comparar la presencia de pequeiias gotas de sudor
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entre ambos lados de la frente, hemos preconizado
el empleo del oftalmoscopio directo interponiendo
la lente de aumento +38 o +40 dioptrias con lo cual
obtenemos la iluminacion directa y magnificacion
necesaria para poder apreciar las pequefias gotas de
sudor (Figura 6).

Figura 6. Sindrome de Horner derecho. Observacién de
la sudoracién empleando el oftalmoscopio directo con luz
aneritra y lente de + 40 dioptrias.

Basados en la observaciéon de que las fibras
colinérgicas tanto las parasimpaticas del ojo como las
simpaticas (sudomotoras) de las gldndulas sudoriparas
estan afectadas en el sindrome de Ross, se han
sugerido que esta entidad clinica pudiera tratarse de
un desorden generalizado de liberacién de acetilcolina
en las terminaciones nerviosas, aunque esta teoria no
explica la afectacion de las fibras espinales aferentes
o sus sinapsis (afines al glutamato) (22).

Enloquerespectaalahiporreflexiade pacientes con
sindrome de Ross, se ha demostrado la participacion
de fibras sensoriales epidérmicas desmielinizadas
sugiriendo una alteracion degenerativa y progresiva
que involucra fibras autonémicas mielinizadas y
desmielinizadas (23,25). Adicionalmente en autopsias
de pacientes con sindrome de Adie-Holmes, se ha
demostrado degeneracion de las células de la raiz del
ganglio dorsal, pérdida de fibras en las raices dorsales
y degeneracion de fibras nerviosas en la porcidén
lumbosacra de la columna dorsal (21,23,26-28).

Este sindrome dificulta la adaptacion del paciente
a su vida cotidiana; con respecto a la visién borrosa
a la cercania que produce la pupila paralitica, en el
tiempo el enfermo suele acostumbrarse; en cambio,
la hiperhidrosis produce mayor molestia, motivando
la buisqueda de midltiples opciones terapéuticas y
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entre ellas, se ha preconizado la simpatectomia por
toracoscopia asistida con video como tratamiento
definitivo de la hiperhidrosis, la iontoforesis, la
infiltracién localizada de toxina botulinica tipo A
(26) y cremas acuosas con glicopirrolato al 0,5 %;
este dltimo es 1til por sus efectos antagonistas sobre
los receptores colinérgicos reduciendo la produccion
de sudor en vez de bloquear los ductos sudoriparos
como ocurre con la iontoforesis (8).

Figura 7. Sindrome del Arlequin. A laizquierda, mascara
de arlequin con la mitad izquierda de la cara ennegrecida;
a la derecha caso descrito por Corbett (29); media hora
después de trotar, esta paciente de 37 afios presentaba
enrojecimiento de la mitad izquierda de la cara y aumento
de la temperatura del brazo y ocasionalmente de la pierna
contralateral.

Los cuadros clinicos de disfuncién autondmica
resultado de un compromiso generalizado de las
células ganglionares o sus proyecciones son diversos,
parecen ser variaciones de un mismo tema y se
ha tratado de separarlos con diferentes nombres.
Pertenecen aellos los sindromes de Ross, de Holmes-
Adie o del Arlequin (17,30-32); por lo curioso, a este
dltimo dedicaremos unas lineas. Segin Lance, el
término se origina en la Viena del siglo XV donde se
designaba como Arleccino (Arlequin) a un personaje
perteneciente a un teatro llamado la Comedia del
Arte que vestia una mascara; las primeras mascaras
eran grotescas, pero mas tarde se hicieron menos
siniestras y més sofisticadas, con patrones coloridos
en forma de diamante o también simuladas mediante
ennegrecimiento de unamitad delacara. En medicina,
el término de sindrome de Arlequin inicialmente se

Gac Méd Caracas

aplicé afetos con formas severas de ictiosis congénita
con orejas rudimentarias, ectropién y boca de pescado.
Luego el nombre fue aplicado por el mismo Lance
en cinco pacientes con uno de los mas dramaéticos y
coloridos desdrdenes autonémicos manifestado por
bochorno o eritema facial y sudoracién excesivaluego
del ejercicio o en tiempo caluroso, cuando se hace
particularmente obvia (Figura 7). El area sudoral se
demuestra en estos casos mediante la aplicacién de
yodoy almidén o polvorojo de alizarina o quinizarina
para detectar zonas de hipo o anhidrosis.
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