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RESUMEN

Introduccion: El Sindrome de Ross es una entidad rara del sistema nervioso enmarcada
dentro de los sindromes disautonémicos, con pocos casos reportados en la literatura
desde su descripcion en 1958. Afecta con mayor frecuencia a hombres que a mujeres
entre los 3y 50 afos de edad y, como triada clinica caracteristica, manifiesta anhidrosis
segmentaria, pupila ténica de Adie y arreflexia osteotendinosa.

Objetivo: Presentar las caracteristicas clinicas, fisiopatolégicas y terapéuticas de un
paciente con Sindrome de Ross.

Caso clinico: Se presenta un paciente masculino, de 58 afnos de edad, con hipohidrosis
del hemicuerpo izquierdo e hiperhidrosis contralateral, de 20 anos de evolucion,
acompanado de arreflexia osteotendinosa, diarreas crénicas y pupilas hipoténicas. Por

tratarse de una entidad infrecuente y poco conocida, su sospecha clinica es necesaria

Esta obra esta bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES



https://orcid.org/0000-0003-1344-1190
https://orcid.org/0000-0001-7025-4848
https://orcid.org/0000-0002-1269-6688
mailto:mplanas@neuro.ciren.cu

7 ?SR:I‘:MEEWBC:» Revista Cubana de Neurologia y Neurocirugia. 2026;15:e609

porque, aunque este trastorno no produce afectaciones graves, repercute en la calidad
de vida de las personas que lo padecen.

Conclusiones: Los trastornos disautonémicos que producen anhidrosis o hiperhidrosis
pueden acompanar a multiples enfermedades en la practica clinica diaria, por lo que
deben ser de conocimiento de diversas especialidades médicas, como dermatologia,
neurologia, medicina interna y oftalmologia, para su diagndstico oportuno, pues el
sindrome de Ross no parece ser tan infrecuente, ya que cada vez hay mas reportes de
este en la literatura cientifica, lo que hace necesario profundizar en el estudio de los
trastornos del sistema nervioso simpatico y parasimpatico, en sus bases
fisiopatoldgicas, asi como en las diferentes opciones terapéuticas que permitan el
tratamiento oportuno de los pacientes que lo padecen.

Palabras clave: Sindrome de Ross; disautonomia; hiperhidrosis; anhidrosis

segmentaria.

ABSTRACT

Introduction: Ross syndrome is a rare entity of the nervous system classified within
dysautonomic syndromes, with few cases reported in the literature since its description
in 1958. It more frequently affects men than women between the ages of 3 and 50 years
and, as a characteristic clinical triad, manifests as segmental anhidrosis, Adie’s tonic
pupil, and osteotendinous areflexia.

Objective: To present the clinical, pathophysiological, and therapeutic features of a
patient with Ross syndrome.

Case report: A 58-year-old male patient is presented with left-sided hypohidrosis and
contralateral hyperhidrosis of 20 years' duration, accompanied by osteotendinous
areflexia, chronic diarrhoea, and hypotonic pupils. Due to its rarity and limited
awareness, clinical suspicion is warranted, as although this disorder does not cause

severe impairments, it affects the quality of life of those affected.
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Conclusions: Dysautonomic disorders that produce anhidrosis or hyperhidrosis can
accompany multiple diseases in daily clinical practice and, therefore, should be
recognized by various medical specialties, such as dermatology, neurology, internal
medicine, and ophthalmology, to enable timely diagnosis. Ross syndrome does not
appear to be as rare as once thought, with increasing reports emerging in the scientific
literature, highlighting the need for further study of disorders of the sympathetic and
parasympathetic nervous systems, their underlying pathophysiology, and the
therapeutic options available for the timely treatment of affected patients.

Keywords: Ross syndrome; dysautonomia; hyperhidrosis; segmental anhidrosis.
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Introduccion

El sindrome de Ross (SR) fue descrito por primera vez en 1958 por Alexander Ross,
quien hizo referencia a un paciente con pupila ténica e hiporreflexia, asociadas a
hipohidrosis. Se trata de una afeccion del sistema nervioso auténomo, enmarcada
dentro de los sindromes disautonémicos, con solo 50 casos reportados en la literatura,
que se ha presentado con mayor frecuencia en hombres que en mujeres y tanto en la
nifiez como en la adultez.('23)

Varias condiciones pueden estar asociadas a este tipo de trastorno, lo que puede ser
reflejo de una disautonomia, como en el sindrome del Arlequin, caracterizado por

hipohidrosis facial unilateral, con ausencia del sindrome de Horner; cuando es
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congénito, ademas, se encuentra presente la heterocromia del iris. La combinacién del
sindrome del Arlequin y la pupila ténica e hiporreflexia (sindrome de Hornes Adie) se
conoce como SR; sin embargo, diferentes autores consideran que se trata de un
espectro de la misma patologia.*?

La fisiopatologia consiste en la denervacion posganglionar de las fibras colinérgicas
parasimpaticas entre el ganglio ciliar y el iris (pupila ténica), degeneracién presinaptica
de las fibras de la raiz dorsal que transmiten el impulso a la asta ventral (hiporreflexia)
y degeneracion de las fibras simpaticas posganglionares de las glandulas sudoriparas
(hipo o anhidrosis). También es posible observar hiperhidrosis compensatoria, cuya
causa no esta clara, pero puede deberse a una respuesta de las fibras simpaticas
sanas.®

La regulacion de las glandulas sudoriparas ecrinas la realiza el hipotalamo, cuya
eferencia atraviesa el tronco encefélico y la columna intermediolateral medular,
contactando las neuronas preganglionares, cuyos axones van a los ganglios
simpaticos laterovertebrales, donde las neuronas posganglionares simpatica-
colinérgicas envian sus fibras (C posganglionares) hacia las células mioepiteliales y
acidéfilas que inervan las glandulas sudoriparas; la cara esta inervada por los
segmentos T1-T4, las extremidades superiores por T2-T8, el tronco por T4-T12y las
extremidades inferiores por T10-L2.(78)

Curiosamente, a pesar de pertenecer al sistema nervioso simpatico, el neurotransmisor
que utilizan estas fibras C posganglionares es principalmente la acetilcolina, en lugar
de las catecolaminas, que son los neurotransmisores habituales del sistema nervioso
simpatico.

Desde el punto de vista clinico, el SR puede asociarse a hipotension ortostatica, cefalea,
trastornos psiquiatricos, disfuncion sexual, diarreas crénicas o al sindrome de intestino
irritable. Tiene un curso crénico, con posible extension del area dishidrotica. Se han

propuesto diferentes tratamientos sintomaticos, como la toxina botulinica, la
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iontoforesis, la aplicaciéon tépica de solucion acuosa de glicopirrolato al 5 %, todos ellos
con escasos efectos secundarios, pero con una respuesta parcial y transitoria, o la

simpatectomia endoscopica.®19

Caso clinico

Paciente masculino, de 59 anos de edad, con historia de sindrome metabdlico dado por
obesidad, hipertension arterial y dislipidemia, ademas de hiperuricemia, esteatopatia
hepatica no alcohdlica y glaucoma, que solicita evaluacion por presentar, hace
aproximadamente 20 afos, sudoracién profusa del hemicuerpo derecho,
fundamentalmente tronco y extremidad superior, con gran intolerancia al calor. En el
interrogatorio por aparatos refiere diarreas cronicas, disfuncion sexual eyaculatoria y
claustrofobia. En los antecedentes patoldégicos personales, presenté
meningoencefalitis viral en la adolescencia, con alteraciones de la consciencia durante
21 dias, sin aparentes secuelas tras su recuperacion. Recibe tratamiento con 20 mg
enalapril, alopurinol y timolol. En el examen fisico se constaté anhidrosis del
hemicuerpo izquierdo, con hiperhidrosis del hemicuerpo contralateral (fig.), ademas de
arreflexia osteotendinosa generalizada y respuesta pupilar a la luz perezosa.

El resto del examen neurolégico fue normal, incluida la sensibilidad superficial y
profunda.

En las investigaciones complementarias realizadas, la hemocitometria y Ia
hemoquimica fueron normales, solo el 4cido urico ligeramente elevado. Las serologias
virales (HBV, HCV, HIV), las hormonas tiroideas, la cuantificacion de inmunoglogulinas
séricas y la radiografia de térax también fueron normales, el ECG con bradicardia
sinusal, FC 58 x min. En la valoraciéon neuropsicoldgica, el paciente manifiesta un estado

ansioso depresivo ligero, con algunas fobias.
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En el estudio neurofisiolégico del sistema nervioso auténomo, observamos que la
variabilidad del intervalo R-R y de la tensién arterial durante la ortostasia activa fue
normal. En la respuesta simpatica de la piel, las plantares estuvieron ausentes y, en las
palmares, la latencia supero los 2 segundos de manera simétrica, lo que indica una
disfuncién sudoromotora que involucra la inervacion palmoplantar bilateral.

No fue posible realizar el estudio de resonancia magnética del craneo ni de la columna,

debido a la claustrofobia del paciente.

Fig. - Hiperhidrosis compensatoria del hemicuerpo derecho.

Discusion
Aunque el mecanismo patogénico del SR aun es desconocido, se ha tratado de explicar

la hipohidrosis o anhidrosis secundaria asociandola a una gran cantidad de factores,

como la denervacion autondmica, la autoinmunidad, el origen del desarrollo, las
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infecciones virales y los factores genéticos, que pueden producir dano a lo largo de toda
la via del sistema nervioso auténomo del sudor. También, se han tenido en cuenta
trastornos en las propias glandulas ecrinas, a causa de afecciones del sistema nervioso
central por una enfermedad cerebrovascular, una esclerosis multiple o afecciones del
sistema nervioso periférico, como por ejemplo la diabetes mellitus, u otras causas de
neuropatia (toxicas, metabdlicas, nutricionales).("'2 En el caso de nuestro paciente,
tiene el antecedente de una noxa infecciosa-inflamatoria que comprometié las
funciones psiquicas superiores y provocé signos meningeos, por lo que podriamos
atribuirle una posible relacion etiolégica que se ha expresado con mayor afeccién del
sistema nervioso periférico. Aunque clinicamente la anhidrosis es unilateral, los
estudios neurofisiolégicos confirman una afeccion sudoromotora bilateral.

El paciente presenta diarreas crénicas como sintoma acompanante, con un sindrome
de intestino irritable, como se reporta en el SR, en relacién con su perfil emocional, pues
se descartaron causas infecciosas, inflamatorias, metabdlicas y nutricionales, aunque
no se ha podido dosificar el péptido intestinal vasoactivo. Segun estudios
neuropatoldgicos recientes, estos sintomas se han asociado a una degeneracion
nerviosa colinérgica selectiva, con acumulacion de a-sinucleina en las terminales
nerviosas autonémicas en la curvatura menor del estémago. Ademas, los hallazgos
inmunohistoquimicos demuestran que existe una degeneracién dominante de fibras
colinérgicas, a diferencia de lo que ocurre en la insuficiencia autonémica pura, donde
la degeneracion principal es en fibras adrenérgicas en el sistema gastrointestinal y
urinario, sugiriéndose por este hallazgo que el SR perteneceria alas a-sinucleinopatias,
grupo de enfermedades neurodegenerativas caracterizadas por la acumulacién
anormal de agregados de a-sinucleina (a-Syn) en neuronas, células gliales o fibras
nerviosas.(1314

Los mencionados hallazgos representarian un aporte significativo a la comprension de

esta enfermedad y pueden arrojar nueva luz sobre la correlacion entre los trastornos del
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sistema nervioso autéonomo y la sinucleinopatia a, lo que justifica una mayor
investigacion en este tema.(1516)

Aunque el SR no amenaza la vida, puede comprometer la termorregulacion y afectar la
calidad de vida, por lo que en nuestro paciente se recomiendan estrategias para evitar
el sobrecalentamiento corporal, asi como apoyo neuropsicoldgico. En estos casos de
hiperhidrosis compensatoria severa, se deben ofrecer otras opciones, como la
iontoforesis y la instilacidon de toxina botulinica, que brindan una respuesta parcial y
temporal, aliviando los sintomas durante 3-9 meses. Los procedimientos quirurgicos
como la simpatectomia por toracoscopia se reservan, sobre todo, para cuando han
fracasado todos los tratamientos o para casos mas intensos, como tratamiento

definitivo.(718)

Conclusiones

Los trastornos disautonémicos que producen anhidrosis o hiperhidrosis pueden
acompanar a multiples enfermedades en la practica clinica diaria, por lo que deben ser
de conocimiento de diversas especialidades médicas, como dermatologia, neurologia,
medicina interna y oftalmologia, para su diagnéstico oportuno, pues el sindrome de
Ross no parece ser tan infrecuente, ya que cada vez hay mas reportes de este en la
literatura cientifica, lo que hace necesario profundizar en el estudio de los trastornos
del sistema nervioso simpatico y parasimpatico, en sus bases fisiopatoldgicas, asi
como en las diferentes opciones terapéuticas que permitan el tratamiento oportuno de

los pacientes que lo padecen.
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