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Ross syndrome in a pediatric patient: case report 
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Resumen
Se presenta el caso de un paciente de 6 años de edad con hipohidrosis segmentaria en el hemicuerpo derecho, 
pupila tónica de Adie e hiporreflexia ipsilateral. Con esta tríada se hizo el diagnóstico clínico de la tríada del 
síndrome de Ross.
La importancia de este caso radica en la identificación de la hipohidrosis como una manifestación de un desorden 
autonómico. Su fisiopatología es la denervación posganglionar de las fibras colinérgicas parasimpáticas entre el 
ganglio ciliar y el iris (pupila tónica), degeneración presináptica de las fibras de la raíz dorsal que transmiten el 
impulso al asta ventral (hiporreflexia) y la degeneración de las fibras simpáticas posganglionares de las glándulas 
sudoríparas, su causa no es clara.
El curso es crónico, con extensión variable del área dishidrótica. Los pacientes pueden tener compromiso 
de la termorregulación y alteración en la calidad de vida, por lo que debe enseñarse al paciente y cuidadores 
estrategias para evitar el sobrecalentamiento corporal. 

PALABRAS CLAVE: disautonomía, hipohidrosis, pupila tónica, reflejo anormal, regulación de temperatura 
corporal, sudoración (DeCS).

summary

This the case of  a 6 year old with segmental hypohidrosis in the right side of  his body, ipsilateral tonic pupil 
and hiporreflexia. This triad leads to the clinical diagnosis of  the Ross Syndrome. The relevance of  this case 
is the recognition of  the hypohidrosis as a sign of  an autonomic disorder.
The Ross syndrome is a progressive benign autonomic disorder, the pathophysiology is the denervation of  
parasympathetic postganglionic cholinergic fibers between the ciliary ganglion and iris (pupil tonic), presynaptic 
degeneration of  dorsal root fibers (hyporeflexia) and degeneration of  the postganglionic sweat glands fibers. 
The cause is unclear. 
The course is chronic, with variable extension of  the hypohidrosis. Patients may get compromise of  thermo-
regulation and impaired quality of  life, that is why the patients and caregivers should be warning and learn the 
strategies to avoid body overheating.  

Key words: Abnormal reflex, autonomic nervous system diseases, body temperature regulation, hypohi-
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Introducción
El síndrome de Ross fue descrito por primera vez en 

1958 por Alexander Ross1,2, haciendo alusión a un caso de 
síndrome de Holmes-Adie (pupila tónica, hiporreflexia) 
asociado a hipohidrosis1. Es una rara entidad degenerativa 
del sistema nervioso periférico, enmarcada dentro de los 

síndromes disautonómicos2, con solo 50 casos reportados 
en la literatura1, afecta con mayor frecuencia a hombres que 
a mujeres1,2 entre los 3 y 50 años3.

La importancia de este caso radica en la identificación 
de la hipohidrosis como una manifestación de un desorden 
disautonómico.  
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Presentación del caso
Paciente de 6 años de edad, remitido a nuestra consulta 

por hipohidrosis en el hemicuerpo derecho e hiperhidrosis 
en el hemicuerpo izquierdo, percibidas por los padres del 
paciente desde el primer año de vida. No tenía antecedentes 
relevantes, ni patológicos, quirúrgicos ni traumatológicos. 
Además intolerancia al calor, sin hipotensión postural, ni 
cefalea. El examen físico reveló ptosis palpebral derecha 
discreta, pupila de tónica de Adie izquierda con la exposición 
a la luz, (figura 1), hipohidrosis, áreas de hiperqueratosis foli-
cular, xerodermia e hiporreflexia en el hemicuerpo derecho y 
zonas de hiperhidrosis en el hemicuerpo izquierdo. El resto 
del examen físico y neurológico fue normal, no se encon-
traron otros signos clínicos de disautonomía o síndrome de 
Horner, no se encontró heterocromía del iris, alteración de 
las constantes vitales, ni enoftalmos. Se hizo una segunda 
evaluación del paciente en la que fue expuesto a una lámpara 
de calor radiante, evidenciando así la presencia de zonas de 
hipohidrosis en el hemicuerpo derecho (figura 2). 

Con el fin de descartar alteraciones o lesiones del sis-
tema nervioso central, como tumores o malformaciones 
que explican la sintomatología del paciente, se realizó una 
resonancia magnética nuclear de cerebro. Con los datos 
encontrados, hiporreflexia, pupila de Adie ipsilateral y 
hipohidrosis segmentaria, sin otros hallazgos patológicos 
se consideró el diagnóstico clínico del síndrome de Ross.

El paciente fue tratado sintomáticamente, con recomen-
daciones de cuidado de la piel, con emolientes para mejorar 
la xerodermia, la hiperqueratosis folicular y prevención de 
eventos que pudieran desencadenar un choque de calor. 

Discusión
El síndrome de Ross es un raro desorden autonómico 

progresivo benigno, se trata de una tríada que incluye un 
trastorno de la sudoración1. Muchas condiciones pueden 
estar asociadas a este tipo de trastornos, lo que puede ser 
reflejo de una disautonomía1, como en el síndrome del 
Arlequín, compuesto por hipohidrosis facial unilateral y 
flujo facial reducido, en la ausencia de síndrome de Horner4, 
cuando es congénito se encuentra presente la heterocromía 
del iris, signo ausente en nuestro paciente. El síndrome 
de Horner puede ser congénito si se diagnostica antes del 
primer año y adquirido si los síntomas aparecen después 
del primer año de vida, la causa congénita más frecuente 
es secundaria a trauma del parto (30-50 % de los casos), 
otras menos frecuentes son el neuroblastoma, la varicela 
congénita, las lesiones de las arterias carótida interna o sub-
clavia, las malformaciones del tronco cerebral y los tumores 
cervicales. Por lo que en este caso se tomó la resonancia 
nuclear de cerebro para descartar la presencia de tumores o 
malformaciones del tronco cerebral. En cuanto a la forma 

adquirida del síndrome de Horner, en pediatría la causa 
más común es posquirúrgica5. No se realizaron exámenes 
adicionales para descartar un neuroblastoma ya que la evo-
lución del caso de más de 5 años lo descarta. 

La combinación del síndrome del arlequín y el sín-
drome de Holmes Adie (pupila tónica e hiporreflexia) se 
conoce como síndrome de Ross, sin embargo, diferentes 
autores consideran que se trata de un espectro de la misma 
patología4. La fisiopatología consiste en la denervación 
posganglionar de las fibras colinérgicas parasimpáticas 
entre el ganglio ciliar y el iris (pupila tónica), degeneración 
presináptica de las fibras de la raíz dorsal que transmiten 
el impulso al asta ventral (hiporreflexia) y degeneración de 
las fibras simpáticas posganglionares de las glándulas sudo-
ríparas, puede observarse hiperhidrosis compensatoria, su 
causa no es clara, puede corresponder a una respuesta de 
las fibras simpáticas sanas4,6,7. El mecanismo de la injuria 
se desconoce1,6. Puede presentarse también hipotensión 
ortostática, cefalea y trastornos psiquiátricos1,8. Tiene un 
curso crónico, con posible extensión del área dishidrótica6. 

Figura 1. Pupila tónica de Adie. 
Autorización de los padres.

Figura 2. Hipohidrosis en hemicara derecha, con 
hidrosis en hemicara izquierda. 

Autorización de los padres.
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El síndrome de Ross es una entidad poco frecuente en 
la población general, sin embargo una adecuada anamnesis 
y examen físico pueden permitir sospechar el diagnóstico. 
En el caso de nuestro paciente, la presencia de hipohidrosis 
segmentaria, el examen neurológico alterado con la tríada 
característica y la ausencia de antecedentes quirúrgicos 
o traumáticos durante el parto, así como la resonancia 
magnética nuclear cerebral normal nos direccionó hacia el 
diagnóstico del síndrome de Ross. 

Aunque no se trata de una condición que amenace la 
vida, puede comprometer la termorregulación y alterar la 
calidad de vida, por lo que debe enseñarse al paciente y 
cuidadores las estrategias para evitar el sobrecalentamiento 
corporal2,7 y en casos de hiperhidrosis compensatoria severa 
puede realizarse simpatectomía por toracoscopia7. 
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