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RESUMEN

Se presentd un hombre de 26 afos con anhidrosis generalizada, en el cual la histologia de
las glandulas sudoriparas era normal. Se comprobd que tenia ademas, una hipopigmentacion
de la piel en las zonas anhidrdticas y arreflexia osteotendinosa generalizada. Las neuronas
autondmicas, los melanocitos y las neuronas sensitivas de los ganglios raquideos, compar-
ten un mismo origen embrioldgico a partir de las crestas neurales. Se dedujo un proceso
degenerativo de estructuras derivadas de las crestas neurales.

Descriptores DeCS: HIPOHIDROSIS/complicaciones; HIPOPIGMENTACION/complica-

ciones.

La anhidrosis generalizada puede ser
secundaria a disminucién o ausencia de
gldndulas sudoriparas o a trastornos de la
inervacion autondmica.! En la displasia
ectodérmica, la ausencia parcial o total de
glandulas sudoriparas puede acompanarse
de otras alteraciones cutaneas y neurolo-
gicas.>?

La anhidrosis generalizada con glan-
dulas sudoriparas normales ha sido poco
estudiada, Lowy otros,*han descrito 8 ca-
sos, 4 de ellos tenian otros trastornos auto-
ndémicos asociados, Danny otros® publica-
ron un caso en el que no habian otras ma-
nifestaciones asociadas.

Nosotros presentamos un paciente con
anhidrosis, en el cual la histologia de las
glandulas sudoriparas era normal. Este
sujeto tenia ademas una hipopigmentacion
de la piel en las zonas anhidroéticas y
arreflexia ostecotendinosa generalizada. No
conocemos referencias de casos similares
en la literatura médica.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un hombre blanco de 30 afios
de edad, sin antecedentes patoldgicos
personales o familiares de interés. A los



26 afios comenzo a notar despigmen-tacion
de la piel, que afectaba pequenas regiones
del tronco, progresivamente las lesiones se
extendieron al resto del cuerpo y not6 que,
en las zonas afectadas, habia una ausen-
cia total de sudacién. Al afio tenia todo el
tronco, desde el nivel del ombligo hasta el
cuello, involucrado y comenzé a quejarse
de fatiga con sensacion de desvanecimien-
to al exponerse al sol o ambientes caluro-
so0s. Cuatro afios después s6lo quedaba un
area de piel normal en la porcién inferior
del tronco, el resto estaba despigmentada
y anhidrética (figs. 1y 2).

En ese momento, el examen neurold-
gico demostré una arreflexia osteo-
tendinosa generalizada, sin embargo, no
habian trastornos sensitivos ni motores, los

nervios craneanos estaban normales y el
estado mental también.

EXAMEN DEL SISTEMA NERVIOSO AUTGNOMO

No se encontr6 hipotension ortostatica,
la maniobra de Valsalva, la prueba de la
aritmética mental y la de inmersion de las
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FIG. 1. Fotagrafia del paciente donde puede apreciarse el con-
traste entre el segmento de piel normal y el resto del cuerpo.

FIG. 2. Fotografia de la zona de la
espalda donde ocurre la transicién
entre el segmento de piel normal y
el resto de la piel.



manos en agua helada fueron normales. La
prueba de Schirmer fue normal. No en-
contramos trastornos autondémicos
pupilares.

Habia una anhidrosis total de las zo-
nas despigmentadas de la piel. Le admi-
nistramos pilocarpina al 2 % subcuténea,
hasta producir un habén de 1 por 0,5 cm
de didmetro. En el segmento de piel de
coloraciéon normal esto provocd una
sudacion local profusa, mientras que en la
piel despigmentada no ocurrié sudacién que
se pudiera detectar con un papel de filtro
colocado sobre la zona inyectada.

INVESTIGACIONES COMPLEMENTARIAS

Los estudios hematoldgicos y hemo-
quimicos basicos fueron normales, el
LCR era acelular, con 48 mg de proteinas
y 2,6 mmol/L de glucosa.

Exploramos la neuroconduccién mo-
tora de los nervios mediano y peroneo pro-
fundo y la sensitiva de los nervios media-
no y sural, los pardmetros estaban dentro
de limites normales.

La biopsia de un fragmento de piel des-
pigmentada de la porcion anterior del tronco
mostré una marcada disminucién del pig-
mento melanico, sin embargo, las glandu-
las ecrinas eran de tamafio y distribucion
normal.

SUMMARY

DISCUSION

La insuficiencia sudomotora puede ser
causada por una lesién de las glandulas
sudoriparas, del axén posganglionar o del
axon preganglionar.’ Los resultados de la
biopsia de piel y de la prueba refleja
sudomotora con pilocarpina indican que en
este caso estd afectado el axon posgan-
glionar.

Cuando intentamos relacionar la anhi-
drosis con la hipopigmentacion de la piel y
la arreflexia, encontramos que las neu-
ronas autondmicas, los melanocitos y las
neuronas sensitivas de los ganglios raquideos,
comparten un mismo origen embrioldgico a
partir de las crestas neurales.®

En este sujeto un grupo celular deri-
vado de las crestas neurales ha experimen-
tado un proceso degenerativo progresivo.

En la incontinencia pigmenti pueden
haber lesiones acrémicas anhidrdticas, pero
este paciente no tiene otras manifestacio-
nes tipicas de esta enfermedad, que comienza
en la infancia y se transmite por herencia
dominante ligada al cromosoma X, por lo
que resulta letal intratitero para varones.’®

Otros casos descritos con anhidroris
generalizada aislada o asociada a otras
manifestaciones autonémicas pudieran ser
formas de expresion variadas de un proce-
o patoldgico similar.

Authors presented the case of a man aged 26 with systemic anhydrosis, whose histology of sweat glands was
normal. Also, there was skin hypopigmentation in anhydrous zones as well as systemic osteotendinous arreflexia.
Autonomic neurons, melanocytes, and sensitive neurons of medullary ganglia, share a same embryologic origin

from neural crista.

Subject headings: HYPOHYDROSIS/complications; HYPOPIGMENTATION/complications.
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