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INTRODUCCION

RESUMEN

La anhidrosis idiopatica generalizada adquirida (AIGA) es un trastorno
infrecuente caracterizado por la incapacidad de sudar en ausencia de
causas dermatolégicas, neuroldgicas o metabodlicas identificables. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 23 afios, con inicio de sin-
tomas a los 8 afios, quien desarrollé anhidrosis generalizada progresiva
asociada a intolerancia al calor, prurito y lesiones cutdneas eritematosas
exacerbadas por temperaturas elevadas. Al examen fisico se evidenciaron
madculas, papulas y placas eritemato-violaceas en tronco y regiones axi-
lares. El test de Minor fue negativo, confirmando ausencia de sudoracion.
Los hallazgos histopatolégicos mostraron arquitectura cutanea con-
servada con glandulas ecrinas estructuralmente normales, aunque con

cambios degenerativos ductales e infiltrado linfocitario leve.

La AIGA representa un desafio diagnéstico debido a su baja prevalencia
y superposicion clinica con otras entidades. Su fisiopatologia es hetero-
génea e incluye mecanismos neuropiticos, glandulares e inmunoldgicos.
El reconocimiento oportuno es fundamental para prevenir complica-
ciones como hipertermia y golpe de calor. Este caso resalta la impor-
tancia de la correlacién clinico-patoldgica en el diagnéstico de AIGA y

contribuye a ampliar la evidencia sobre esta entidad poco frecuente.

La anhidrosis idiopatica generalizada adquirida (AIGA)
es un desorden raro que causa anhidrosis/hipohidrosis
sistémica sin causa dermatoldgica, metabdlica o neuro-
logica’? En términos simples, la anhidrosis es una falla
en la produccion de sudor en respuesta a estimulos fi-

sioldgicos, térmicos o quimicos?

Hasta el 2017, de acuerdo a las guias japonesas para el diag-
ndstico y tratamiento de AIGA, no existe una definiciéon

especifica, ni informacién epidemioldgica publicada.

Por ende, no existen datos de prevalencia y morbilidad,
y los tnicos datos publicados corresponden a aproxima-
damente 100 reportes de casos que en su mayoria son
de Japdn. AIGA es mdas comun en hombres, que corres-
ponde a mas del 80% de los casos reportados, y tipica-

mente debuta en la segunda y cuarta década2

Desde el punto de vista fisiopatoldgico, existen tres
mecanismos que explican el desarrollo de esta entidad:

a) neuropatia sudomotora, b) la falla sudomotora pura
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idiopatica y c) falla en la glandula sudoripara. Estudios
recientes sugieren que existe una resistencia periférica
a la estimulacién colinérgica, asociada a una dismi-
nucion en la expresién del receptor muscarinico M3
en las glandulas ecrinas. Asimismo, la asociacién con
una IgE elevada, urticaria colinérgica y la respuesta fa-
vorable a terapia inmunosupresora se relaciona con el

mecanismo inmunitario%>

La AIGA continta siendo una condicién poco reportada
por ser infradiagnosticada, su variabilidad clinica y por
asociarse a otras condiciones dermatoldgicas. Esto re-
salta su importancia para esta revista y la comunidad
cientifica. En este contexto, se presenta el siguiente
caso clinico que plasma las caracteristicas clinicas, his-
topatoldgicas y una pequeilia revision de esta condicién

poco frecuente.
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CASO CLiNICOD

Paciente femenina de 23 afios de edad, sin antece-
dentes personales patoldgicos ni alergias conocidas, con
cuadro de inicio a los 8 afios de edad. La paciente re-
feria que hasta esa edad presentaba sudoraciéon normal;
posteriormente, not6 una disminucion progresiva de la
misma, llegando a presentar anhidrosis generalizada.
En el examen fisico, presentd eritema difuso en zona
de abdomen, acompafiado de pdapulas eritematosas
en pecho y cara interna de brazos y antebrazo (Figura
1a). Adicionalmente, present6 eritema en zona frontal
acompaiiado de papulas eritematosas en rostro (Figura
1b), lesiones que se exacerbaban con temperaturas altas.
En espalda, se evidenciaron lesiones papulares erite-
matosas de bordes mal definidos (Figura 1c) y en zona

axilar, placas eritemato-violaceas. (Figura 1d).

Figura 1a. Presentacién clinica abdomen. Figura 1b. Presentacién clinica rostro.

Figura 1c. Presentacioén clinica espalda. Figura 1d. Presentacién clinica zona axilar.
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Como sintomatologia acompafiante, paciente referia
prurito en regién axilar y espalda dorsal, y sensacién
de ardor en térax y abdomen. Manifestaba intolerancia
al ejercicio fisico, evitando su realizacién debido a sen-

sacion de sobrecalentamiento.

El test de Minor realizado en region axilar fue negativo, evi-

denciando ausencia de sudoracion en dicha area (Figura 2).

Figura 2. Test de Minor negativo.

Figura 3a. Biopsia brazo izquierdo. Estructuras glandulares ecrinas
de arquitectura conservada.

Figura 3b. Estructuras glandulares ecrinas con alteraciones
degenerativas e infiltrado.
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Se realizaron biopsias cutaneas en brazo izquierdo y
region axilar izquierda. En la muestra de brazo se observo
epidermis y dermis con arquitectura conservada, leve in-
filtrado linfocitario perivascular superficial y presencia
de conductos ecrinos de morfologia normal (Figura 3a).
En la biopsia axilar se evidencié arquitectura cutanea
conservada, con leve infiltrado linfocitario perivascular
superficial y presencia de glandulas ecrinas estructural-
mente conservadas. A nivel ductal, se identificé un con-
ducto ecrino con cambios degenerativos caracterizados
por tumefaccion celular, eosinofilia citoplasmatica,
apoptosis y cariorrexis, asociados a infiltrado linfoci-

tario leve (Figura 3b).

DISCUSION

La anhidrosis es una falla en la producciéon de sudor en
respuesta a estimulos fisiolgicos térmicos o quimicos? La
anhidrosis generalizada idiopética adquirida (AIGA) es un
trastorno poco frecuente que se caracteriza por la inca-
pacidad de sudar sin una causa aparente (cutdnea, me-
tabdlica o neuroldgica). Este trastorno suele afectar a va-
rones jovenes y altera gravemente la calidad de vida. Al
exponerse a altas temperaturas, los pacientes AIGA sufren
facilmente un golpe de calor, presentando sintomas como
malestar general, hipertermia, mareos, palpitaciones,
desmayos y, finalmente pérdida de consciencia debido a
la desregulacion de la temperatura corporal. Se desconoce
la incidencia, prevalencia y morbilidad real de la enfer-
medad?® Se considera que la patologia es poco frecuente,
ya que solo se han notificado aproximadamente 100 casos.
La mayoria de los pacientes con AIGA reportados en otros
estudios han mostrado una etnia asiatica preferente, pero
no exclusiva, por lo que la incidencia y las caracteristicas
clinicas en otros paises siguen siendo inciertas. Alterna-
tivamente, los pacientes pueden ser diagnosticados erro-
neamente con otras afecciones, como urticaria colinérgica
asociada a anhidrosis o dermatitis atdpica asociada a an-
hidrosis. Por lo tanto, la enfermedad solo se diagnostica

en una pequeiia proporcion de casos reales?

En cuanto a su fisiopatologia, se reconocen tres meca-
nismos principales: neuropatia sudomotora, insuficiencia
sudomotora pura idiopatica (IPSF) y la insuficiencia pri-
maria de la gldndula sudoriparas? En IPSF y en fases tem-

pranas de la falla glandular, la actividad simpatica cutanea
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suele estar conservada o aumentada, lo que sugiere re-
sistencia periférica al estimulo colinérgico mas que un
defecto central? Este fenémeno se asocia con una dismi-
nucién de la expresion del receptor muscarinico M3 en
las glandulas ecrinas. La frecuente elevacién de IgE, la
coexistencia de urticaria colinérgica y la buena respuesta
a corticoesteroides apoyan un mecanismo autoinmuni-
tario, con posible participacién de autoinmunitario, con
posible participacién de autoanticuerpos anti-M3. En la
falla glandular avanzada predomina el dafio estructural
irreversible, con curso mas prolongado y menor res-
puesta terapéutica, lo que refuerza el concepto de AIGA

con un espectro fisiopatolégico heterogéneo?”

Los pacientes con AIGA no presentan una sudoracion
adecuada en respuesta a estimulos de calor como altas
temperaturas, humedad y ejercicios fisico. La anhidrosis/
hipohidrosis suele presentarse en el tronco con una dis-
tribucién simétricad® Las extremidades y, ocasional-
mente, la cara también puede verse afectada, pero la
afectacion de las palmas, plantas y axilas es poco fre-
cuente. Aproximadamente entre el 30 y el 60% de los pa-
cientes se quejan de sensacion de hormigueo y/o ronchas
en circunstancias que normalmente favorecen la sudo-
racion. Adicionalmente, pueden presentar sofocos, hiper-
termia, debilidad, lasitud, enrojecimiento facial, nduseas,
vomitos, cefalea, mareos o palpitaciones? Algunos pa-
cientes pueden sufrir un golpe de calor. El dolor punzante
y la erupcién cutanea de la urticaria colinérgica también

se observan frecuentemente3¢

El diagnoéstico del AIGA se basa en criterios clinicos y fun-
cionales. Se define por hipohidrosis o anhidrosis gene-
ralizada (> 25% de la superficie corporal), sin evidencia
de disautonomia u otra alteracién generalizada distinta
al compromiso sudomotor?* El test termorregulador
del sudor constituye la herramienta diagnéstica funda-

mental, el cual fue empleado en nuestro caso.

En la actualidad, no existe un algoritmo especifico para el
tratamiento de esta patologia, por lo cual las opciones te-
rapéuticas son limitadas, pero se han descrito terapias con
corticoides, pilocarpina, inmunoglobulina IV, ciclospo-
rinas con resultados variables. Estudios han utilizado con

éxito dosis altas de corticosteroides sistémicos en varios
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pacientes. Si bien la terapia de pulsos de esteroides se ha
adaptado para tratar la AIGA, la evidencia que respalda su
eficacia no es sélida, lo que lleva a recomendaciones mo-
deradas para establecer regimenes terapéuticos4® Varios
informes han indicado una eficacia considerable de los
corticoesteroides para mejorar la funcion sudoripara,
pero también se ha encontrado ineficiencia total y altas

tasas de recurrencia en algunos pacientes’

Se ha descrito la eficacia de la ciclosporina oral para el tra-
tamiento de la anhidrosis inducida por el acido drico (AIGA)
intratable. Diversas series de casos y reportes clinicos des-
criben tasas de respuesta clinica favorables en un porcentaje
significativo de pacientes, especialmente cuando el trata-

miento se inicia en fases tempranas de la enfermedad?

La pilocarpina ha sido estudiada en pequeiias series de
casos como coadyuvante a inmunosupresion (corticoides
o ciclosporina), o en casos de AIGA leve a moderada. Los
resultados de ciertos estudios sugieren que la terapia de
pulsos de esteroides y la pilocarpina oral tienen dife-
rentes mecanismos subyacentes a la mejoria de la AIGA:
la primera aumenta las areas y la cantidad de sudoracion,
mientras que la segunda aumenta la cantidad de sudo-

racion solo en areas hidrdticas normales?°
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