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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zesp6l Harlequina to bardzo rzadkie schorzenie neuro-
logiczne, charakteryzujace si¢ zaczerwienieniem i nadmierna potliwoscig
jednej potlowy twarzy w odpowiedzi na wysilek i emocje. Cho¢ w wigk-
szosci przypadkow choroba ta nie zagraza zyciu, to u niektérych os6b
moze miec¢ zwigzek z nowotworami lub zaburzeniami naczyniowymi.

Cel pracy. Przedstawienie trudnosci diagnostycznych w przypadku ze-
spotu Harlequina w praktyce dermatologiczne;j.

Opis przypadku. Przedstawiono przypadek 30-letniego mezczyzny,
u ktérego podczas diagnostyki przewleklej pokrzywki na oddziale
dermatologicznym zaobserwowano zaczerwienienie i nadmierng po-
tliwos¢ prawej potowy twarzy na skutek wysitku fizycznego. Pacjenta
skonsultowano okulistycznie i neurologicznie, wykonano badanie to-
mograficzne gtowy oraz probe Minora. Na podstawie wywiadu i wyni-
kow badan rozpoznano idiopatyczny zesp6t Harlequina.

Whioski. Zesp6l Harlequina najczesciej wystepuje w postaci idiopa-
tycznej, jednak u chorych nalezy przeprowadzi¢ diagnostyke neurolo-
giczno-okulistyczng, gdyz niektére choroby, m.in. zawat pnia mézgu,
nerwiaki gérnej czesci klatki piersiowej, niedroznosé¢ zyty szyjnej we-
wnetrznej, nacieki rdzenia kregowego przez guz szczytu pluca, moga
sie poczatkowo objawiac¢ jako zespot Harlequina.

ABSTRACT

Introduction. Harlequin syndrome is a very rare neurological condi-
tion characterized by redness and excessive sweating of one half of the
face in response to exercise and emotions. In most cases this disorder is
not life-threatening.

Objective. To present diagnostic difficulties of Harlequin syndrome in
dermatological practice.

Case report. We present a case of a 30-year-old man with redness and
excessive sweating of the right half of the face as a result of exercise that
was observed during the diagnosis of chronic urticaria at the Depart-
ment of Dermatology. The patient was examined ophthalmologically
and neurologically, had a CT scan of the head, and the Minor test per-
formed. Idiopathic Harlequin syndrome was diagnosed based on case
history and workup results.

Conclusions. Harlequin syndrome occurs most often in the form of an
idiopathic condition, but neurologic and ophthalmologic assessment
should be performed since some diseases, such as brainstem infarction
and schwannoma of the upper chest, may initially appear as Harlequin
syndrome.
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Zespdt Harlequina

WPROWADZENIE

Zespo6l Harlequina jest bardzo rzadkim schorze-
niem neurologicznym, charakteryzujacym sie jed-
nostronnym zaburzeniem wiékien wspoétczulnych
unerwiajacych twarz. Zajeta polowa twarzy w odpo-
wiedzi na wysitek, emocje czy ciepto pozostaje blada
i nie poci sie, natomiast zdrowa strona twarzy jest
kompensacyjnie zaczerwieniona, z widocznymi po-
szerzonymi naczyniami krwionoénymi oraz cechuje
sie¢ nadmierng potliwoscig. Posrodku widoczna jest
wyrazna linia demarkacyjna. Rzadko uszkodzenie
nerwéw wspolczulnych moze obejmowaé réwniez
obszar jednej koniczyny goérnej czy jednej strony klat-
ki piersiowej [1].

Zespot Harlequina po raz pierwszy zostat opisany
przez Lance’a i wsp. w 1988 roku na podstawie ob-
serwacji 5 pacjentéw z jednostronnym zaczerwienie-
niem i poceniem sie twarzy pod wplywem ¢wiczen
fizycznych [2].

Istnieje wiele choréb oraz zabiegéw chirurgicz-
nych, ktére moga doprowadzi¢ do rozwoju zespo-
tu Harlequina, jednak najczesciej przyczyna nie jest
znana (idiopatyczny zespot Harlequina). Do pozna-
nych przyczyn zespotu zalicza sie m.in.: zawatl pnia
moézgu, jamistos¢ rdzenia, guz Pancoasta, operacje
w obrebie klatki piersiowej, guzy Srédpiersia gérne-
go (nerwiaki, schwannoma), niedroznos¢ tetnic korze-
niowych prowadzaca do poliradikulopatii, operacja
usuniecia tarczycy, wole tarczycy, nowotwory tar-
czycy, zalozenie wklucia centralnego czy znieczule-
nie nerwéw zebodolowych podczas zabiegéw sto-
matologicznych [3].

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku idio-
patycznego zespolu Harlequina z powodu rzadkie-
go wystepowania i trudnoéci diagnostycznych tej
jednostki chorobowe;j.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzna 30-letni, rasy kaukaskiej zostal przy-
jety na Oddzial Dermatologiczny Szpitala Specjali-
stycznego w Jasle z powodu pokrzywki przewleklej
utrzymujacej sie od ponad 2 lat.

W wywiadzie pacjent podawal okresowe poja-
wianie sie uogélnionych, swedzacych zmian typu
babli pokrzywkowych. Wystepowania zmian skor-
nych pacjent nie kojarzyt z zadnym konkretnym
czynnikiem ani sytuacja. Dotychczas z powodu po-
krzywki byt leczony ambulatoryjnie lekami przeciw-
histaminowymi, jednak bez satysfakcjonujacego
efektu klinicznego. Nie chorowat na inne choroby
i nie przyjmowat Zadnych lekow w zleceniach sta-
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tych. Wywiad rodzinny nie byt istotny. W ogélnym
badaniu fizykalnym, w tym w badaniu dermatolo-
gicznym, w chwili przyjecia nie stwierdzono istot-
nych odchyleri od normy.

Podczas hospitalizacji wykonano szereg badan
w kierunku przyczyn pokrzywki przewleklej zgod-
nie z przyjetymi standardami [4], m.in. préby fizy-
kalne, w tym probe wysitkowa, po ktorej u pacjen-
ta zaobserwowano prawostronne zaczerwienienie,
ocieplenie i potliwos¢ twarzy (ryc. 1), natomiast lewa
strona twarzy pozostawala blada i chtodna. Obie Zre-
nice byly réwne, prawidlowo reagowaty na swiatlo,
pacjent nie zglaszal zaburzen czucia w obrebie twa-
rzy ani boélu glowy czy zaburzen widzenia.

Chory wyijasnil, ze juz od wczesnego dziecin-
stwa jego twarz reagowala w ten sposob na wysitek
i nadmierne ciepto. Ze wzgledu na brak innych do-
legliwosci mezczyzna nie zglosit sie nigdy wczesniej
z tego powodu do lekarza, zaburzenie nie sprawiato
mu dyskomfortu. Zlecono konsultacje neurologiczna
i okulistyczna oraz tomografie komputerowa glowy,
nie stwierdzono jednak zadnych nieprawidtowosci.

Dodatkowo wykonano prébe Minora. Po 30 mi-
nutach wysitku fizycznego (pacjent chodzil po scho-
dach) jedna potowa twarzy zabarwita sie na fioleto-
wo, a druga pozostata niezmieniona.

Na podstawie piémiennictwa, wywiadu oraz wy-
nikéw badan dodatkowych u pacjenta rozpoznano
idiopatyczny zespo6t Harlequina.

Rycina |. Prawostronne zaczerwienienie twarzy u mezczyzny
z idiopatycznym zespotem Harlequina

Figure I. Redness on the right side of the face in a male patient with
idiopathic Harlequin syndrome
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OMOWIENIE

Zespot Harlequina czesciej wystepuje u kobiet niz
u mezczyzn, a jego przebieg jest zwykle tagodny.
Najczesciej rozpoznaje sie jego postac idiopatyczna,
podobnie jak u przedstawionego pacjenta [5]. U cho-
rych nalezy jednak przeprowadzi¢ szeroka diagno-
styke neurologiczno-okulistyczng, gdyz niektore
choroby, m.in. zawat pnia mézgu, nerwiaki goérnej
czesci klatki piersiowej, niedroznos¢ zyly szyjnej
wewnetrznej, nacieki rdzenia kregowego przez guz
szczytu pluca, moga sie poczatkowo objawiaé¢ jako
zespot Harlequina [6].

Lance i wsp. [2], ktérzy po raz pierwszy opisali
chorobe, zasugerowali, Ze przyczyna jej rozwoju jest
niedroznos¢ tetnicy korzeniowej przedniej segmentu
Th3 i z tego powodu zmiany moga obejmowac za-
réwno przedzwojowe, jak i zazwojowe szyjne widk-
na wspolczulne oraz przywspélczulne widkna neu-
ronéw zwoju rzeskowego.

Sarikaya i wsp. [7] opisali przypadek 52-letniego
pacjenta, u ktérego objawy zespotu Harlequina za-
czely sie pojawia¢ podczas wysitku po wystapieniu
samoistnego rozwarstwienia tetnicy szyjnej. Z kolei
Darvall i wsp. [8] przedstawili przypadek 26-mie-
siecznego dziecka, u ktérego objawy zespotu Harle-
quina zaczely sie pojawiac po zabiegu usuniecia mal-
formacji naczyn limfatycznych w obrebie szyi.

Przyczyna zespotu moze by¢ réwniez infekcja wi-
rusami neurotropowymi wykazujacymi szczegolne
powinowactwo do zwoju gwiazdzistego, takimi jak
HSV 1 czy wirus cytomegalii [9].

Zaburzenia w zespole Harlequina wystepuja
w wyniku zmian w czynnosci wspétczulnego ukta-
du nerwowego wtérnych do uszkodzenia widkien
przedzwojowych gérnego zwoju szyjnego lub wio-
kien zazwojowych w splocie szyjnym zewnetrznym.
Zespot Harlequina moze wspdélistnie¢ z innymi ze-
spolami, takimi jak zesp6l Hornera (miosis, ptosis,
enophtalmus), zespol Adiego (spowolniona reakcja
Zrenic na $wiatto) czy zesp6t Rossa (spowolniona re-
akcja Zrenic na $wiatto oraz jednostronne zaburzenie
potliwosci) [10]. Moze by¢ réwniez objawem takich
choréb, jak zespot Guillaina-Barrégo, neuropatia cu-
krzycowa czy stwardnienie boczne zanikowe [9].

Leczenie w przypadku idiopatycznego zespotu
Harlequina nie jest wymagane, chyba ze sprawia on
pacjentowi dyskomfort psychiczny. Jedna z metod
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terapii stanowi jednostronna sympatektomia, ktéra
jest jednak obarczona réznymi powiklaniami [11].

Dermatolog jest czesto pierwszym lekarzem, do
ktorego zglasza sie pacjent z objawami opisywanego
zespotu albo z objawami zespotu Harlequina. W prak-
tyce dermatologa wazne jest ustalenie rozpoznania
i zalecenie konsultacji neurologicznej oraz okulistycz-
nej ze wzgledu na mozliwe powazne choroby neuro-
logiczne lub nowotworowe, ktére objawiaja sie zespo-
tem Harlequina.
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