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idyopatik Harlequin Sendromlu
Nadir Bir Olgu

Saadet Sayan

0ZET

Harlequin sendromu, yiizde unilateral anhidrozis ve mat cilt rengine kontralateral hiperhidrozis ve kizarikligin es-
lik ettigi nadir bir sempatik sinir sistemi hastaligidir. Cevresel ve/veya emosyonel stres ile belirginlesen hastalik,
cogunlukla tedavi gerektirmez ve benign bir otonom disfonksiyondur. Travmatik ya da dejeneratif siirecler tablo-
ya yol a¢sa da cogunlukla etyolojik neden bulunamaz. 42 yasindaki kadin olgumuz, s artisi ve stres aninda, goz
bulgularinin (ptozis, anormal pupil vb.) eslik etmedigi, yiiz sag yariminda asin terleme, kizarma ile bagvurmusdu.
Travma veya cerrahi girisim oykiisii olmayan hastanin beyin, servikal ve torakal gdriintiilemelerinde etyolojik bir
neden saptanmadi. Sikayetleri sosyal iliskilerini etkileyecek diizeye ulasan hasta semptomatik tedavi amaciyla
sempatik ganglion blokajina yonlendirildi. Olgumuz nadir olarak karsilasilan idyopatik harlequin sendromuna
dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Idyopatik, harlequin sendromu

A RARE CASE OF IDIOPATHIC HARLEQUIN SYNDROME
ABSTRACT

Harlequin Syndrome is a rare malady of the sympathetic nervous system which is accompanied by unilateral
anhydrosis and dull skin of the face, contralateral hyperhidrosis and flushing. It is a benign autonomic dysfunction
which becomes more pronounced with environmental and/or emotional stress and generally requires treatment.
Although traumatic and degenerative processes lead to the syndrome, mostly there are no etiologic factors. A
42 years-old-woman presented with hyperhidrosis and flushing of unilateral of the face without ocular findings
(ptosis, myosis, etc.), in the time of stress and/or thermo-rising. There was no history of trauma or surgery.
Magnetic resonance imaging of the brain, cervical spine or thoracal spine were normal. A complaint becomes to
the level of interfering with social intercourse/life so the patient was referred to sympathetic ganglion blockage
for symptomatic treatment. We present the case to aim or(The aim of presenting this case is to call attention to a
rarely encountered case of idiopathic harlequin syndrome.
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arlequin Sendromu; yizin asimetrik terlemesi ve kizarmasi ile karakterize
nadir bir otonom sinir sistemi hastaligidir (1). Genellikle egzersiz, isi artis,
emosyonel stresle belirginlesen tablo, servikal sempatik zincirin vazomotor
ve sudamotor liflerindeki hasara ikincildir (2). Travma, cerrahi girisim gibi invazif ne-
denler, nérodejeneratif ya da serebrovaskdiler hastaliklar etyolojide yer alabilse de
bircok vaka idyopatik olarak kalmaktadir (3). Burada idyopatik harlequin sendromlu

bir olgu paylagiimistir.
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Kirk-iki (42) yasindaki kadin hasta, ylizinin sag yari-
minda, asin terleme ve kizarma sikayeti ile basvurdu.
Yakinmalarinin ortam isisi ylkseldiginde ya da heyecan-
lanma, endise duyma gibi stresli durumlarda arttigi ve
sosyaliliskilerine engel oldugu 6grenildi. Hastanin 6z geg-
misinde bilinen sistemik hastalig, ila¢ kullanimi, gecirilmis
operasyonu ya da travma 6ykiisti yoktu. Fizik muayenesin-
de, yliz sag yarisinda ciddi terleme bulgulari, hafif kizarik-
lik mevcut iken ylz diger yarisi mat ve kuru goriiniimde
idi (Sekil 1). Norolojik muayenesinde, pupiller izokorik,
IR+/+, lIR+/+, g6z hareketleri her yone serbest iken pito-
zis ya da anormal pupil bulgusu yok idi (Sekil 2, 3). Motor
ve duyu muayenesi, serebeller sistem incelemesi ve derin
tendon refleksleri dogal idi. Beyin, servikal, ist torakal spi-
nal manyetik rezonans gorintllemesi, torasik sempatik
zinciri iceren bilgisayarli tomografi normal sinirlarda idi
(Sekil 4). Olgumuz o&ykusu, klinik degerlendirmesi, go-
rintuleme ozellikleriyle idyopatik harlequin sendromu
olarak degerlendirildi. Ozellikle asiri terlemeden sikayetci
olan hastamiz sempatik ganglion blokaji agisindan ileri bir
merkezde anestezi klinigine yonlendirildi.

Sekil 2. Bilateral normal pupil

Sekil 4. Normal kranyal, servikal-Ust torakal spinal manyetik rezonans
gortintileme

Tartisma

Harlequin Sendromu ilk kez 1988 yilinda Lance ve arka-
daslari tarafindan, egzersiz, 1s1 artisi ve stres ile tetiklenen,
belirgin sinir hatti olusturacak diizeyde, yliziin bir yarisinin
kizarik ve terli diger yarisinin mat ve kuru olmasi seklinde
tanimlanmistir (1). Sendrom kadinlarda daha yaygindir ve
klinige cogunlukla anormal pupil {holmes adie sendromu
(tonik pupil, arefleksi), horner sendromu (pitozis, miyozis,
anhidrozis)} de eslik eder (4,5). Bu yiizden olgular tonik pu-
pil, miyotik pupil, pitozis, derin tendon refleks varligi veya
yoklugu acisindan dikkatle degerlendirilmelidir. Kadin
olgumuzun sag yuz yarimindaki asiri terleme ve kizarikhk
yakinmasina, ndrolojik muayenesinde normal pupil yaniti
ve normoaktif derin tendon refleksleri eslik etmekte idi.

Harlequin Sendromu, yiiziin unilateral pre- ve/veya post
ganglionik sempatik vazomotor ve sudamotor sinir lifleri-
nin denervasyonuna ikincil gelisir (6). Ylize ait sempatik if-
ler, hipotalamustan orjin alir, spinal kordun lateral hornunda
sinaps yapar ve pre-ganglionik lifleri olusturarak T2-3 diize-
yinde spinal kordu terk eder. Sempatik zincir icinde ilerle-
yen vasomotor ve sudamotor lifler, superior servikal gang-
lionda sinaps yapar ve post-ganglionik lifler olarak karotid
pleksus icinde ilerler. Yiizlin frontal ve oftalmik bolgesinin
sempatik lifleri internal karotid arter cevresinde, maksillar
ve mandibular bolgenin sempatik lifleri eksternal karotid
arter cevresinde yogunlasmistir. Bu yol tzerinde unilateral
sempatik bir denervasyon, cevresel veya emosyonel bir
stres durumunda, ylzin bir yariminin asiri terli ve kizarik,
diger yariminin kuru ve donuk gortiniimiine yol agacaktir.

Harlequin Sendromu yaygin olarak idyopatik 0zellik
gosterse de, sempatik lifleri baskilayan timoral ve/veya
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vaskuler olusumlar, beyin sapi lezyonlari, siringomiyeli,
gullian-barre sendromu, diyabetik otonomik noropati,
mutiple skleroz, invazif girisimler gibi heterojen dagihm
gOsteren hastaliklara ikincil de gorilebilir (3,7). Bu ne-
denlerin dislanmasinda, beyin ve servikal ve torakal go-
rintileme yontemleri dnemlilik gosterir (8). Olgumuzun
gecirilmis travma ya da cerrahi girisim 6ykusu yoktu, be-
yin ve servikotorasik manyatik rezonans goruntilemeleri
normal sinirlarda idi.

idyopatik Harlequin Sendromu genellikle medikal ya da
cerrahi tedavi gerektirmeyen benign bir tablodur. Ancak
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