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Sindrome de Arlequin: las dos caras
de una misma enfermedad

ccccccc

Harlequin syndrome: Two sides of the same
disease

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de
64 anos de edad que acude a consulta de atencion prima-
ria por palidez y falta de sudoracion en hemicara derecha
desde hace 2 meses tras realizar ejercicio fisico como cami-
nar a un paso ligero. Estos episodios tienen una duracién
de 10-15min tras el cese del ejercicio. A la exploracion
fisica presenta hipohidrosis en hemicara derecha, sudora-
cién importante y enrojecimiento en hemicara izquierda
(fig. 1). El resto de la exploracion general y neuroldgica fue
normal.

Desde atencion primaria se solicité analitica sanguinea
completa y radiografia de torax con resultados dentro de la
normalidad. La paciente fue derivada a medicina interna con

la sospecha de sindrome de Arlequin y tras la realizacion de
resonancia magnética craneal y tomografia axial computari-
zada cervico-toracica se descarto enfermedad subyacente,
confirmandose el diagnostico.

El sindrome de Arlequin es un trastorno del sistema ner-
vioso auténomo infrecuente que consiste en la aparicion
brusca de accesos de rubefaccion y diaforesis hemifacia-
les que se deben habitualmente al calor, la emocion o el
esfuerzo fisico'. La ausencia de enrojecimiento y sudora-
cion facial unilateral se debe a una disfuncion ipsilateral de
la via simpatica colinérgica vasodilatadora y sudomotora, a
nivel central hipotalamico o medular de T1 a T4 (inervacion
de cara), preganglionar o posganglionar.

Se cree que la hiperactividad neuronal compensatoria en
el lado sano acentua los signos cutaneos que identifican este
sindrome.

Se deben realizar pruebas complementarias para des-
cartar enfermedad subyacente. Ante la sospecha de un
sindrome de Arlequin es fundamental realizar una explora-
cion neuroldgica, analisis de sangre completo y radiografia
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Figura 1  Sindrome de Arlequin. Rubefaccion facial hemicara
izquierda y palidez en hemicara derecha completamente deli-
mitada por linea media.

de térax, asi como derivar a atencion especializada para
completar el estudio.

El origen del cuadro se cree que puede deberse a un com-
promiso de la via simpatica sudomotora y vasoconstrictora
del lado contrario, o ser producida por isquemia vascular
secundaria a una enfermedad autoinmune o infecciosa’.

Aunque la mayoria de casos son idiopaticos es preciso
descartar lesion secundaria a nivel de las 3 neuronas que
componen la cadena simpatica cervical, como pueden ser
la diseccion carotidea, el bocio toxico, los tumores, la
siringomielia, la esclerosis multiple, y la iatrogenia por pro-
cedimientos invasivos®.

El sindrome de Arlequin se asocia en ocasiones a otros
sindromes como el sindrome de Adie, el sindrome de Ross
o el sindrome de Horner por lo que es fundamental realizar
una adecuada exploracion oftalmologica®.

El conjunto de sintomas observados en el sindrome de
Adie o el sindrome de Ross traducen un déficit autonémico
mas extenso del presente en el sindrome de Arlequin puro,
ya que involucran a otras partes del sistema nervioso.

En los casos idiopaticos conviene explicar al paciente
la benignidad del proceso, no siendo necesario instaurar
ningln tratamiento especifico. No obstante, se puede plan-
tear la realizacion de una simpatectomia contralateral en
el supuesto de importante afectacion psicoldgica o en la
calidad de vida del paciente®.

En el caso de esta paciente, tras explicarle la evolucion y
la naturaleza del cuadro, se decidi6 no realizar ningln tra-
tamiento especifico, persistiendo estos episodios de iguales
caracteristicas en la actualidad, sin limitarle en sus activi-
dades de la vida diaria ni en su calidad de vida. Durante el
seguimiento, no ha presentado nuevos sintomas que hagan
sospechar un origen secundario del cuadro.
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