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Hemifasiyal Flushing ve Hiperhidrozisin Nadir
Bir Nedeni: Harlequin Sendromu

A Rare Case of Hemifacial Flushing and
Hyperhydrosis: Harlequin Syndrome

Harlequin sendromu (HS) hemifasiyal terleme ve kizariklik ile karakterize nadir gorilen
bir hastaliktir. Bu durum egzersiz, sicaklk ve emosyonel durumlara bagl olarak uyarilr.
Servikal sempatik zincirde sudomotor ve vazomotor bozukluk vardir. Sendrom genellikle
benign seyreder ve tedavi gerekmez. HS'li olgularnn cogu primerdir, altta yatan neden
tespit ediimeyebilir. Ancak altta yatabilecek organik lezyon gibi sekonder bir nedenle
iliskili olabilir. Burada esas olarak egzersiz ve emosyonel faktorler tarafindan uyarilan,
yUzUnUn sol yarsinda eritem ve terleme artisi ile basvuran 20 yasinda kadin bir hastada
idiopatik HS tanisi konuldu ve literatUrler esliginde sunuldu.

Anahtar kelimeler: Harlequin sendromu, kizariklik, hiperhidrozis, hemifasial, idyopatik,
egzersiz

Abstract

Harlequin syndrome (HS) is a rare disorder, characterized by hemifacial flushing and
sweating. This condition is induced by exercise, heat and emotional factors. There are
sudomotor and vasomotor deficits in the cervical sympathetic chain. The syndrome
is usually benign and does not require treatment. Most of the HS cases are primary
in nature and no underlying cause can be identified, but may be associated with a
secondary cause such as organic lesion. Here, we diagnosed idiopathic HS in a 20-year-
old female who presented with increased facial flushing and sweating in the left half
of the face which were mainly induced by exercise and emotional factors and it was
reported together with literature.
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Girig seviyesinden, Ust ekstremitelerin sempatik
lifleri ise T4 seviyesinden spinal kordu terk
eder. Bu anatomik bilgiler 1siginda etkilenen
liflerin muhtemel vyerleri vazomotor ve
sudomotor belirtilerin go6rilme yerlerine
gore tespit edilebilir (3).

Harlequin  sendromu  (HS) genellikle
sicakhk artisi ve egzersiz ile tetiklenen,
yuziin sadece bir yarisinda terleme artisi ile
birlikte eritemin goruldigu nadir otonom
bozukluktur (1). YUzin vazomotor ve
sudomotor ndronlarinda etkilenme s6z Genellikle idiyopatik olmakla birlikte
konusu olup termoregiilasyonda bozulma mediastinal nérinom ve boyun cerrahisine
mevcuttur (2). Yizin innervasyonundaki sekonder olarak da gelisebilmektedir.
sudomotor ve vazomotor liflerin ¢ogu T2-  Ayirici tanida Horner sendromu ve Ross
T3 seviyesinde spinal kordu terk ederek sendromlar diisiiniilmelidir. Pitozis ve
sempatik  zincirle  beraber seyrederek 675 yoklugu ile Horner sendromundan,
superior servikal ganglionda sinaps yapar. segmental anhidrozis, tonik pupil ve

Yuzun'alm've burun bplgesw INNEIVE " tendonlarda hiporefleksi olmayisi ile de Ross
eden lifler internal karotis arter boyunca
sendromundan ayrilr (3-5).

ilerlerken ylziin diger kismini innerve
eden lifler eksternal karotis arter boyunca Burada nadir gérilen idiyopatik HS'li bir
ilerler. Okulosempeatik lifler sipinal kordu T1  olguyu literatirler esliginde sunduk.



Olgu Sunumu

Yirmi yasinda kadin hasta 15 yildir olan yiizliniin sol tarafinda
kizarkhk ve terleme sikayeti ile basvurdu. Sikayetleri fiziksel
egzersizileartip, istirahatile geriliyormus. Ailede benzer sikayeti
olan bagska bir kimse yokmus. Migren, hipertansiyon ve reyno
fenomeni gibi sistemik bir hastaligi yoktu. Gegirilmis ameliyat
ve travma Oykusu yoktu. Sigara, alkol ve ilag kullanimi yoktu.
Fizik muayenesinde arteriyel kan basinci 120/80 mmHg, kalp
hizi ve periferik arterler nabizlari normaldi. Yiiziinde herhangi
bir renk degisikligi gdzlenmedi. Pupiller izokorik olup, pupil
refleksleri normaldi. Periferal derin tendon refleksleri bilateral
normoaktif olarak saptandi. Gévdede asimetri yoktu.

Yirmi dakika tempolu ylriyls sonrasinda yuzinin sol
yarisinda kizariklik, is1 artisi ve terleme gozlenirken diger yarisi
tamamen normaldi (Resim 1).Yapilan laboratuvar tetkiklerinde
hemogram, eritrosit sedimentasyon hizi, tiroid fonksiyon
testleri, tam idrar tetkiki, karaciger ve bobrek foksiyon testleri,
hepatit markirlari, anti-nlkleer antikor diizeyi ve direk akciger
grafisi normal olarak degerlendirildi. Ayrica cekilen beyin
ve serviko-spinal manyetik rezonans (MR) incelemesinde
herhangi bir patolojik bulguya rastlanmadi. Karotis arter
doppler ultrasonografisi normal olarak degerlendirildi.

Tartisma

HS ilk kez 1988 yilinda Lance ve ark. (6) tarafindan 5 olguda
bildirilmis, primer HS'nin idiyopatik orijinli oldugunu ve iyi
seyrettigini belirtmislerdir. Harlequin isareti ayrica Horner
sendromu, Adies sendromu ve Ross sendromu gibi otonom
bulgular veya sendromlarla da iliskili olabilmektedir (1).
Yuiziin sempatik innervasyonunda hipotalamustan orijin alan
noronlar spinal kordun lateral hornunda sekonder néronla
sinapsyaparlar.PrimerHS'de Giclinclitorasiksegmentteanterior
radikuler arterde egzersizle tikaniklik olmasi, otoimmiin veya
enfeksiyon ajanlan tarafindan olusan mikrovaskdler iskemi

Resim 1. Sol hemifasiyal eritem goriiniimii

Selma Korkmaz. Harlequin Sendromu. Turk ] Dermatol 2015; 3: 148-9 149

suclanmasina ragmen aksonal hasar veya dejenerasyonun
mekanizmasi hala kesin olarak bilinmemektedir. Hastalarda
migren ve kiime bas adrisi es zamanli goérilen semptomlar
arasinda bildirilmistir (1,7,8). Bu olguda semptomlar egzersiz
ve sicaklik artisi ile ortaya c¢ikmaktaydi ve eslik eden bas
agnlari tariflemiyordu.

HS'li olgularin cogu idiyopatiktir (9). Ancak akciger
apeks timorunin spinal invazyonu, internal juguler ven
kateterizasyonu, boyun kitle rezeksiyonu, plevral bupivakain
inflizyonu ve transsfenoidal hipofiz makroadenom cerrahisi
sonrasinda HS olgulan bildirilmistir (10-14). Olgumuzda
yapilan tetkikler sonucunda sekonder bir neden tespit
edilememesi lizerine idiyopatik HS olarak degerlendirdik.

HS'nin de etkinligi kanitlanmis bir tedavi olmamakla birlikte
[izum halinde kontrolateral sempatektomi Onerilmektedir

(1).
Sonu¢

Yizde ataklar halinde, tek tarafli eritem ve terleme artisi
sikayeti olan hastalarda nadir goriilen sempatik sinir sistemi
hastaligi olan Harlequin sendromu da dustnualmelidir.

Hasta Onayi: Calismamiza  dahil  edilen  tum
hastalardan  bilgilendirilmis onam formu alinmistir,,
Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu tarafindan
degerlendirilmistir, Finansal Destek: Calismamiz icin hicbir
kurum ya da kisiden finansal destek alinmamistir.
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