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Síndrome de Arlequín
Harlequin syndrome

Resumen
Se trata de una mujer de 37 años, quien acudió por presentar eritema hemifacial derecho y diaforesis posterior a la realización 

de ejercicio y eventos estresantes de un año de evolución. Mediante la exploración física y los estudios paraclínicos se descartaron 
causas estructurales. Por lo tanto, se otorgó el diagnóstico de síndrome de arlequín. Se explicaron las medidas terapéuticas a la 
paciente y se le dio seguimiento.
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Abstract
We herein report the case of a 37-year-old woman who sought medical attention due to facial erythema on the right side of her 

face as well as diaphoresis following stressful events or exercise. Clinical examination was unremarkable. Blood tests and Thorax 
CT excluded any structural causes. Given this, she was diagnosed with Harlequin syndrome. Therapeutic options were explained, 
and follow-up provided.
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Introducción
El síndrome de arlequín está caracterizado por 

cambios de coloración en el hemicuerpo afectado, ya 
sea cara, cuello y/o tronco.1 Se reportó por primera vez 
en 1952 por Neligan y Strang, quienes lo describieron en 
neonatos y lo denominaron síndrome de arlequín por los 
cambios de coloración en la cara, similar a las máscaras 
utilizadas en los festivales de Venecia.2,3 Hasta el día de 
hoy se han reportado casos en niños y adultos a nivel 
mundial, sin embargo, en Latinoamérica son contados los 
casos descritos.4,5

Descripción del caso
Mujer de 37 años la cual acude a la consulta de 

Medicina General por presentar episodios de rubor facial 
unilateral y sudoración posterior a la realización de 
ejercicio, con estrés o ante la exposición de calor. Los 

episodios comenzaron hace 1 año aproximadamente de 
manera súbita. Niega pérdida de peso, fiebre, viajes o 
medicación. No cuenta con otros antecedentes personales 
como cirugías, trauma, neuropatía o diabetes mellitus.

A la exploración física, posterior a 20 minutos de 
ejercicio físico, los signos vitales fueron normales, se 
evidenció enrojecimiento facial unilateral derecho, 
palidez de lado izquierdo, pupilas simétricas, reactivas, 
con reflejo fotomotor y consensual preservados (figura 
1). No se encontraron ganglios palpables, soplos a nivel 
carotídeo y en la exploración cardiopulmonar no se 
encontraron alteraciones. La exploración neurológica fue 
normal.

Se solicitaron estudios paraclínicos (biometría 
hemática, química sanguínea, pruebas de función hepática 
y tiroidea) y fueron reportados normales. Se realizó una 
tomografía de cuello y tórax sin alteraciones.
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Discusión 
El síndrome de arlequín es infrecuente en la edad 

adulta, ya que cuenta con una prevalencia de menos de 
1:1,000,000 casos.6 Predomina en mujeres y habitualmente 
es benigno, aunque 1 de cada 6 casos tiene un origen estruc-
tural.7 Este se ha descrito como la alteración a las vías auto-
nómicas que genera como consecuencia anhidrosis unila-
teral con o sin palidez facial. En algunos artículos, se ha 
comentado la posibilidad de hiperactividad en las vías 
simpáticas contralaterales, lo que da lugar a hiperhidrosis 
y rubor facial.8 No obstante, el signo mas comúnmente 
asociado es el síndrome de Horner (ptosis, miosis y anhi-
drosis), mismo que no presentaba la paciente en nuestro 
caso. Otros signos que se han asociado en menos frecuencia 
son la pupila de Adie (pupila tónica) y síndrome de Ross 
(anhidrosis, disminución de reflejos y pupila tónica).9

El mecanismo de lesión se debe al daño de las fibras 
autonómicas ya sea a nivel de la primera neurona (central) 
que recorre desde el hipotálamo hasta T1-T3, de la segunda 
neurona (preganglionar) a nivel de los plexos o de la 
tercera neurona (posganglionar) a nivel del ganglio cervical 
superior10 (figura 2).

Figura 1. Rubor facial unilateral derecho posterior a la realización de 
ejercicio físico en el caso de nuestra paciente. 

Figura 2. Esquema con posibles sitios de lesión en el síndrome de arlequín. La primera neurona recurre desde tallo 
encefálico hasta niveles torácicos de la médula espinal (T1-T3). La segunda neurona es el nivel preganglionar que recurre 
hasta el ganglio cervical superior (tercera neurona). Desde éste, parten el nervio carotideo interno y externo que afectan a 
la porción superior e inferior de la cara respectivamente. Basado y modificado del esquema de CL. Burlacu, DJ. Buggy, Harle-
quin and Horner syndromes after high thoracic paravertebral anaesthesia, 95, (2005), pp 822-824.11
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Figura 3. Algoritmo de abordaje diagnóstico y terapeútico en 
síndrome de arlequín. Tomado y modificado de WIM. Willaert, 
MRM. Scheltinga, SF. Steenhuisen, JAP. Hiel, Harlequin Syndrome: 
two new cases and a management proposal, Acta Neurol Belg, 109, 
(2009), pp 214-220.15

La causa más frecuente del síndrome de arlequín es de 
origen idiopático (primaria).12 Puede ser congénito (en apro-
ximadamente un 6% de los casos) y adquirido.13 Las causas 
estructurales pueden ser clasificadas de acuerdo con el sitio 
de la lesión, siendo la causa estructural más común los 
tumores neurogénicos de cuello.14 Entre las causas centrales 
se encuentran: infartos medulares o que afectan el tallo 
cerebral y las tumoraciones intramedulares.15 Cuando afecta 
la segunda neurona (preganglionar) se observan lesiones a 
nivel del plexo braquial como en casos de procedimientos 
quirúrgicos o anestesia regional,16 neurinomas o tumores 
en el ápice pulmonar.17 Finalmente, si hay afección de la 
tercera neurona (posganglionar), se debe habitualmente a 
la cateterización de la vena yugular o arteria carótida. Otras 
causas menos frecuentes son: las enfermedades tiroideas y 
la sarcoidosis.18,19 Esporádicamente, el signo de arlequín es 
visto como la presentación inicial de enfermedades como 
atrofia de múltiples sistemas, neuropatía diabética y falla 
autonómica pura.20

La fisiopatología del síndrome de arlequín de origen 
idiopático o primario cuenta con distintas hipótesis: 
algunos autores sugieren que el daño puede ser ocasionado 
por isquemia microvascular, por alteración autoinmune 
o posterior a infecciones.21 Otra hipótesis, sugiere la 
obstrucción parcial de la arteria radicular anterior al realizar 
ejercicio o esfuerzos intensos.22 Así mismo, se ha observado 
mayor preponderancia en pacientes con migraña y cefalea 
en racimos.23,24

El diagnóstico es principalmente clínico: con presen-
tación de palidez transitoria y anhidrosis del lado afectado 
y rubor del lado contralateral.25 Generalmente afecta la 
hemicara, aunque puede afectar el brazo y tórax.26 Se 
presenta habitualmente al realizar ejercicio físico, estrés 
o factores emocionales.27,28 Los diagnósticos diferenciales 
que se deben considerar incluyen: crisis epilépticas auto-
nómicas y alteraciones autonómicas secundarias a cefalea.29 

La exploración física incluye la valoración posterior al ejer-
cicio físico, evaluación del diámetro y función de las pupilas, 
evaluación de pulsos de cuello, exploración cardiovascular 
y neurológica. Es relevante la realización de pruebas auto-
nómicas como mesa basculante, toma de presión arterial, 
maniobras de Valsalva y pruebas de termorregulación.30

Existen pruebas que se pueden utilizar para valorar la 
sudoración, como el uso de yodo el cual cambia a color azul 
cuando hay anhidrosis y la prueba de conductancia de la 
piel, que valora los cambios en los niveles de sudoración.31 
Otra prueba es la evaluación de la respuesta simpática de la 
piel, que se realiza habitualmente con un estímulo eléctrico 
de 1ms con una intensidad de 30 mA, la cual puede reali-
zarse para corroborar la alteración de la vía simpática.13

Una vez confirmado el signo de arlequín, es esencial 
descartar causas estructurales mediante el estudio de tórax 
con radiografía o tomografía de tórax, imagenología a 

la altura de cuello para evaluar arteria carótida y la vena 
yugular, y en casos de sospecha de origen neurológico, 
resonancia magnética de cerebro o medular de acuerdo con 
la clínica del paciente12 (figura 3). En caso de excluirse las 
causas estructurales, se concluiría síndrome de arlequín 
idiopático, como el visto en nuestro caso.

El tratamiento va encaminado hacia la causa de la 
disfunción. En los casos benignos como en el de nuestra 
paciente, no se requiere de un tratamiento como tal, ya que 
el pronóstico a largo plazo es bueno.12 En casos de incomo-
didad del paciente, se pueden utilizar inyecciones periódicas 
de toxina botulínica en la hemicara con rubor facial (lado 
sano)32 y en casos severos, se puede optar por el bloqueo del 
ganglio estrellado o la simpatectomía contralateral, misma 
que se ha visto exitosa en algunos casos. Es crucial tomar 
en cuenta que la simpatectomía contralateral cuenta con 
riesgos importantes como complicaciones neurológicas.33,34 
Otros efectos de la cirugía puede ser la presentación de 
hiperhidrosis y rubor de otras áreas.35
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Comentario final
El síndrome de arlequín, como comentado previamente, 

es raro hasta el día de hoy, y se conoce poco de su fisiopato-
logía.20 En la mayoría de los casos es benigno, sin embargo, 
es vital la valoración por Neurología y Oftalmología, así 
como la realización de pruebas para descartar procesos 
subyacentes.7 En nuestro caso en particular, se descartaron 
causas subyacentes y se le explicó la etiología benigna a la 
paciente. Se plantearon las opciones de tratamiento: bloqueo 
del ganglio estrellado y la simpatectomía,32,33 mismas que 
rehusó. Es importante el conocimiento de este síndrome 
pese a su baja frecuencia, dado el riesgo de complicaciones 
secundarias a las causas estructurales.
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