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RESUMO

A sindrome de arlequim ¢ uma rara desordem autonomica que se caracteriza por anidrose e falta de
rubor unilateral da face, podendo acometer as regides cervical e toricica. De forma paradoxal, h rubor
e sudorese compensatorios no lado contralateral 3 alteracio. E idiopatica na maioria dos casos, mas pode
ser congénita, secundaria a lesdes estruturais e a iatrogenia pos-cirtrgica. O tratamento é direcionado ao
fator causal. Descreve-se caso de paciente com diagnoéstico de sindrome de arlequim idiopatica, sendo
realizada aplica¢do de toxina botulinica na hemiface acometida pelos sintomas compensatérios com boa
resposta terapéutica.
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ABSTRACT

Harlequin syndrome is a rare autonomic disorder characterized by anhidrosis and lack of unilateral flushing of the
face, which may affect the cervical and thoracic regions. Paradoxically, there is compensatory flushing and sweating on
the contralateral side to the alteration. It is idiopathic in most cases, but it can be congenital or secondary to structural
or post-surgical iatrogenic lesions. Treatment is directed at the causative factor. We describe the case of a patient with a
diagnosis of idiopathic Harlequin Syndrome with botulinum toxin application in the hemiface affected by compensa-
tory symptoms with good therapeutic response.
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INTRODUGCAO

A sindrome de arlequim é uma rara desordem autono-
mica que se caracteriza por anidrose e falta de rubor unilateral
da face, podendo acometer as regides cervical e toracica.' De
forma paradoxal, hd rubor e sudorese compensatorios no lado
contralateral a alteragio.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 35 anos, com relato de eri-
tema e sudorese na hemiface direita, hd dois anos, aos esforcos
e ao calor.

Ao exame dermatoldgico, apds realizar exercicio fisico
por 20 minutos, apresentava eritema com linha de demarca¢io
bem delimitada na hemiface, regido cervical e toérax superior a
direita, associado a intensa sudorese ipsilateral. Nio apresentava
alteracdo pupilar nem ptose palpebral (Figuras 1A e 3A).

Foram realizados exames de imagem para excluir causas
compressivas. Ressonancia magnética do cranio, pescoco e co-
luna cervical e tomografia de térax nio mostraram alteraces.
Foram realizadas avaliacdes neurologica e oftalmoldgica sem
achados dignos de nota. Feito o diagnéstico de sindrome de ar-
lequim idiopatica.

Optou-se por tratamento com toxina botulinica (inco-
botulinumtoxina A) em plano intradérmico que foi realizado em
duas etapas. Na primeira sessao, realizamos marca¢io de pontos
em toda a hemiface direita com espacamento de cerca de 1,5cm
entre eles (Figura 2). Utilizamos nove unidades de toxina bo-
tulinica e as rediluimos em 27 unidades volumétricas de soro
fisioldgico 0,9%, totalizando 36 unidades volumétricas. Em cada
ponto foi aplicada 0,25 unidade de toxina botulinica.

Duas semanas depois (Figura 1B), em reavaliagio apds
a paciente ter realizado exercicio fisico por 20 minutos, obser-
vamos melhora do eritema e da sudorese a direita. Realizamos
nova marcacio nas areas com maior eritema residual. Aplicamos
quatro unidades de toxina botulinica que foram rediluidas em 12
unidades volumétricas de soro fisiologico 0,9%, totalizando 16
unidades volumétricas.

FIGURA 1: Exame dermatoldgico comparativo apds realizar atividade fisica
por 20 minutos; A - Pré-tratamento; B - Duas semanas apds a primeira apli-
cacao de toxina botulinica; C - Duas semanas apds a segunda aplicagdo de
toxina botulinica

FIGURA 2:

Marcagao dos
pontos de aplicagao
de toxina botulinica
na primeira sessao
do tratamento

FIGURA 3: Exame dermatoldgico comparativo apds realizar atividade fisica
por 20 minutos; A - Pré-tratamento; B - Duas semanas apds a segunda apli-
cagao de toxina botulinica

Em nova reavaliagdo, ap6s duas semanas da segunda apli-
cacdo (Figuras 1C e 3B), a paciente apresentou melhora signifi-
cativa do eritema e da sudorese na hemiface direita. Nio houve
assimetria de mimica facial apds o tratamento (Figura 4).

DISCUSSAO

A sindrome de arlequim ¢ idiopatica na maioria dos ca-
sos, mas pode ser congénita, secundaria a lesdes estruturais e a
iatrogenia pos-cirtirgica.” Sendo assim, ¢ importante a realizagio
de exames de imagem para defini¢io da etiologia.

A abordagem terapéutica leva em considera¢io a etio-
logia. Se identificada lesio estrutural, abordagens direcionadas
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FIGURA 4: Auséncia de assimetria de
mimica facial apds o tratamento
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sao indicadas. Caso contrario, o tratamento visa ao controle dos
sintomas.

Simpatectomia ipsilateral estd descrita como uma possi-
bilidade terapéutica cirtrgica; no entanto, casos refratirios foram
descritos na literatura. Bloqueio do ganglio estrelado também ¢é
descrito como tratamento.” Medica¢des orais, como a oxibutini-
na e o propranolol, sio opcdes terapéuticas*, porém com pouca
especificidade as areas afetadas e com mais efeitos colaterais sis-
témicos.

A aplicacio de toxina botulinica foi relatada com bons
resultados. Ela age bloqueando a liberacio de acetilcolina, re-
sultando em uma quimiodenervag¢io temporaria com perda ou
redug¢io da atividade do 6rgio-alvo. Ocorre, portanto, bloqueio
dos nervos autonomicos do sistema vasodilatador.

Optamos por realizar tratamento com toxina botulinica®,
visto ser um procedimento pouco invasivo, temporario e dire-
cionado, alcancando resultado promissor. e
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