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Резюме
Синдром Арлекина (СА) — редкое расстройство, проявляющиееся покраснением половины лица, реже — лица 
и руки, иногда с сопутствующими гипергидрозом и синдромом Горнера. Его причиной могут быть автоном-
ные нарушения и другие патологические состояния. В большей части случаев это идиопатическое расстрой-
ство с доброкачественным течением. Тем не менее СА может быть проявлением серьезных заболеваний, 
а также осложнением хирургических вмешательств на шейном и верхнегрудном уровнях позвоночника. Пред-
ставлены описание случая идиопатического СА и краткий обзор литературы.
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Abstract
Harlequin syndrome (HA) is a rare pathology. It is manifested by isolated unilateral facial fl ushing (less often the 
face and limb), sometimes with concomitant hyperhidrosis and Horner’s syndrome. In most cases, this is an idiopathic 
condition with a benign course. However, HA can be a manifestation of serious diseases, as well as a complication 
of surgical interventions at the cervical and upper thoracic levels. We present clinical case of a female patient with 
Harlequin syndrome as well as a short review of scientifi c literature.
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Сокращения: СА — синдром Арлекина; КСП — 
кожный симпатический потенциал.

Синдром Арлекина (СА) (англ. Harlequin 
syndrome) — редкое состояние, связанное с нару-
шением функционирования автономной нервной 
системы и проявляющееся изолированным покрас-
нением половины лица (реже — лица и руки), ино-
гда с сопутствующими гипергидрозом и синдромом 
Горнера [1]. Покраснение лица и другие симптомы 
редко бывают постоянными, чаще они проявляются 
на фоне эмоционального или физического напряже-
ния или перегрева. Описаны пациенты с сочетанием 
СА и кластерной головной боли [2]. Чаще указанный 
синдром развивается у женщин [3].

Синдром был описан в 1988 г. [4], для его на-
звания было решено использовать образ персона-
жа итальянской комедии дель арте — Арлекина 
(итал. Arlecchino), поскольку изменение цвета лица 
пациентов напоминало его характерную полума-
ску. К 2022 г. в поисковой интернет-базе PUBMED 
представлено всего 157 описаний этого синдрома. 
Патофизиология и этиология СА обусловлены на-
рушениями со стороны автономной нервной систе-
мы, которые могут развиваться при широком спек-
тре патологических состояний. У части пациентов 
описаны структурные повреждения — автономные 
краниальные невро- и ганглиопатии, герпетические 
ганглиониты, синдром Гийена–Барре, рассеянный 
склероз, последствия удаления параселлярной опу-
холи, инфаркт ствола мозга, сирингомиелия, диссек-
ция или стеноз внутренней сонной артерии на шей-
ном уровне, катетеризация внутренней яремной 
вены, травма, оперативные вмешательства на шее, 
дискэктомия передним доступом, торсионная ок-
клюзия передней корешковой артерии, инсульт, 
опухоли нижнешейных сегментов спинного мозга, 
поражения звездчатого узла, верхушки легкого, сре-
достения, паравертебральной области, метастазы, 
сдавление симпатического ганглия опухолью, при-
лежащей артерией; у других они отсутствуют — 
при приступах мигрени, пучковой цефалалгии, за-
тылочной эпилепсии, имплантации интратекальной 
помпы, после интракостальной, паравертебральной, 
эпидуральной, экстрадуральной аналгезии, экстра-
плевральной инфузии анестетика, блокады нижнего 
альвеолярного нерва [1, 6–10]. СА описан при крово-
излиянии в таламус [11]. Обсуждаются генетические 
факторы как причина возникновения врожденного 
СА: нарушение гена SCN10A (Sodium Voltage-Gated 
Channel Alpha Subunit 10) [12].

Терапия пациентов с СА определяется его этиоло-
гией. При идиопатическом варианте заболевания со-
общается об успешной терапии его с помощью окси-
бутинина и пропранолола [13]. Также применяется, 
в том числе из эстетических соображений, ботули-
нический токсин типа А, инъекции которого осу-
ществляются в здоровую половину лица [14]. Введе-
ние ботулотоксина в здоровую сторону направлено 
на блокаду верхнего шейного симпатического ган-
глия [15]. Подавление реакции на провоцирующий 

фактор на здоровой половине лица сглаживает асим-
метричность покраснения и потоотделения.
Представляем клинический случай пациентки И., 

43 года. Она предъявляла жалобы на периодически 
возникающие эпизоды покраснения и гипергидроза 
левой половины лица, длящиеся до 5 мин и связан-
ные с физической нагрузкой и перегревом.

Анамнез заболевания: в мае 2021 г. впервые от-
метила покраснение в области лба на фоне активной 
физической нагрузки: после бега и прыжков со ска-
калкой. Каждый эпизод физической нагрузки сопро-
вождался развитием описанных изменений кожных 
покровов; в частности, они возникали на беговой до-
рожке при беге со скоростью 8 км/ч через 4 км.

Сопутствующие заболевания: гипертоническая 
болезнь II ст. (в анамнезе подъемы АД до 160–180 мм 
рт. ст.), хронический гастрит вне обострения, холе-
цистэктомия, аллергические реакции на витамины 
группы В (крапивница).

Проведенные инструментальные исследова-
ния — дуплексное сканирование брахиоцефальных 
артерий, магнитно-резонансная томография голов-
ного и спинного мозга патологии не выявили.

В неврологическом статусе кроме синдрома Гор-
нера других изменений не обнаружено. Дермогра-
физм: белый на животе, красный на лбу, симметрич-
ный.

При проведении тредмил-теста (бег со скоростью 
3,5 км/ч с углом наклона 15°) на 5-й минуте прояв-
ляется устойчивая гиперемия левой половины лица 
с гипергидрозом, длящаяся около 15 мин (рис. 1 
на 2-й стр. обложки).

По данным электронейромиографии не было об-
наружено отклонений от нормы параметров F-волн, 
М-ответов, сенсорных потенциалов на руках (nn. 
medianus et ulnaris), мигательного рефлекса. По дан-
ным диагностической танскраниальной магнитной 
стимуляции при оценке вызванных моторных отве-
тов и времени центрального моторного проведения 
патологических изменений, в том числе значимой 
асимметрии, не наблюдалось. При исследовании 
кожно-симпатического потенциала (КСП) с ладон-
ной поверхности кистей рук наблюдалась ампли-
тудная асимметрия со снижением справа на 50% 
по сравнению со здоровой левой стороной (рис. 2).

Обсуждение. СА может развиться при поражении 
трех уровней автономной нервной системы: преган-
глионарного, уровня звездчатого ганглия и постган-
глионарного. Кроме того, СА может быть первым про-
явлением синдрома Гийена–Барре, диабетической 
полиневропатии и ряда дизавтономий [16]. Пораже-
ние звездчатого ганглия приводит к односторонней 
блокаде симпатической иннервации, вызывая ком-
пенсаторную гиперстимуляцию на противополож-
ной стороне в виде покраснения кожи и гипергидро-
за. Изменение КСП на ладони пораженной стороны 
указывает на распространенное поражение структур 
симпатической системы — не только на лице, но 
и на руке. Отсутствие однотипности поражения ав-
тономной нервной системы и возможность мульти-
фокальной локализации при СА отмечают So Young 
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Moon и соавт., описавшие перекрестный симпатиче-
ский дефицит при отсутствии изменений КСП [17]. 
Среди причин развития СА описаны такие серьез-
ные, жизнеугрожающие состояния, как невринома 
верхней части средостения, спинальная инвазия рака 
верхушки левого легкого, осложнения вследствие 
хирургических вмешательств и установки катетеров 
в этой области [18]. СА может возникать вследствие 
поражения структур головного мозга, в частности 
ядер гипоталамуса [11]. Следует отметить, что у де-
тей распространенность субклинического СА может 
быть значительно выше, чем во взрослой популяции 
[19]. В современных условиях широкого примене-
ния экстракорпоральной мембранной оксигенации 
важно учитывать, что одним из осложнений данной 
процедуры является СА [20, 21].

Заключение. Важным моментом для понимания 
патофизиологии СА является тот факт, что клини-
ческие проявления этого состояния отмечаются 
на «здоровой» стороне лица, на которой наблюда-
ется нормальная физиологическая реакция в ответ 
на физическую нагрузку, тогда как на противопо-
ложной стороне она отсутствует [16]. У представ-
ленного нами пациента наблюдается идиопати-
ческий вариант СА c характерной клинической 
картиной и патологическими изменениями при ней-
рофизиологическом исследовании (асимметрия ам-
плитуд КСР), при отсутствии отклонений при дру-
гих инструментальных методах обследования. 
Следует отметить, что у обследованной больной 
не наблюдалось зрачковых нарушений, синдромов 
Горнера и Росса и других симптомов СА, описан-
ных в литературе, а также неврологических симпто-
мов, что также свидетельствует об одном из вари-
антов идиопатической классической формы данной 
патологии [5, 17].
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