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Ce cas clinique a reçu le prix des meilleurs
posters libres La Roche-Posay d�ecern�e au
32e Congr�es de la FFFCEDV d’Antibes Juan-
les-Pins au mois de mars 2018. Nous
remercions son auteur de nous permettre
de le publier dans nos colonnes.

Observation

Un homme de 52 ans, sans ant�ec�edent ni traitement,
consulte car depuis cinq ans environ il a not�e une
�erythrose de l'h�emiface gauche avec hypersudation
homolat�erale survenant exclusivement �a l'effort
(figure 1). L'absence de sudation controlat�erale est
observ�ee sur l'h�emiface, le bras et le haut du thorax
avec une limite nette strictement m�ediane sur le
visage. L'examen clinique au repos (figure 2)
comprenant un examen neurologique est par

ailleurs normal. Il n'existe aucune anomalie du
bilan biologique de d�ebrouillage.

Discussion

À cheval entre la dermatologie et la neurologie,
le ph�enomène d'Harlequin (avec ou sans H) est
strictement unilat�eral, associant une �erythrose avec
flush et une hyperhidrose correspondant �a la
compensation physiologique d'une pâleur et anhi-
drose pathologique controlat�erale [1]. Il survient
lors d'effort, de stress ou de chaleur. Ce syndrome
dysautonomique rare est li�e �a l'absence de vasodi-
latation thermor�egulatrice localis�ee. On parle de
syndrome d'Harlequin si ce signe est isol�e, ou de
signe d'Harlequin en association avec d'autres
syndromes dysautonomiques comme le Claude-
Bernard-Horner, le Holmes-Adie ou le Ross [2].
Ce syndrome peut survenir �a tout âge, avec un âge
m�edian �a 37 ans et une atteinte purement faciale
dans deux tiers des cas. Ce diagnostic ne peut
pas être port�e �a la naissance car il existe �a ce stade
une fr�equente immaturit�e des centres hypothalami-
ques entraînant une symptomatologie comparable
mais fugace.

Figure 1. Le patient pr�esente une �erythrose de l'h�emiface
gauche avec hypersudation homolat�erale survenant
exclusivement �a l'effort. Figure 2. L'examen clinique au repos est normal.
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La pâleur et l'anhidrose sont dues �a une d�enervation
sympathique localis�ee concernant les neurones
vasodilatateurs. Il est donc temps de r�eviser le
cheminement des voies sympathiques, car la vari�et�e
d'expression clinique d�epend du niveau anato-
mique de l'atteinte de ces voies [3]. Sch�ematique-
ment, le système sympathique cervico-thoracique
est une chaîne de trois neurones d�ebutant dans
l'hypothalamus, descendant par le tronc c�er�ebral
puis la moelle �epinière qu'elle quitte entre T2 et T4
pour rejoindre le ganglion stellaire situ�e en intra-
thoracique dans la gouttière costo-vert�ebrale. De l�a,
la chaine neuronale remonte dans cette gouttière
puis le long de la carotide et de ses branches. Afin de
savoir si le d�eficit neurologique est secondaire �a
une l�esion pouvant n�ecessiter un traitement sp�eci-
fique, il est utile d'explorer le système nerveux
central par une IRM c�er�ebrale et cervicale ainsi
que le thorax par un scanner et le cou par un
angioscanner ou un doppler art�eriel. Il faut surtout
�eliminer une compression tumorale mais aussi
une pathologie carotidienne. Des cas secondaires
�a des gestes chirurgicaux sont aussi rapport�es.
L'�eventuelle l�esion est �a rechercher du côt�e du
siège de l'h�emiface pâle.

Chez notre malade, l'ensemble de ces explorations
�etait normal et son syndrome d'Harlequin a donc �et�e
consid�er�e comme idiopathique, comme pour deux
tiers des cas d�ecrits.

Le m�ecanisme de survenue du syndrome d'Harle-
quin idiopathique d'effort n'est pas clairement
identifi�e. Est envisag�ee une obstruction de l'artère
radiculaire ant�erieure durant l'effort mais sans
preuve formelle. Dans cette forme, aucun traite-
ment n'est habituellement n�ecessaire mais une
surveillance clinique �evolutive est pr�econis�ee.
Dans des cas très invalidants, une sympathectomie
controlat�erale peut être discut�ee, mais elle expose
�a d'autres complications potentielles.

Liens d'int�erêts : l'auteur d�eclare n'avoir aucun lien
d'int�erêt en rapport avec cet article.
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