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FENOMENO DE ARLEQUIM: RELATO DE CASO RARO
Harlequin phenomenon: report of a rare case
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Resumo

Introducdo: O fendmeno de Arlequim caracteriza-se por uma mudanca sUbita na cor da pele,
dividindo-a em uma metade palida e outra pletorica com uma linha limite ao longo do corpo. Pode
ser irregular, poupando areas como bracos, pernas, tronco, rosto e/ou genitalia. A condicdo costuma
ser breve, com reversao rapida e retorno da coloracao natural em minutos. Objetivo: Relatar um caso
de fenomeno de Arlequim atendido em nosso Servico. Método: Atendimento a um recém-nascido no
Servico de Neonatologia do Hospital Universitario Sao Francisco na Providéncia de Deus - HUSF,
Braganca Paulista, SP. Relato do Caso: O paciente H. H. R. S., recém-nascido pré-termo tardio de 36
semanas e 1 dia, apresentou, além de hipoglicemia neonatal e dificuldades respiratorias, o raro
fenomeno de Arlequim no segundo dia de vida. O fendomeno se manifestou como hiperemia em todo
o hemicorpo direito, com melhora espontanea em 5 minutos, sem necessidade de intervencdo. O
paciente seguiu internado com acompanhamento cardiologico e controle da hipertrofia septal,
recebendo alta em 07/03 com orientacao de seguimento ambulatorial. Conclusao: O caso ilustra a
importancia do manejo intensivo em recém-nascidos com condicdées complexas, como o fendmeno de
Arlequim, que requer rapida identificacdo. A resposta ao tratamento permitiu alta hospitalar em boas
condicoes. O seguimento é essencial para monitorar a hipertrofia septal e assegurar o
desenvolvimento saudavel do paciente.

Palavras-chave: Neonatologia, Pediatria, Malformacoes, Fenomeno de Arlequim.

Abstract

Background: The Harlequin phenomenon is characterized by a sudden change in skin color, dividing it
into a pale half and a plethoric half with a boundary line along the body. It can be irregular, sparing
areas such as the arms, legs, trunk, face and/or genitals. The condition is usually brief, with rapid
reversal and return of the natural color within minutes. Aim: To report a case of Harlequin
phenomenon seen in our department. Method: A newborn was seen at the Neonatology Department
of the Hospital Universitario Sao Francisco na Providéncia de Deus - HUSF, Braganca Paulista, SP,
Brazil. Case Report: The patient H. H. R. S., a late preterm newborn of 36 weeks and 1 day, presented,
in addition to neonatal hypoglycemia and breathing difficulties, the rare Harlequin phenomenon on
the second day of life. The phenomenon manifested as hyperemia throughout the right hemisphere,
with spontaneous improvement within 5 minutes, without the need for intervention. The patient
continued to be hospitalized with cardiological follow-up and control of the septal hypertrophy, and
was discharged on March 7 with instructions to follow up the case on an outpatient basis. Conclusion:
The case illustrates the importance of intensive management in newborns with complex conditions
such as the Harlequin phenomenon, which requires rapid identification. The response to treatment
allowed the baby to be discharged from hospital in good condition. Follow-up is essential to monitor
septal hypertrophy and ensure the patient's healthy development.
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Introducao

O primeiro relato clinico de um curioso fendmeno vascular autonémico que ocorre no periodo
neonatal, caracterizado por uma aparicao passageira de pele dividida em duas areas de cores bem
demarcadas, ocorreu em 1952, quando entdo foi descrita a “mudanca de cor de arlequim”, ou
fenomeno de arlequim, fazendo alusao a famosa mascara de carnaval veneziana que apresenta cores
diferentes bem delimitadas (VALERIO et al., 2015).
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A estimativa exata de casos do fenémeno de arlequim por nimero de nascidos vivos é dificil
de determinar devido a raridade e a natureza transitoria da condicdo. Além disso, muitos casos podem
ndo ser relatados, especialmente porque o fendmeno é geralmente benigno e autolimitado. No
entanto, dados empiricos sugerem que a condicdo pode ocorrer em até 10% dos recém-nas;idos,
especialmente aqueles que sdo prematuros ou tém peso ao nascer inferior ao normal (SELIMOGLU et
al., 1995).

Na maioria dos casos, a expressao do fendomeno de arlequim consiste em uma mudanca
repentina na cor da pele, mais frequentemente com uma borda limitante distinta ao longo da linha
média do corpo, dividindo a pele em uma metade palida e uma metade pletorica. Ocasionalmente, o
fendmeno pode se apresentar de forma irregular, as vezes poupando bracos, pernas, tronco, rosto
e/ou genitdlia. A condicdo costuma ser breve e de rapida reversdao, ja que a pele retorna
uniformemente a sua coloracdo natural em alguns minutos e, na maioria das vezes ndo se manifesta
com nenhum sinal sugestivo de desregulacdo autondmica concomitante, como alteracbes na
frequéncia respiratéria, frequéncia cardiaca, diametro da pupila, ou alteracdes de tonus (HAMIDA;
AYADI, 2015; KHEMANI et al., 2017; VALERIO et al., 2015; VAN DEN BERG; BAKKER, 2020).

Também sao descritos casos de fenomeno de arlequim em recém-nascido submetido a
paracentese abdominal (CIZMECI et al., 2014), a administracao de prostaglandina E1 (TSUBOI et al.,
2021), assim como em adultos submetidos a toracocentese (JIANG; LI, 2022).

Os mecanismos exatos responsaveis pelo fenomeno de arlequim ainda sdo desconhecidos, mas
evidéncias bastante robustas explicam uma disfuncao autondmica simpatica no controle do tonus do
leito capilar periférico, provavelmente devido a imaturidade funcional hipotalamica no recém-
nascido. Portanto, areas de pele eritematosas e palidas resultam de vasodilatacao capilar regional
desregulada e vasoconstricao, respectivamente. Condicoes e medicamentos associados podem
possivelmente acompanhar e/ou aumentar o fendmeno, seja influenciando o tonus vascular periférico
e a reatividade, ou sendo expressoes adicionais de distUrbios autondmicos centrais. O fenomeno de
arlequim também pode estar associado a lesdes congénitas, adquiridas ou iatrogénicas do hipotalamo,
tronco encefalico, sistema nervoso simpatico cervical ou do segundo e terceiro segmentos toracicos
da medula espinhal. No entanto, a maioria dos casos da condicao é classificada como idiopatica
(VALERIO et al., 2015) .

Na literatura nacional temos uma escassez de trabalhos discutindo o fenémeno de arlequim,
também conhecido como ictiose de arlequim. Dessa forma, a proposta do presente relato é apresentar
um caso atendido em nosso Servico. Pretende-se, dessa forma, contribuir para o conhecimento
relacionado a essa rara condicdo clinica, fornecendo informacdes que poderao ser utilizadas,
especialmente por médicos neonatologistas, na vigéncia de casos semelhantes ao que se pretende
apresentar.

Objetivo
Relatar um caso de fendmeno de arlequim atendido em nosso Servico.

Método

Tratou-se do caso de um paciente recém-nascido atendido no Servico de Neonatologia do
Hospital Universitario Sao Francisco na Providéncia de Deus - HUSF, localizado na cidade de Braganca
Paulista - SP. A responsavel pelo paciente assinou um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
autorizando a utilizacao dos dados clinicos do seu filho, e os pesquisadores se comprometeram a nao
divulgar nenhuma informacgao que permitisse a identificacdo de ambos. Nenhum novo procedimento
foi realizado, e todas as informacoes relativas ao caso foram coletadas do prontyério do paciente, ja
arquivado no Servico. A realizacdo deste trabalho foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa do
HUSF (parecer consubstanciado nimero 7.090.674 de 20 de setembro de 2024), visto respeitar as
diretrizes previstas na Resolucdo 466/2012 do Conselho Nacional de Salde, que define os aspectos
éticos e legais das pesquisas que envolvem seres humanos.

Relato de Caso

Paciente H. H. R. S., recém-nascido pré-termo tardio, sexo masculino, com 36 semanas e 1
dia de gestacao conforme ultrassonografia. Nascido por cesariana em 11/02/2024, com Apgar 6/8 e
peso de 4715g. Ao nascer, nao chorou, necessitando de manobras de reanimacao com ventilacao de
pressao positiva por 2 ciclos, com melhora subsequente. Apresentou desconforto respiratorio,
requerendo suporte com CPAP (Continuous Positive Airway Pressure) na sala de parto, sendo
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encaminhado para a Unidade de Cuidados Intermediarios. Nas primeiras horas de vida, manifestou
hipoglicemia neonatal persistente, associada a piora perfusional e oliglria, necessitando retorno ao
CPAP, uso de farmacos vasoativos e diuréticos, sendo encaminhado a UTI. Sem risco infeccioso
materno; no entanto, com sinais de sepse presumida, optou-se por iniciar antibioticoterapia para
sepse precoce com ampicilina e gentamicina.

O paciente manteve-se clinicamente e hemodinamicamente estavel, porém com dificuldade
no desmame de oxigénio/CPAP. Ecocardiograma revelou hipertrofia septal significativa do ventriculo
esquerdo, necessitando de dobutamina e furosemida, conforme orientacao da cardiologista
pediatrica. Em ecocardiogramas subsequentes, houve melhora para hipertrofia moderada,
orientando-se a suspensao da terapia vasoativa e substituicao da furosemida por espironolactona, com
boa manutencao do quadro. No segundo dia de vida na UTI neonatal, apresentou hiperemia em todo
o hemicorpo direito, bem delimitada e sem sinais de choque, caracterizando o raro fenomeno de
Arlequim (Figura 1), que apresentou melhora espontanea em cerca de 5 minutos, sem necessidade de
intervencoes (Figura 2).

Figura 1 - Paciente durante a manifestacao do fenémeno de Arlequim.
Fonte: Acervo do Servico.

Figura 2 - Paciente apos resolucdo espontanea do quadro.
Fonte: Acervo do Servico.
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O paciente permaneceu internado em unidades de menor complexidade até 07/03, com
desmame satisfatorio de oxigénio. Optou-se por manter acompanhamento cardiologico, reduzindo a
dose de furosemida e espironolactona para controle do quadro. Em ecocardiogramas posteriores,
houve evolucao para hipertrofia discreta. Embora os exames laboratoriais nao sugerissem infeccao e
as hemoculturas foram negativas, foi realizado um ciclo de 10 dias de antibioticoterapia,
considerando o quadro clinico prolongado para um recém-nascido pré-termo tardio.

A mae, de 32 anos, teve pré-natal adequado e possui diabetes tipo 1 em uso de insulina NPH
e regular, fator de risco para malformacdoes de septo cardiaco no feto. Foram realizados
ecocardiogramas seriados conforme orientacdo da cardiologia clinica, além de ultrassonografia
abdominal que revelou hepatomegalia leve durante a internacao. O paciente teve alta hospitalar em
07/03, com boa aceitacao de dieta, estavel em ar ambiente e sem outras intercorréncias, em uso de
furosemida e espironolactona.

Os diagnosticos finais incluiram recém-nascido pré-termo grande para a idade gestacional,
fator materno de diabetes tipo 1 em uso de insulina, hipoglicemia neonatal, sepse neonatal precoce
presumida, fenomeno de Arlequim e hipertrofia septal do ventriculo esquerdo. Durante os dois anos
de residéncia em UTI neonatal, ndo foi observado outro caso de fenomeno de vasodilatacao
semelhante em outros pacientes.

Discussao

0 fendmeno do arlequim é uma condicdo transitoria, observada principalmente em recém-
nascidos, caracterizada pela mudanca brusca de coloracao em metade do corpo, enquanto a outra
metade permanece sem alteracoes (SNYDER; VOELCKERS, 2024). Geralmente ocorre em recém-
nascidos com idade gestacional abaixo de 37 semanas, mas pode ser observado esporadicamente em
neonatos a termo. A mudanca de coloracao, que afeta uma linha sagital imaginaria dividindo o corpo
em duas metades (direita e esquerda), resulta da acao diferenciada dos sistemas vasomotores de cada
lado do corpo (VAN DEN BERG; BAKKER, 2020). Esse desequilibrio é causado pela imaturidade do
sistema nervoso autébnomo, que ainda nao consegue regular adequadamente o tonus vascular
simétrico, levando a uma maior perfusao sanguinea em um lado e consequente vasoconstricao no
outro. O fendmeno, que pode assustar observadores pela subita alteracdo de cor, geralmente nao é
acompanhado de outros sintomas sistémicos e desaparece sem sequelas, usualmente em questao de
minutos (PINEL GUZMAN et al., 2023).

Fatores como temperatura ambiente, posicao do corpo e atividade podem influenciar a
ocorréncia do fendmeno, tornando-o mais frequente em condicOes de repouso ou quando o bebé é
mantido em um ambiente mais quente (YANG et al., 2023). E importante diferenciar o fendmeno do
arlequim de outras condicdes patologicas, como cianose ou ictericia assimétrica, que podem indicar
problemas cardiacos ou circulatorios graves. No entanto, o fendmeno do arlequim, sendo uma
manifestacao geralmente inofensiva e autolimitada da imaturidade fisioldgica do recém-nascido, nao
requer tratamento e tende a desaparecer conforme o bebé desenvolve maior estabilidade
autondémica, usualmente nas primeiras semanas de vida (SNYDER; VOELCKERS, 2024).

O presente relato descreveu um recém-nascido pré-termo tardio, do sexo masculino, com 36
semanas e um dia, que no segundo dia de vida apresentou fenomeno do arlequim, que se resolveu
espontaneamente em cinco minutos. Apos estabilizacdo clinica e reducdo gradual do suporte
respiratorio e medicamentoso, o paciente recebeu alta com acompanhamento cardioldgico e uso de
furosemida e espironolactona. Os diagnosticos finais incluiram hipoglicemia neonatal, sepse
presumida, hipertrofia septal e fendmeno de arlequim, além de fator de risco materno (diabetes tipo
1) para complicacdes cardiacas.

O fendmeno de arlequim, uma situacado rara, ja foi descrito na literatura. Como exemplo,
cita-se o caso de um recém-nascido de uma mae de 34 anos que, com trés horas de vida, apresentou
desconforto respiratorio progressivo, geméncia e cianose. Apos 20 horas, desenvolveu sibita mudanca
de cor unilateral, com hiperemia no hemicorpo direito e palidez contralateral, demarcada por uma
linha nitida, incluindo o tronco, membros e face; o episodio durou 10 minutos e desapareceu
espontaneamente. Sem alteragoes vitais associadas ao fendomeno, o caso foi atribuido ao fenémeno
do arlequim, mas o neonato evoluiu para insuficiéncia multiorganica e faleceu aos 22 dias por parada
respiratoria (PINEL GUZMAN et al., 2023).

De forma semelhante, um recém-nascido saudavel a termo e de parto cesarea, com peso de
3500 g e Apgar 8/9/9, apresentou fenomeno do arlequim imediatamente apos o nascimento,
resolvendo-se em minutos. O evento foi associado a estimulacao vagal e a mudanca de temperatura,
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sem intercorréncias posteriores (YILMAZ; ENGUR, 2023). Por fim, cita-se o caso de um recém-nascido
de 34 semanas e quatro dias admitido por acidose metabdlica e pneumonia neonatal. No terceiro dia
de vida, foram observadas no neonato duas bandas vermelhas ao longo da linha média do corpo,
caracteristicas do fenomeno do arlequim, possivelmente exacerbadas pela imaturidade hipotalamica,
hipoxemia e uso de midazolam (YANG et al., 2023).

Em geral, o fendbmeno do arlequim, uma mudanca de coloracao unilateral na pele que ocorre
de maneira espontanea e transitéria, costuma ser raro na pratica clinica. Em todos os casos aqui
apresentados, a condicao se manifestou com uma coloracao distinta entre os lados do corpo e se
resolveu apos alguns minutos, sem alteracdes vitais diretamente associadas ao fendmeno. Embora
compartilhem essa caracteristica, os casos diferem quanto ao estado clinico e ao contexto de
surgimento do fendmeno. Nosso caso envolveu um neonato pré-termo com complicacbes associadas,
como hipertrofia septal e hipoglicemia neonatal, além de diabetes materno, que recebeu alta com
medicacdes para o acompanhamento de questdes cardiacas. Por outro lado, o fendomeno também
pode aparecer em neonatos saudaveis e nascidos a termo, sem intercorréncias posteriores ao evento,
sendo atribuido a estimulos vagais e mudancas de temperatura. Por outro lado, o fendmeno também
foi identificado em um prematuro que apresentava acidose metabdlica e pneumonia, onde a coloracao
alterada foi observada no terceiro dia de vida e possivelmente exacerbada pela imaturidade
hipotalamica e hipoxemia, mas que evoluiu para insuficiéncia multiorganica e, posteriormente, obito.
Dessa forma, sugere-se que o fendomeno do arlequim pode ocorrer em contextos clinicos diversos,
sendo uma reacao transitoria, embora possa estar associado a diferentes condicdes subjacentes, além
de variados desfechos. Por fim, destaca-se a importancia do reconhecimento do fendmeno do
arlequim e a cautela no uso de medicamentos desnecessarios, visto que, na maioria das vezes, mostra-
se como uma condicao passageira e autolimitada.

Conclusao

Este relato destaca a importancia do manejo intensivo e multidisciplinar em recém-nascidos
com condicoes complexas, como hipoglicemia neonatal persistente, hipertrofia septal e o raro
fendmeno de Arlequim. A resposta favoravel do paciente ao tratamento, com estabilizacao clinica e
hemodinamica, permitiu alta hospitalar em boas condicdes, apesar das complicacdes iniciais. A
continuidade do acompanhamento cardiologico é fundamental para monitorar a hipertrofia residual
e assegurar o desenvolvimento saudavel. Este caso também ressalta a necessidade de observacao
criteriosa para o fendmeno de Arlequim, uma condicdo rara que pode ocorrer em neonatos e requer
rapida identificacdo, embora geralmente seja autolimitada.
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