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Diagnose 
Bij beide patiënten werd de diagnose harlekijn

syndroom gesteld. De naam verwijst naar het theater

karakter uit Venetië dat een kostuum draagt in twee 

verschillende kleuren. Het fenomeen werd voor het 

eerst beschreven in 1988.1 De halfzijdige verkleuring 

ontstaat door een disfunctie van het sympathische 

zenuwstelsel waarbij de sympathische vezels die 

bloedvaten en zweetklieren voorzien, verhinderen dat 

de aangedane zijde kan verkleuren of zweten terwijl 

de nietaangedane zijde dat wel kan. Dit maakt dat de 

nietaangedane zijde rood ziet in vergelijking met de 

aangedane zijde. Afhankelijk van de locatie waar de 

zenuwen minder goed functioneren zal de asymmetrie 

alleen in het gelaat zichtbaar zijn of ook in de nek, aan 

een arm en op de borstkas. In sommige gevallen is 

ook het syndroom van Horner aanwezig, want ook de 

oculosympathische vezels kunnen aangedaan zijn.2

Het harlekijnsyndroom kan voorkomen op alle leef

tijden. Het is in de meeste gevallen een benigne en 

idiopathische aandoening die kan worden uitgelokt 

door bijvoorbeeld inspanning, emoties, pittig eten of 

hitte.2 De verkleuring herstelt meestal vlot en spon

taan, zonder noodzaak tot behandeling. 

De oorzaken van het harlekijnsyndroom zijn in te 

delen in drie groepen: neonataal, idiopathisch, of 

secundair aan een onderliggende aandoening. De 

incidentie bij gezonde pasgeborenen kan oplopen tot 

wel 10 procent, met een piek op de leeftijd van twee 

en vijf dagen.3,4 Gedacht wordt dat het syndroom bij 

pas geborenen wordt veroorzaakt door een relatieve 

immaturiteit in het aansturen van (of door) de sym

pathicus, maar het daadwerkelijke mechanisme is 

nog onduidelijk.4 Hoewel het harlekijnsyndroom in 

de meeste gevallen een idiopathisch fenomeen is, 

kan het ook secundair aan onderliggende pathologie 

voorkomen, zoals een cervicale tumor, een bloeding, 

of beschadiging van de sympathicus ontstaan bij de 

geboorte, postchirurgisch, of na anesthesie bij bijvoor

beeld epidurale analgesie. Ook wordt het incidenteel 

gezien na toediening van prostaglandine E en enkele 

anesthetica.3 Het harlekijnsyndroom kan dus duiden 

op een ernstige afwijking in het centrale zenuwstelsel, 

maar is dan vrijwel altijd een nevenverschijnsel en 

niet de enige uiting van de onderliggende ziekte.4

In deze casus zagen we een patiënt met het harlekijn

syndroom zonder bijkomende andere afwijkingen of 

klachten. Er werd dan ook geen aanvullend onderzoek 

ingezet naar een eventuele onderliggende oorzaak. 

Het harlekijnsyndroom is meestal een onschuldig, zelf

limiterend fenomeen. Bij bijkomende neuro logische 

problematiek moet echter onderzoek naar onder

liggende pathologie worden verricht. 
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