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Ramsay-Hunt Syndrome. Casuistry in admitted patients and review of the literature

El sindrome de Ramsay-Hunt asocia la presencia de una
paralisis facial que se acompana de una erupcion vesicular
en pabellon auricular y representa aproximadamente un
7% de todas las paralisis faciales periféricas. Su causa es
la afectacion del ganglio geniculado por el virus varicela-
herpes zoéster (VVZ). Material y método: Presentamos una
casuistica hospitalaria recogida entre los afios 1992 y 2007
(15 afos) sobre 20 pacientes ingresados por el servicio de
ORL con este diagnostico. Realizamos un estudio retros-
pectivo analizando diferentes variables como la edad,
sintomas clinicos, estudios complementarios, tratamiento
y evoluciéon de los pacientes. Resultados: El electroneuro-
grama-electromiograma (ENG-EMG) mostré alteraciones
severas de la funcién del nervio facial en el 85% de los
pacientes y sélo 3 de ellos experimentaron una recupera-
cién completa de su paralisis tras 1 aflo de seguimiento.
Discusién: Comprobamos, al comparar nuestros resultados
con los de otras series publicadas en la literatura, que el
sindrome de Ramsay-Hunt presenta un pobre pronéstico
de recuperaciéon funcional pese al tratamiento y que el
porcentaje de posibles secuelas es elevado sobre todo si
no se administra el mismo en las primeras 72 horas.

PALABRAS CLAVE:

Sindrome de Ramsay-Hunt. Virus Varicela-Herpes Zoster
(VVZ), Electroneurograma-Electromiograma (ENG-EMG).
Parélisis Facial.

Introduccion

El denominado sindrome de Ramsay-Hunt o herpes
z6ster 6tico, descrito por el autor del mismo nombre en
1907, se define por la asociacién de paralisis facial de
caracteristicas periféricas y la presencia de una erupcién
eritemato-vesicular en el oido externo, consecuencia de la
reactivacion y afectacion del ganglio geniculado del facial
por el virus de la varicela-herpes zoster (VVZ). Su prevalen-
cia aproximada es de un 7% del conjunto de todas las para-
lisis faciales periféricas y con cierta frecuencia se acompana
de otros sintomas clinicos como nauseas, vomitos, vértigo e
hipoacusia, debido a la afectacion del VIII par craneal que
anatémicamente discure cercano al nervio facial é VI par.

Presentamos un estudio retrospectivo llevado a cabo
sobre un total de 20 pacientes ingresados en un periodo
de 15 afios (1992-2007) en dos hospitales de nuestra
Comunidad. Nuestro objetivo es comparar nuestros
resultados con otros recogidos en la literatura para
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SUMMARY

Ramsay-Hunt sindrome associates the presence of a facial
nerve palsy accompanied to a vesicular rash on the ear
and represents about 7% of all peripheral palsies. Its
cause is the varicella-zoster virus (VVZ) that affects the
geniculate ganglion. Material and method: We present
a hospitalary casuistry recollected from 1992 to 2007 (15
years) in 20 admitted patients by ENT specialists with that
diagnosis. A retrospective study is performed to analyse
different clinical variables such as the age, symtomatho-
logy, complementary tests, treatment and evolution in
our patients. Results: Electroneurogram-Electromyogram
(ENG-EMG) showed severe alterations in the facial nerve
function in 85% of the patients. Only 3 of them experi-
mented a complete recovery of their palsy after 1 year
follow-up. Discussion: We have proved, by comparing our
results with other series published in the literature, that
Ramsay-Hunt syndrome presents a poor prognosis respect
the functional recovery in spite of the treatment and the
percentage of possible residual damages is high specially
if the therapy has not been made in the first 72 hours.

KEY WORDS:

Ramsay-Hunt syndrome. Varicella-Zoster Virus (VZV).
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intentar establecer cual seria el mejor tratamiento que
podriamos ofrecer a los pacientes para intentar evitar o
paliar las secuelas de esta enfermedad, donde las recu-
peraciones completas son minoria a pesar de un correcto
tratamiento, que puede alterar de forma muy significa-
tiva e importante la salud tanto fisica como psiquica del
enfermo que la sufre.

Material y métodos

Estudio retrospectivo realizado sobre un total de 20
pacientes, ingresados en dos hospitales diferentes de
nuestra regién entre los aflos 1992 y 2007, con diagnéstico
de sindrome de Ramsay-Hunt. 5 eran varones (25%) y 15
mujeres (75%) con una edad media de 53 afios y un rango
comprendido entre los 14 y los 81 afios. Todas las paralisis
faciales fueron unilaterales y el oido externo mas comun-
mente afectado fue el derecho con 12 casos.
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Se recogieron en la anamnesis los antecedentes de
pardlisis faciales previas, valoracién del estado general o
posible inmunosupresion de fondo, HTA, diabetes mellitus,
afectacion de otros pares craneales aparte del VIl con su
clinica correspondiente y una exploracion ORL completa.
Clasificamos la pardlisis facial periférica de los pacientes
atendiendo a la clasificacion de House-Brackman en 6 gra-
dos, siendo el grado | la ausencia de disfuncién del nervio
facial y el VI la existencia de una paralisis total completa.

A su ingreso se solicitaron, aunque no en todos
los casos, una serie de exploraciones complementarias:
Analitica general completa (19 pacientes), audiometria (en
10 casos), TAC y/o RMNS?, electroneurograma-electromio-
grama ENG-EMG'? y sélo en un caso se realizé serologia
especifica para virus varicela-herpes zéster (VVZ).

En el tratamiento hospitalario los farmacos que utiliza-
mos fueron el aciclovir 1V, corticoides en pauta descenden-
te y analgésicos habituales. Al alta solemos pautar aciclovir
o valaciclovir via oral y consideramos imprescindibles las
medidas de proteccion ocular como la oclusidon palpebral
nocturna, gafas de sol y lagrimas artificiales.

Los programas informaticos que utilizamos para nues-
tro estudio fueron Microsoft Access y Filemaker 4.0.

Resultados

Segun la clasificacion de House-Brackman que usamos
para las paralisis faciales periféricas de los 20 pacientes
ingresados, el grado predominante fue el V con 7 casos
registrados, seguido de los grados IV y VI con 5 pacientes
cada uno (Tabla I). Es decir, el 85% de lo enfermos con
sindrome de Ramsay-Hunt presentaban grados de paralisis
facial mas bien severos o completos.

Respecto a las manifestaciones clinicas hemos de subra-
yar que la presencia de vesiculas en pabellon y/o CAE pre-
cedid a la paralisis facial en 16 ocasiones mientras que en
las 4 restantes (20%) se presenté primero la paralisis facial
y al cabo de 24-48 horas las vesiculas. La Tabla Il refleja la
sintomatologia clinica inicial mas comun al ingreso de los
pacientes. La otalgia, generalmente moderada o intensa
estuvo presente en el 90% de los casos, mientras que la
presencia de hipoacusia y vértigo sélo fue constatada en el
30%. En 3 enfermos se apreciaba erupcién cutanea asocia-
da en el territorio del V par o trigémino y a otro paciente
se le diagnosticd una paralisis recurrencial unilateral con
disfonia no referida antes de la aparicion del sindrome.

Tabla I: Grado de paralisis facial segun la clasificacién de House-Brackman
(N=20 pacientes)

Grado Disfuncion Numero de Pacientes
| No 0
1 Leve 1
1 Moderada 2
1\ Moderada/Severa 5
\ Severa 7
VI Total o Completa 5

Tabla Il: Manifestaciones clinicas, aparte de la paralisis facial, de los
pacientes a su ingreso hospitalario.
N.° de

Sintoma clinico pacientes

- Otalgia 18
- Hipoacusia/Vértigo

- Sindrome febril (>38°)

- Erupcion cutanea asociada en territorio del V par
- Prurito

- Disfonia (no previa)
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Figura 1: Resultados del ENG/EMG en los 12 casos en los que se solicitd. C
refleja el porcentaje de fibras del nervio facial con conduccién conservada.

El dato analitico mas frecuente en el hemograma fue
la leucocitosis con neutrofilia y/o monocitosis aunque sélo
se reportd en el 40% de los ingresados. Un paciente mani-
festaba una leucopenia conocida previamente pues estaba
diagnosticado de una agranulocitosis. Los antecedentes de
HTA o diabetes-hiperglucemia no fueron tampoco un dato
estadisticamente significativo.

La audiometria tonal liminar, practicada en el 50% de los
casos fue normal en 4 pacientes mientras que en los 6 restan-
tes registrd niveles de hipoacusia neurosensorial o mixta con
via aérea comprendida entre los 40 y 70 dB. Todas las pruebas
de imagen solicitadas, TAC y RMN, fueron informadas como
normales o sin alteraciones de significacion patoldgica.

Los resultados del ENG-EMG que se solicitaron en el
60% de los enfermos ingresados mostraron grados mode-
rado-severos o severos en la conduccién nerviosa tras rea-
lizar la prueba, generalmente con un porcentaje de fibras
del nervio facial conductoras inferior al 30% en la mayoria
de los pacientes, lo que en principio nos indicaba un peor
pronodstico de recuperacion funcional (Fig. 1).

Los tratamientos con corticoides intravenosos, normal-
mente administrados a dosis comprendidas entre 1y 2 mg/
kg/dia en pauta descendente y durante un periodo medio
de 7 dias para continuar luego por via oral, se asociaron
habitualmente al tratamiento con aciclovir o valaciclovir
parenteral a dosis entre 5y 10 mg/kg/8h. En dos casos de
neuralgia postherpética muy intensa aparte de los anal-
gésicos habituales usados hubo que administrar o pautar
carbamacepina.

Sélo 3 pacientes tuvieron una recuperacion plena o
completa de su pardlisis facial sin secuelas de ningun tipo.
En el 85% restante, tras un seguimiento clinico medio de 1
afo, sélo comprobamos recuperaciones parciales y secuelas.

Discusion

El denominado sindrome de Ramsay-Hunt o herpes
zoster 6tico es una enfermedad provocada por el virus
varicela-herpes zéster (VVZ) que asocia la presencia de
una pardlisis facial periférica, generalmente unilateral,
con un rash eritemato-vesicular cutaneo que afecta al oido
externo (pabellén auditivo y/o conducto auditivo externo)
y que puede manifestarse como una polineuropatia con
afectacion de otros pares craneales ademas del VII, como
el VIII, IX, V, X y VI23,

Representa en nuestra experiencia aproximadamente
un 7% del total de las paralisis faciales periféricas cifra
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similar a la que ponen de manifiesto las diferentes estadis-
ticas mundiales. Este porcentaje es sensiblemente inferior
al de las paralisis de Bell o idiopaticas, las cuales también
han sido relacionadas con un posible origen viral y con
formas minor del sindrome de Ramsay-Hunt*>.

El diagnéstico es eminentemente clinico aunque en
ocasiones no es tan sencillo o simple debido a la variabi-
lidad en su presentacién clinica. En estos casos dificiles o
atipicos puede ser Gtil la identificacion del virus mediante
serologia si bien nosotros no la recomendamos por sis-
tema. Para la mayoria de los autores consultados en la
revision bibliografica que efectuamos, la sintomatologia
clinica del sindrome de Ramsay-Hunt es por lo general mas
severa y de peor prondstico®7.82.

La electroneurografia o electromiografia (ENG o EMG)
son utiles en cuanto nos permiten conocer el porcentaje
de fibras lesionadas o indemnes tras la paralisis y de esta
forma nos pueden orientar hacia el pronéstico de recupe-
racion funcional del enfermo. Las axonotmesis y neurotme-
sis implican un peor pronéstico y una alta probabilidad de
secuelas residuales a diferencia de las neuroapraxias (mejor
prondstico a priori) que, desgraciadamente, son minoria en
este tipo de paralisis periféricas. En nuestra casuistica sélo
3 pacientes experimentaron una recuperacién completa
(15%). Existen autores como Muramaki'® que reportan
recuperaciones totales en mas del 50% de los pacientes
pero por término medio en la mayoria de las estadisticas
esta cifra no suele superar el 20%-30%5"".

Si bien la apariciéon de las vesiculas suele preceder a la
paralisis facial o ser anterior a la misma, en 4 pacientes de
nuestra casuistica de 20 la erupcion cutanea fue posterior.
No creemos que esté indicada de forma rutinaria la peti-
cién de un TAC o un a RMN pues los hallazgos radiolégicos
en esta enfermedad son inespecificos. Hay autores que
defienden la descompresion quirurgica del nervio en casos
de neuralgias persistentes. No obstante, los resultados
publicados son variables o poco prometedores’.

Respecto al tratamiento, continua la controversia sobre
el uso clinico de corticoides en esta enfermedad pero en
general se recomienda su utilizacién durante al menos 10
dias por su efecto antiinflamatorio*®1°, El aciclovir admi-
nistrado durante 7 dias si ha demostrado una mejoria en
el pronéstico de la pardlisis facial debida al VVZ siempre
y cuando se inicie el tratamiento en las primeras 72 horas
desde el comienzo de la sintomatologia clinica’. Son
fundamentales, mientras persista la paralisis facial, las
medidas de proteccién ocular para evitar serias complica-
ciones como las Ulceras corneales que, aparte de dolorosas,
pueden dejar secuelas visuales permanentes o definitivas.
La neuralgia postherpética’® es para la mayoria de los
expertos la complicacién mas habitual pero también pue-
den aparecer neuropatias, mielitis y meningoencefalitis,
que suelen revestir mayor gravedad en los pacientes inmu-
nodeprimidos.

Conclusiones

¢ El sindrome de Ramsay-Hunt es una enfermedad que
asocia la presencia de una pardlisis facial periférica y
una afectacion cutdnea eritemato-vesicular del oido
externo. Representa un 7% de todas las paralisis facia-
les periféricas.

e Puede presentarse como una polineuropatia con afec-
tacion de otros pares craneales (VIII, IX,V,X 6 VI) y la
afectacion del VII par puede preceder a la aparicién de
las vesiculas cutaneas.
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e El ENG-EMG son utiles para conocer el porcentaje de
fibras del nervio facial afectadas pero no estan indicada
de forma rutinaria la peticién de pruebas de imagen
radioldgicas ni serologias especificas, excepto en casos
dificiles o atipicos.

e E|l aciclovir administrado en las primeras 72 h de la
aparicién de la clinica suele asociarse a corticoterapia
en pauta descendente y mejora el prondstico de la
parélisis que es peor que en las formas idiopaticas o
de Bell.

¢ Las recuperaciones completas son minoria y la secuela
mas frecuente es la neuralgia postherpética. Las medi-
das de proteccién ocular son fundamentales para evitar
danos corneales y afectacion de la agudeza visual.
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