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Sindrome de Ramsay Hunt: informe
de dos casos y revision de la
bibliografia

RESUMEN

El sindrome de Ramsay Hunt se produce por la reactivacién del virus
varicela zoster en el ganglio geniculado, originando pardlisis facial
periférica, lesiones vesiculares, radiculoneuropatia y ganglionitis. Puede
acompafiarse de otros signos y sintomas como actfeno, hipoacusia,
nausea, vomito y vértigo. Representa aproximadamente 8% de todas
las pardlisis faciales periféricas. El diagnéstico es clinico. En ocasiones
el polimorfismo de las lesiones cutaneas puede hacer dificil el diagnds-
tico, en estos casos la prueba de Tzanck puede ser (til para confirmar
la infeccién herpética.

Palabras clave: sindrome de Ramsay Hunt, pardlisis facial periférica,
varicela zéster.

Ramsay Hunt syndrome: report of two
cases and review of the literature

ABSTRACT

Ramsay Hunt syndrome is caused by varicella zoster virus reactivation
in the geniculate ganglia, causing peripheral facial paralysis, vesicular
lesions, radiculoneuropathy and ganglionitis. May be accompanied
by other signs and symptoms such as tinnitus, hearing loss, nausea,
vomiting and dizziness. Represents about 8% of all peripheral palsies.
The diagnosis is clinical. In some cases, the polymorphism of the skin
lesions may difficult diagnosis; in these cases Tzanck test can be useful
to confirm herpetic infection.

Key words: Ramsay Hunt syndrome, peripheral facial paralysis, vari-
cella zoster.
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INTRODUCCION

El sindrome de Ramsay Hunt se produce por la reac-
tivacion del virus varicela zéster (VVZ) en el ganglio
geniculado, originando paralisis facial, lesiones
vesiculares, radiculoneuropatia y ganglionitis. Las
manifestaciones clinicas dependen de la estructura
neuronal donde ocurre la reactivacion viral y puede
acompanarse de otros signos y sintomas como acu-
feno, hipoacusia, nausea, vomito y vértigo.'

La incidencia del sindrome de Ramsay Hunt
dentro del herpes z6ster es de uno por cada mil
casos.2? Es la segunda causa de paralisis facial
periférica no traumatica y de todos los casos de
paralisis facial entre 4.5 y 8.9% se relacionan
con el herpes zéster 6tico.*

Los casos de pardlisis facial periférica secundaria
al virus varicela zéster son raros. Este reporte
muestra el diagnéstico de dos casos, asi como la
revision de la informacién publicada al respecto
en la literatura médica.

CASO1

Mujer de 21 afios de edad; acudié a consulta por
parélisis facial de 24 horas de evolucién, dolor
en cuello y sensacién de vértigo. La anamnesis
revel6 que cinco dias antes habian aparecido
lesiones vesiculares en oido y conducto auditivo
externos. No tenfa antecedentes sintomaticos de
herpes zoster.

El examen fisico reveld vesiculas y costras en la
concha auricular, antihélix, antitrago y conducto
auditivo externo del oido derecho. (Figura 1)
Ademas, disminucion de surco nasogeniano del
lado derecho; al sonreir se apreciaba desviacion
de la comisura bucal, imposibilidad para mostrar
los dientes del lado derecho (Figura 2) y lagof-
talmos de 3 mm en el ojo derecho (Figura 3).
Con lo anterior se lleg6 al diagnéstico clinico
de sindrome de Ramsay Hunt.
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Figura 1. Eritema y lesiones herpéticas en fase de
costra en oido derecho.

Figura 2. Pardlisis facial periférica derecha.

Figura 3. Cierre incompleto del parpado derecho.
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La paciente recibi6 tratamiento intrahospita-
lario por 7 dias con aciclovir, dexametasona,
tramadol, gabapentina, complejo B, cinarizina;
ademas de oclusion intermitente del ojo afec-
tado y lubricante ocular (lagrimas artificiales).
La paciente tuvo buena evolucién y a los 5 dias
del inicio del tratamiento habian desaparecido
las lesiones cutaneas y la movilidad facial habia
mejorado.

CASO 2

Hombre de 76 afios de edad con antecedentes
de hipertensién arterial sistémica y diabetes me-
[litus tipo 2. Acudi6 a consulta por dolor ético de
tres dias de evolucién que se le diagnosticé como
otitis externa y se le proporcioné tratamiento
médico a base de antimicrobianos tpicos en el
oido afectado. Dos dias después se agregaron le-
siones vesiculares en el oido izquierdo y pardlisis
facial, por lo que acudié nuevamente a consulta,
esta vez al servicio de urgencias.

En el examen fisico se identific6 aumento de
volumen y eritema en oido izquierdo, vesiculas
y costras melicéricas en concha auricular, trago,
antitrago, antihélix y conducto auditivo externo;
acompanadas de otorrea de caracteristica serosa.
Ademas, al sonreir mostraba desviacion de la
comisura bucal hacia la derecha (Figura 4), ha-
bia disminucién de surco nasogeniano del lado
izquierdo y el cierre de parpados era completo
con esfuerzo minimo; se clasificé al paciente con
una paralisis facial grado Il de acuerdo con la
clasificacién de House y Brackmann. (Cuadro 1)

Con lo anterior se integré el diagnéstico clinico
de sindrome de Ramsay Hunt y se inici6 trata-
miento en forma intrahospitalaria con aciclovir,
metilprednisolona, ketorolaco, hidroxicobalami-
nay gabapentina. El manejo intrahospitalario fue
por cinco dias durante los cuales el paciente tuvo
buena evolucién y fue egresado sin lesiones cu-
taneas y secuelas minimas de la paralisis facial.
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Figura 4. Pardlisis facial periférica izquierda.

DISCUSION

El virus varicela zéster (VVZ) es un alfa herpes
virus semejante a los virus herpes simple 1y 2,
de los cuales se diferencia por su biologia, me-
canismo de latencia y comportamiento clinico,
manifestandose como varicela zéster o herpes
z6ster. El ser humano es el tnico reservorio del
virus, tiene distribucién universal y se contagia
en forma directa por las lesiones cutdneas del
VVZ o por inhalacién de microgotas respiratorias
que son proyectadas con la tos de los pacientes
enfermos.

En tanto que la varicela es consecuencia de la
primoinfeccion, el herpes zéster aparece por
reactivacion del virus; dicha reactivacion puede
ser inducida por estrés, fiebre, radioterapia, dafo
tisular, inmunodepresién e incluso sin causa
aparente.?

El herpes z6ster es una entidad con manifesta-
ciones clinicas muy diversas que varian segin
los nervios afectados, el estado inmunoldgico,



Balcazar Rincén LE y Ramirez Alcantara YL. Sindrome de Ramsay Hunt

ISSSTE

Cuadro 1. Clasificacion de House-Brackmann para la paralisis facial periférica

Grado Descripcion

| Funcién normal en todas sus areas.
1l Disfuncion leve

Global: debilidad superficial notoria solo a la inspeccién cercana. Puede haber minimas sincinesias. Al reposo

tono y simetria normal.

Movimientos de la frente: funcién de buena a moderada.

Ojo: cierre completo con minimo esfuerzo.
Boca: asimetria minima al movimiento.

1 Disfuncion leve a moderada

Global: obvia pero no desfigurativa, asimetria al reposo y a la actividad. Existencia de sincinesias, aumento del

tono de los misculos faciales o ambos.
Movimientos de la frente: moderados a ligeros.
Ojo: cierre completo con esfuerzo.

Boca: ligera debilidad con el maximo esfuerzo.

\% Disfunciéon moderada a severa

Global: debilidad obvia, asimetria desfigurativa o ambas. Al reposo asimetria.

Movimientos de la frente: ninguno.
Ojo: cierre incompleto.
Boca: asimetria al esfuerzo.

Y, Disfuncion severa

Global: solamente movimientos apenas perceptibles. Asimetria al reposo.

Movimientos de la frente: ninguno.
Ojo: cierre incompleto.
Boca: movimientos ligeros.

VI Pardlisis total
Ningln movimiento

Tomada de: House JW, Brackmann DE. Facial nerve grading system Otolaryngol Head Neck Surg 1995;93:146-147.

la edad de los pacientes y el tiempo de evolu-
cién de la enfermedad. Durante la evolucién
del herpes zéster el virus se replica en las
raices dorsales y causa ganglionitis dolorosa;
la inflamacién y la necrosis neuronal pueden
producir neuralgia intensa que se acrecienta al
desplazarse el virus por el nervio sensitivo.’ La
participacién de dermatomos tordcicos es la
mas frecuente, seguidos de las raices lumbares
y, en tercer lugar, por los nervios de la cabeza
y del cuello.>®

En 1907 James Ramsay Hunt describi6 tres
sindromes neurolégicos: sindrome de Ramsay
Hunt tipo 1, sindrome cerebeloso muy poco
frecuente que causa la degeneracion del cere-
belo y conduce a ataxia, mioclonos, temblores
y convulsiones. El sindrome de Ramsay Hunt

tipo 2, que es el tipo mas comun e involucra
una reactivacion del virus varicela zéster en
el ganglio geniculado que origina lesiones
vesiculares, radiculoneuropatia y ganglionitis.
Y sindrome de Ramsay Hunt Tipo 3 (enferme-
dad de Hunt) que es una neuropatia del nervio
cubital.”®

Las manifestaciones clinicas dependen de la
estructura neuronal donde ocurre la reactivacion
viral. Dado lo variado de la presentacién clinica
algunos autores han propuesto 4 estadios:"*

Estadio I: asocia otalgia y erupcion de vesiculas
en el territorio del nervio facial.

Estadio II: incluye, ademads de lo anterior, una
parélisis facial periférica homolateral.
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Estadio Ill: a la triada de dolor-erupcién-paralisis
facial se le afaden actfenos e hipoacusia per-
ceptiva de dificil recuperacién y mas adelante
una crisis vertiginosa.

Estadio IV: se caracteriza por la afectacion de
otros pares craneales, en particular el V par.

En ocasiones puede haber una fase prodromica
con cefalea, astenia, adinamia, fiebre, anorexia,
nausea y vémito; después se agrega otalgia inten-
sa. El estudio espanol de Pino, et al." encontr6
que la sintomatologia clinica inicial mas comun
era otalgia, generalmente moderada o intensa,
hasta en un 90% de los casos, mientras que
hipoacusia y vértigo sélo fueron constatadas en
30% de los pacientes. En menor proporcién se
aprecio erupcién cutdnea asociada en el terri-
torio del trigémino.

Las lesiones cutaneas inician como manchas
eritematosas y vesiculas en la concha auricular,
antihélix, antitrago, conducto auditivo externo y
parte posterior de la membrana timpanica (zona
de Hunt). Otros sitios afectados pueden ser los
dos tercios anteriores de la lengua y el velo del
paladar.**'? Sin embargo se han descrito casos
sin lesiones cutaneas, mismos que pueden con-
fundirse con pardlisis de Bell.®

La parélisis facial que caracteriza al sindrome
es periférica y puede preceder o seguir a las
manifestaciones cutdneas, se manifiesta entre
60 y 90% de los casos (el resto se menciona
como paresia facial). La clasificacién de House
y Brackmann establece seis grados de paralisis
facial y es una herramienta muy dtil para el diag-
ndstico. (Cuadro 1)"21314 Cuando la lesion del
nervio facial es proximal puede haber epifora,
hiperacusia y ageusia (hallazgos considerados
de mal pronéstico).*?

Aungque el dano del VIl es el mas conocido, todos
los nervios craneales que se comunican con el
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nervio facial (VII) pueden estar involucrados.
Después del nervio facial, el mas afectado es
el nervio auditivo (VIII); en este caso se puede
lesionar cualquiera de sus dos ramas. En la rama
coclear el dafio se manifiesta por hipoacusia y
actfeno; en caso de perjuicio en la rama ves-
tibular hay vértigo, ndusea, vémito y nistagmo
que, por lo general, se produce en el lado sano.'

También se ha encontrado dafio en el V, IX o
X pares, en este Gltimo caso se produce una
paralisis de cuerdas vocales con trastornos de la
deglucion. (Cuadro 2)'391%15 En raras ocasiones
se afectan el resto de los pares craneales y algu-
nos autores han descrito la afeccién de los pares
VI, XI'y XIlI, ademas de dermatomas cervicales
sensitivos como C2, C3 y C4.51¢

Cuadro 2. Porcentaje de afeccién de pares craneales en el
Sindrome de Ramsay Hunt

Par craneal Presentacion
V (Rama sensitiva) 36%
V (Rama motora) 11%
VII (Rama vestibular) 26%
VII (Rama coclear) 26%
IX (Rama sensitiva) 23%
X (Laringeo recurrente) 19%

Tomada de: Adour K. Otological complications of herpes
z6ster. Ann Neurol 1994;35:562-64.

Existen variantes inusuales del sindrome en
las cuales las vesiculas herpéticas no llegan a
aparecer, aunque es posible aislar ADN de virus
VVZ en piel, saliva, células mononucleares o
exudados del oido medio; a esta entidad se le
conoce como zéster sine herpete y en algunos
estudios supone 16% del total de las paralisis
faciales periféricas. Asi, una pequena propor-
cién de pacientes diagnosticados inicialmente
con pardlisis idiopatica de Bell, son en realidad
z6ster sine herpete o sindrome de Ramsay Hunt
atipicos.'°

El diagndstico es clinico basdndose en la pre-
sencia de pardlisis facial, erupcion herpética y
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alteraciones auditivas o vestibulares. La otosco-
pia nos puede ayudar a descubrir vesiculas en
el conducto auditivo externo o en el timpano.?
Sin embargo, dada la posibilidad de variabilidad
en su presentacion clinica, se deben realizar una
historia clinica completa y una exploracién fisica
que incluya un examen neurolégico completo;
eso permitira determinar dafo neural, establecer
un tratamiento racional y limitar las secuelas.'?

En ocasiones el polimorfismo de las lesiones
cutaneas puede dificultar el diagnéstico. En
estos casos puede ser Gtil el aislamiento del
virus en cultivos celulares a partir del liquido
vesicular de lesiones recientes; esto es, por el
método de Tzanck, que permite la biusqueda de
células gigantes multinucleadas cuya presencia
indica una infeccion herpética (sin que se pue-
da distinguir el tipo de herpes virus ya que las
imdagenes del herpes virus | y I, asi como del
VVZ, son semejantes)."*® Su papel diagnostico
resulta especialmente relevante en las formas
clinicas atipicas como en el caso de pacientes
inmunocomprometidos en los que la infeccion
herpética puede mostrase en forma de ulceras
de evolucién térpida en lugar de las vesiculas
clasicas.” En caso de duda se considera que la
inmunofluorescencia directa del material toma-
do de las vesiculas es la prueba de laboratorio
mas fidedigna; sin embargo, las pruebas mole-
culares de alta sensibilidad como la reaccién en
cadena de la polimerasa se estan convirtiendo
en las pruebas diagndsticas indicadas.’?

Se deben realizar audiometria tonal simple e
impedanciometria para documentar el grado
de pérdida auditiva asociada, ain cuando el
paciente no refiera hipoacusia.? En ocasiones,
los estudios de conduccién nerviosa se pueden
realizar para determinar el dafio al nervio facial
y su potencial de recuperacién. Los estudios
de imagen como la resonancia magnética y la
tomografia de craneo son Utiles para descartar
lesiones estructurales, mientras que los estudios

ISSSTE

de liquido cefalorraquideo se deben realizar
cuando se sospeche de complicaciones como
meningitis, encefalitis o vasculitis.?*®

El paciente con paralisis facial, grados Il
seglin la clasificacion de House-Brackmann,
puede ser manejado en forma ambulatoria y
con seguimiento en las unidades de primer
nivel de atencién. Por otra parte, los pacientes
con pardlisis facial grados IV-VI (clasificacién
de House-Brackmann) o pacientes inmuno-
comprometidos, deben ser hospitalizados para
manejo multidisciplinario (otorrinolaringologia,
oftalmologia y rehabilitacién).'®

Como medida para favorecer la involucién de
las lesiones se utilizan fomentos secantes con
agua de vegeto (subacetato de plomo en partes
iguales con agua destilada) o solucion de Burrow.
Para disminuir el dolor son de utilidad los antiin-
flamatorios no esteroides; aunque en ocasiones
es necesario administrar analgésicos de mayor
potencia como el tramadol o los opidceos.'?1%2!

El tratamiento con aciclovir durante 7 a 10
dias ha demostrado mejorar el pronéstico de la
parélisis facial asociada con el virus zéster si se
inicia en las primeras 72 horas desde el comien-
zo de las lesiones cutdneas, con recuperacion
completa en 75% de los pacientes.’®'3'” Se
recomienda que la dosis de aciclovir en adultos
sea de 800 mg, via oral, cinco veces por dia
durante siete dias y de 500 mg/m?/dia en nifos,
via intravenosa, cada 8 horas durante siete dias.’

Otras opciones de antivirales son el valaciclovir
en dosis de 700 mg a 1 g, via oral, tres veces al
dia durante siete dias; el famciclovir 500 mg,
via oral, tres veces al dia durante siete dias (este
dltimo no se encuentra disponible en México).?

El uso de esteroides es mas controvertido,
aunque en general se recomienda el uso de glu-
cocorticoides orales en dosis de 0.5 a T mg/kg/
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dia durante 10 dias por su efecto antiinflamato-
rio.'%20 El tratamiento endovenoso se recomienda
en los pacientes inmunodeprimidos y en los
estadios Il y IV.

No todos los autores estan de acuerdo con el
tratamiento combinado de antivirales y corti-
coides debido a que podria incrementarse el
riesgo de producir complicaciones como la
encefalitis herpética. Sin embargo, otros estudios
han demostrado que con el uso de la terapia
combinada hasta 90% de los pacientes tiene
recuperacién completa de la pardlisis facial;
en comparacién con aquellos tratados sélo con
esteroides o solo con antiviral. Este hallazgo
sugiere que la asociacién de un esteroide con
efecto antiinflamatorio y un antiviral que acorte
la replicacion viral previene la degeneracién de
la funcién nerviosa.'32024

Los bloqueos simpaticos con anestésicos locales
contindan siendo una controversia en el trata-
miento de la fase aguda y como prevencién del
desarrollo de neuropatia posherpética.®

Es necesario el seguimiento estrecho para detec-
tar las complicaciones, de las cuales la neuralgia
posherpética suele ser la mas frecuente, seguida
de neuropatias, meningoencefalitis e incluso
mielitis.?® A largo plazo puede haber déficit
motor facial permanente y ulceracion corneal
secundaria a lagoftalmos.?

Entre 10 y 50% de los pacientes con paralisis
facial periférica completa tiene secuelas seve-
ras residuales, el porcentaje aumenta cuando
hay retraso en el diagnéstico y en el inicio del
tratamiento.

Un estudio retrospectivo que incluy6 a 102
pacientes con sindrome de Ramsay Hunt sin
tratamiento médico revel6 que después de una
semana hay pérdida de la funcion del nervio
facial; la pardlisis facial completa es dos veces
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mas frecuente que la incompleta y con pre-
dominio en pacientes mayores de 50 afnos de
edad.’?" La falta de excitabilidad del nervio, la
paralisis facial completa y una edad mayor de
50 afos fueron los factores de mal pronéstico
estadisticamente significativos en ese estudio.
De los pacientes con paralisis facial incompleta
(determinada clinicamente o por electromiogra-
fia) 66% se recuperaron por completo, mientras
que sélo 10% de los que tenian pérdida total de
la funcién se recuperaron completamente.??

En otro estudio, de Murakami y sus colabora-
dores,?2?* se clasificaron 80 pacientes en tres
subgrupos: 28 pacientes fueron tratados con
antiviral dentro de los primeros tres dias de ini-
cio, 29 pacientes desde los tres a siete dias de
evolucién y un tercer grupo, con 23 pacientes,
fue tratado mds de siete dias después del inicio
de la paralisis. Este Gltimo grupo tuvo las mayores
secuelas faciales. Resultados similares fueron
encontrados por Carrillo et al, 2> quienes en
un grupo de 12 pacientes encontraron que 25%
presento secuelas faciales asociadas con un ini-
cio de tratamiento antiviral después de seis dias
del inicio de los sintomas. Esos estudios ponen
de manifiesto la importancia del inicio temprano
del tratamiento médico.

CONCLUSION

Podemos concluir que es importante sospechar
sindrome de Ramsay Hunt en todo paciente
con pardlisis facial periférica, se acompafie o
no de erupcién cutanea, que presente ademds
afectacioén vestibular; diagnéstico y tratamiento
tempranos disminuyen la incidencia de secuelas.
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