CASO CLiNICO

Mas alla de la paralisis: la complejidad del
sindrome de Ramsay Hunt

Beyond paralysis: the complexity of Ramsay Hunt
syndrome
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RESUMEN

El sindrome de Ramsay Hunt es una forma poco frecuente de herpes zés-
ter causada por la reactivacion del virus varicela-zéster en el ganglio genicula-
do, que se manifiesta tipicamente con pardlisis facial periférica, otalgia y lesio-
nes vesiculares en el pabellén auricular o mucosa oral. Puede asociarse a hi-
poacusia, vértigo y compromiso de mdltiples pares craneales. Presentamos el
caso de un varén de 81 afos, inmunocompetente, con antecedentes oncoldgi-
cos en remision, que consultd por pardlisis facial progresiva, otalgia e inestabi-
lidad. Inicialmente sin lesiones cutdneas, presenté compromiso de varios pares
craneales, lo que dificultd el diagndstico. La aparicidn tardfa de vesiculas permi-
tié confirmar la etiologia mediante PCR para virus varicela-zéster. A pesar del
tratamiento antiviral precoz, evolucioné de forma desfavorable, con deterioro
neuroldgico y sospecha de encefalitis viral. Este caso destaca la variabilidad clini-
cay la importancia del diagndstico temprano en presentaciones atipicas.
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ABSTRACT

Ramsay Hunt syndrome is an uncommon manifestation of herpes zoster cau-
sed by reactivation of the varicella-zoster virus in the geniculate ganglion, typica-
lly presenting with peripheral facial paralysis, otalgia, and vesicular lesions in the
auricle or oral mucosa. It may be associated with hearing loss, vertigo, and in-
volvement of multiple cranial nerves.We report the case of an 81-year-old im-
munocompetent male with a history of treated prostate cancer, who presented
with progressive facial paralysis, otalgia, and imbalance. Initially lacking cutaneous
lesions, he developed multiple cranial neuropathies, complicating early diagno-
sis. The delayed appearance of vesicles enabled confirmation by PCR for vari-
cella-zoster virus. Despite early antiviral therapy, the patient showed poor cli-
nical evolution with neurological deterioration and suspected viral encephalitis.
This case highlights the clinical variability and the importance of early recogni-
tion in atypical presentations.
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INTRODUCCION

El sindrome de Ramsay Hunt, también conocido como
herpes zéster dtico o herpes zéster del ganglio genicu-
lado, recibe su nombre gracias a James Ramsay Hunt
(1872-1937), neurdlogo estadounidense y oficial del
¢jército en la Primera Guerra Mundial, quien descri-
bid este cuadro, que incluye la triada asociada a paré-
lisis facial ipsilateral periférica, vesiculas en el pabellén
auricular ipsilateral o en la boca, y otalgia, como con-
secuencia de la afectacion del ganglio geniculado por
el virus de la varicela zéster'”. En algunos pacientes se
producen alteraciones de la percepcién del gusto ipsi-
lateral y lesiones en la lengua, anomalias auditivas (dis-
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minucién de la audicidn, actfenos, hiperacusia) y lagri-
meo; también se informan con frecuencia trastornos
vestibulares (vértigo)"”.

Presentamos el caso de un paciente vardn, ingresado
por pardlisis facial, otalgia y afectacién de diferentes
pares craneales, que en un inicio fue refractario al ma-
nejo médico. El objetivo principal es la importancia de
aprender a evaluar los diferentes diagnésticos diferen-
ciales, sin descartar ninguno cuando este no es total-
mente claro, y profundizar los conocimientos sobre di-
cha patologia debido a su poca frecuencia, para asi ad-
ministrar concomitantemente un tratamiento oportu-
no que mejore su pronostico.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de 81 afios varén con antece-
dentes de adenocarcinoma de préstata Gleason 3 + 4
manejado con terapia hormonal y 40 sesiones de radio-
terapia que se encontraba en seguimiento con Urologia
y actualmente libre de enfermedad sin tratamiento on-
coespecifico. Consultd por cuadro clinico de 5 dias
de evolucién, que inicié con pardlisis facial izquierda
(Figura 1), mareos asociados a nduseas, otalgia izquier-
da ¢ hipoacusia tratado ambulatoriamente como un
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Figura 1. Se observa pardlisis facial izquierda.

cuadro de vestibulopatia con corticoides via oral y an-
tivertiginosos. Volvid a consultar a los 5 dias en nuestro
Servicio de Emergencias por progresion de la paralisis
facial periférica en contexto de debilidad palpebral iz-
quierda y marcada desviacién de la comisura homolate-
ral asociada a cefalea con predominio en region frontal
izquierda de intensidad 5/10 tipo puntada, acompaia-
do de hiperalgesia de mejilla y mandibula homolateral
y mareos. Al interrogatorio negd otros sintomas acom-
paiantes como fiebre, visién borrosa, pérdida de peso,
o foco motor. Al examen fisico paciente vigil, global-
mente orientado, atento, comprende drdenes, nomina,
repite y evoca, sin disartria campo visuales conservados,
paresia del 3 y 6 par craneal izquierdo (dificultad para
la convergencia y mirada externa del ojo izquierdo), sig-
no de Bell izquierdo (desviacién de la comisura labial
izquierda, compromiso del VII par craneal), y compro-
miso del XII par (con desviacién de la lengua hacia la
izquierda). En cuanto a la marcha presentd aumento de
la base de sustentacién con inestabilidad, pero lograba
caminar con lateralizacién hacia la izquierda. El resto
del examen fisico no presentd alteraciones.

Se realizaron exdmenes de laboratorio y serologfas in-
fecciosas que no evidenciaron ninguna particulari-
dad. Se solicit6 resonancia magnética (RMN) de ce-
rebro con difusién y con contraste endovenoso para
descartar otras patologias, que como resultado apor-
t6 signos involutivos leve-moderados y realce poscon-
traste endovenoso de los pares craneales VII/VIII bi-
laterales a predominio izquierdo y mds dudoso el IIT
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Figura 2. Se observan las lesiones ampollosas en pabellon auricular.

par craneal. Valorado por los Servicios de Neurologia
y Oftalmologia con impresién diagndstica de polineu-
ropatia periférica craneal izquierda progresiva con com-
promiso clinico de III, V, VI, VII, VIII y XII pares cra-
neales izquierdos. Se realizd puncién lumbar de la cual
se obtuvo proteinorraquia 1.42, glucorraquia 50, leuco-
citos 82, clorurorraquia 116, con microbiologia: nega-
tiva para Gram y tinta China. Durante el tercer dia de
internacién presenté la aparicion de vesiculas en con-
ducto auditivo externo (Figura 2) y paladar blando
(Figura 3). Ello llevé a la sospecha diagnéstica de sin-
drome de Ramsay Hunt, solicitdindose PCR para her-
pes zoster que dio positivo por lo que se inicia trata-
miento con antivirales endovenoso.

Dias posteriores el paciente evoluciond con deterio-
ro del sensorio con Glasgow 12/15 por lo que se reali-
z6 clectroencefalograma que evidencid lenificacién di-
fusa de la actividad de fondo, actividad epileptiforme
frontotemporal bilateral ¢ inicié anticonvulsivantes.
Por evolucién térpida se decidié su paso a Unidad de
Terapia Intensiva con impresién diagndstica de encefa-
litis viral.

DISCUSION

Se ha descrito que la presentacion clinica puede ser muy
variada, lo que ha llevado a clasificarla en 4 estadios
(clasificacién clinica de Ramsay-Hunt)* (Tabla 1),

La permanencia del virus en el ganglio geniculado del
nervio facial a lo largo del tiempo permite que los pa-



Tabla |. Clasificacion clinica de Ramsay Hunt.

Estadio | Clinica Secuelas
Otalgia. Erupcidn de ve- | Posible neuralgia posher-
| siculas en territorio de pética.
nervio facial.
Estadio | mds pardlisis fa- | Posibilidad de secuela de pa-
Il cial periférica homola- rélisis facial 35-45%
teral
Estadio Il mds acufenos, | Acufenos e hipoacusia irre-
1] hipoacusia perceptiva y | cuperable
crisis vertiginosa
Afectacion de otros pa- | Neuralgia en cara, lesion of-
res craneales sobre todo | tdlmica, afectacion de X'y X,
elV con dolores faringeos y vesi-
v culas en hemi-paladar, la dvu-
la y los pilares amigdalinos.
Trastornos de los nervios
motores oculares y de los
nervios olfatorios

cientes tengan aproximadamente un 20% més de pro-
babilidad de desarrollar este sindrome en comparacion
con aquellos que no lo han padecido®.

Dentro de las principales complicaciones del herpes
zéster encontramos el sindrome de Ramsay Hunt, que
refleja la reactivacién del virus de la varicela zéster la-
tente en el ganglio geniculado®

Durante el desarrollo de la fase inicial, el virus varice-
la-zdster (VVZ) infecta el tejido linfoide nasofaringeo
a través de gotitas transportadas por el aire en un hués-
ped susceptible. Esto da lugar a una viremia que con-
siste en células T infectadas por el VVZ que se despla-
zan a través de estos tejidos y, posteriormente, por todo
el cuerpo®.

El VVZ potencia la infeccién inhibiendo multiples de-
fensas del huésped, como la regulacién negativa de la
expresion del complejo mayor de histocompatibilidad
(MHC) de clase I y la inhibicién de los genes de res-
puesta al interferén. Esto permite al virus evadir par-
cialmente la respuesta inmunitaria®.

El herpes zéster puede ser considerado como la recu-
rrencia del virus de la varicela; este se reactiva y se re-
plica bajo estimulos extrinsecos (como la estimulacién
mecénica de la piel o la exposicién a la luz solar) y facto-
res intrinsecos (como la diabetes o la deficiencia inmu-
nitaria)®. Un punto importante para destacar es que el
principal factor de riesgo para el herpes zdster es la edad
avanzada, ya que con el paso del tiempo se produce una
reduccién significativa de la inmunidad de las células T
frente al virus varicela-zdster (VVZ)°.

La presentacion clinica completa del herpes z6ster au-
ditivo estd asociada a un sindrome infeccioso general,
un sindrome sensitivo (que incluye otodinia y erupcién
cutdnea), que, en ocasiones, va acompafiado de la alte-
racién del gusto de los dos tercios anteriores de la hemi-
lengua, y una parélisis facial periférica de aparicién pos-
terior”. A menudo, estdn presentes otros signos y sinto-
mas, como hipoacusia, nduseas, vomitos, dolores neu-
ralgicos o erupcién en la hemicara debido a la afecta-

Figura 3. Se observan las lesiones ampollosas en paladar.

cién del V par craneal, acufenos, vértigo y nistagmo,
que se deben a la afectacion del VIII par craneal por
proximidad al ganglio geniculado®. M4s raramente, estd
asociado a los pares IX y X, con dolores faringeos y ve-
siculas en el hemipaladar, la Gvula y los pilares amigda-
linos. También se pueden encontrar asociaciones con
trastornos de los nervios motores oculares y de los ner-
vios olfatorios®* 3.

Algunos estudios estiman que este sindrome supone
entre el 7% y el 16% del total de las pardlisis faciales pe-
riféricas unilaterales no traumdticas. Se ha descrito que
la afectacién facial suele aparecer entre 4 y 15 dias des-
pués de la erupcién; su evolucién es mds severa que la
parélisis facial de Bell, y la recuperacién completa solo
ocurre en el 50% de los adultos'. Los pacientes inmu-
nodeprimidos estén particularmente expuestos a desa-
rrollar esta enfermedad, como aquellos que reciben tra-
tamiento inmunosupresor, individuos infectados por
el virus VIH o portadores de enfermedades malignas
hematoldgicas'.

En nuestro caso, observamos que las manifestaciones
clinicas no fueron tan claras. De inicio, a diferencia de
lo que demuestra la literatura, presenté alteraciones en
varios pares craneales sin manifestaciones cutdneas, lo
que dificult6 su diagndstico y tratamiento oportuno’.
Aunque el diagndstico la mayoria de las veces es clinico,
es posible detectar serologias especificas para el VVZ en
hasta un 25% de los casos de pardlisis’. Al respecto, se
ha encontrado que hasta un 30% de los casos con sin-
drome de Ramsay Hunt cursan sin vesiculas, lo que di-
ficulta el diagndstico temprano®.

En la literatura se menciona el uso de la prueba de
Tzanck, una prueba realizada para el citodiagnésti-
co de infecciones por herpesvirus, que demuestra la
presencia de células gigantes multinucleadas. Cabe
sefialar que tanto en la literatura como en este caso se
utilizé la RMN como herramienta diagndstica. Sin
embargo, esta técnica es inespecifica si no se dispone
de una imagen previa al inicio de la pardlisis o si esta
es incompleta. No obstante, es efectiva para valorar
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el pronéstico de las pardlisis periféricas, al evaluar la
captacidn del contraste de gadolinio por el nervio en
el poro actstico’.

En cuanto al tratamiento, este puede orientarse en di-
ferentes fases. El tratamiento curativo generalmente se
basa en el uso de antivirales. Los mds aconsejables son:
aciclovir 800 mg cada 5 horas durante 7 dfas, famciclo-
vir 500 mg cada 8 horas durante 7 dias, o valaciclovir 1
g cada 8 horas durante 5 dias, administrados dentro de
las primeras 72 horas posteriores a la aparicién de las
primeras vesiculas. En el 75% de los casos, la evolucién
serd favorable, con disminucidn de las complicaciones y
una acortada duracién del cuadro agudo®.

En la literatura, el uso de corticoides genera algo de
controversia. Se describe su utilizacién para limitar el
dafo neural y reducir el proceso inflamatorio, pero al-
gunos autores advierten que su uso podria incremen-
tar el riesgo de complicaciones, como la encefalitis
herpética’.
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