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RAMSAY HUNT SENDROMU

Dr. Ziya CENIK, Dr. Bedri OZER, Dr. Ersin BULUN
S.U.T.F. KBB Anabilim Dali

OZET

Ramsay Hunt sendromu Varicella zoster
viriisiiniin neden oldugu nadir goriilen bir enfeksiyon
hastaligidwr. Klinigimizde yatirtlarak tedavi edilen bir
hasta nedeniyle hastalifin klinik ve tedavisi literatiir
verileri ile birlikte gozden gecirildi.

Anahtar Kelime: Ramsay Hunt sendromu.

SUMMARY
Ramsay Hunt Syndrom

Ramsay Hunt syndrom caused by Varicella zoster
virus; is a rare infectious disease.

In this article we present a patient who had
Ramsay Hunt syndrome and revieved with reference
values.

Key Word: Ramsay Hunt syndrom.

GIRIS

Ramsay Hunt sendromu; ilk kez 1907 yilinda
tamimlanan, bugiin Herpes Zoster oticus yada Herpes
Zoster cephalicus diye de isimlendirilen Varicella
zoster viriisiiniin neden oldugu bir enfeksiyon has-
talifidur (I). 0 s

Baglica belirtileri; I- Dig kulak yolu ve auricula
gevresinde agn ve dokiintii, 2-Fasyal paralizi, 3-
Tinnitus, igitme kayb: ve vertigo'dur. Hastalifin haf-
if ve orta siddetteki seyrinde herhangi bir nérolojik
bulgu tesbit edilmemektedir, ancak daha siddetli seyr-
eden formlarda agir vestibiiler fonksiyon kaybi ve il-
aveten viral ensefalit tablosu goriilebilmektedir.

Ramsay Hunt sendromunda cilt dokiintiilerinin
dagihmi enfeksiyonunun yerlestigi sensoryal afferent
liflerin inverve ettifi sahalardir. Fasyal sinir turun-

kusu ile iligkili diger kranial ciftlerden V, VIII, IX, .

ve X ayrica 2., 3., 4. servikal pleksustan ¢ikan ser-
vikal sinirlerde de tutulum olabilir. Bunun sonucun-
da boyunda omuzlara inebilen vezikiiller izlenmekte
bazen oral kavite, dil ve larenks mukozasinda da
herpetik vezikiillere rastlanabilmektedir.

Herpes Zosterde tedavi klasik Bell paralizide
oldugu gibidir, ancak ondan farkli olan yonii agn ve
vezikiillerin, vestibiiler semptomlarin kontroludur.
Bu amagla son zamanlarda Aciclovir ve Viderabine
gibi spesifik antiviral ajanlar ve bunlarin herpetik
viriis enfeksiyonlarindaki tedavi degeri tzerine

aragsurmalar yapilmaktadir. Burada bir vaka nedeniyle
nadir goriilen bu hastalikta Aciclovir tedavisinin
degeri, hastaligin genel tedavi prensipleri literatiir
verileri ile birlikte gdzden gegirildi.

VAKA TAKDIMI

20 yasinda bayan Y.A. Mayis 1991 tarihinde son
24 saatte baslayan sol dig kulak yolunda agn, cilt
dokiintiisii ve sol fasyal parezi bulgulan ile polikli-
nigimize miiracaat ederek yatinldi.

Hastanin ¢ektirilen temporal kemik radyolojik te-
kiklerinde patoloji tesbit edilmedi. Isitme kayb1 yok-
tu. Hastada ikinci giinden itibaren sol periferik fasyal
paralizinin tamamen yerlestigi, dig kulak yolu ve au-
riculada agn ve vezikiillerin artu$1 dikkati ¢ekti (Re-
sim 1). Sol kulakta igitme azlif ile birlikte vertigo,
bulanti, kusma, saga horizontal nistagmus gibi ves-
tibiiler iritasyon bulgulan ortaya ¢ikti. Bu semptom-
lar 3. giinde hastanin hareketlerini biiyiik 6lgiide en-
gelledi.

Isitme kaybi igin yapilan odyometrik muayenede
sol kulakta 40 dB. ortalama norosensoryal igitme
kayb tesbit edildi (Tablo I). Yapurilan fasyal sinir
topografik testlerinde Schirmer solda negatif, stapes
refleks cevap alinmadi. Fasyal sinir EMG tetkikinde
solda akut donem fasyal paralizi, elektrondrografik
tetkikinde kismi denervasyon potansiyelleri alinds.
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Resim 1: Aurikulada herpetik dékiintiiler.

Hastaya yatiginin ilk giiniinden itibaren Ramsay
Hunt sendromu tams1 konularak tedaviye alindi. Bu
amagla vazodilatator, antienflamatuar, antihistami-
nik, B grubu vitamin ile birlikte vestibiiler semp-
tomlarin kontrolu amaciyla antiemetik ve sedatifler
eklendi. Klasik Bell paraliziden farkh olarak streroid
gurubu ilag verilmedi.

Hastalifn ikinci giiniinden itibaren antiviral teda-

vi baglanildi. Bu amagla Aciclovir 25 mgr/kgr/giin
total doz olarak 5 esit miktara boliinerek oral tablet
seklinde verildi. Aynica dig kulak yolu ve auriculada-
ki dokiintiiler steril sartlarda alkol ile temizlendikten
sonra giinde iki kez ince bir tabaka halinde Aciclovir
pomat tatbik edildi. Periferik fasyal paralizilerin
onemli bir komplikasyonu olan Lagoftalmik keratit
in Onlenmesi amaciyla goz klinigince terapotik kon-
takt lens tatbik edildi.

Tabio I: Ugiincii giin saf ton odyogram.
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Tablo I1: Onuncu giin saf ton odyogram.
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Tablo HI: Otuzuncu giin saf ton odyogram.
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Hastamizda 5. giinden itibaren agn gikayeti kay-
boldu. Alunc giinde dig kulak yolu ve aurikuladaki
vezikiillerde ve vestibiiler semptomlarda gerileme
bagladi. Yedinci giinde Aciclovir tedavi kesildi.
Onuncu giinde herpetik eriipsiyonlar ve vestibiiler ir-
ritasyon bulgular1 kayboldu. Yapilan odyometrik in-
celemede sol kulaktaki nérosensoryal kaybin 20 dB.
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ortalamaya geriledigi izlendi (Tablo 2).

Hastalifin 17. giiniinde periferik fasyal paralizi
bulgularinda gozle farkedilen gerileme baglad. Yir-
minci giinde yapurlan fasyal sinir EMG tetkikinde
oncelikle frontal adaleden baglayan rejenerasyon po-
tansiyclleri tesbit edildi. Hastada 25. giinden itibaren
fasyal paralizi biiyiik ol¢iide diizelmisti. Bir ay sonra
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yapilan kontrol muayenclerinde fasyal paralizinin
isitme kaybi ve tinnitusun tamamen diizeldigi
goriildii. Odyometrik testler her iki kulaZin
isitmesinin normal smirlarda oldugunu gosterdi
(Tablo 3).

TARTISMA

Ramsay Hunt sendromunda etken patojenin Vari-
cella zoster oldufu bilinmektedir. Ancak tiim klinik
vakalarda viriis mevcudiyetinin serolojik testlerle
dogrulanmasi miimkiin olmamaktadir (2). Viriisiin
erken identifikasyonuna yonelik olarak yapilan en
saglikl1 test immiinfloresan serum antikor tayinidir.
Taniy: destekleyen bir bagka yontem viral antijenle
yapilan deri testidir. Bu testle cilt dokiintiisii olsun
olmasin Varicella zoster viriis enfcksiyonu %80
oraninda dofrulanmaktadir, ancak pratiktc yaygin
kullanima girmemistir (3).

Herpes zosterdeki fasyal paralizinin klasik Bell
paraliziye gore daha uzun bir iyilesme zamani,
siddetli agris1 ve sekel birakma oraninin yiiksckligi
bilinmektedir (4, 5). Intraoperatif evoked EMG tet-
kikleri patolojinin sinirin labirenter segmentinde
oldufunu gostermistir (6). Gergekte Fish "meatal fo-
ramen" olarak isimlendirdigi falop kanal giriginde
kanal ¢capinin ancak 0.7 mm oldugunu ve fibroz bir
halka ile ¢evrildigini ifade etmektedir.

Ramsay Hunt ve Bell paralizili bir gurup hastada
yapilan histopatolojik ¢alismalar Herpes zosterde in-
filtratif noritis oldugunu, Bell paralizinde ise sadece
tdematdz bir noropatinin mevcudiyetini ortaya koy-
mustur (7, 8). Bu durum prognozdaki farklilift ve
ayni zamanda antiviral tedavinin hizhi iyilesme
tizerindeki onemini ortaya koymaktadir.

Aciclovir spesifik bir antiviral ajandir. Etkisi
Aciclovir monofosfatin fosforilasyonu ile olmak-
adir. Aciclovir monofosfat Aciclovir trifosfata
cevrilmekte, bu madde viriis gogalmasini DNA po-
limeraz aktivitesini inhibe ederek onlemektedir. Fos-
forilasyon olaymni baglatan herpes viriisiiniin enfekte
eltifii hiicrede meveut, viiriise kodlu tiamin-kinaz en-
zimidir (I).

Aciclovir tedavisinin klinikte Varicella zosterve
Herpes simplex enfcksiyonlarinda ozellikle agn ve
dokiintiintin  kontrolundaki etkinlifi dcgigik
calismalarda vurgulanmistr (1, 9).

Ivarson ve arkadaslari 12 yasmda bir kiz
¢ocugunda tespit ettikleri Herpes zoster oticusu kli-
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nik tanmn ikinci giiniinden itibaren uyguladiklan
Aciclovir tedavisi ile once agrida azalma, bilahare
fasyal paralizide erken donemde gerileme tesbit
etmislerdir (5). Biz hastamizda ikinci giinden itibar-
en basladifimiz Aciclovir tedaviyle 5. giinde agrida
azalma, 6. giinden itibaren vizikiillerde gerileme, 17.
giinde fasyal paralizide diizelme tesbit ettik. Bu ko-
nuda yapilan aragtirmalar Aciclovir tedavisinin sen-
dromun erken doneminde basglamas: gerektifi
yoniindedir. Tedavinin sinir rejenerasyonuna herhan-
gi bir etkisinin olmadig1 ancak sinirdeki dejencras-
yonun siddetini azaltug vurgulanmaktadir. Ramsay
Hunt ta olayin aslinda ilerleyen bir ndritis oldugu
diisiiniiliirse antiviral tedavinin gereklilifi ortaya
¢ikmaktadir (6, 9). Ilacin bilinen yan etkileri
arasinda karaciger, bobrek ve kemik iligi fonksiyon
bozukluklart vardir (10).

Ramsay Hurt sendromunda tiim aragurmacilarin
hemlikir oldugu nokta hastalifin prognozunun kla-
sik Bell paraliziye oranla daha kétii oldufudur. Bu
konu hastahgmm medikal tedavisi ile birlikte cerrahi
yoniinii de giindeme getirmektedir. Acaba prognozun
takibi ve cerrahi zamanlama nasil olmahdir?

Hastahi@in nadir goriilmesi ve ¢ofu kez tamida
degisik brans hekimlerince hastalarin klasik Bell
paralizi tedavisi ile zaman kaybetmesi, bu hastalarin
tam olarak klinik takibini miimkiin kilmamaktadir.

BilindiZi gibi periferik fasyal paralizilerde en uy-
gun prognostik testler sinir eksitabilite testi (NET)
ve elektrondrografi (ENOG) dir. Biz klinik sartlarda
hastalarimizi elektromiyografi (EMG) ve ENOG ile
takip edcebiliyoruz.

Fish biitiin hastalarin hastaliin ilk giiniinden it-
ibaren diizenli olarak ENOG tetkiklerinin giinliik ol-
arak yapilmasini, medikal tedavinin fasyal adalclerde
total denervasyonu onleyemedigi ana kadar takibin
devam ctmesini onermekie paralizinin baslangi-
cindan itibaren 14-21. giinlerde %90 veya daha fazla
denervasyon goriilmesi fasyal sinir dekompresyonu
icin endikasyon dofurur demektedir (6). Hastada
idcal dekompresyon zamanmin %90-95 arasi dener-
vasyon an1 olmakla birlikte %95 den fazla denervas-
yon gosteren hastalarin da ok kiiciik bir olasihikla
diizelebilecegini vurgulamaktadir. %100 denerve has-
talarda klinik 3 haftadan daha eski ise cerrahi

. dekompresyonun yararinin olmayacagim ifade et-

mektedir. Cerrahi bir miidahalenin her vakada prog-
nozu %25'den %90'a kadar degisen oranlarda iyi-
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legtirdigini savunmaktadir (6).

Ozetle; Bell paralizisine gore daha kotii prognoza
sahip Ramsay Hunt sendromunda hastalar,

1. Klinik bulgularin ilk giiniinden itibaren hospi-
talize edilmesi,

2. Vazodilatator, antienflamatuar, anthistaminik,
B gurup vitamin, gereginde antiemetik ve sedatiflerin
yanisira,

3. Antiviral bir terapotik ilk giinden itibaren oral
ve topikal olarak baslaniimali,

Ramsay Hunt Sendromu

4. lIk giinden itibaren sinir cksitabilite ve ENOG
ile prognoz takibi yapilmali,

5. Ugiincii hafta sonunda %95'den fazla denervas-
yon bulgusu veren hastaya genel durumu, yasi gz
Oniine alinarak operasyon onerilmelidir.

Topogralik testler ve operasyon bulgulari sinirin
[. segment ve 6zellikle fallop kemik kanal baslan-
gicinda kompresyona ugradiklarint gostermistir (6).
Bu nedenle dekompresyonun kohlear ve vestibiiler
muhtemel komplikasyonlardan sakinilmasi agisin-
dan orta kafa ¢ukuru yoluyla yapilmasi oneril-
mektedir (6).

KAYNAKLAR

1. Inamura I, Aoyagi M, Tojima H, Koike Y. Effects ofAcic-

lovir in Ramsay Hunt syndrome. Acta Otolaryngol
(Stockh) 1988; Suppl, 446: 111-113.

2. Smith MD, Scott GM, Rom S, Patou G. Herpes simplex

virus and facial palsy. Journal of Infection 1987: 15: 259-

261.

3. Robillard RB, Hilsinger RL, Adour KK. Ramsay Hunt fa-
cial paralysis: Clinical analyses of 185 patients. Otola-
ryngology Head and Neck Surgery 1986; 95: 3(T): 292-
297.

4. Devriese PP. Facial paralysis in cephalic herpes zoster.
Ann Otol 1968; 77: 1101-1119.

5. Ivarsson S, Andreasson L, Ahlfors K. Aciyclovir treat-

-403-

ment in a case of facial paralysis caused by Herpes zoster.
Pediatric Infectious Discase 1987; 6(I): 84.

6. Fish U, Mattox D. Microsurgery of the Skull base. New
York: Thime Medical Publishers Inc, 1988: 468.

7. Proctor B, Corgyll DA, Proud G. The pathology of Bell's
palsy. Trans Am Acad Ophthalmol Otol 1976; 82: 70-80.

8. McGovern FH. Corda tympani neurectomy for Bell's pal-
sy. Arch Otolaryngol 1970; 92: 189-190.

9. Bean B. Aciclovir therapy for acute herpes zoster. Lancet
1982; 11: 118-121.

10. Bean B. Adverse effects of high-dose intravenous Acic-
lovir in ambulotary patients with acute herpes zoster. J
Infectious Dis 1985: 2:362-5.





