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Sindrome de Ramsay Hunt

Ramsay Hunt syndrome.

Maria Paulina Estrada-Fernandez, Alejandra Jaramillo-Arboleda,? Angela Maria
Londofio,? Diego Espinosa-Arango,* Maria Fernanda-Corrales,* David Esteban Uribe®

Resumen

El sindrome de Ramsay Hunt se define como una erupcién vesiculada y eritematosa
del oido o la boca asociada con pardlisis del nervio facial periférico ademds de otros
signos y sintomas frecuentes, como actfeno, pérdida auditiva, nduseas, vémitos, vértigo
y nistagmo, lo anterior se explica por la proximidad del octavo par craneano del ganglio
geniculado al nervio vestibulococlear dentro del canal facial éseo. Actualmente se sabe
que el patégeno responsable del sindrome de Ramsay Hunt es el virus de la varicela
zoster, a diferencia de la pardlisis de Bell, cuyo agente etioldgico es el virus del herpes
simple, en la que la paralisis es mas leve y con mejor prondstico comparada con la de
los pacientes con sindrome de Ramsay Hunt. Sin embargo, éste inicialmente puede
ser indistinguible de la paralisis de Bell. Por otra parte, se ha descrito un grupo de
pacientes con lo que se han denominado sindrome de Ramsay Hunt sine herpete que
manifiestan paralisis facial periférica sin erupcién en el oido o la boca, asociada con
aumento cuddruple del anticuerpo contra el virus de la varicela zoster o la existencia
de ADN del virus de la varicela zoster en la piel auricular, las células mononucleares
de la sangre, el liquido del oido medio o la saliva. Esto indica que una proporcién de
pacientes con supuestamente paralisis de Bell tiene sindrome de Ramsay Hunt. Estudios
revelan que el tratamiento temprano con aciclovir y prednisona mejora el pronéstico
y la recuperacion de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: Paralisis facial; herpes zoster 6tico; sindrome auricular de Ramsay
Hunt; sindrome de inmunodeficiencia adquirida.

Abstract

Ramsay Hunt syndrome is defined as a vesicle and erythematous rash of the ear or
mouth associated with peripheral facial nerve palsy in addition to other frequent signs
and symptoms such as tinnitus, hearing loss, nausea, vomiting, vertigo and nystagmus.
The above is explained by the proximity of the eighth pair of the geniculated cranial
ganglion to the vestibulocochlear nerve within the bony facial canal. Currently, it is
known that the pathogen responsible for Ramsay Hunt syndrome is a varicella-zoster
virus, a difference from Bell’s palsy, whose etiological agent is herpes simplex virus
for which there is a mild paralysis and with a better prognosis compared to patients
with Ramsay Hunt syndrome. However, the latter may be indistinguishable from Bell’s
palsy. On the other hand, a group of patients has been described as Ramsay Hunt
syndrome but herpete that develops a peripheral facial paralysis without rash in the
ear or mouth. This facial paralysis is associated with the antibody’s four-time increase
against varicella-zoster virus or the presence of varicella-zoster virus DNA in the atrial
skin, mononuclear blood cells, middle ear fluid or saliva. This increase indicates that
a proportion of patients with Bell’s palsy have Ramsay Hunt syndrome. Studies have
revealed that early treatment with acyclovir and prednisone improves the prognosis
and recovery of these patients.

KEYWORDS: Facial palsy; Herpes zoster oticus; Ramsay Hunt auricular syndrome;
Acquired immunodeficiency syndrome.

Dermatologia

Revisto mexicana

tMédica general, residente de Il afio de
Dermatologia.

2 Médica general.

3 Dermatdloga, MSc Epidemiologia,
Coordinadora del Programa de der-
matologia.

4 Dermatdlogo.

> Médico general, residente de Ill afio
de Dermatologia.

Universidad CES, Medellin, Colombia.

Recibido: abril 2020
Aceptado: mayo 2020

Correspondencia
Alejandra Jaramillo Arboleda
aljaramillol6@gmail.com

Este articulo debe citarse como: Estra-
da-Fernandez MP, Jaramillo-Arboleda
A, Londofio AM, Espinosa-Arango D,
et al. Sindrome de Ramsay Hunt. Der-
matol Rev Mex. 2021; 65 (2): 190-197.
https://doi.org/10.24245/dermatol-
revmex.v65i2.5047

www.nietoeditores.com.mx



Estrada-Fernandez MP, et al. Sindrome de Ramsay Hunt

ANTECEDENTES

El virus de la varicela zoster forma parte de la fami-
lia herpesviridae tipo alfa, afecta exclusivamente
a humanos. Tras la primoinfeccion por varicela,
el virus de la varicela zoster permanece latente en
los ganglios craneales, ganglios de la raiz dorsal y
ganglios autbnomos durante toda la vida."** Des-
pués de replicarse en los ganglios el virus puede
reactivarse ante bajas inmunitarias que pueden
explicarse por multiples factores de riesgo, como
la edad, el zoster es mas prevalente en menores
de 5 aflos y mayores de 60 aios, estados de inmu-
nosupresion como la administracién de terapias
con esteroide a largo plazo, diabetes o VIH," ade-
mas de factores que contribuyen a su desenlace,
como el estrés, calor o traumatismo."* Después
de la reactivacion y replicacion, el virus pasa a
través de las fibras nerviosas sensoriales hacia el
dermatoma asociado del ganglio afectado. En
los queratinocitos, la replicacién viral adicional
conduce a las caracteristicas clinicas tipicas de las
vesiculas en distribucion herpetiforme.?* El herpes
zoster oticus se asocia con una paresia periférica
del nervio facial y otras alteraciones neurolégicas
a lo que hoy se denomina sindrome de Ramsay
Hunt, descrito por el neurélogo estadounidense
James Ramsay Hunt quien informé en 1907 por
primera vez la conexion patogénica entre una
infeccion por herpes del ganglio geniculado y
defectos sensomotores del oido.> El 20% de
los pacientes pueden llegar a la recuperacion
completa de la pardlisis facial sin tratamiento
alguno. El pronéstico depende del inicio del
tratamiento, es mucho mejor cuando se inicia
en las primeras 72 horas.®'® El objetivo de este
articulo es desarrollar una revision de tema pre-
sentando las caracteristicas clinicas particulares
de este sindrome, ademas de su epidemiologia,
diagnostico, tratamiento y prondstico.

EPIDEMIOLOGIA

El sindrome de Ramsay Hunt es la segunda causa
mdas comun de pardlisis facial no asociada con
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traumatismo,'' con incidencia anual estimada de
5 por cada 100,000 pacientes con herpes zoster
y se ha calculado que del 4.5 al 12% de los
casos de paralisis facial se vinculan con este vi-
rus.'® Estudios registran una marcada incidencia
dependiente de la edad y género con aumento
que comienza entre la quinta y octava décadas
de la vida principalmente en mujeres.?'%12
Se desconoce el motivo de la predisposicién
femenina al sindrome de Ramsay Hunt, pero
la incidencia de infeccién por herpes simple
también es mayor en las mujeres." Con respecto
a la frecuencia del sindrome de Ramsay Hunt y
afectacion de los pares craneales, las afirmacio-
nes en la bibliografia divergen sustancialmente.
Esto probablemente se explica porque algunos
déficits neurolégicos son dificiles de evaluar,
especialmente para los que no tienen buen ojo
clinico. Debido a que el sindrome de Ramsay
Hunt es una afeccién relativamente inusual, no
hay muchos datos epidemioldgicos disponibles
sobre qué nervios craneales se ven afectados con
mayor frecuencia.?'3"

MANIFESTACIONES CLINICAS

El sindrome de Ramsay Hunt no tiene una de-
finicién clinica uniforme en la bibliografia. A
principios del siglo XX, el doctor Hunt informé
en multiples publicaciones la aparicion de
lesiones herpetiformes en la concha del oido
o la mucosa oral en combinacién con diversas
alteraciones neurolégicas, principalmente de
los nervios craneales;>"" actualmente a este
padecimiento se le conoce como sindrome de
Ramsay Hunt, herpes zoster ético o cefalico, que
tipicamente se caracteriza por la triada clasica
constituida por otalgia severa, vesiculas faciales,
predominantemente en el canal auditivo y peri-
bucal y paralisis facial ipsilateral (Figuras 1 a 4);
sin embargo, aunque la descripcién original se
refiere al dafo del par nimero VIII, el concepto
se ha extendido para incluir a cualquiera de
los nervios craneales que se comunican con
el nervio facial, comoV, IX y X; en este dltimo
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Figura 1. Vesiculas en el conducto auditivo y el pa-
bellén auricular.

caso se produce pardlisis de las cuerdas vocales
y trastornos de la deglucién;>*'8 sin embargo,
también pueden ocurrir otras manifestaciones,
como disminucién en la agudeza auditiva,
acufeno, vértigo, nistagmo, nduseas, vomito, ma-
nifestaciones neuroldgicas e, incluso, encefalitis
viral, lo que representa su forma mas severa.*®
Lo anterior se explica por la estrecha relacion
anatémica entre los nervios craneales afectados,
sus anastomosis individuales y entre si, ademas
de las fusiones con los ganglios espinales cervi-
cales superiores, dan respuesta a la variabilidad
clinicay simultdneamente la definicion en parte
divergente del sindrome de Ramsay Hunt.>'
Las alteraciones de los pares craneales suelen
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Figura 2. Vesiculas en el dorso de la lengua.

Figura 3. Vesiculas en el paladar duro y la lengua.

aparecer tras la erupcién vesicular caracteris-
tica del herpes zoster en el conducto auditivo

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65i2.5047
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Figura 4. Pardlisis facial periférica.

externo (zona de Hunt).? El sindrome de Ramsay
Hunt es una complicacién poco frecuente pero
grave, que resulta de la reactivacion del virus de
la varicela zoster®'8 y, aunque la mayoria de los
médicos podrian diagnosticar la triada cldsica de
este sindrome (Figuras 1 a 4), ésta no siempre se
manifiesta tal como se describe, puede ocurrir en
diferentes momentos o no ocurrir, lo que causa
dificultades para el diagnéstico.'> 1920

DIAGNOSTICO

La historia clinica y el examen fisico com-
pleto son la clave diagnéstica del sindrome
de Ramsay Hunt."" El periodo prodrémico
constituye el momento de mayor indice de
error diagnéstico, debido a que las manifes-
taciones dolorosas que preceden la aparicion
de las lesiones desvian la atencion hacia otras
posibles causas de dolor, como la isquemia del
miocardio, lesiones radiculares traumaticas o
incluso dolor dental.?!

La fase exantematica del paciente inmunocom-
petente suele ser caracteristica; sin embargo, en
el paciente inmunodeprimido el cuadro clinico
es atipico en cuanto a su distribuciéon y mor-
fologia, presentando asi lesiones diseminadas,
persistentes o necréticas, de manera que en
muchos casos el diagnéstico requiere confir-
marse por estudios de laboratorio, como frotis
de Tzanck, histopatologia, inmunofluorescencia,
microscopia electronica o deteccién de antige-
nos.?' Algunos estudios sugieren que la PCR del
virus de la varicela zoster de la zona geniculada
puede ayudar a distinguir entre pacientes con
pardlisis de Bell y pacientes con sindrome de
Ramsay Hunt temprano; sin embargo, se requie-
ren mas investigaciones al respecto.”’

La resonancia magnética con gadolinio y la
serologia pueden ayudar a diferenciar ambos
cuadros, a pesar de no ser estudios de rutina.®??
Sin embargo, a pesar de lo mencionado, en
el 8.2% de los casos aproximadamente, no se
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detecta la erupcién o pasa inadvertida, a lo que
se le denomina zoster sine herpete, definido
como dolor radicular localizado acompanado
de evidencia virologica de infeccién del virus de
la varicela zoster evidenciado por la existencia
de ADN del virus en el liquido cefalorraquideo
de dos pacientes con dolor radicular crénico en
ausencia de erupcion cutdnea que respondi6
clinica y virolégicamente al tratamiento con
aciclovir.”!

TRATAMIENTO

Para el tratamiento del sindrome de Ramsay Hunt
el aciclovir sigue siendo primera linea. Este medi-
camento es un antiviral analogo nucleétido que
interfiere con la ADN polimerasa del herpes virus
inhibiendo la replicacion del ADN, por ende, sélo
serd efectivo cuando el virus se encuentre en ese
proceso. La dosis parenteral es de 15 mg/kg/dia;
sin embargo, cuando la administracion es via oral
debe incrementarse la dosis debido a que sélo
del 15 al 25% de lo ingerido es absorbido por el
aparato gastrointestinal.?*?* En pacientes inmuno-
competentes los estudios han demostrado que el
aciclovir intravenoso mejora la tasa de curacién
de las lesiones cutaneas y disminuye la duracion
del dolor del herpes zoster si se administra dentro
de las 72-96 h del inicio de cuadro.?>?27

El edema nervioso en un espacio confinado
dentro del canal auditivo genera compresién e
hipoxia del mismo Ilevando a su degeneracion.
Esta clinicamente demostrado que los esteroides
tienen un fuerte efecto antiinflamatorio, antie-
dematoso y evitan reacciones inmunolégicas.?®
Debido a que el aciclovir previene mayor proli-
feracion o propagacion del virus de la varicela
zoster y los esteroides tienen un fuerte efecto
antiinflamatorio y antiedematoso, se espera
que el aciclovir, en combinacién con una dosis
alta de esteroides, sea atil en el tratamiento de
la parélisis del nervio facial en el sindrome de
Ramsay Hunt.?
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Murakamiy su grupo* demostraron en su estudio
que los pacientes tratados tempranamente tuvie-
ron mejor evolucién. En su estudio separaron un
grupo de 80 pacientes en tres subgrupos para ser
tratados con aciclovir intravenoso (250 mg tres
veces al dia) o via oral (800 mg 5 veces al dia)
y prednisolona (1 mg/kg/dia por 5 dias, seguido
de 10 dias de desmonte) en: primeros 3 dias,
entre 3 y 7 dias y otro después de 7 dias. Los
pacientes fueron seguidos durante 6 a 12 meses
con repetidas valoraciones clinicas, prueba de
excitabilidad nerviosa y estudios audiolégicos
en los que se quejaban de actfeno o pérdidas
auditivas. La recuperacién completa se evidencié
en 21 pacientes (75% de la poblacién) de los
tratados durante los primeros 3 dias, 14 (48%)
de los tratados entre el dia 4y 7 y 7 (30%) de
los tratados después del dia 7. Ademads, el 50%
de los pacientes que no fueron tratados en los
primeros 3 dias sufrieron la pérdida completa
de respuesta a la estimulacién del nervio facial.
No se encontré estadisticamente una diferencia
entre los pacientes tratados con aciclovir oral
y aciclovir venoso. A pesar de la falta de en-
sayos controlados con distribucién al azar de
tratamiento prospectivo contra el sindrome de
Ramsay Hunt, los datos de los informes de casos
colectivos y las revisiones retrospectivas sugieren
que la prednisona y el aciclovir, si se adminis-
tran temprano, mejoran el pronéstico general
(Figuras 5 a 7). La descompresién microvascular
y la rizotomia son opciones terapéuticas, pero
generalmente se han reservado para sindromes
neuralgicos resistentes o de prondstico adver-

50.23:29
CONCLUSIONES

El sindrome de Ramsay Hunt se define como
herpes 6tico asociado con paralisis facial perifé-
rica o lesion de otros nervios craneales sumado
a afecciones dermatoldgicas. Sin embargo, la
falta de hallazgos en el oido externo no excluye
su diagndstico porque podria tratarse de una

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65i2.5047
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Figura 5. Evolucién de las vesiculas en el conducto
auditivo y el pabellén auricular.

Figura 6. Evolucion de las vesiculas en el dorso de la
lengua y paralisis facial periférica.
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Figura 7. Evolucion de la pardlisis facial periférica.

variante sine herpete. El pronéstico de un dano
neurolégico permanente estd determinado por
la gravedad de los sintomas con los que inicio
el cuadro y el inicio temprano del tratamiento
con esteroides y aciclovir.
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EVALUACION

El virus del herpes zoster, tras la primoinfec-
cién, permanece en:

a) los nervios periféricos

b) los nervios craneales

c) el sistema nervioso autbnomo

d) los ganglios craneales, de la raiz dor-

sal y autbnomos

El virus del herpes zoster puede reactivarse

en cudl de las siguientes condiciones:

a) edad entre 20 a 40 anos

) hipertension arterial

) inmunosupresién

) por contacto con una persona infec-
tada

oo

o

;Cual de los siguientes no es un factor de riesgo
de la reactivacién del virus del herpes zoster?
a) edad

b) estrés
c) frio
d) traumatismo

;Cudl de las siguientes herramientas diag-

nosticas no es Util en el herpes zoster oticus

o sindrome de Ramsay Hunt?

) historia clinica y examen fisico

) prueba de Tzanck

) tomografia computada con contraste

) histopatologia, inmunofluorescencia,
microscopia electrénica

O T o

o

;Qué porcentaje de pacientes alcanzan la
recuperacion completa sin tratamiento?
a) 20%

b) 50%
c) 80%
d) 10%

El herpes zoster oticus o sindrome de Ram-
say Hunt se asocia clasicamente con una
paresia periférica del nervio:

10.

a) trigémino

b) vestibulococlear
c) facial

d) 6ptico

Una de las siguientes corresponde a la tri-

ada clasica del sindrome de Ramsay Hunt:

a) otalgia severa, vesiculas en el canal
auditivo, peribucales o ambas y para-
lisis facial ipsilateral

b) hipoacusia, vesiculas en el canal au-
ditivo, peribucales o ambas y paralisis
facial ipsilateral

c) otalgia leve, vesiculas en el canal au-
ditivo, peribucales o ambas y paralisis
facial bilateral

d) otalgia severa, vesiculas en el canal
auditivo, peribucales o ambas y para-
lisis facial contralateral

;Qué porcentaje de paralisis facial se atri-
buyen a VHZ o sindrome de Ramsay Hunt?
a) 4.5-12%

b) 10-20%
c) 50%
d) 80%

El tratamiento de eleccion de primera linea
para el VHZ sindrome de Ramsay Hunt es:
a) famciclovir

b) foscarnet
c) aciclovir
d) remdesivir

La importancia del tratamiento temprano

radica en:

a) la disminucién de secuelas como do-
lor y paresia

b) la disminucidon de afectacion encefa-
lica

c) la disminucion de diseminacion

d) ninguna de las anteriores
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