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Introduccion

Resumen El sindrome Ramsay-Hunt asocia paralisis facial periférica acompanada de una erup-
cion vesicular en pabellon auricular o cavidad oral, causada por la afectacion del ganglio
geniculado por el virus varicela-zoster. La afectacion facial en el zoster otico es inicialmente
mas severay con peor pronostico de recuperacion que la paralisis de Bell. El tratamiento precoz
de esta enfermedad suele incluir aciclovir intravenoso u oral, analgésicos, corticoides y medidas
de proteccion ocular; encaminado todo ello a mejorar el pronostico de curacion. Presentamos
un caso de sindrome de Ramsay-Hunt en una mujer de 65 afios con mala evolucion.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. y SEMERGEN. Todos los derechos reservados.

Ramsay-Hunt syndrome: What is the treatment?

Abstract Ramsay-Hunt syndrome is peripheral facial palsy combined with a vesicular rash in
the pinna or oral cavity. It is caused by the varicella zoster virus infection of the geniculate
ganglion. Facial condition in the Zoster Oticus initially has a more severe and worse prognosis
of recovery from Bell’s palsy. Early treatment of this pathology usually consists of intravenous
treatment or oral acyclovir, analgesics, corticosteroids and eye protection measures, in order
to improve the probability of cure. We present a case of Ramsay-Hunt syndrome with a poor
outcome in a 65 year-old woman.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. and SEMERGEN. All rights reserved.

otras localizaciones adyacentes'. Representa un 7% de todas
las paralisis faciales periféricas.

El sindrome de Ramsay-Hunt consiste en una paralisis facial
periférica, producida por el virus herpes zdster, acompanada
de un exantema eritematoso-vesicular que afecta al oido
externo o cavidad oral ipsilateral y que puede extenderse a

* Autor para correspondencia.
Correo electroénico: eva.arana.alonso@cfnavarra.es
(E. Arana-Alonso).

La presentacion clinica es muy variada, lo que ha lle-
vado a clasificarla en 4 estadios (clasificacion clinica de
Ramsay-Hunt)?3. La forma clinica completa del herpes z6s-
ter auditivo descrita por Ramsay-Hunt asocia un sindrome
infeccioso general, un sindrome sensitivo (otodinia, erup-
cion cutanea), a veces acompanado de la alteracion del
gusto de los dos tercios anteriores de la hemilengua, y una
paralisis facial periférica de aparicion posterior. A menudo
estan presentes otros signos y sintomas como hipoacusia,
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Tabla 1 Clasificacion clinica de Ramsay-Hunt

Estadio Clinica

Secuelas

| Otalgia. Erupcion de vesiculas en territorio

Posible neuralgia post-herpética

de nervio facial. Sindrome infeccioso

Il Estadio | mas paralisis facial periférica

homolateral
Il (sindrome de Sicard)
perceptiva y crisis vertiginosa

1\ Afectacion de otros pares craneales sobre

todo el V

Estadio Il mas actfenos, hipoacusia

Posibilidad de secuela de paralisis facial
entre 35-44%
AcUfenos e hipoacusia irrecuperable

Neuralgia en cara. Lesion oftalmica.
Afectacion de pares IX y X, con dolores
faringeos y vesiculas en el hemipaladar, la
Gvula y los pilares amigdalinos. Trastornos
de los nervios motores oculares y de los
nervios olfatorios

Tomada de Thomassin JM et al3.

nauseas, vomitos, dolores neuralgicos o erupcion en hemi-
cara por afectacion de V par craneal, acUfenos, vértigo y
nistagmo debido a la afectacion del VIII par craneal por
proximidad del ganglio geniculado. Mas raramente esta aso-
ciado a los pares IX y X, con dolores faringeos y vesiculas en
el hemipaladar, la Gvula y los pilares amigdalinos*>. Tam-
bién pueden encontrarse asociaciones con trastornos de los
nervios motores oculares y de los nervios olfatorios.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 65 afos, que
como Unico antecedente personal de interés presentaba una
hipertension arterial en tratamiento con enalapril, afectada
de una paralisis facial asociada a herpes zoster otico. Se
diagnostica de sindrome de Ramsay-Hunt, con una afecta-
cion inicial grado VI en la clasificacion de House-Brackmann,
presentando una evolucion térpida de la enfermedad. La
edad avanzada, la hipertension arterial y el grado avanzado
de afectacion de la paciente son datos de mal prondstico.
La paciente firma el consentimiento para realizarle las foto-
grafias.

Caso clinico

Motivo de consulta y enfermedad actual

Mujer de 65 anos que acude a servicio de urgencias extrahos-
pitalarias por otalgia izquierda con irradiacion a cuello de
horas de evolucion. No refiere sintomatologia de otro tipo.

Exploracion fisica

Buen estado general. Oido izquierdo: timpano normal.
Conducto auricular externo: eritematoso. Signo del trago
negativo. Oido derecho: normal. Faringe normal. Afebril.

Ante la exploracion fisica inespecifica de la paciente se
decide iniciar tratamiento analgésico con ibuprofeno 600 mg
cada 8h vy vigilar la evolucion.

Juicio clinico, evolucion y tratamiento

La paciente acude de nuevo a urgencias extrahospitalarias a
los 3 dias del inicio de la sintomatologia por presentar dolor
urente en hemicara izquierda y paralisis facial periférica
(tabla 1) y grado VI de House-Brackmann (tabla 2) aso-
ciada a lesiones ampollosas en pabellén auricular izquierdo
(figs. 1y 2). No hay vesiculas en ninguna otra localiza-
cion otorrinolaringologica. Ante la sospecha de sindrome de
Ramsay-Hunt se inicia tratamiento con aciclovir oral, meta-
mizol oral, lagrimas artificiales y medidas de proteccion
ocular.

A los 6 dias del inicio de la sintomatologia, acude de
nuevo a urgencias extrahospitalarias por malestar gene-
ral, astenia, cefalea occipital opresiva, febricula (37,8°C)
y sensacion de inestabilidad inespecifica sin giro de objetos.

Figura1 Seobservan las lesiones ampollosas en pabellon auri-
cular. (Fotografia propia; de 15 x 6 cm, sensibilidad a 8 Pix).
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Tabla 2 Clasificacion de House-Brackmann®

Grado

Exploracion

Disfuncion

Puntuacion

Motilidad

Normal
Ligera debilidad muscular. En reposo simetria normal.
No sincinesias, ni contracturas ni espasmos faciales

Diferencia clara entre ambos lados sin ser desfigurante.

Incompetencia para el cierre palpebral completo; hay
movimiento de region frontal, asimetria de la comisura
bucal en movimientos maximos. En reposo, simetria

y tono normal

Debilidad y/o asimetria desfiguradora. En reposo
simetria y tono normal. No hay movimiento de region

Normal
Leve

Moderada

Grave

8/8
7/8

5-6/8

3-4/8

100%
80%

60%

40%

frontal; imposibilidad para cerrar el ojo totalmente.

Sincinesias. Espasmo facial

Tan solo ligera actividad motora perceptible. En reposo Severa 1-2/8 20%

asimetria

Vi No hay movimiento facial. Pérdida total del tono

Total 0/8 0%

Nota: Clasificacion de House-Brackmann. Evaluacion clinica de la motricidad facial. Movimiento maximo de comisura bucal 4/4 y frente

fruncida 4/4. Resultado de 0/8 a 8/8.
Tomada de Darrouzet V et al®.

Debido a la evolucion torpida de la enfermedad, se decide
derivar a la paciente a servicio de urgencias hospitalarias
para valoracion e ingreso en otorrinolaringologia. Durante el
ingreso se inicia tratamiento con corticoides orales durante
9 dias en pauta descendente. Se realiza el primer estudio

Figura 2  Paralisis facial periférica donde destaca la caida de
la comisura de la boca en lado izquierdo y la imposibilidad de
cerrar el parpado, ademas del borramiento de las arrugas de la
frente. (Fotografia propia; de 15 x 6 cm, sensibilidad a 8 Pix).

electrofisioldgico a los 9 dias del inicio de la paralisis facial:
«No se obtienen respuestas motoras directas ni respuestas
reflejas dependientes del nervio facial izquierdo. Ausen-
cia de actividad electromiografica espontanea y voluntaria.
Estudio compatible con afectacion severa del nervio facial
izquierdo. No hay datos de buen prondstico, si bien aln no
puede determinarse un mal prondstico dada la precocidad
del estudio».

El estudio electrofisiologico se repite tras un mes de
rehabilitacion: «Respecto a estudio anterior, persiste ausen-
cia de respuestas motoras dependientes del nervio facial
izquierdo. Ha aparecido actividad espontanea electromio-
grafica de desnervacion sin signos patentes de reinervacion.
En conjunto, datos de mal prondstico».

Al mismo tiempo es valorada por el servicio de oftal-
mologia por la imposibilidad de oclusion del ojo izquierdo
quedando programada para intervencion quirdrgica.

Discusion

La sintomatologia inicial del sindrome de Ramsay-Hunt
puede manifestarse de forma inespecifica pudiendo retrasar
el diagndstico y con ello el inicio de tratamiento. La sospe-
cha clinica inicial y el seguimiento de los pacientes son la
clave para un diagnostico e inicio de tratamiento de forma
precoz.

La evolucion de la clinica es rapida. Inicialmente puede
aparecer un sindrome infeccioso general (semejante a un
estadio gripal que asocia malestar general y febricula de
38°C que desaparece en una semana) y otodinia (dolor
intenso con sensacion de ardor). De 2 a 4 dias después
del comienzo del dolor, aparece la erupcion vesiculosa
en pabellon auricular, conducto auditivo externo, trago y
cara externa de membrana timpanica y la paralisis facial
(figs. 1y 2)°. La erupcidn herpética, caracterizada por la
presencia de pequenas vesiculas transparentes sobre un
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fondo rojo, es un signo de sospecha muy util para el manejo
del paciente.

La paralisis facial de causa herpética presenta peor pro-
nostico de recuperacion que la paralisis idiopatica o de Bell’.
Los factores de buen pronoéstico en relacion especificamente
con la paralisis facial zostérica son la aparicion de la para-
lisis posterior a la erupcion, la aparicion de movimiento
antes de 2 semanas y el inicio de tratamiento antes de 72 h.
Se consideran factores de mal pronostico: paralisis de alto
grado en escala de House-Brackmann, rapida evolucion, pre-
sencia de ojo seco y el inicio de tratamiento transcurrido
las primeras 72h. En relacidon con las caracteristicas pro-
pias del paciente, la edad avanzada, la diabetes mellitus,
el vértigo y la hipertension arterial son factores de peor
pronostico.

Las manifestaciones clinicas del sindrome de Ramsay-
Hunt son mas severas y de peor pronodstico que las formas
idiopaticas. Aproximadamente solo un 20-30% de los casos
presentara una recuperacion total, frente a mas del 70% de
la paralisis de Bell"-®. Las complicaciones que puede producir
esta enfermedad viral son potencialmente graves como ata-
xia cerebelosa, mielopatia inflamatoria, meningoencefalitis
y neuralgia post-herpética.

La evaluacion clinica de la motricidad facial se cuantifica
con la escala de House-Brackmann?, siendo una herramienta
Gtil para cuantificar de forma objetiva la evolucion de los
pacientes. Cuando es posible, es (til realizar la primera
exploracion fisica y estadificar la motricidad al tercer dia,
al séptimo dia y al duodécimo dia, al final de la fase aguda,
para comprobar si la evolucion se ha estabilizado y valorar
la existencia de secuelas, su posible evolucion y el nivel de
gravedad.

El paciente con paralisis facial grado II/Ill House-
Brackmann puede ser manejado desde atencion primaria
con revision preferente en otorrinolaringologia. La mejora
del cuadro se define por la recuperacion funcional con el
tratamiento dentro de los primeros 7-10 dias y por la ausen-
cia de complicaciones como conjuntivitis, sincinesias, Ulcera
corneal, blefarospasmo y ectropion de parpado inferior.
Si en la reevaluacion el paciente se mantiene clasificado
en el mismo grupo o presenta empeoramiento debe remi-
tirse al tercer nivel para realizar tratamiento conjunto
con otorrinolaringologia, oftalmologia y rehabilitacion. El
paciente afectado con grado IV-VI House-Brackmann se
debe derivar directamente a urgencias hospitalarias para
ser manejado exclusivamente desde el tercer nivel asisten-
cial.

El tratamiento habitual de esta enfermedad en urgen-
cias extrahospitalarias consiste en aciclovir oral (en las
primeras 72 h del inicio de la sintomatologia), analgésicos,
corticoides orales (iniciados desde el momento del diagnds-
tico: prednisona 1 mg/kg/dia repartida en 2 dosis entre 3 y
5 dias y continuar con pauta descendente hasta completar
10 dias de tratamiento) y medidas de proteccién ocular'2.
No existe evidencia de que la rehabilitacion o la rehabili-
tacion asociada a corticoides mejoren el prondstico de la
enfermedad.

El famciclovir y el valaciclovir estan indicados en la pre-
vencion del dolor asociado al herpes zoéster auditivo en el
adulto inmunocompetente mayor de 50 anos. Los pacientes
inmunodeprimidos o en tratamiento quimioterapico preci-
san aciclovir por via intravenosa en dosis de 10 mg/kg cada

8h entre 7 y 10 dias, seguido de un tratamiento por via oral
durante 7 dias.

La prescripcion de corticoides en la paralisis facial por
herpes zoster sigue siendo un tema controvertido. No todos
los autores estan de acuerdo con el tratamiento combinado
de antivirales y corticoides debido a que podria incre-
mentarse el riesgo de producir complicaciones como la
encefalitis herpética”'°. En el caso del sindrome de Ramsay-
Hunt, el tratamiento con corticoides (generalmente bien
tolerado y con potente accion antiinflamatoria) permite
luchar contra los sintomas ya que las lesiones histologicas
son esencialmente inflamatorias'’.

Si bien la administracion de corticoides en una enfer-
medad viral aguda puede parecer contradictoria, el tiempo
entre la infeccion y el inicio precoz del tratamiento
corticoideo suele disminuir los riesgos en un paciente
inmunocompetente'?.

Para Bhupal'® existe una clara evidencia en el trata-
miento precoz del sindrome de Ramsay-Hunt empleando
terapia antiviral asociada a corticoides orales con el objetivo
de minimizar complicaciones.

Debido a que no existe consenso en el tratamiento com-
binado de esta enfermedad y que el tratamiento debe
instaurarse de forma precoz debemos valorar de forma
individualizada (valorando riesgo/beneficio) los factores de
peor pronodstico propios de cada paciente (edad avanzada,
diabetes mellitus, vértigo e hipertension arterial) y los fac-
tores de mal prondstico especificamente de la paralisis
facial zostérica (paralisis de alto grado en escala de House-
Brackmann, rapida evolucion, presencia de ojo seco e inicio
de tratamiento transcurridas las primeras 72 h), el inicio del
tratamiento con terapia combinada.

Consentimiento informado
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