Médicas UIS I I I I Revista apoyada por los estudiantes de Medicina de la Universidad Industrial de Santander

I Medicina interna .,
Presentacion de caso

Sindrome de Ramsay Hunt en paciente epiléptico en
Santander, Colombia: Reporte de caso

Ramsay Hunt Syndrome in an epileptic patient in
Santander, Colombia: Case report

Nathalia Andrea Rodriguez-Alvarez' * ©** ; Manuel Fernando Duran-Rueda®" *** ;
Katherinee Morales-Chacén3" ** ; Rubel Andrés Lafaurie-Noriega*"

" Médico. Clinica Foscal Internacional. Floridablanca, Colombia.

* Estudiante de Medicina. Universidad Auténoma de Bucaramanga.

3 Médica. Internista Hematdloga. Docente, Facultad de Ciencias de la Salud. Universidad Auténoma de Bucaramanga. Bucaramanga,
Colombia.

* Médico. Epidemidlogo. Residente de Medicina Interna. Universidad Auténoma de Bucaramanga. Bucaramanga, Colombia. Correo
electrénico: rlafaurie@unab.edu.co

Recibido: 29 de agosto de 2022 - Aceptado: 25 de abril de 2023
ISSN: 0121-0319 | eISSN: 1794-5240

B

Resumen

El Sindrome de Ramsay Hunt es una entidad infrecuente, con una incidencia de 5 por cada 100.000 personas por afio. Esta condicién se
caracteriza por una reactivacién del virus de la varicela-zoster en el nervio facial. Su diagndstico implica un reto para el médico puesto
que suele ser netamente clinico, con la aparicién de una triada consistente en: otalgia, pardlisis facial ipsilateral y vesiculas en el canal
auditivo. El objetivo del articulo es presentar el caso de una mujer de 49 afios de edad, con antecedente de epilepsia en tratamiento
anticonvulsivante, quien ingresa con la triada clinica antes descrita, asociada a visién borrosa derecha y vértigo. La paciente fue tratada
con antivirales y corticoides orales, presentando una resolucién clinica favorable dado una reduccién de mds del 50% de las lesiones
cutdneas. No se identificaron diferencias respecto a la presentacion clinica de este sindrome al compararse con pacientes no epilépticos.

Palabras clave: Sindrome de Ramsay Hunt. Infeccién por el virus de la Varicela-zoster. Paralisis facial. Epilepsia.
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Abstract

Ramsay Hunt Syndrome is a rare entity, with an incidence of 5 per 100,000 people per year. This condition is characterized by a reactivation
of the varicella-zoster virus in the facial nerve. Its diagnosis implies a challenge for the physician since it is usually a clinical diagnosis, with
the appearance of a clinical triad consisting of: otalgia, ipsilateral facial paralysis and vesicles in the ear canal. The objective of the article
is to present the case of a 49-year-old woman, with a history of epilepsy receiving anticonvulsant treatment, who was admitted with the
aforementioned clinical triad, associated with blurred right vision and vertigo. The patient was treated with oral antiviral management and
oral corticosteroids, presenting a favorable clinical resolution given a reduction of more than 50% of the skin lesions. No differences were
identified regarding the clinical presentation of this syndrome when compared with non-epileptic patients.

Keywords: Ramsay Hunt syndrome. Varicella-zoster virus infection. Facial paralysis. Epilepsy.

Infroduccién

El Sindrome de Ramsay Hunt, también conocido
como herpes zdster 6tico o herpes zoster del ganglio
geniculado, recibe su nombre en honor al neurdlogo
y profesor americano, James Ramsay Hunt,
reconocido por sus aportes en la descripcién de
multiples patologias en el campo neurolégico tales
como la ataxia progresiva, la epilepsia miocldnica
y el Sindrome herpético del ganglio geniculado
(Sindrome de Ramsay Hunt), descrito por primera
vez en el afio 1907'. Este sindrome es considerado
una complicacién otoldgica poco frecuente de la
reactivacién del Virus de la Varicela-Zoster (VVZ) en
el ganglio geniculado del nervio craneal VII. EI VVZ es
un virus de tipo DNA que hace parte de la familia de
los herpesvirus y a la subfamilia Alphaherpesvirinae
del género \Varicellovirus. Su tamafio es de
aproximadamente 150-200 nm de didmetro, con dos
cadenas de DNA isoméricas y una capside icosaédrica
compuesta por tegumento y dos 0 mas membranas,
lo cual le confiere la capacidad de presentar latencia
tras la primoinfeccion®.

La primoinfeccién con el virus de la varicela-zoster
causa una enfermedad ampliamente conocida y
denominada varicela. Mds adelante, una vez resuelve
laviremiay el exantema, el virus permanece latente en
los nervios craneales (principalmente el nervio facial)
y los ganglios de la raiz dorsal. Sin embargo, debido
al estrés fisioldgico o al compromiso inmunoldgico,
puede ocurrir la reactivacion del virus dentro de
la distribucién del nervio en el cual se encontraba
inactivo. No obstante, esta reactivaciéon ocurre en
menos del 1% de los casos de varicela zoster, lo cual
convierte a esta entidad en una complicacion muy
infrecuente3.

Epidemioldgicamente constituye una entidad que
no se reporta de manera obligatoria a nivel nacional,
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por lo cual, no se cuentan con registros de incidencia
en Colombia*. Sin embargo, a nivel mundial es
considerada la segunda causa de pardlisis facial
periférica, luego de la pardlisis de Bell, siendo esta
ultima su principal diagndstico diferencial, seguido
de las paralisis faciales periféricas unilaterales no
traumatica, el Guillain-Barré,laneuropatiahipertrdfica
hereditaria, el sindrome de Moebius, el colesteatoma,
el neurinoma del acustico, las otitis e incluso las
dermatitis>©. Por otro lado, a pesar de que se estima
una incidencia mundial de aproximadamente 5 por
cada 100.000 personas por afio para el Sindrome de
Ramsay Hunt y de 15 a 30 por cada 100.000 personas
por afio para la pardlisis de Bell, esta condicién suele
ser subdiagnosticada”®?. Asimismo, los factores de
riesgo masimportantes parapresentar esta condicién
incluyen ser inmunocomprometido o pertenecer a
las edades entre la séptima y octava década de vida,
siendo también factores que aumentan el riesgo
de desarrollar multiples complicaciones™. Otros
factores relacionados incluyen pacientes en manejo
con quimioterapias, pacientes sometidos al estrés o
con deficiencias nutricionales, entre otros'.

Clinicamente los pacientes con Sindrome de Ramsay
Hunt cursan con la triada clinica de: pardlisis facial
ipsilateral, otalgia y vesiculas en el canal auditivo
o en la auricula. Ocasionalmente dichas vesiculas
pueden distribuirse también en cavidad oral, cuello y
hombro. Asimismo, debido a su proximidad al ganglio
geniculado, pueden verse afectados otros nervios
craneales, incluyendo el trigémino, el glosofaringeo,
el vago y el vestibulococlear, la alteracién de este
ultimo puede ocasionar sintomatologia adicional

como: nistagmus, vértigo, nduseas, vomito,
hipoacusia y tinnitus™ .
Un estudio observacional de tipo cohorte

retrospectiva de seguimiento a un afio, estudié a 101
pacientes con diagndstico de Sindrome de Ramsay
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Hunt, encontrando que el sintoma de presentacion
inicial mas frecuente es la otalgia ipsilateral (55% de los
pacientes), asociado a paralisis facial y vesiculas que
aparecen dentro de los 2 a 3 dias posterior al inicio de
la otalgia. Por otro lado, en el 23% de los pacientes la
paralisis facial fue el sintoma de presentacién y solo
en el 2%, las vesiculas aparecieron primero. En cuanto
a la ubicacidén de la erupcidn, el 86% de los pacientes
la presentaron Unicamente en el pabelldn auricular,
mientras que el 7% solo tenia vesiculas en la cavidad
oral y el 8% las tenia en ambos lugares™.

Dado que el diagndstico del Sindrome de Ramsay
Hunt es netamente clinico, no se recomiendan
las pruebas de rutina®. Por otro lado, en cuanto a
las herramientas imagenoldgicas, la Resonancia
Magnética Nuclear (RMN) puede evidenciar
inflamacién alrededor del ganglio geniculado del
nervio facial afectado, sin embargo, ni la RMN ni la
TAC contribuyen al diagndstico, por lo cual no son
estrictamente necesarias'™ .

Actualmente existe poca evidencia cientifica que
ayude a determinar el tratamiento del Sindrome
de Ramsay Hunt, por lo cual, aunque se trate de
una enfermedad autolimitada, la terapia de esta
condicidn sigue siendo de naturaleza empirica y estd
dirigida a disminuir la duracién de la sintomatologia
asociaday prevenir sus potenciales complicaciones®.
En razdn a lo anterior, para la mayoria de pacientes
suele emplearse un manejo antiviral asociado a un
manejo corticosteroide”. Dichos regimenes pueden
incluir un antiviral durante 7 a 10 dias como el
valaciclovir (1 g tres veces al dia), aciclovir (500 mg
cinco veces al dia) o famciclovir (500 mg tres veces
al dia)® ™. En cuanto al manejo corticoesteroide la
prednisona suele ser el agente de eleccién (1 mg/
kg/dia o 60 mg al dia). Por otro lado, para los casos
severos que incluyen la afectacién de otros nervios
craneales diferentes al facial, |a literatura disponible
apoya el inicio de terapia antiviral intravenosa, con
cambio a un agente antiviral oral cuando las lesiones
en su mayoria sean de tipo costrosas® .

En cuanto al prondstico de esta complicacidn, la
mayoria de los pacientes completan su recuperacion
dentro de un afio, o incluso dentro de algunas
semanas o meses cuando la pardlisis es incompleta
y el paciente es joven, dejando cicatrices maculares
eritematosas. Cabe resaltar que la paralisis facial que
se observa en el Sindrome de Ramsay Hunt suele ser
mas grave que la paralisis de Bell, puesto que se asocia
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a mayores tasas de denervacién neural tardiay a una
menor probabilidad de recuperacién completa* .
Asimismo, para la paralisis de Bell se ha descrito una
tasa de desarrollo de sincinesia de aproximadamente
el 16 %, sin embargo, esta tasa se acerca al 40% en
el Sindrome de Ramsay Hunt*»*. Ademds de la
sincinesia, una secuela frecuente del sindrome de
Ramsay Hunt es la neuralgia postherpética, pudiendo
extenderse hasta tres meses después del inicio del
sindrome y desarrolldandose con mayor probabilidad
en pacientes mayores de 50 afios y pacientes que
experimentan entumecimiento facial en el periodo
agudo™.

A pesar de que existe poca informacién en la
literatura sobre cdmo se presenta el Sindrome
de Ramsay Hunt en los pacientes epilépticos y se
desconoce la relacién entre ambas condiciones,
la epilepsia es un trastorno neuroldgico comun
caracterizado por convulsiones recurrentes, cuya
etiologia incluye causas genéticas, estructurales,
metabdlicas, infecciosas, inmunes y desconocidas®.
Ma3as especificamente, respecto a las epilepsias
inmunes, en algunos pacientes son el resultado
de la formacién de complejos inmunoldgicos que
siguen a una infeccidn viral, en los cuales ocurre un
dafio neuronal inducido por virus como el VWZ o el
Virus de Epstein Barr, conduciendo a una produccidon
secundaria de autoanticuerpos (como el anti-
NMDAR vy anti-receptor GABA) y favoreciendo la
aparicion de encefalitis y epilepsia®*’. Teniendo en
cuenta los pocos casos reportados a nivel nacional e
internacional, el objetivo de este manuscrito se centra
en analizar la evolucidn de un caso de Sindrome de
Ramsay Hunt de un paciente epiléptico sin etiologia
conocida y sin compromiso inmunoldgico, brindando
un enfoque clinico para establecer un diagndstico y
abordaje temprano y de esa manera evitar posibles
complicaciones irreversibles.

Presentacién de caso

Paciente de sexo femenino de 49 afios de edad, con
antecedente patolégico de epilepsia de etiologia
desconocida, en manejo farmacoldgico desde hace
mas de 10 afios con Lamotrigina 200 mg via oral cada
12 horas, Clonazepam 2 mg via oral cada 24 horas y
Acido Valproico 250 mg via oral cada 8 horas, quien
ingresa al servicio de urgencias de un hospital de
cuarto nivel de atencién de Santander/Colombia por
un cuadro clinico de 1 dfa de evolucidn caracterizado
por cefalea holocraneana intensa, lagoftalmos,
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desviacién de la comisura labial derecha, asociado
a disartria, visién borrosa derecha y vértigo.
Adicionalmente, la paciente refiere desde hace 2
meses la aparicion de mdltiples lesiones vesiculares
en oido derecho, con posterior ulceracién y aparicion
de costras de caracteristicas melicéricas.

A la exploracién fisica inicial se evidenciaron signos
vitales dentro de parametros normales, sin signos de
deshidratacidn ni alteracién del estado de conciencia.
Con dolor en hemicara derecha de predominio en
pabellén auricular derecho, de 6 puntos de intensidad
(escala visual analoga del dolor), acompafado
de lesiones costrosas tanto melicéricas como
pustulosas en conducto y pabellén auricular derecho,
y lesiones vesiculares confluentes en paladar duro y
carrillo derecho de hasta de 5 milimetros de ancho.
A la otoscopia se evidencié un canal auditivo con
presencia de las lesiones ya descritas asociado a una
membrana timpanica eritematosa, abultada y con
ligera secrecién purulenta. Al examen neuroldgico
se evidencid una paciente consciente, alerta,
orientada en las tres esferas, con pupilas isocdricas
y normorreactivas, sin alteracién de pares craneales
bajos ni rigidez de nuca ni otros signos de irritacion
meningea, con una paralisis facial derecha dado la
incapacidad para ejecutar movimientos voluntarios
con los musculos faciales de dicha hemicara asociado
a elevacién de la ceja ipsilateral y desviacion de la
comisura labial contralateral, con signo de Romberg
derecho positivo y nistagmos horizontal derecho.
Los paraclinicos sanguineos de ingreso evidenciaron
un hemograma con lineas celulares dentro de rangos
normales, funcién renal conservada y una Proteina C
Reactiva elevada (10,08 mg/dL).

En relacién con los hallazgos clinicos y paraclinicos
descritos, se considerd el diagndstico de un
Sindrome de Ramsay Hunt, por lo cual, se inicié
manejo antiviral con aciclovir 800 mg 5 veces al dia
durante 1 semana, manejo corticoide con prednisona
a razén de 1 mg/kg durante cinco dias y terapias
fisicas de periodicidad diaria. De manera asociada
se considerd que el paciente cursaba con una otitis
media aguda supurativa, por lo cual, ante el riesgo
de neuroinfeccién por cercania anatémica, se inicié
cubrimiento antibidtico con amoxicilina/clavulanato
y se solicité una Tomografia Axial Computarizada
(TAC) simple de mastoides, oido y conducto auditivo
interno. En los cortes axiales y coronales de 1 mm de
espesor, se observd desarrollo y neumatizacién de
las celdillas mastoideas bilaterales, caja timpanica y
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cadena de huesecillos preservada en forma bilateral,
canales semicirculares, vestibulos y cdcleas sin
alteraciones. Asimismo, los conductos auditivos
internos fueron de simetria, forma, tamafo y calibre
normales (ver Figura 1).

Figura 1. TAC simple de mastoides bilateral.
Fuente: autores.

Teniendo en cuenta los diagndsticos especificados
y los hallazgos tomogréficos dentro de parametros
normales, se dio continuidad al manejo antibidtico
descrito durante 10 dias. Dado la adecuada evolucién
clinica y paraclinica, con disminucién de las lesiones
descritas en aproximadamente un 50% respecto al
ingreso, ausencia de dolor y sintomas vestibulares,
aunque con persistencia de la paralisis facial
derecha, se indicéd egreso médico al séptimo dia
de hospitalizacién con manejo antibiético oral con
amoxicilina/clavulanato 875/125 mg via oral cada
12 horas por 3 dias y seguimiento ambulatorio por
Medicina Interna y Otorrinolaringologia.
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Discusién

Teniendo en cuenta lo dispuesto en la literatura
médica disponible, la presentacién clinica, el
diagndsticoy el tratamiento del caso clinico expuesto
fue muy similar a lo reportado en la mayoria de
publicaciones nacionales e internacionales, puesto
que se ejecuté un diagndstico clinico a partir de
una triada de sintomas y se brindd un tratamiento
farmacoldégico basado en agentes antivirales y
glucocorticoides.  Algunas complicaciones no
evidenciadas en el presente caso, sin embargo, que
han sido reportadas de manera excepcional en otros
pacientes, son la pérdida de piezas dentales y la
osteonecrosis alveolar®®. Otras complicaciones raras
incluyen la trombosis venosa cerebral®.

Un dato clave a considerar es que solo existe
un caso reportado a nivel mundial de Sindrome
de Ramsay Hunt en un paciente epiléptico, cuya
presentacion clinica fue similar a la del presente
caso, manifestando pardlisis hemifacial progresiva
izquierda, dolor cervical y otalgia ipsilateral, y
evidencidndose al examen fisico edema y eritema
en la regién cigomatica izquierda, asi como lesiones
vesiculares a nivel del pabelldn auricular y canal
auditivo afectado. El tratamiento de dicho paciente
se llevd a cabo con prednisolona de 25 mg y aciclovir
de 800 mg, con duracidn, dosificacién y evolucién no
reportadas. Dicha publicacién plantea la hipdtesis de
que el paciente expuesto podria tener algiin grado
de inmunosupresidn que explicara su susceptibilidad
al desarrollo de la complicacién planteada®. Enrazdn
a lo anterior, cabe resaltar que un gran nimero de
epilepsias son de origen autoinmune, por lo que
los pacientes afectados por esta clase de epilepsia
pueden tener un mayor riesgo de desarrollar
Sindrome de Ramsay Hunt*.

Aunque la triada clasica del Sindrome de Ramsay Hunt
es la paralisis facial ipsilateral, acompafiado de otalgia
y erupcidn de tipo vesicular, existe cierto grado de
variabilidad enla presentacién clinicadelos pacientes,
puesto que algunos pueden manifestar Unicamente
pardlisis facial sin ningun tipo de erupcidn. A esta
variante se le conoce como Zoster Sine Herpete, la
cual corresponde a aproximadamente el 30% de los
Sindromes de Ramsay Hunt, y siendo muy dificil de
distinguir clinicamente de la paralisis de Bell>"32,
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En cuanto al manejo médico propuesto en el
presente caso, una revision sistemdtica publicada en
el afo 2008, no encontré un efecto beneficioso con
el uso de agentes antivirales para el tratamiento de
esta patologia, no obstante, dentro de los estudios
evaluadossdloincluyeronunensayoclinicocontrolado
aleatorizado, el cual era de baja calidad y contaba
solo con 15 participantes®. Teniendo en cuenta lo
anterior, las recomendaciones actuales de manejo se
basan principalmente en estudios observacionales
que han demostrado una disminucién significativa
de las complicaciones a largo plazo con el uso de
antivirales orales y esteroides, como es el caso de un
estudio de cohorte retrospectiva masreciente, el cual
evalud 101 pacientes con Sindrome de Ramsay Hunt
y encontrd que los pacientes que recibieron aciclovir
y glucocorticoides se recuperaron significativamente
mas que aquellos que recibieron sélo uno o ninguno
de dichos tratamientos farmacolégicos®.

Dentro de las limitaciones del presente caso, se
encuentra la pérdida del seguimiento de la paciente
una vez fue dada de alta de la instituciéon, lo cual
genera cuestionamientos respecto a si se alcanzd
una recuperacién completa de sus manifestaciones
clinicas.

Conclusién

En el presente caso, al igual que lo descrito en la
literatura, noseidentificarondiferenciasrespectoala
presentacion clinica de este sindrome al compararse
con pacientes no epilépticos. Asimismo, a pesar de
que no existe evidencia cientifica suficiente para
recomendar el uso de un tratamiento especifico, en
esta presentacion de caso se encontrd que el inicio
temprano del manejo antiviral y corticoide puede
contribuir a una recuperacién mas rapida y podria
impactar en la disminucion del desarrollo de las
respectivas complicaciones, las cuales afectan en
gran medida la calidad de vida de los pacientes. No
obstante, una posible estrategia para determinar
conmayor rigurosidad la efectividad del tratamiento
y el prondstico de esta patologia, seria la ejecucidn
de estudios prospectivos clinicos u observacionales,
que permitan comparar las terapias disponibles
y realizar un seguimiento a largo plazo de estos
pacientes.
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