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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zesp6t Ramsaya Hunta jest rzadka jednostka chorobo-
wa charakteryzujaca sie wystepowaniem powiklann w przebiegu pétpas-
ca usznego. Charakterystyczne dla tego zespotu sg zmiany skérne oraz
uszkodzenie nerwu twarzowego i/lub przedsionkowo-slimakowego.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku 14-letniego dziecka z zespolem
Ramsaya Hunta.

Opis przypadku. Chlopiec w wieku 14 lat zostal przyjety na oddzial
dermatologiczny z powodu zmian pecherzykowych w okolicy zausznej
lewej. U chorego obserwowano niedomykanie szpary powiekowej oka
lewego, widoczna, wyrazng asymetrie mimiki twarzy, opadanie lewe-
go kacika ust oraz wygladzenie skéry czola. Obraz sugerowal uszko-
dzenie nerwu twarzowego. W skali House’a i Brackmanna oceniono
uszkodzenie nerwu twarzowego jako niedowlad znaczny (IV stopien).
Wiaczono dozylnie acyklowir oraz antybiotyki i leczenie przeciwzapal-
ne. Zastosowano takze suplementacje witaming B i zalecono ¢wiczenia
rehabilitacyjne.

Whnioski. Wystepowanie zespolu Ramsaya Hunta u dzieci zdarza sie
bardzo rzadko. W trakcie diagnostyki i terapii konieczna jest wspotpra-
ca interdyscyplinarna. Przedstawiony przypadek potwierdza skutecz-
no$¢ terapii skojarzonej acyklowirem i prednizonem oraz rehabilitacji.

ABSTRACT

Introduction. Ramsay Hunt syndrome is a rare disease characterized
by complications of herpes zoster oticus. This syndrome is defined by
characteristic skin lesions with paresis of the facial and/or vestibuloco-
chlear nerve.

Objective. To present a case of a 14-year-old child with Ramsay Hunt
syndrome.

Case report. A 14-year-old patient was admitted to the Department of
Dermatology due to vesicular lesions in the left auricular region. On
medical examination, insufficiency of the left eyelid, asymmetry of the
facial lines, drooping of the left corner of the mouth, and smoothing of
the forehead were observed. According to the House-Brackmann scale,
the patient had paresis (grade IV) of the facial nerve. The patient was
treated with intravenous acyclovir, antibiotics and anti-inflammatory
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drugs. Supplementation with vitamin B and rehabilitation procedures
were also introduced.

Conclusions. Ramsay Hunt syndrome is very rare in the pediatric
population. It requires interdisciplinary cooperation between doctors.
The presented case confirms the validity of therapy with acyclovir and
prednisone and rehabilitation.

WPROWADZENIE

Zespot Ramsaya Hunta (ang. Ramsay Hunt syndro-
me - RHS) jest jednostka chorobowa charakteryzujaca
sie wystepowaniem powiklann w przebiegu pétpas-
ca usznego. Po raz pierwszy zostal opisany przez
amerykanskiego neurologa Jamesa Ramsaya Hunta
w 1907 roku [wg 1]. W zespole tym obserwuje sie
charakterystyczne zmiany skérne oraz obwodowy
niedowlad lub porazenie nerwu twarzowego (VII
nerwu czaszkowego) i/lub przedsionkowo-élimako-
wego (VIII nerwu czaszkowego). Chorobe wywoluje
wirus ospy wietrznej i pétpasca (varicella zoster virus
- VZV). Ujawnienie si¢ infekgji jest wynikiem reakty-
wacji latentnego VZV w zwoju kolankowym nerwu
twarzowego [2, 3].

Zachorowalnoé¢ na poétpasiec u dzieci ponizej
10. roku zycia wynosi mniej niz 1 na 1000, natomiast
wedlug danych Ogita i wsp. czesto$¢ wystepowania

Rycina |. Zmiany pecherzykowe w okolicy ucha lewego

Figure |. Vesicular lesions in the left auricular region
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RHS w ogolnej populacji dzieciecej - 2,7 na 100 000
(2, 4].

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku 14-letniego dziecka
z RHS w przebiegu pélpasca oraz zwrdcenie uwagi
na mozliwosci terapii tej choroby.

OPIS PRZYPADKU

Czternastoletni pacjent zglosil sie¢ na Oddzial
Dermatologii Wojewo6dzkiego Szpitala Zespolonego
w Elblagu z powodu bolesnych zmian pecherzyko-
wych w okolicy zausznej lewej, ktére wystepowaty
od kilku dni. Pecherzyki - o dobrze napietej pokry-
wie, $rednicy okoto 2 mm, wypelnione przejrzysta
trescig - byly umiejscowione na rumieniowym pod-
fozu (ryc. 1). Ponadto w badaniu przedmiotowym
zaobserwowano niedowlad obwodowy nerwu twa-
rzowego lewego - niedomykanie szpary powiekowej
oka lewego, widoczna, wyrazna asymetrie twarzy,
opadanie lewego kacika ust oraz wygtadzenie sko-
ry czola (ryc. 2-4). Zanotowano takze zmniejszenie
czucia oraz parestezje w obrebie skéry twarzy. Na
podstawie obrazu klinicznego wysunieto podejrze-
nie RHS.

Pacjent bez obciazent pediatrycznych, rozwijaja-
cy sie prawidlowo, nieprzyjmujacy zadnych lekéw.
Przebieg krzywych masy i wysokosci na siatkach
centylowych wzgledem wieku byt prawidlowy
(waga 50 kg, wzrost 176 cm). W wywiadzie rodzin-
nym nie stwierdzono zadnych choréb przewlektych.

Przeprowadzono badania dodatkowe (tempera-
tura 37,4°C, ci$nienie tetnicze 113 /72 mm Hg). W pod-
stawowych badaniach laboratoryjnych nie odno-
towano znacznych odchyleri, jedynie w morfologii
krwi (WBC 6,43 x 10°/pl, RBC 5,28 x 10°/pl, HGB
13,4 g/dl, PLT 361 x 103/ pl) wystepowata niewielkie-
go stopnia niedokrwistoé¢ mikrocytarna. Parametry
stanu zapalnego byty prawidtowe (CRP < 5,0 mg/1),
wyniki badania ogélnego moczu - bez odchylen.

W trakcie hospitalizacji przeprowadzono konsul-
tacje laryngologiczna. Rozpoznano niedowtad obwo-
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Rycina 2. Niedowtfad nerwu twarzowego — niedomykanie szpary
powiekowej lewej

Figure 2. Paresis of the facial nerve — insufficiency of the left eye

dowy nerwu twarzowego lewego IV stopnia w skali
House’a i Brackmanna - niedowlad znaczny (tab. 1).
W przewodzie stuchowym zewnetrznym lewym
oraz w obrebie malzowiny usznej lewej obserwowa-
no liczne pecherzyki wypelnione trescig surowicza,
btona bebenkowa byla prawidlowa. W badaniu la-
ryngologicznym nie stwierdzono innych istotnych
odchyler. W audiometrii: ucho prawe - krzywa pra-
widlowa, bez niedostuchu, ucho lewe - niedostuch
odbiorczy niewielkiego stopnia; w tympanometrii
obustronnie krzywe A, ciSnienie w jamie beben-
kowej prawidlowe. W audiometrii impedancyjnej
zauwazono brak odruchéw z mies$nia strzemiacz-
kowego lewego, swiadczacy o niedowladzie nerwu
twarzowego lewego. Wedlug zalecerr zastosowano
leczenie dozylne acyklowirem w dawce 250 mg trzy
razy dziennie. Wigczono takze suplementacje wi-
taming B, leczenie przeciwzapalne, miejscowo leki
antyseptyczne i antybiotyki oraz zalecono ¢wicze-
nia rehabilitacyjne mie$ni mimicznych twarzy. Na
poczatku hospitalizacji, po konsultacjach laryngo-
logicznej i neurologicznej, odstgpiono od wilaczenia
glikokortykosteroidoterapii ogélnej - pacjenta obser-
wowano w trakcie leczenia acyklowirem.

Po 10 dniach leczenia i rehabilitacji zauwazono
znaczng poprawe stanu miejscowego skory, nato-
miast niedowlad nerwu twarzowego lewego sie
utrzymywat. Dziecko ponownie skonsultowano la-
ryngologicznie, wykonano powtérna audiometrie
(prawidlowa) oraz tympanometrie - obustronnie
krzywe A, ci$nienia w jamie bebenkowej prawidlo-
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Rycina 3. Niedowtfad nerwu twarzowego — opadanie lewego ka-
cika ust

Figure 3. Paresis of the facial nerve — drooping of the left corner
of the mouth

Rycina 4. Niedowfad nerwu twarzowego — wygladzenie skory
czofa

Figure 4. Paresis of the facial nerve — smoothing of the forehead skin

we. Powyzsze wyniki tympanometrii $wiadczyly
o braku zaburzen w obrebie ucha srodkowego, na-
tomiast w audiometrii impedancyjnej nadal wyste-
powat brak odruchéw z mieénia strzemigczkowego
lewego. Zalecono prednizon w dawce 20 mg przez
5 dni, inhibitory pompy protonowej, utrzymanie
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Tabela I. Ocena uszkodzenia nerwu twarzowego (nerw czaszkowy VII) wedfug House'a i Brackmanna

Table |. House-Brackmann facial nerve (cranial nerve Vi) grading system

Stopien uszkodzenia Symptomatologia % funkgji
| — czynno$¢ prawidiowa prawidiowa czynnos¢ wszystkich miesni twarzy 100
[l — niewielki niedowtad przy wnikliwym badaniu niedowtad niewielkiego stopnia; prawidiowa symetria i napigcie 75-99
w spoczynku; catkowite zamkniecie oka przy minimalnym wysitku; usta — niewielka
asymetria
[l - niedowtad umiarkowany  przy ruchach widoczna réznica miedzy obiema stronami; zauwazalne umiarkowane 50-74
wspdtruchy, przykurcze lub potowiczy skurcz twarzy; prawidiowa symetria i napiecie
w spoczynku; czoto — uposledzenie czynnosci migsni; oko — catkowite zamknigcie przy
wysitku; usta — asymetria przy ruchach
IV — niedowtad znaczny przy ruchach widoczna wyrazna asymetria miedzy obiema stronami; prawidiowa 25-49
symetria i napiecie w spoczynku; czoto — brak ruchéw, oko — niedomykanie szpary
powiekowej; usta — asymetria przy wysitku
V — niedowtad ciezki Sladowe ruchy wszystkich migsni twarzy; asymetria twarzy w spoczynku; czoto — brak [-24
ruchéw; oko — niedomykalnos¢ szpary powiekoweyj; usta — $lad ruchu
VI — porazenie catkowite brak ruchu 0

leczenia przeciwwirusowego i przeciwzapalnego.
Kontynuowano takze rehabilitacje mieéni mimicz-
nych twarzy. Pacjent zostal wypisany do domu z po-
prawa stanu miejscowego skoéry oraz cze$ciowa po-
prawa w zakresie mimiki twarzy (Il stopieri w skali
House’a i Brackmanna). Zalecono kontrole w porad-
ni laryngologicznej i dermatologicznej.

OMOWIENIE

Potpasiec (herpes zoster) jest choroba wirusowa
wywolywana przez wirus ospy wietrznej i pétpasca
(varicella zoster virus - VZV). W populacji dzieciecej
roczna zachorowalnos¢ na pétpasiec okredlana jest
jako mniej niz 1 na 1000 (0,01/100 000 u dzieci poni-
z€j 10. roku zycia) [2, 3].

W Polsce nie ma ogdélnodostepnych danych sta-
tystycznych na temat czestosci wystepowania pot-
pasca oraz jego powiklan. Albrecht i wsp. [5] ocenili
statystycznie chorobowos¢ szpitalng w Polsce w la-
tach 2008-2012, opierajac sie na danych z Narodowe-
go Instytutu Zdrowia Publicznego - Panistwowego
Zakladu Higieny (NIZP-PZH). W grupie wiekowej
0-19 lat pétpasiec wystepuje z czestoscia 0,10-1,50
na 100 000. Dla poréwnania, najwiekszy wspoétczyn-
nik zachorowalnosci szpitalnej w Polsce obserwuje
sie w grupie wiekowej powyzej 50 lat - 9,99-13,37
na 100 000. Réwniez w grupie wiekowej powyzej 50.
roku zycia wystepuje najwiecej powiktan. Poréwnu-
jac powyzsze dane, nalezy mie¢ na uwadze fakt, jak
rzadka choroba u dzieci jest pétpasiec. Na podstawie
dostepnego pi$émiennictwa nie mozna precyzyjnie
okresli¢, z jaka czestoscia w Polsce w populacji pe-
diatrycznej wystepuja powiklania w przebiegu pét-
pasca [5].

W populacji dzieciecej RHS jako powiklanie p61-
pasca wystepuje z czestoscia 2,7 na 100 000 [4]. Naj-
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czestsza przyczyna obwodowego porazenia nerwu
twarzowego u dzieci jest porazenie Bella (idiopatycz-
ne porazenie nerwu twarzowego), ktére obserwuje
sie w 24-70% wszystkich przypadkéw [6]. U 10%
dzieci z porazeniem nerwu twarzowego wystepuje
RHS. Nalezy pamieta¢, ze zesp6l ten stanowi druga
najczestszg nieurazowa przyczyne porazenia nerwu
twarzowego [7].

Wykwitem pierwotnym w infekcji VZV jest pe-
cherzyk o trwalej pokrywie, wypelniony surowi-
czym plynem, wielkosci 1-2 mm. Uktad zmian jest
jednostronny, pecherzyki moga by¢ zgrupowane lub
rozsiane w obrebie zajetego dermatomu. U dzieci
najczesciej wystepuja w ciggu 3-5 dni zmiany grud-
kowo-pecherzykowe mna podlozu rumieniowym
w obrebie jednego lub kilku dermatoméw. Po okoto
7-14 dniach z pecherzykéw moga rozwijac sie stru-
py z pepkowatym zaglebieniem w czesci sSrodkowej,
nastepnie zmiany moga ulega¢ zluszczaniu lub bli-
znowaceniu [2, 8]. W ciggu kilku pierwszych dni
w przebiegu pétpasca charakterystyczne sa objawy
prodromalne, takie jak dolegliwosci bélowe, goracz-
ka, zmeczenie. U dzieci, w przeciwienstwie do os6b
dorostych, moga nie wystepowac¢ zaréwno objawy
prodromalne, jak i neuralgia popétpascowa [2].

U dzieci pojawienie sie zmian skérnych w prze-
biegu poétpasca moze swiadczy¢ o stanie obnizZenia
odpornosci i zwieksza prawdopodobieristwo wy-
stepowania zmian w narzadach wewnetrznych [8].
U miodych pacjentéw obcigzonych chorobami hema-
tologicznymi lub zaburzeniami odpornosci ryzyko
zachorowania na poélpasiec wzrasta 20-100-krotnie
w poréwnaniu z populacja dzieci immunokompe-
tentnych [8, 9]. Dzieci, ktére choruja na ospe wietrzna
w ciagu pierwszych dwéch miesiecy zycia, w przy-
sztosci sa bardziej podatne na reaktywacje VZV. Po-
nadto ryzyko wystapienia pétpasca u dziecka jest

Przeglad Dermatologiczny 2016/6



Zespdt Ramsaya Hunta

wieksze, gdy matka przebyla ospe wietrznag po 20.
tygodniu cigzy. W nastepstwie u noworodka moze
wystapié pélpasiec zamiast ospy wietrznej [9, 10].

W piSmiennictwie wyrédznia sie wiele szczegol-
nych postaci pélpasca: pélpasiec oczny, jamy ustnej,
czaszkowy, nerwéw czaszkowych, RHS, poélpasiec
okolicy krocza lub pétpasiec u chorych z uposledze-
niem odpornosci [11]. Prezentowany przypadek to
przyklad RHS, w ktérym wystepuja zmiany peche-
rzykowe wywolane przez VZV oraz uszkodzenia
nerwu twarzowego i/lub nerwu przedsionkowo-$li-
makowego. Obecnie przyjeta jest skala oceny czyn-
nosci nerwu twarzowego wg House’a i Brackmanna
stosowana u dzieci i dorostych (tab. 1). Uszkodze-
nie nerwu twarzowego moze sie objawia¢ jedynie
dyskretnymi zaburzeniami w zakresie zamykania
szpary powiekowej, minimalng dysfunkcja w trakcie
marszczenia czola (lub brakiem dysfunkcji) oraz led-
wie zauwazalng mimika. W stopniu VI dochodzi do
calkowitego porazenia nerwu twarzowego po stro-
nie uszkodzonej, braku ruchéw twarzy, tonusu mies-
niowego, wspotruchéw i przykurczy. Pacjent ma
trudnosci w trakcie takich czynnosci, jak: wyrazanie
zdziwienia, zaciskanie szpary powiekowej, usmie-
chanie sie, dmuchanie, szczerzenie zebéw i gwiz-
danie. U naszego pacjenta stwierdzono IV stopier
uszkodzenia wg skali House’a i Brackmanna.

W bliskiej odlegtosci od nerwu twarzowego znaj-
duje sie nerw przedsionkowo-§limakowy (nerw
czaszkowy VIII), ktéry moze réwniez zosta¢ zajety
przez VZV. Z tego powodu moga sie pojawi¢ na-
stepujace objawy chorobowe: szumy uszne, nudno-
§ci, wymioty, ubytek stuchu. Nie nalezy zapomina¢
o wystepowaniu dzialari ubocznych w trakcie terapii
acyklowirem, ktére moga dawa¢ podobne objawy
[12]. Objawy spowodowane zajeciem nerwu czasz-
kowego VIII pojawiaja sie rzadziej w populacji pe-
diatrycznej w poréwnaniu z dorostymi. Utrate stu-
chu obserwuje sie u 24% dzieci obcigzonych RHS
[7], dlatego w tym zespole chorobowym istotna jest
réwniez diagnostyka laryngologiczna.

Do rozpoznania pétpasca badania dodatkowe nie
sa wymagane, jednak w celu przeprowadzenia pelnej
diagnostyki mozna wykonaé rozmaz metoda Tzanc-
ka, analize wirusowego DNA w materiale ze zmian
skérnych metoda laricuchowej reakcji polimerazo-
wej (ang. polimerase chain reaction) oraz hodowle wi-
ruséw [2, 9]. Furora i wsp. rekomenduja wykonywa-
nie u dzieci badania immunoenzymatycznego (ang.
enzyme-linked immunosorbent assay - ELISA) w kie-
runku przeciwcial anty-VZV w klasie IgGilgM [wg3].
W przedstawionym przypadku nie wykonano po-
wyzszych badain z powodu charakterystycznego
przebiegu klinicznego.

W leczeniu RHS u dzieci rekomenduje sie tera-
pie antywirusowa acyklowirem dozylnie w dawce
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10-15 mg/kg m.c. co 8 godzin lub doustnie w dawce
20 mg/kg m.c. do maksymalnej dawki 800 mg 4 razy
dziennie przez 7-10 dni u dzieci powyzej 6. roku zy-
cia [7, 11]. Leczenie przeciwwirusowe nalezy podja¢
w ciggu 72 godzin. Ogranicza ono rozwoj infekcji,
zapobiega powstawaniu nowych zmian skérnych
oraz wplywa na ustepowanie juz istniejacych, a po-
nadto zmniejsza nasilenie dolegliwosci bélowych [9,
11]. W RHS leczenie antywirusowe moze sie okazac
niewystarczajace. Wielu autorow zaleca wlaczenie
glikokortykosteroidéw, ktére dzialajg przeciwobrze-
kowo oraz przeciwzapalnie. Kim i Bhimani propo-
nuja podawanie prednizonu w dawce okoto 1 mg/
kg m.c./dobe przez 5 dni [wg 3]. Polaczenie obu le-
koéw daje w ciagu 72 godzin najlepsze rezultaty tera-
peutyczne [7, 13].

Na uwage zastuguje praca Kinishi i wsp., w kto-
rej 62% pacjentéw z RHS uzyskalo catkowita remi-
sje przy zastosowaniu tylko glikokortykosteroidéw,
natomiast 90% przy zastosowaniu glikokortykoste-
roidow w polaczeniu z lekami przeciwwirusowymi
[wg 3]. Nie ma jednoznacznych wytycznych doty-
czacych leczenia RHS, opartych na randomizowa-
nych badaniach. Dotychczasowe zalecenia bazuja na
opublikowanych opisach przypadkéw oraz bada-
niach retrospektywnych [13].

Rokowanie w populacji pediatrycznej w przebie-
gu RHS jest znaczaco lepsze w poréwnaniu z po-
pulacja dorostych. W badaniu retrospektywnym
przeprowadzonym przez Hato i wsp., ktérzy ocenili
52 pacjentéw z RHS, calkowita remisje przy odpo-
wiednim leczeniu uzyskano u 78,6% dzieci (< 16.
roku zycia) i u 49% dorostych [wg 3]. Czynnikami
ztego rokowania w RHS sa: zaawansowane uszko-
dzenie nerwu twarzowego, objawy zwigzane z zaje-
ciem nerwu przedsionkowo-§limakowego oraz p6z-
ne rozpoczecie leczenia ogélnego [3].

PODSUMOWANIE

Wystepowanie RHS w populacji dzieciecej jest
rzadkie. Jest to problem interdyscyplinarny, wyma-
gajacy opieki i wiedzy lekarzy réznych specjalnosci
- dermatologéw, laryngologéw, neurologéw, specja-
listow rehabilitacji oraz lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej. W polskim pismiennictwie pacjenci pe-
diatryczni z charakterystycznymi zmianami skérny-
mi w przebiegu RHS sa rzadko opisywani.

Prezentowany przypadek potwierdza zasadnosé
wprowadzenia glikokortykosteroidéw do leczenia
RHS, poniewaz stosowanie jedynie lekéw prze-
ciwwirusowych nie zapewnia pelnego powrotu do
zdrowia. U naszego pacjenta po wprowadzeniu le-
kow przeciwwirusowych ustapily zmiany skérne,
natomiast poprawa w zakresie uszkodzenia nerwu
twarzowego byla niewielka. Wedlug dostepnego pis-
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miennictwa najlepsze rezultaty terapeutyczne uzy-
skuje si¢ poprzez wprowadzenie do leczenia acyklo-
wiru oraz prednizonu w ciggu 72 godzin.
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