SDELENI Z PRAXE

RAMSAY-HUNTUV SYNDROM

MUDr. Miroslav Slivka

Neurologicka ambulance, Poliklinika RoZnov pod Radhostém

Sdéleni popisuje piipad Ramsay - Huntova syndromu, ktery probéhl bez nasledku. Potize pacienta zacaly piiznaky zanétu
stredniho ucha a zevniho zvukovodu s herpetickymi pustulami, pokracovaly poruchami rovnovahy, obrnou licniho nervu a
symptomatikou meningealniho drazdéni. Léceni probéhlo na ORL a infekénim oddéleni. Je diskutovan problém mnozstvi
Kklinickych projevi zasahujicich do nékolika obori s dirazem na diagnosticka uskali a moznost 1é¢by aciclovirem.

Uvod

Virové zanéty senzitivnich ganglii zpisobené herpes vi-
ry s typickou kozni erupci podél nervu s radikularni boles-
ti jsou ¢astym infekénim onemocnénim nervového systé-
mu. Jejich frekvence se odhaduje na 3-5 pripadi / 1000
obyvatel ro¢né, s vy$§im vékem incidence stoupa. Segmen-
talni distribuce typickych koZnich eflorescenci byla dana
do souvislosti s nervovym systémem Richardem Brightem
jiz v roce 1831. Zanétlivé zmény korespondujiciho ganglia
byly popsany von Barensprungem v roce 1862. Spole¢né
etiologické virové agens planych nestovic a pasového opa-
ru bylo poprvé zminéno von Bokayem v roce 1909 a plné
potvrzeno Wellerem a spolupracovniky v padesatych 1¢-
tech. Nejcasté&ji jsou postiZena ganglia spinalni, asi ve 20 %
mozkova a z nich nejmén¢€ Casto ganglion geniculi - Ram-
say-Hunttv syndrom (1, 2). V nasledujici Casti je popsan je-
den typicky pripad, ktery probéhl benigné, jsou diskutova-
na uskali zdanlivé snadné diagnozy a zdliraznéna mozZnost
1é¢by aciclovirem.

Vlastni pozorovani

Pacient V. K., 29 let, pracujici jako bagrista, dosud vaz-
néji nemocen nebyl.

Dne 2. 10. 1996 byl odeslan praktickym lékafem do
ORL ambulance pro nékolik dnt trvajici bolesti pravého
ucha, pravé poloviny hlavy, zavraté a mrtvéni pravé polovi-
ny rti, tieti den uzival Augmentin.

ORL nalez: vlevo negativni, vpravo prosakly zvukovod
hlavné v horni partii, bubinek byl bledy, reflex pozitivni,
v horni poloviné dekonturovany a zarudly s drobnymi pus-
tulami pfechazejicimi na zevni zvukovod. Se zavérem oti-
tis ext. et med. L. dx. s etiologickou suspekci na infekci her-
pesviry byl tyZ den odeslan k terapii za hospitalizace na
ORL oddéleni spadové okresni nemocnice.

Béhem hospitalizace na ORL oddéleni bylo provedeno
vySetfeni krevniho obrazu, moce a sedimentu, laboratorni
screening - vSe v normé vyjma FW 24/36. RTG vysetreni
spankovych kosti a 1bi byla bez patologického nalezu. Neu-
rolog pfizvany ke konzilidrnimu vySetfeni zjistil lehkou pe-
riferni parézu pravého licniho nervu s lehkym hypofunk¢-
nim vestibularnim syndromem vpravo, vyslovil etiologické
podezieni na herpes zoster oticus. Pfivolany infekcionista
nevyloucil sou¢asné probihajici afekci centralniho nervo-
vého systému (CNS) ve smyslu meningoencefalitidy, dopo-
rucil EEG vysSetreni (elektroencefalografii), sérologické vy-
Setfeni a vySetfeni stolice na enteroviry, borelie, adenoviry,
mycoplasmata a doporucil preklad na infekéni odd€lenti,

ktery se uskutecnil 4. 10. s diagnostickym zavérem ,,otitis
media acuta 1. dx. s periferni parézou n. VII. vpravo (etio-
logie velmi pravdépodobn¢ virova), velmi pravdépodobny
vestibularni syndrom®.

Pri pfijeti na infekéni oddéleni si nemocny sté€Zoval na
bolest pravého ucha a toCeni hlavy. Infekcionista zjistil, Ze
pacient je bez celkové alterace s volnou §iji, levostrannym
horizontalnim nystagmem, v pravém uchu mé¢l zbytky star-
§i krve, vpravo lagophtalmus 2-3 mm. Patrna byla perifer-
ni paréza n. VIL., pfi chiizi pocit nejistoty a pacient se na-
klan€l vpravo, dale byl nalez negativni. Pomocna vySetfeni:
FW 24/36; krevni obraz: Hb 163 g/1, Leu 8,6 g/1, dale v nor-
mé; mozkomi$ni mok: ¢iry, bezbarvy, pandy stopy, bilkovi-
na 0,33 g/, cukr 3,8 mmol/l, chloridy 119 mmol/l, buné¢-
né elementy: ery 3/3, bilé 150/3 mononukleary; laborator-
ni screening a iontogram v norm¢. EEG vySetfeni: stied-
né¢ hypofunkéni difizni abnormita s Castymi epizodami
theta fronto-centro-temporalné az fronto-centro-parieto-
temporalné oboustranné s aktivaci hyperventilaci do ge-
neralizovanych epizod — koreluje s diagnézou encefalitidy.
ORL kontrola: v epitympanu vpravo lehké prekrveni a da-
le bez patologického nélezu. O¢ni vySetfeni: minimalni
lagophtalmus vpravo a déle bez patologického nalezu.

Terapie: Erevit, Lacrisyn, Ophtalmo-Azulen ung., Deo-
xymykoin, Ranisan, Prednison, Synacten, Ibuprofen, Gua-
janal, Dormicum, vitamin B 12.

Pribéh hospitalizace: od zacatku byl pacient afebril-
ni, bez loZiskového nalezu, cefalea v pocateCnich dnech
ustoupila, byl bez kieCovych stavil, bez poruch védomi,
hybnost kon€etin bez omezeni, svalovy tonus normalni,
poruchy rovnovahy odeznély, paréza n. VII vpravo se mi-
nimalizovala na nepatrny lagophtalmus. Afebrilni a v cel-
kové dobrém stavu s dg ,meningoencephalitis acuta s pe-
riferni parézou n. VII. 1. dx., otitis media 1. dx. acuta byl
propustén dne 21. 10. 1996. Dne 1. 11. 1996 bylo provede-
no kontrolni ORL, o¢ni a neurologické vysetieni, vSechna
s negativnim nalezem.

Diskuze

PfiC¢inou pasovych opart je herpesvirus resp. varicella-
-zoster virus (VZV) patfici mezi DNA viry. V détstvi vy-
volava plané nestovice, benigni, exantematické onemocné-
ni pfenasené primym kontaktem nebo kapénkovou infek-
ci vyskytujici se ve vétSich ¢i menSich epidemiich. Zaklad-
nim koZnim projevem je varicelovy exantém s tvorbou ve-
zikul, které po nékolika dnech zasychaji, vytvofi krustu a
vyhoji se bez jizvy (3). V prubéhu koznich projevii se VZV
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dostava podél senzitivnich nervli do ganglii senzitivnich
nervi, kde v jejich jadrech v inaktivni formé perzistuji po
cely Zivot jedince prodélavsiho plané nesStovice. K reakti-
vaci viru dochdazi pfi oslabeni organizmu béhem systémo-
vych infekci, imunosupresivni 1€¢bé, pfi lymfomech, ra-
dioterapii nebo lokalizovanych 1ézich michy nebo nervo-
vych kofent (napf. akutni meningitis, tuberkuloza, Hodki-
nova nemoc, trauma, metastaticky karcinom). Reaktivace
je pric¢inou ojedin€lych onemocnéni a zakladnim proje-

vem je rozsev herpetickych vezikul podél jednoho nebo vi-

ce senzitivnich nervil s naslednou nebo soucasnou bolesti

v jeho pribéhu - herpes zoster. Vyjimecné mize byt pfi-

tomna pouze bolest bez koZnich 1ézi - zoster sine herpete.

Predilekéni lokalizaci je spinalni ganglion nej¢astéji Th

5-10, postiZeno jich byva n€kolik, ale jedno nejvyraznéji.

Cast tkané ganglia podléha tplnému rozpadu s hemoragic-

kymi nekrozami, kolem kterych jsou lymfocytarni infiltra-

ty s pfimési plasmocytl a polynukleart. K Sifeni zanétli-
vych zmén dochazi jednak smérem podél periferniho ner-
vu a jednak do zadniho kofene a na priléhajici ¢ast mékké
pleny (4). Podle vétSinou jednostranné lokalizace 1ze zos-
ter rozdé€lit na interkostalni, lumboabdominalni, konceti-
novy, progenitalni (na genitalu a nékdy i v méchyfi), zos-

ter ophtalmicus (s postiZenim spojivky, rohovky, retiny a

uvey) a relativné fidce se vyskytujici zoster oticus resp. ge-

niculatus nazyvany téZ Ramsay-Huntiiv syndrom.
Ganglion geniculi je tvofeno senzitivnimi buiikami, kte-
ré patfi k nervus intermedius. Nachazi se v pyramidé

v canalis facialis (Fallopii) v misté prvniho pravouhlého

ohybu n. VIIL. nazyvaného geniculum nervi facialis (genu

externum nervi facialis). Nervus intermedius je tvofen afe-
rentnimi parasympatickymi vlakny ur¢enymi pro glandula
lacrimalis a pro zlazy dutiny nosni a patra a tfemi skupina-

mi eferentnich vlaken: chufova vlakna z piednich 2/3 jazy-

ka, senzitivni vlakna z kuze stfedni Casti boltce a zevniho

zvukovodu v¢etné bubinku (Ramsay - Huntova zéna, ktera
je tvorena anastomozami mezi n. VII. a senzitivnimi vlak-
ny n. V.) a kone¢né proprioceptivnimi vlakny ze svalovych
vietének mimickych svalii. Pfevazna vétSina neuront aferet-
nich vlaken konstituuje ganglion geniculi. Ve facidlnim ka-
nalku se odd€luji tyto vétve: nervus petrosus major (para-
sympaticka vlakna pro ganglion pterygopalatinum), ramus
communicans cum plexu tympanico, nervus stapedius a
chorda tympani (5, 6). Bohata funkéné anatomicka konste-
lace ve facialnim kanalku tvofi ,,pfiznivou® situaci pro S§ife-
ni zanétlivych zmén béhem genikulatniho zosteru a je pri-
¢inou vyrazné symptomatické riiznorodosti. K Sifeni virové-
ho zanétu a potazmo vzniku jednotlivych projevii Ramsay

Huntova syndromu dochazi témito cestami:

a) intrakranialné k prfilehlym mozkovym mékkym ple-
nam (nervus petrosus major) - meningealni syndrom,
vzacné projevy encefalitidy pfi pfestupu na mozkovou
tkan (7)

b) do stiedousi (nervus stapedius a ramus com. cum ple-
Xu tympanico) - otitis media s poruchami sluchu a peri-
fernim vestibularnim syndromem v dtsledku postizeni
Cortiho a Scarpeho ganglia

¢) do zevniho ucha (Ramsay-Huntova senzitivni zéna) -
otitis externa s herpetickymi vezikulami a pustulami,
které mohou byt i kolem celého boltce zejména v ob-
lasti mastoidniho vybézku

d) do dutiny ustni (chorda tympani) - jednostranna her-
peticka gingivitis s vyraznymi palivymi bolestmi, po-
ruchami chuti v pfednich 2/3 jazyka, snizenou tvor-
bou slin a omezenim produkce slz v ipsilateralnim oku
s nebezpeéim keratitidy

e) tlakem perigangliozniho zanétlivého edému dochazi
k jednostranné poruse hybnosti tvafového svalstva pe-
riferniho typu Casto s tlakovou transekci licniho nervu
a syndromem uplné denervace

f) vyjma perineuralniho Sifeni mtzZe dojit i k virové in-
vazi do stény mozkovych cév, kde perzistujici VZV
infekce s indukci autoimunniho procesu muzZe vést
k nekrotizujici granulomatosni angiitidé se vznikem
opozdéného neurologického vypadku (8, 9). Klinic-
ka diagnoza za pomoci typickych koznich projevu je
pomérné€ snadna. Problémem byva to, Ze kozni morfy
¢asto nejsou v dobfe prehledné periaurikularni kraji-
né, ale vyskytuji se pouze ve vné&jSim zvukovodu ne-
bo jen na usSnim bubinku. Dalsi diagnosticky kon-
flikt mZe vyvolat skutecnost, Ze herpetické veziku-
ly se béhem nékolika dnli méni v pustuly a zasychaji
v krusty a tento proces urychluji opakované manipu-
lace s vySetfovacimi nastroji ve zvukovodu. TéZkosti
miuZe zpusobit i fakt, Ze cela pfiznakova plejada zasa-
huje do né€kolika obori (neurologie, ORL, infek¢niho
1ékarstvi, v SirSim okruhu i do dermatologie, stoma-
tologie, oftalmologie) a jednotlivé symptomy se nevy-
skytuji soucasné a ve stejné intenzité. Rychlé stfida-
ni dominance jednotlivych projevl vede k tomu, Ze
pacient je vySetfovan postupné nékolika odborniky a
nedojde ke spravné interpretaci celého priznakového
komplexu.

Vyznam spravné a rychlé klinické diagnézy (za podpo-
ry prikazu anti-VZV protilatek v séru resp. v mozkomis-
nim moku) nariistd s faktem, Ze v pfipad¢ herpesviru ma-
me pomérn¢ ojedinélou moznost uziti antivirového che-
moterapeutika acicloviru (vyjma lokalni a symptomatické
1é¢by a 1é¢cby superinfekei) (10). Jeho razantni uziti (nejlé-
pe do 48 h po vzniku koZnich eflorescenci) je nutné dobie
zvazit vzhledem k nebezpeci zavaznych komplikaci: ¢asto
fatalni meningoencefalitida (11, 12), téZké poruchy sluchu,
zdlouhava 1écba obrny licniho nervu, pozdni nasledky zpt-
sobené vaskulitidou, uporné otalgie.

Aciclovirum je nukleozidové syntetické antivirotikum,
které ma nizkou toxicitu. Pfi priniku do bunky je viro-
vou thymidinkinazou fosforylovan nejprve na monofos-
fat, pak bunécnymi kindzami na trifosfat, ktery se chova
jako faleSny substrat specifické DNA - polymerazy viru.
K tomuto procesu dochazi pouze v bunce obsahujici her-
pesviry. Obvykla davka pfi nitroZilni aplikaci u dospé¢-
Iych je 5 mg/kg kazdych 8 hodin, pfi perordlni aplikaci
200 mg 5% denné€ po dobu obvykle péti dnil. VCasné uziti
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acicloviru nebo jeho proléciva (famciclovirum, valaciclo-
virum) urychli 1écbu a zabrani vzniku komplikaci.

Zavér
Cilem této prace bylo referovat o sice ne prili§ castém,
ale nijak vzacném onemocnéni, jehoZz frekvence pfi masiv-
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