
222 Cesk Slov Ne urol N 2016; 79/ 112(2): 222– 224

KAZUISTIKA CASE REPORT

Ramsay-Huntov syndróm –  vzácna manifestácia 
pomerne častého ochorenia

Ramsay-Hunt Syndrome –  a Rare Manifestation 

of Relatively Frequent Condition

Súhrn
Ramsay-Huntov syndróm je výsledkom reaktivácie varicel la-zoster vírusu na úrovni ganglion geni-

culatum. Syndróm je charakterizovaný kombináciou periférnej tvárovej paralýzy, výsevom herpe-

tiformnej vyrážky v oblasti tváre, najčastejšie v oblasti zvukovodu a ušnice, a možným pridružením 

kochleo-vestibulárnych symptómov. Zlatým štandardom v liečbe Ramsay-Huntovho syndrómu je 

aj naďalej dľa dostupných údajov kombinácia antivírusovej terapie s kortikosteroidmi a adekvátnou 

analgetickou terapiou. V kazuistike je prezentovaný prípad 55-ročnej pa cientky.

Abstract
The Ramsay-Hunt syndrome results from reactivation of the varicel la-zoster virus at the geniculate 

ganglion level. The syndrome is characterized by a combination of peripheral facial paralysis and 

a herpes-like rash occur r ing on the face, most com monly in the ear canal and the skin of the ex-

ternal ear, and the pos sible as sociation with the cochlea-vestibular symp toms. Accord ing to the 

available data, combination of an antiviral therapy with corticosteroids and adequate analgesic 

therapy remains the gold standard of the treatment of the Ramsay-Hunt sydrome. We present 

a case of a 55-year-old patient. 
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Úvod
Po primárnej herpetickej infekcii varicel la-

zoster vírus (VZV) perzistuje počas celého ži-

vota človeka v gangliách spinálnych a kra-

niálnych nervov. Po reaktivácii a replikácii 

sa vírus prechodom cez senzorické nervové 

vlákna dostáva až do kožných keratinocytov 

príslušného dermatómu. V keratinocytoch 

prebieha ďalšia replikácia vírusových častíc, 

ktorá vedie k typickému klinickému obrazu 

s distribúciou herpetiformných vezikúl v po-

stihnutej oblasti [1]. Infi kovanie kraniálnych 

nervov je niekedy sprevádzané ich parézou 

ako komplikáciou základného ochorenia, 

jedná sa najmä o n. oftalmicus a n. facialis [2]. 

Herpes zoster oticus asociovaný s periférnou 

parézou tvárového nervu a prípadne ďalšími 

neurologickými príznakmi (sluchové, vesti-

bulárne) je v súčasnosti známy pod menom 

Ramsay-Huntov syndróm (RHS) (tab. 1) [3]. 

Názov je odvodený od mena amerického 

neurológa Jamesa Ramsaya Hunta, ktorý 

ešte na začiatku minulého storočia ako prvý 

zaznamenal patogenetickú spojitosť medzi 

herpetickou infekciou ganglion genicula-

tum a senzomotorickým defi citom v oblasti 

ucha [4]. Ganglion geniculatum je tvorené 

senzitívnymi bunkami, ktoré patria k nervus 

intermedius, ktorý je časťou nervus facialis. 

Nervus intermedius je tvorený aferentnými 

parasympatickými vláknami určenými pre 

inerváciu glandula lacrimalis, pre žlazy no-

sovej dutiny a podnebia a troma skupinami 

eferentných vlákien: chuťové vlákna z pred-

ných 2/ 3 jazyka, senzitívne vlákna z kože 

strednej časti ušného boltca, vonkajšieho 
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zvukovodu vrátane ušného bubienka a pro-

prioceptívne vlákna zo svalových vretienok 

mimických svalov [5]. Postihnutie ganglion 

geniculatum reaktiváciou vírusom VZV sa 

prejaví bolesťou a výsevom vezikulózneho 

exantému vo vonkajšom zvukovode, stratou 

chuti na predných 2/3 jazyka a ipsilaterál-

nou parézou lícneho nervu [6]. Z literárnych 

údajov je zrejmé, že výskyt herpes zoster oti-

cus je vzácny, pretože je prítomný len v 1 % 

všetkých herpes zoster infekcií. Avšak ak sa 

vyskytne, je až 96% pravdepodobnosť roz-

voja perifernej parézy n. facialis. Epidemiolo-

gické štúdie ďalej poukazujú na to, že predo-

minantne sú postihnuté viac ženy ako muži 

a zvýšený výskyt ochorenia je zaznamenaný 

v piatej a šiestej dekáde života [3].

Kazuistika
V januári 2015 bola na Klinike infektoló-

gie a cestovnej medicíny JLF UK a UN Mar-

tin hospitalizovaná 55-ročná pa cientka za 

účelom parenterálnej antivirotickej a symp-

tomatickej liečby herpes zoster v oblasti ľa-

vého ucha s periférnou parézou n. facialis 

vľavo. Pa cientkine ťažkosti začali týždeň pred 

hospitalizáciou bolesťami ľavého ucha a po-

citom zaľahnutia. Na druhý deň od objave-

nia sa prvotných ťažkostí dochádza k rozvoju 

parézy n. facialis vľavo, zhoršeniu sluchu ľa-

vého ucha a progresie bolestí vyžarujúcich 

do parietálnej oblasti a krku, s bolestivosťou 

pri prehĺtaní najmä vľavo a zahmleným vide-

ním ľavého oka. Neskôr spozorovala výsev 

efl orescencií v okolí ľavej ušnice. Pa cientka 

bola odoslaná svojim praktickým lekárom 

na ORL ambulanciu, kde bola stanovená dia-

gnóza komplikovaného herpesu zoster ľa-

vého ucha. Následne bola hospitalizovaná 

na Klinike infektológie a cestovnej medicíny 

JLF UK a UN Martin s odporučením parente-

rálnej antivirotickej a symp tomatickej terapie. 

Pri vstupnom vyšetrení bola pa cientka 

afebrilná, v objektívnom náleze dominovala 

prítomnosť herpetiformných eflorescen-

cií v oblasti ľavej ušnice zasahujúcich až do 

zvukovodu bez sekundárnej impetiginizácie 

a klinický obraz periférnej parézy n. facialis 

vľavo. Subjektívne pa cientka pociťovala vý-

raznú bolestivosť ľavého ucha so zhoršením 

sluchu a prítomnosťou ušného šelestu. Pri 

cielenom odoberaní anamnézy udávala tiež 

oslabenie chute na prednej strane jazyka viac 

vľavo. Vo vstupných laboratórnych paramet-

roch bola zaznamenaná mierna leukocytóza 

v diferenciálnom rozpočte s prevahou neut-

rofi lov, bez elevácie zápalových parametrov 

(CRP). Na základe objektívneho nálezu a sub-

jektívnych ťažkostí pa cientky bola zahájená 

parenterálna antivirotická liečba acyklovi-

rom (ACY) v dávke 3 × 500 mg (celkovo osem 

dní), potom perorálne 3 × 400 mg (celkovo 

10 dní), kortikoterapia prednizonom pero-

rálne v dávke 40 mg (celkovo 10 dní) s re-

dukciou dávky, vitaminoterapia (skupina B)

a ostatná symp tomatická liečba. Stav bol 

vyhodnotený ako vzácna komplikácia spre-

vádzajúca herpes zoster hlavových nervov 

tzv. Ramsay-Huntov syndróm s obrnou tvá-

rového nervu stredne ťažkého až ťažkého 

stupňa. Počas hospitalizácie bolo doplnené 

ORL a neurologické vyšetrenie s odporúča-

ním pokračujúcej antivirotickej liečby, korti-

koterapie s klesajúcou tendenciou a inten-

zívnej rehabilitácie. Následne sa realizovalo 

CT vyšetrenie mozgu bez nálezu morfopa-

tologických zmien. V priebehu hospitalizácie 

na uvedenej liečbe došlo k zlepšeniu lokál-

neho kožného nálezu a k zmierneniu subjek-

tívnych ťažkostí. Pa cientka bola po 11 dňoch 

hospitalizácie prepustená do ambulantnej 

starostlivosti.

Diskusia
RHS je výsledkom reaktivácie VZV na úrovni 

ganglion geniculatum. K šíreniu vírusového 

zápalu a následne k vzniku RHS dochádza 

niekoľkými cestami: 

1.  intrakraniálne pri kontakte s priľahlým moz -

govými blanami (cez n. petrosus major) 

môže viesť k rozvoju meningeálneho syn-

drómu, pri prestupe na mozgové tkanivo 

sa môžu objaviť aj príznaky encefalitídy;

2.  šírenie do stredoušnej dutiny (cez n. sta-

pedius a ramus com municans nervi fa-

cialis cum plexu tympanico) vedie k otitis 

media a poruchám sluchu s vývojom peri-

férneho vestibulárneho syndrómu (pri po-

stihnutí Scarpeho a Cortiho ganglia);

3.  šírenie do vonkajšieho zvukovodu má za 

následok vývoj otitis externa s výsevom 

herpetických vezikul a pustúl;

4.  šírenie do ústnej dutiny (cez chorda 

tympani –  vetva n. facialis) môže viesť 

k jednostran nej herpetickej gingivitíde 

s výraznými pálivými bolesťami, poru-

chami chute v predných 2/ 3 jazyka, zníže-

nej tvorbe slín a obmedzenej produkcii sĺz 

v ipsilaterálnom oku s možným vývojom 

keratitídy;

5.  pri tlaku perigangliozného zápalového 

edému dôjde k jednostran nej poruche 

hybnosti tvárového svalstva periférneho 

typu často s parézou n. facialis;

6.  pri vírusovej invázii do steny mozgových 

ciev perzistujúca VZV infekcia môže viesť 

k indukcii autoimunitného procesu s vý-

vojom nekrotizujúcej granulomatóznej 

angiitídy a vznikom neskoršieho neurolo-

gického výpadku [5].

RHS je charakterizovaný kombináciou pe-

riférnej tvárovej paralýzy výsevom herpeti-

formnej vyrážky v oblasti tváre (najčastejšie 

v oblasti vnútorného zvukovodu a ušnice) 

a možným pridružením kochleo-vestibu-

lárnych symptómov (tin nitus, otodýnia, zní-

ženie sluchu, závraty, periférny vestibulárny 

syndróm) z dôvodu poškodenia n. cochlea-

ris a n. vestibularis [7,8]. Klinicky sa obyčajne 

v úvode prejavuje pálivou bolesťou pociťo-

vanou v hĺbke ucha a až s odstupom niekoľ-

kých dní dochádza k výsevu typických her-

petiformných vezikulárnych morf [8]. Okrem 

týchto klinických symptómov sa môžu pri-

družiť poruchy chute a sekrécie sĺz, poru-

chy senzitivity v oblasti inervácie nervus 

trigeminus (1. a 3. vetva) a porucha senzi-

tivity v príslušných cervikálnych dermató-

moch (obyčajne C2– C4) [9]. Podľa dostup-

ných literárnych údajov sa periférna paréza 

n. facialis spolu s otodýniou vyskytuje medzi 

1.– 10. dňom od objavenia sa prvých ťaž-

kostí, pričom u drvivej väčšiny prípadov je 

to menej ako 48 hod [10]. Dia gnostika RHS 

za zakladá vo veľkej miere na posúdení kli-

nického nálezu, s použitím ďalších dostup-

ných zobrazovacích vyšetrení (MR, CT) na 

Tab. 1. Defi nícia Ramsay-Huntovho syndrómu podľa Malina et al [9].

zoster oticus (lézie zriedkavo aj na ipsilaterálnej strane mäkkého podnebia)

periférna tvárová paréza s poruchami chute a sekrécie sĺz (zriedkavo kontralaterálna, 

či bilaterálna paréza nervus facialis)

porucha senzitivity v oblasti inervácie nervus trigeminus (1. a 3. vetva)

porucha senzitivity v príslušných cervikálnych dermatómoch (obyčajne C2–C4)

lézia nervus chochlearis (zhoršenie sluchu)

lézia nervus vestibularis
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vylúčenie intracerebrálnej patológie [8,11]. 

Popísané sú aj prípady tzv. zoster sine her-

pete, pri ktorých typické kožné príznaky 

a symptómy chýbajú [3]. V takýchto prípa-

doch sérologické vyšetrenie krvi a cerebro-

spinálneho moku na prítomnosť protilátok 

proti VZV má svoje opodstatnenie, so sle-

dovaním ich dynamiky, ako aj vyšetrenie ví-

rusovej DNA pomocou PCR. V literatúre sú 

však aj správy o detekcii herpetických víru-

sov pomocou PCR, kde prítomnosť VZV DNA 

bola dokázana len v likvore (nie v sére) 

pa cientov s RHS [12]. Na zhodnotenie funk-

cie tvárového nervu je odporúčané použi-

tie Househo-Brackman novej stupnice [8,11]. 

Zlatým štandardom v liečbe RHS je aj naďa-

lej dľa dostupných údajov svetovej literatúry 

kombinácia ACY s kortikosteroidmi (KOR) 

a adekvátnou analgetickou terapiou [3,13,14]. 

Murakami et al pri restrospektívnej štú-

dii analyzovali data od 80 pa cientov s RHS, 

ktorí dostávali kombinovanú terapiu ACY-

-KOR. U 28 pa cientov bola terapia začatá do 

troch dní od začiatku periférnej parézy tvá-

roveho nervu. U 29 pa cientov bola kombino-

vaná terapia iniciovaná od troch do sedem 

dní a u zvyšných 29 na osmy deň prípadne aj 

neskôr od začiatku neurologických symptó-

mov. V prvej skupine nastala u 21 pa cientov 

(75 %) kompletná remisia parézy tváro-

veho nervu. V druhej skupine to bolo 

u 14 pa cientov (48 %) a v tretej skupine už 

len u siedmich pa cientov (30 %). S ohľadom 

na poškodenie sluchu bola teda tendencia 

k výraznejšej remisii parézy a reštitúcii neu-

rologických funkcií u pa cientov liečených 

okamžite. Podľa tejto štúdie bol ACY použí-

vaný v dávke 3 × 250 mg intravenózne alebo 

5 × 800 mg perorálne počas siedmich dní 

v kombinácii s KOR v dávke 1 mg/ kg počas 

piatich dní, so znížením dávky o 10 mg/ deň 

ďalších päť dní [15]. V ďalších štúdiách s vy-

hodnotením dát od 91 pa cientov a od 

101 pa cientov bol vyzdvihnutý signifi kantný 

prínos kombinovanej terapie ACY-KOR nad 

monoterapiou, a podľa Uri et al s analýzou 

dát od 31 pa cientov je odporúčaná intra-

venózna aplikácia ACY oproti perorálnemu 

použitiu [16– 18]. Avšak aj napriek zaužíva-

nej liečbe RHS do dnešného dňa neboli vy-

konané žiadne randomizované kontrolné 

štúdie na podporenie používania KOR ako 

adjuvantného lieku k antivirotickej terapii 

RHS [19]. Niektoré štúdie odporúčajú zave-

denie ďalších terapeutických postupov k zá-

kladnej terapii, ako je používanie periférnych 

vazodilatátorov, chirurgická dekompresia 

alebo anastomóza tvárového nervu, ale na 

úplné a korektné stanovenie „zlatého štan-

dardu“ v liečbe RHS sú potrebné rozsiahlejšie 

randomizované kontrolné štúdie prípadov 

tohto ochorenia. Pokiaľ tieto štúdie nebudú 

dostupné, ACY v kombinácii s KOR bude po-

važovaný aj naďalej za správnu liečbu. Ďal-

šou možnosťou je vakcinácia proti VZV u ľudí 

nad 50 rokov. Vakcinácia tejto rizikovej sku-

piny pa cientov, ktorá je vnímavejšia k infek-

cii VZV oproti zvyšku populácie, efektívne 

redukuje riziko opakovenej herpetickej in-

fekcie a potenciálnej postherpetickej neural-

gie [10]. Môžeme teda predpokladať, že jed-

nou z možností, ako znížiť výskyt komplikácii 

spojených s herpetickou infekciou, medzi 

ktoré patrí aj RHS, je aj zvyšovanie zaočkova-

nosti populácie proti VZV infekcii.

Záver
1.  RHS je defi novný kombináciou herpes zos-

ter oticus a periférnej parézy n. facialis, prí-

padne léziou iných kraniálnych nervov.

2.  Chýbanie typických herpetiformných ve-

zikúl v oblasti ucha ešte nevylučuje dia-

gnózu RHS, preto odporúčame oto-

skopické vyšetrenie špecialistom pri 

podozrení na túto dia gnózu.

3.  Pri zoster sine herpete má svoje opodstat-

nenie sérologické vyšetrenie na prítom-

nosť VZV v krvi, prípadne vyšetrenie DNA 

pomocou PCR.

4.  Kombinácia ACY s KOR je aj naďalej od-

porúčaná a považovaná za zlatý štandard 

v liečbe RHS.
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