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OZET

Ramsay Hunt sendromu akut olarak gelisen fasiyal felc ve buna neden olan varisella zoster virlisti (VZV)'ne bagh dis kulak kanalinin
ve kulak derisinin vezikiler lezyon birlikteligidir. Bell felci gibi %50 spontan iyilesme sikligi olmasina ragmen Ramsay Hunt sendromu-
nun morbiditesi daha ytiksek, komplikasyonlari daha tehlikelidir. VZV birkag 10 yillik latans devrinden sonra, ézellikle yaslilarda ve im-
muinyetmezIligi olan kisilerde, genikulat gangliyonunda herpes zoster veya Ramsay Hunt sendromu seklinde reaktivasyon gosterebilir.
Nadir olarak, VZV buyuk serebral arterlere yayilarak vaskulopati ya da vasklilite neden olarak strokla sonuclanabilir. Kanser, immtinyet-
mezlik sendromu gibi immtinyetmezIigi olan kisilerde virtis daha derin dokulara penetre olabilir. Ender olarak miyelit, kiigtik damar
vaskulopatisi, sintis ven trombozu, serebellit, ensefalit, ventrikdilit, kalici isitme kaybi gibi komplikasyonlar gelisebilir. VZV icin kan ve
beyin omurilik sivisinda yapilan calismalar arasinda en hizli ve sensitif test polimeraz zincir reaksiyonudur. Biz serebral sintis ven trom-
bozu ile komplike olan Ramsay Hunt sendromu olan bir olgu sunduk. Hastaya antikoagtilasyon ve asiklovir tedavisi verildi. Erken te-
davi ile fasiyal sinir felci ve sints ven trombozu dtizelebilir.

Anahtar Kelimeler: Herpes zoster virlis, Ramsay Hunt paralizi sendromu, ven trombozu.
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Ramsay Hunt syndrome is a rare affection characterized by peripheral facial paralysis, skin eruption in the auricular canal and coch-
leovestibular symptoms. It is produced by varicella zoster virus (VZV) reactivation in the geniculate ganglia. In elderly and immuno-
compromised individuals, the virus may reactivate to produce shingles (zoster). After zoster resolves, many elderly patients experien-
ce postherpetic neuralgia. Uncommonly, VZV can spread to large cerebral arteries to cause a spectrum of large-vessel vascular da-
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mage, ranging from vasculopathy to vasculitis, with stroke. In immunocompromised individuals, especially those with cancer or ac-
quired immunodeficiency syndrome, deeper tissue penetration of the virus may occur (as compared with immunocompetent indivi-
duals), with resultant myelitis, small-vessel vasculopathy, ventriculitis, and meningoencephalitis. Polymerase chain reaction analysis of
cerebrospinal fluid remains the mainstay for diagnosing the neurologic complications of VZV during over a patient’s lifetime. We re-
port a case of Ramsay Hunt syndrome complicated with cerebral venous thrombosis. The patient received treatment with acyclovir
and anticoagulation. Early treatment with acyclovir therapy and anticoagulation could improve the recovery rate of facial nerve palsy

and sinus vein thrombosis.

Key Words: Herpes zoster virus, Ramsay Hunt paralysis syndrome, thrombosis, venous.

GiRIS

Ramsay Hunt sendromu ilk kez 1907 yilinda periferik
fasiyal paralizi, ipsilateral otalji, kulak ve yanaklarda vezi-
kiler dékuntu birlikteligi seklinde rapor edilmistir. Sendro-
mun nedeni insan herpes virlisti 3-varisella zoster virlisu
(VZV)'ddir. Klasik Ramsay Hunt sendromu genikulat gang-
liyonun VZV infeksiyonudur. D&ktntl olmadan yedinci
kraniyal sinirin VZV ile infeksiyonu da olabilir. Bell paralizi-
si gibi spontan iyilesme olmasina ragmen Ramsay Hunt
sendromunun morbiditesi daha yuksek, komplikasyonlari
daha tehlikelidir (1). Bell paralizisinde, gézyasinda VZV po-
limeraz zincir reaksiyonu (PCR) %25-35 pozitiftir (2). Send-
romun kliniginde kulak agrisindan baska vertigo, sagirlik,
tinnitus ve fasiyal paralizi gdrdlebilir. Bu bulgular korti
gangliyonunun yani sira skarpa gangliyonunun da infekte
oldugunun gostergesidir. Vezikdllerin yayllma alani inter-
median sinirin infeksiyon derecesine bagli olarak hastaya
gore degisir. Farkli mekanizmalara dayanan yollarla virlis
uygun ortamlarda insan immtuinyetmezlik virtisu (HIV) po-
zitifligi, ileri yas ve immun sistem zayifligi sinir lifleri araci-
ligiyla santral sinir sistemine ulasabilir. Sonucta sendro-
mun 6zel komplikasyonlari gelisir. Cok nadir rastlanan
ama mortalitesi ylksek olan viral ensefalit, serebral vasku-
lit ve serebral sinlis ven trombozu gibi komplikasyonlari
vardir (3).

OLGU

Klinigimize bas agrisi, bas dénmesi, bulanti ve kusma
yakinmalariyla basvuran 75 yasinda kadin hastanin, dért
hafta énce sol kulak icinde ve etrafinda agrili vezikdler dé-
klntu seklinde lezyonlari oldugu ve bu lezyonlardan 1-2
Farkli merkezlerde antibiyotik ve steroid tedavisi [6nce ¢
guin puls steroid tedavisi, ardindan 24 gtin steroid tedavi-
si (70 mg/gun deltakortil ile baslanip azaltilarak kesilmis)]
alan hastanin ddékintdleri ve fasiyal paralizisinin kismen
azaldigr belirtildi. Uc hafta sonra, hastanin orta siddetl,
analjeziklere zayif yanit veren, basing tarzinda bas agrisi-
nin ve diger yakinmalarinin basladigi égrenildi.

Hastanin 6z gecmisinde 12 yil 6nce saptanmis diabe-
tes mellitus &ykusu ve oral antidiyabetik ilag kullanimi
mevcuttu. Kan basinci 140/80 mmHg, vicut isisi 37.7°C
olarak tespit edildi.

Genel fizik muayenede hastanin dis kulak yolunda bir-
kac vezikiler dékintd saptandi. Nérolojik muayenesinde
sol periferik fasiyal paralizi, sol tarafta isitmede azalma,
sol tarafta palatal ark hareketlenmesi ve gag refleksinde
azalma tespit edildi. Belirgin motor ve duyu asimetrisi ol-
mayan hastada ataksi saptanmadi. Beyin omurilik sivisi
(BOS) direkt muayenesinde 80 I6kosit/mm? saptandi. BOS
biyokimyasi normaldi. BOS'da VZV icin PCR pozitif saptan-
di. Hastanin rutin biyokimya, hemogram incelemesi, sedi-
mentasyon, Creaktif protein ve vitamin B,, normal sinir-
lardaydi. Hepatit B, hepatit C, sitomegalovirlis, Toxoplas-
ma gondii, herpes simpleks virtistii ve HIV serolojisi nega-
tifti. Antintikleer ve antikardiyolipin antikorlari, romatoid
faktér negatif olarak saptandi. 1.5 Tesla kraniyal manye-
tik rezonans goértintlleme (MRG) ve 3D TOF MRG-venog-
rafi incelemesinde koronal kesitte sol transvers sintsun to-
tal okltizyonu saptandi (Resim 1).

Yatisinin ilk guiini 1000 1U/saat heparin inflizyonu ar-
dindan warfarin tedavisine baslandi. Ayni zamanda asiklo-
vir (Zovirax®) 1600 mg/gtin parenteral olarak 21 gtin ve-

Resim 1. 3D TOF kraniyal MRG-venografi koronal kesit. Sol
transvers sints okltizyonu.
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rildi. Kan sekeri regtilasyonu saglandi. Yatisindan tg hafta
sonra yapilan kontrol kraniyal MRG-venografide yer yer
sol transvers sinls ve juguler ven icinde rekanalizasyon
bulgulari saptandi.

TARTISMA

insanlarda VZV infeksiyonu genellikle st solunum yol-
larindan veya konjunktivadan bulasir. Virls ¢codu zaman
10-20 ginltik inktibasyon sonrasi dorsal gangliyonlarda ve-
ya kraniyal sinir gangliyonlarinda latent ddneme gecer (4).

VZV birkag 10 yillik latans devrinden sonra herpes zoster
veya Ramsay Hunt sendromu seklinde reaktivasyon gdstere-
bilir. Ender olarak miyelit, serebellit, ensefalit, ventrikdilit, ka-
lici isitme kaybr ve strok gibi komplikasyonlar gelisebilir (5-7).

Fasiyal paralizili hastalarin %12'sinde Ramsay Hunt
sendromu gordlmektedir (8). Fasiyal paralizinin %7, Ram-
say Hunt sendromunun %1.6 oraninda diyabet ile iliskili
oldugu, 625 fasiyal paralizi ve 124 Ramsay Hunt sendro-
mu hastasl ile yapilan bir calismada g&sterilmistir (9). Di-
yabetli hastalarda fasiyal paralizi ve Ramsay Hunt sendro-
munun normal poplilasyondan daha fazla oldugu gésteril-
mistir. Hastamizda diabetes mellitus mevcuttu.

Herpes zoster komplikasyonu olarak serebrovasktiler
olaylar tanimlanmistir. Ozellikle trigeminal sinir tarafindan
innerve edilen beyin bazalinde blytk arterleri etkileyen
unilateral vaskulopati, birka¢ olgu sunumunda tanimlan-
mistir (10-15). En yaygin bildirilen klinik sendrom herpes
zoster oftalmikusu takiben gelisen kontralateral hemipare-
zidir (9,12,15). Olgularin ¢cogunda herpes zoster oftalmi-
kus infeksiyonundan bes hafta ile alti ay sonra tek ya da
multipl vaskdler sendromlar tanimlanmistir. Vaskdiler dagi-
lim tipik olarak Willis poligonunun buytik proksimal dalla-
rina uymaktadir ve siklikla herpes zoster oftalmikus infek-
siyonu ile ipsilateraldir. Herpes zoster oftalmikus ve kont-
ralateral hemiplejisi olan bir olguda oftalmik sinirin intrak-
raniyal dagiimina uygun arter tutulumunun anjiyografi ile
gOsterilmesi, virtistin sinir lifinden arterlere direkt yayilabi-
lecegini géstermistir (16).

C2 sinir dagilim alaninda herpes zoster infeksiyonu ge-
lisen 55 yasindaki bir kadin hastada lateral sinls trombo-
zu gelistigi bildirilmistir (17). Detayli immtnhistokimyasal
calismalar dural sinuslerin sinir lifleri tarafindan innerve
edildigini gostermistir. Klitan6z semptomlar sonrasi dural
sinls trombozu gelisiminin, servikal sinir yoluyla dorsal
kok gangliyonlarindan direkt retrograd viral migrasyon so-
nucu olabilecedi belirtilmistir. Ayrica, VZV'ye bagl sinds
ven trombozunun, literattir taramasinda, sadece iki olgu-
da rapor edildigi gérldu, bu olguda insan immunyetmez-
lik infeksiyonu pozitifti (3).

Trombozun tam mekanizmasi belli degildir. Vaskdiler
trombozun endotel hasara aracilik eden virlis tarafindan
baslatildigi sanilmaktadir. Benzer histolojik dedisiklikler me-
kaniksel hasari takiben deneysel olarak da tanimlanmistir

(10). Prolifere olan subendotelyal diiz kas hicrelerinde VZV
antijeninin tespiti, virtisiin bu yaniti tetikledigini akla getir-
mektedir. Ayrica, in vitro calismalar virtistin endotelyal htic-
releri transforme ettigini ve trombositleri ytiksek derecede
reaktive ettigini géstermektedir. Belki de hastalardaki trom-
botik diyatezlerden sorumlu mekanizma bu olabilir (18).

Herpes zoster ile iliskili serebral vaskdlopatili bazi has-
talarda altta yatan lenfoma, HIV infeksiyonu gibi hastalik-
lar varken bazi hastalarda normal konak immtuinitesi olabi-
lir (2,4,5,12,15). Olgumuzda uzun sure kortikosteroid te-
davisi ve 12 yillik diabetes mellitus 6ykusu vardi. Hastanin
serolojisinde HIV negatifti.

VZV tanisi i¢in kan ve BOS'da yapilan ¢alismalar arasin-
da en hizli ve sensitif test PCR'dir (%97) (19-21). Hasta-
mizda BOS'da VZV icin PCR pozitif saptandi. Hastada in-
feksiyon varligina ragmen akut faz reaktanlarinda artis gé-
rliilmemesinin kontrol altinda olmayan diyabetten kaynak-
landigr dustinildd (22). Hastada klinik ve laboratuvar veri-
leri esliginde Ramsay Hunt sendromu ddstintldi. Hasta-
nin yasl ve immdnitesinin bozuk olmasi nedeniyle sinls
trombozunun VZV'nin ¢ok nadir bir komplikasyonu olarak
gelistigi dustindldu. Hastanin diyabetinin olmasi ve uzun
suireli steroid tedavisi almasi immuinite bozuklugunun bas-
lica nedenleri olarak degerlendirildi.

Bell paralizisi ya da Ramsay Hunt sendromunda 7-10
glin oral famsiklovir (500 mg gtinde Ui¢ kez) ya da asiklo-
vir (800 mg glinde bes kez) yaninda oral prednizon (60
mg/guin-10 guin giderek azaltilan dozda) &nerilmektedir
(23). Ramsay Hunt sendromunda fasiyal paralizi daha sid-
detlidir ve dlizelme daha az gérilmektedir. Hastaligin bas-
langicindan itibaren yedi gtin iginde baslanan tedavinin fa-
siyal paralizinin dizelmesinde etkili oldugu gdsterilmistir
(23). Diyabetli hastalarda fasiyal paralizinin tedavisinde
steroid kullanimi tartismalidir. Bazi yayinlarda ytiksek doz
steroid kullaniminin %97 kur sagladigi belirtilirken, bazi ol-
gu sunumlarinda iyi bir metabolik kontrol ile diizelme ol-
dugu belirtilmis steroid tedavisi 6nerilmemistir (24,25).

Ramsay Hunt sendromunda tedavi edilmeyen hastalar-
da dtizelme orani %20'dir. Hastaligin stiresi 7-10 gtinddir.
Yasli ve immtin sistemi zayif hastalarda daha uzun stireli ve
siddetli olabilir. Kubeyinje ve arkadaslari diyabetik hastalar-
da, saglikli olan hastalara gére, VZV'nin daha agresif sey-
rettigini géstermislerdir (26,27). Muller ve arkadaslari diya-
betli hastalarda metabolik dengesizligin hticresel immun
fonksiyonlarda bozulmalara neden olabilecedini ve iyi bir
metabolik kontrol ile normalize olabilecegini belirtmislerdir
(28). Ramsay Hunt sendromu olan diyabetli bir hastada
metabolik kontrol, 7 glin 3 x 10 mg/kg/glin/intravenéz
asiklovir ve nonsteroid antiinflamatuvarlarla yapilan tedavi
sonucu fasiyal paralizinin dtizeldigi belirtilmistir. Hastanin
diyabeti olmasi nedeniyle steroid tedavisinin uygulanmad-
g1 belirtilmistir (29). Hastamizda da iyi bir metabolik kont-
rol ve asiklovir tedavisi ile sikayetlerinin geriledigi géruilddi.
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ileri yas, oportunistik hastaliklar ve immtin sistem za-

yifidi VZV'nin reaktivasyonu icin her zaman uygun ortam
sunar. Erken tani ve tedavi, komplikasyonlarin dnlenmesi
agisindan 6nemlidir. Ne kadar ender gértilse de VZV, ha-
yatl tehdit edebilen ensefalit, ventrikdilit ve sinus ven trom-
bozu gibi komplikasyonlar gelistirebilir ve bunlarin akilda
tutulmasi gereklidir.
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