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OZET

Ramsay Hunt Sendromu (RHS) 1907 yilinda J. Ramsay Hunt tarafindan tanimlan-
migtir. Herpes Zoster Oticus olarak da amlan bu sendrom fasiyal paralizi, kulak
agrisi, kulak ve/veya agiz mukozasinda eritematoz vezikiiler lezyonlarla karakterize-
dir. Erigkinlerde ve biiyiik ¢ocuklarda sik goriilen sendrom, kii¢iik ¢ocuklarda ender
ve ¢ok daha hafif seyretmektedir. Varicella Zoster Viriis’iiniin (VZV) birincil infeksi-
yonu sonrast duyu gangliyonlarinda latent olarak kalan viriis immiin sistemin baski-
landigi durumlarda reaktive olarak RHS na neden olmaktadir. Varisella asis1 sonra-
sinda hafif ates ve vezikiiler dokiintiilerin olustugu olgular bildirilmesine ragmen, as
sonrast RHS ¢ok nadir goriilmektedir. Canh varisella asisi ile viicuda verilen mikro-
organizmanmn, ézellikle bagisiklik sistemi baskilanmg hastalarda, aktive olarak sugi-
¢egine neden oldugu bildirilmektedir. Birincil infeksiyon goriilmeden as1 sonras1 RHS
gelismesi ise ¢ok ender bildirilmistir.

Bu makalede infantil nefrotik sendrom tanisi alan ve immiinosupresif tedavi baslan-
madan once sugigegi asis1 ve diger canh agilar: yapilan 13 ayhk bir kiz olguda sugicegi
agist sonras: gelisen RHS ile ilgili deneyimimizi paylagmak istedik.

Anahtar kelimeler: Varisella zoster, ¢cocuk, Ramsey Hunt, sendrom, as1
ABSTRACT

Ramsay Hunt Syndrome (RHS) was first described by J.Ramsay Hunt in 1907.
Ramsay Hunt Syndrome-also known as Herpes Zoster Oticus-consists of facial paraly-
sis accompained by the presence of erythematous vesicles on ear and/or oral mucosa
and otalgia. This syndrome is most common in adults and older children and very rare
in young children. Affected children display milder symptoms relative to adults.
Following the primary infection, Varicella Zoster Virus (VZV) becomes latent in the
cells of the sensory ganglia and a reactivation associated with supressed cell-mediated
immunity may occur after a period of time, resulting in RHS. Although subfebrile
fever and chickenpox-like rash can develop related to Varicella vaccine, the risk of
RHS is extremely rare after immunization. It has been reported that the microorga-
nism introduced into the body by means of live attenuated varicella vaccine becomes
activated and causes varicella especially in immunocompromised patients. Following
receipt of varicella vaccine, RHS has been also reported to occur rarely.

We, herein, report the case of 13-month-old female patient with infantile nephrotic
syndrome who developed RHS after her immunization with with varicella, and other
live vaccines.
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GIRIS

Herpes viriis ailesi iiyesi olan varisella zoster
viriis (VZV), genellikle birincil infeksiyon olarak
sucicegi (varisella) hastaligina neden olmaktadir.
Virus birincil infeksiyon sonrasinda dorsal sinir kok-
leri ve duyu gangliyonlarinda sessiz olarak kalmakta,
hiicresel immiin sistemin zayifladigi durumlarda yine
aktive olup, duyu siniri boyunca hareket ederek
innerve ettigi deri bolgesinde Herpes Zoster olarak da
bilinen agrili vezikiiler lezyonlar olusturmaktadir "2,
Ramsay Hunt Sendromu (RHS) ise birincil infeksi-
yonu takip eden sessiz bir donem sonrasi gelisen
fasiyal paralizi, kulak agrisi, kulak ve/veya agiz
mukozasinda eritematdz lezyonlardan olusmaktadir.
Cocuk hasta gurubunda birincil infeksiyon goriilme-
den klinige RHS olarak bagvuran hastalar da bildiril-
migtir. Bu hastalar geriye doniik olarak incelendikle-
rinde biiyiik cogunlugunda hastaligin varisella agt
uygulamasi sonrasi gelistigi goriilmiistiir. Patogenezi
tam olarak bilinmemekle birlikte asilama ile verilen
zayiflatilmis mikroorganizmanin 6zellikle bagisiklik
sistemi sonradan baskilanan hastalarda aktive olarak
bu klinige neden oldugu diistiniilmektedir ¢

Bu makalede infantil nefrotik sendrom tanisi alan
ve immiinosupresif tedavi baslanmadan 6nce sucice-
&i agis1 ve diger canli asilart yapilan 13 aylik bir kiz
olguda sugicegi asist sonrasi gelisen RHS ile ilgili
deneyimimizi paylagsmak istedik.

OLGU

On ii¢ aylik kiz olgu; bir giindiir var olan sol
kulak, sol yanak, gobek cevresi ve sol femoral bolge
i¢ yiizlinde yaygin agrili vezikiiler dokiintii, yiiziin
sol yariminda hareketsizlik ve sol goziinii kapatama-
ma yakinmalari ile bagvurdu. Oykiisiinden 9 aylik
iken, infantil nefrotik sendrom (NS) tanist aldigi, son
2 aydir da immiinsupresif (siklosporin 3 mg/kg/g ve
prednizolon 2 mg/kg/g) tedavi altinda oldugu 6gre-

nildi. Oz ve soygecmisinde hastanin daha dnce sugi-
cegi gecirmedigi ve NS tanist kondugundan baglana-
cak immunsupresif tedavi 6ncesi gerekli degerlendir-
meler yapilarak canli a1 takviminin yeniden diizen-
lendigi ve bagvurudan iki ay once varisella agisinin
uygulandi belirtildi. Fizik bakisinda viicut agirlig::
9.8 kg (SDS: -0,047), boyu: 72 cm (SDS: -1.49),
viicut sicakligi: 37.0°C, kalp tepe atimi: 120/dk.,
solunum sayist: 25/dk., kan basmci: 90/60 mmHg
(50-90p/95p) olarak degerlendirildi. Genel durumu
iyi olan olgunun yiiziiniin her iki tarafinda belirgin
o0dem, list dudakta, glabellada ve alinda killanma
artigi, sol aurikula, preaurikular bolge ve dis kulak
yolunda, yiiziin sol yariminda, agiz i¢inde, periumbi-
likal bolgede ve sol femur i¢ yiiziinde yaygin agrili
eritemat6z vezikiiler lezyonlar saptandi. Olguda peri-
tibial ve/veya sakral 6dem saptanmadi. Timpanik
membran bakilar: bilateral olagan olarak degerlendi-
rildi. Kraniyal sinir muayenesinde sol periferik tipte
fasiyal paralizi saptandi. Diger sistem bakilar1 olagan
olarak degerlendirildi (Resim 1).

Laboratuvar tetkiklerinde BKH: 21.500/mm?, Hb:
12.3 g/dL, trombosit: 616000 K/uL, kan sekeri: 73
mg/dL, tire: 15 mg/dL, kreatinin: 0.2 mg/dL, AST: 31
U/L, ALT: 13 U/L, T.protein: 4.3 g/dL, albiimin: 1.9
g/dL olarak saptandi. Varisella zoster virus IgM:
11.87 NTU (<10 NTU: negatif, 10-15 NTU: grayzo-
ne, >15 NTU: pozitif), varisella zoster virus IgG:
17.61 NTU (<50 NTU: negatif) olarak sonuglandi.
Kan veya siiriintii 6rneginden PCR veya viriis kiiltiirii
teknik olanaksizik nedeni ile ¢alisilamadi. Varisella
zoster viriis IgM sonucunun siipheli pozitif olarak
saptanmasinin olgunun baskilanmig olan bagisiklik
sistemiyle iligkili olabilecegi diisiiniildii. Orta kulak
tutulumu agisindan yapilan odiyogram bilateral nor-
mal olarak degerlendirildi. Tipik yerlesimli karakte-
ristik dokiintiisi ve periferik tipte fasiyal paralizisi
nedeniyle olguya RHS tanis1 konuldu. Almakta oldu-
gu siklosporin tedavisi hemen kesilen olguda steroid

tedavisinin dozu yariya (1 mg/kg/giin) diistirtildii.
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Resim 1A: Sol periferik tipte fasiyal paralizi, B: Sol yanakta ve kulakta goriilen vezikiiler lezyonlar ve sol periferik tipte fasiyal paralizi, C: Sol

femoral bolgede yaygin vezikiiler lezyonlar.

Steroid tedavisinin 3. giiniiniin sonunda %50 azaltila-
rak 10. giin sonunda kesilmesi planlandi. Olguya
izleminin ikinci giintinde 30 mg/kg/giin olacak sekil-
de damar ici asiklovir tedavisi baslandi. Fasiyal gli¢-
stizliik icin gerekli destek tedavileri (acik gozii kapat-
ma ve fizik tedavi) verildi. Izleminde santral sinir
sistemi tutulumuna ait olabilecek bulgular saptanma-
di. Tedavinin 10. giiniinde dokiintiileri kaybolan ve
fasiyal paralizisi tam olarak diizelen olgu evine veril-
di. Evine gonderildikten 1 ay sonra yapilan kontro-
liinde yeni cilt lezyonu saptanmayan olgunun fasiyal
sinir muayenesi olagan olarak degerlendirildi. Halen
izleminin 18. ayinda olan olguda NS tablosu parsiyel
remisyondadir ve RHS ile ilgili sekel bir bulgu

bulunmamaktadir.
TARTISMA

Ramsay Hunt Sendromu cocukluk caginda ender
goriilen bir durumdur. Birincil VZV infeksiyonu
Oykiisii olmadan gelisen RHS ise cok daha ender
olarak goriilmektedir. Bu hastalarda genellikle RHS
oncesinde bagisiklik sistemini etkileyen bir hastalik
ve/veya varisella viriis agis1 oykiisii bildirilmigtir ®.
Olgumuzun en 6nemli 6zelligi infantil nefrotik send-

rom tanisi aldiktan sonra baglanacak bagisiklik siste-
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mi baskilayict tedavi 6ncesinde birincil koruma igin
tamamlanan sucicegi ve canli agilar1 sonrasinda
birincil VZV infeksiyonu Oykii ve bulgusu olmadan
RHS gelismis olmasidir.

Canli ateniie varisella asist1 1974°te Japonya’da
tiretilmistir ve Amerika Birlesik Devletleri’nde kulla-
nimina onay verildikten bu yana bu iilkede varisella
goriilme sikliginin %90 oraninda, varisellaya bagl
Oliimlerin ise %66 oraninda azaldig: belirtilmektedir
™. Bu canli ateniie aginin yan etkileri olarak genellik-
le enjeksiyon yerinde lokalize agri ve kizariklik
(%19.3), ates (%14.7) ile enjeksiyon yerinde lokal
sucicegi dokiintiisii (%3.4) ve hafif seyirli yaygin
sugicegi dokiintiileri (%3.8) sayilabilir V. Ayrica,
varisella agis1 yapilanlarda RHS unun da ortaya cika-
bildigi ve ozellikle 1-6 yaslar1 arasinda daha sik
goriildiigli bildirilmektedir. Fakat, varisella infeksi-
yonu ile karsilaganlara oranla varisella agis1 yapilan-
larda RHS goriilme olasiligi daha diistiktiir ®.
Olgumuzda da NS tanis1 aldiktan sonra immiinosup-
resif tedavileri baglanmadan bir siire 6nce immun-
supresif tedavisinin uzun ve yiiksek dozda planlan-
masi ve bu siirecte canli as1 yapilamayacagi diisiinii-
lerek canli ateniie varisella asis1 uygulandi. Bu ast
sonrasinda birincil VZV infeksiyonu olusmadan RHS
gelistigini diisiinmekteyiz.
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Saglikli cocuklarda VZV infeksiyonu genellikle
1-3 haftada komplikasyonsuz iyilesti§inden antiviral
tedavinin gerekli olmadig: kabul edilmekle birlikte,
akut zoster agrisi, kraniyal sinir tutulumu, dissemine
zoster, immiin yetmezlik ve atopik dermatit varligin-
da antiviral tedavinin 6nerildigi bildirilmektedir. Bazi
aragtirmacilar ise antiviral tedavinin immiin sistemi
baskilanmamig hastalarda da komplikasyonu azalt-
mak ve iyilesmeyi hizlandirmak icin yararli olabile-
cegini diistinmektedir 1*'>. Varisella zoster virus
infeksiyonlarmin tedavisinde son yillarda iizerinde
en ¢cok durulan ilaglar niikleozid analoglari (asiklovir,
valasiklovir, famsiklovir, vb.) ve foskarnettir.
Niikleozid analoglarinin prototipi ise asiklovirdir.
Asiklovirin viriisiin yayilmasini azalttig1, yeni lezyon
olusumunu sinirlandirdig1 ve lezyonlarin daha hizl
iyilesmesini sagladig1 bildirilmektedir ®. Diger bir
tedavi secenegi olan steroidlerin ise periferik néron-
larda ve medulla spinaliste inflamasyonu azaltarak
ozellikle hastaliga bagli agriy1 azalttig1 bildirilmekte-
dir. Asiklovir ve steroidlerin birlikte kullanilmasinin
akut agriy1 belirgin azalttigi, iyilesmeyi hizlandirdigi
ve yasam Kkalitesini arttirdigr bilinmektedir 7.
Ramsay Hunt Sendromunda etkin tedavi ydntemi
olarak wvarisella zoster viriisiiniin replikasyonunu
engelleyen antiviral ilaclar ile antienflamatuvar ve
antiddem etkileri nedeniyle sistemik steroidler kom-
bine olarak kullanilmaktadir. Antiviral ajanlarin 6zel-
likle ilk 72 saatte baslanmasi tedavinin etkinligi
bakimindan 6nem tagimaktadir . Olgumuza da RHS
tanist konulduktan sonra kullanmakta oldugu steroid
tedavisinin dozu ek enfeksiyoz komplikasyon gelise-
bilecegi endisesiyle azaltildi ve izleminin ikinci
gilinlinde damar ic¢i asiklovir tedavisi baslandi.
Olgunun tedavisinin birinci haftasinda dokiintiilerin
belirgin olarak geriledigi ve onuncu giiniinde ise fasi-
yal paralizinin tam olarak diizeldigi gézlendi.

Sonug olarak, RHS cocuklarda erigkinlere oranla
daha ender goriilmekle birlikte canli varisella asist

uygulananlarda birincil infeksiyon gelismeden bu

sendromun goriilebilecegi akilda tutulmalidir. Ayrica
immiinosupresif tedavi alan hastalarda RHS daha sik
gozlenmektedir. Ozellikle zamaninda ve etkin tedavi
ile bu ender komplikasyon sonrasi yiiz giildiiriicii

sonuclar alinabilmektedir.
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