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RESUMO

Asindrome de Ramsay Hunt é uma causa incomum de otalgia, caracterizada por uma triade de otalgia, paralisia facial
periférica ipsilateral e rash vesicular no ouvido externo ou orofaringe, causada pela reativacao do virus Varicella-
-Zoster.

Descreve-se o caso de um homem de 21 anos que recorre aos Cuidados de Saude Primarios por otalgia como “pica-
das” a direita, com uma semana de evolucao, diagnosticado com otite externa e medicado com antibioterapia tépica.
Posteriormente desenvolve paralisia facial periférica direita, mantendo a otalgia e é diagnosticado com sindrome de
Ramsay Hunt.

Esta sindrome é uma condicao médica emergente e potencialmente grave, que requer uma abordagem e tratamento
precoces. O seu diagndstico é clinico e o seu tratamento inclui farmacos antiviricos e corticosteroides. Este é muitas
vezes protelado, estando associado a pior prognostico e a possiveis complicacdes, como a nevralgia pds-herpética,
Ulceras da cornea de exposicao e sequelas neurolégicas.
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ABSTRACT

neurological sequelae.

KEYWORDS: Earache/etiology; Herpes Zoster Oticus

Ramsay Hunt syndrome is an uncommon cause of otalgia and is described as a triad of otalgia, ipsilateral peripheral facial
paralysis and vesicular rash in the external ear or oropharynx, caused by the reactivation of the Varicella-Zoster Virus.

We report the case of a 2 1-year-old man who attended a consultation with his family doctor with a one-week history of right
sided otalgia, being diagnosed with otitis externa and treated with topical antibiotics. Two days later, he developed right peri-
pheral facial paralysis, and was diagnosed with Ramsay Hunt Syndrome.

This syndrome is an emerging and potentially serious medical condition that requires an early approach and treatment. Its
diagnosis is clinical and its treatment includes antiviral drugs and corticosteroids. The treatment is often postponed, as-
sociated with a worse prognosis and possible complications, such as post-herpetic neuralgia, corneal exposure ulcers and

INTRODUCAO

A otalgia é um sintoma prevalente nos Cuidados de Sau-
de Primarios (CSP) e pode ser classificada em otalgia pri-
maria, se originada no ouvido, ou secundaria, se ador for
proveniente de um local externo ao ouvido.* A otite mé-
dia e a otite externa sdo as principais causas de otalgia
primaria, mas nao representam todas as etiologias deste
sintoma.! Existem outras causas mais raras que deve-
mos considerar e excluir, de modo a instituir terapéutica
dirigida mais precocemente e evitar possiveis complica-
coes.t A sindrome de Ramsay Hunt (SRH) é uma causa
incomum de otalgia com uma incidéncia de 5/100 000
pessoas, e a segunda principal causa de paralisia facial
periféricando traumatica.”* Desenvolve-se em 0,2% das
infecoes primérias por herpes zéster e afeta principal-
mente individuos entre os 20 e 30 anos, sem diferenca
entre géneros.® A triade classica da doenca é constituida
por otalgia, paralisia facial ipsilateral e rash vesicular no
ouvido externo e/ou orofaringe. Pode apresentar sin-
tomas prodréomicos, mimetizando uma infecdo do trato
respiratorio superior, e atingir varias regioes do ouvido,
nomeadamente a membrana timpanica, o canal auditivo
externo e o pavilhdo auricular (herpes zoster oticus).?®

CASO CLINICO

Doente de 21 anos, sexo masculino. Antecedentes de
asma, excesso de peso e fumador (2,5 unidades maco/
ano). Recorreu a consulta aberta com o médico de fami-
lia por sensacao de corpo estranho e otalgia que carac-
terizava como “picadas” a direita, com uma semana de
evolucdo. Negou otorreia ou diminuicdo da acuidade au-
ditiva, trauma auricular ou acufenos. Ao exame objetivo
apresentava o canal auditivo externo direito ligeiramen-
te ruborizado e dor & mobilizacdo do trago ipsilateral.
Sem alteracoes cutédneas no ouvido externo e otoscopia
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normal. Foi diagnosticada otite externa, medicada com
ofloxacina em formulacdo tépica 7 gotas 3 vezes por dia
e ibuprofeno 400 mg oral, 1 comprimido de 8/8 horas.

Dois dias depois, recorre ao Servico de Urgéncia (SU)
por sensacao de hemiface direita rigida, com ptose
palpebral direita e assimetria facial, com uma hora de
evolucdo. Sem alteracdes da visdo, cefaleia, tonturas,
vertigem, ou outros défices sensitivos ou motores. Ao
exame objetivo apresentava ptose e incapacidade de
oclusdo total da pélpebra direita, parésia da hemiface
direita e desvio da comissura labial direita. Sem outras
alteracoes ao exame neuroldgico, com pupilas isocéricas
e isorreativas, auséncia de alteracdes da campimetria,
sem dismetria na prova dedo-nariz, sem défices sensiti-
vOs e sem alteracoes da forca muscular segmentar ou da
marcha.

Foi assumido o diagndstico de paralisia facial perifé-
rica (PFP) (Grau IV na escala de House-Brackmann
- Tabela 1), e o doente foi medicado com hidrocorti-
sona (200 mg, V), com melhoria ligeira e progressiva
dos défices. Regressou ao domicilio com prescricao de
prednisolonaoral 1 mg/kg/dia, durante 5 dias, e reducao
gradual até aos 10 dias, protecdo ocular e vigildncia de
sinais de alerta para queratite, assim como indicacao
para reavaliacdo pelo médico assistente e reabilitacdo
por Medicina Fisica e de Reabilitacdo (MFR).

Por persisténcia de otalgia a direita, o doente foi nova-
mente observado na sua Unidade de Salde, dois dias de-
pois. Ao exame objetivo apresentava o pavilhdo auricu-
lar direito com ligeiros sinais inflamatorios e doloroso a
mobilizacdo, que nao permitiu a realizacdo da otoscopia.
Ao exame neuroldgico persistia uma assimetria discreta
na contracao do musculo corrugador do supercilio e na
fenda palpebral adesfavor dadireita, comencerramento
completo da fenda palpebral com forca reservada con-



TABELA 1. Escala de House-Brackmann.

Grau 1 - Funcéo facial normal em todas as areas
Funcdo normal

Grau 2 - Parésialigeira so detetavel com inspecédo
Disfuncao ligeira cuidada; pode ter sincinésia leve
Em repouso: simetria e tonus normais
Em movimento: testa - funcado moderada
aboa; olho - encerramento completo com
minimo esforco; boca - ligeira assimetria

Grau 3 - Parésia 6bvia, mas ndo desfigurante entre
Disfuncao as duas hemifaces; sincinésias, contraturas
moderada e/ou espasmos percetiveis, mas nao graves
Em repouso: simetria e tbnus normais
Em movimento: testa - movimento leve a
moderado; olho - encerramento completo
com esforco; boca - ligeiramente fraca, com
esforco maximo

Grau4 - Parésia evidente e/ou assimetria

Disfuncao mod- desfigurante

erada/grave Em repouso: simetria e tonus normais
Em movimento: testa - nenhum; olho -
encerramento incompleto (sinal de Bell);
boca - assimétrica com esforco maximo
Espasmos, contraturas e sincinésias graves

Grau 5 - Movimento quase impercetivel
Disfuncado grave - Assimetriaem repouso
Em movimento: testa - nenhum;
olho - encerramento incompleto;
boca -movimento ligeiro
Geralmente sem espasmos, contraturas,
sincinésias
Grau 6 - Sem qualquer tipo de movimento
Paralisia total Sem espasmos, contraturas, sincinésias

Adaptado de: House JW, et al. Facial nerve grading system. Oto-
laryngol Head Neck Surg. 1985;93:146-7.%4

traresisténcia (Grau Il na escala de House-Brackmann).
Foi referenciado ao SU de Otorrinolaringologia, ao qual
recorreu um dia depois, onde foram observadas vesicu-
las na regiao da concha auricular direita, dolorosas, sem
alteracoes no ouvido médio.

Realizou timpanograma e audiograma, com ‘entalhe”
nos 2000 Hz bilateralmente. Perante a histéria clinica e
os achados ao exame fisico, foi confirmado o diagndstico
de sindrome de Ramsay Hunt. O doente foi medicado
com valaciclovir 1000 mg, 8 em 8 horas durante 7 dias,
e nimesulida, 100 mg, 12 em 12 horas, mantendo o es-
quema descrito de corticoterapia oral com prednisolo-
na, tendo alta para o domicilio com pedido de consulta
de ORL e MFR, parareavaliacao.

Na avaliacao de MFR, realizada dois meses depois, per-
sistia uma assimetria discreta na contracao do musculo
corrugador do supercilio e nafenda palpebral a desfavor
da direita sem necessidade de acompanhamento poste-
rior pela especialidade, tendo alta.

Oito meses depois, o doente foi avaliado por ORL, com
recuperacdo total da paralisia facial (Grau | na escala de
House-Brackmann). Sem sincinésias, contracées mus-

culares, sequelas espasticas, vesiculas no palato ou no
pavilhdo auricular. Sem alteracdes mastigatodrias ou sa-
livares, disgeusia ou problemas oftalmoldgicos. O doen-
te teve, assim, alta da consulta de ORL, sendo dado por
terminado o seu seguimento.

DISCUSSAO

A otalgia é um sintoma frequente a nivel dos CSP e,
quando se apresenta de forma continua e com agrava-
mento progressivo, em muitos casos consiste numa otal-
gia primaria de causa infeciosa. Apesar das causas mais
comuns de otalgia primdria serem otite externa e média,
existem outros diagnosticos diferenciais mais raros que
se apresentam, por vezes, de forma inespecifica (Tabela
2).13 Neste caso clinico, o doente apresentava otalgia a
direita com dor a palpacao do trago e tracao auricular,
rubor do canal auditivo externo e auséncia de alteracoes
na membrana timpanica, tendo sido assumido o diag-
nostico de otite externa inicialmente. A otite externa é
uma patologia prevalente nos CSP que cursa, tal como
a SRH, com dor auricular,® assim como otorreia, inexis-
tente no presente caso. E importante distinguir entre
este e outros diagnosticos diferenciais da SRH, para evi-
tar a instituicdo de terapéutica inadequada, neste caso
antibioterapia topica. A persisténcia da otalgia, o apare-
cimento de PFP e o surgimento de vesiculas numa fase
posterior levaram ao diagnostico final de SRH.

Esta sindrome é uma complicacdo rara de infecdo por
herpes zoster, que resulta da reativacao do virus varice-
la zoster no ganglio geniculado no VII par craniano (ner-
vo facial).” Esta condicdo também pode afetar outros
nervos cranianos, como o V, VI, IX, X, XI e XlI, sendo o
VI (vestibulo-coclear) o mais frequentemente envolvi-
do, juntamente com o nervo facial.**

O diagnostico é realizado através da historia clinica e
exame objetivo, baseando-se na triade de otalgia unila-
teral, paralisia facial ipsilateral e rash vesicular no ouvido
externo e/ou na mucosa oral.>¢ A otalgia pode ocorrer
isoladamente ou antes do desenvolvimento das vesicu-
las, estando, por vezes, associada a sintomas vestibu-
lococleares como vertigem, acufenos, nauseas, vomi-
tos, nistagmo ou hipoacusia.*?7# A hipoacusia € ligeira
a moderada na maioria dos casos, de etiologia coclear
e/ou retrococlear® As vesiculas podem manifestar-se
antes ou durante o periodo de paralisia facial, embora
em alguns casos nado se verifique o seu aparecimento, o
que pode tornar o diagnostico mais desafiante.” Neste
caso, as vesiculas surgiram apds a resolucao quase com-
pleta da PFP, o que tornou esta apresentacdo atipica.
Estas podem surgir ndo sé no canal auditivo externo e
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TABELA 2. Diagnosticos diferenciais de otalgia priméaria. A ordem apresentada ndo reflete a sua prevaléncia, dado esta variar consoante a idade, expo-

sicao a fatores de risco e comorbilidades.

Barotrauma

Corpo estranho

Disfuncao trompa de Eustaquio

Impactacéo de certimen

Otalgia reflexa

Otite externa

Otite média

Celulite auricular

Colesteatoma

Granulomatose

Miringite virica

Otite externa maligna/necrotizante

Causas comuns

Historia de mergulho ou viagens de avido

Mais comum nas criancas; insetos, brinquedos,
amendoins

Sintomas de desregulacdo da pressao

Acufenos, vertigem, perda auditiva, otalgia

Mastoidite, disfuncao articulacao temporo-
mandibular (ATM), sinusite, parotidite

Contacto recente com agua com saida de
exsudado pelo CAE

Historia de infecdo do trato respiratério superior
recente; mais comum nas criancas; dor severa,
pulsatil no canal auditivo

Causas incomuns

Progressao rapida; apos picada de inseto,
traumatismo, piercing

Sensacao de corpo estranho; otalgia

Artralgias, hipoacusia, mialgias, Ulceras orais,
otorreiaerinorreia

Semelhante a otite média aguda

Otalgia persistente; dor retroauricular; associacao
frequente a doentes imunodeprimidos, diabéticos

Hemorragia e hematoma no ouvido médio; retracao
e possivel rutura da membrana timpanica

Corpo estranho visivel no canal auditivo externo

Membrana timpanica retraida; alteracoes no
timpanograma

Cerumen obstrutivo no canal auditivo externo

Edema mastoideu, dor na ATM, dor a percusséo de
seios maxilares, perda do angulo e dor mandibular

Dor atracdo auricular; presenca de exsudado leitoso
escasso; plenitude auditiva; prurido; hipoacusia

Membrana timpanica ruborizada, opaca e abaulada

Lobo auricular geralmente envolvido; sinais
inflamatdrios

Massa a invadir a membrana timpanica;
frequentemente com sinais de infecdo

Frequentemente com otite média crénica ou otite
serosa

Membrana timpanica ruborizada, sem abaulamento;
bolha hemorragica na membrana timpanica

Otorreia purulenta persistente com tecido de
granulacado no canal auditivo externo; paralisia facial

Sindrome de Ramsay-Hunt
facial periférica
(Herpes zoster oticus)

Traumatismo

Tumores ou quistos infetados
externo

Otalgia, sintomas vestibulococleares, paralisia

Trauma contuso, ulceracao pelo frio, queimaduras

Otalgia localizada na auricula ou canal auditivo

Rash vesicular no canal auditivo externo, com
possivel paralisia facial

Evidéncia do trauma

Apresentacao semelhante a otite média ou externa
cronica

Adaptado de: Earwood JS, et al. Ear Pain: Diagnosing Common and Uncommon Causes. Am Fam Physician. 2018;97:20-7.; Neilan RE, et al.

Otalgia. Med Clin North Am. 2010;94:961-71.°

pavilhao auricular, mas também nos dois tercos anterio-
res ipsilaterais da lingua ou no palato.” A paralisia facial
é ipsilateral, caracterizada por fraqueza da musculatura
facial, com incapacidade de oclusao palpebral, alisamen-
to das rugas da fronte e desvio da comissura labial. Po-
de-se verificar, igualmente, uma reducao da producao
de secrecoes lacrimais, nasais e salivares, em alguns
doentes.¢’

No caso clinico acima descrito, o doente apresentou
otalgia como sintoma principal, tendo desenvolvido PFP
e vesiculas posteriormente. A PFP pode ter vérias etio-
logias, como a paralisia de Bell, a SRH, causa traumati-
ca, neoplasica e lesao iatrogénica. A paralisia de Bell e a
SRH sao as causas mais comuns, sendo a SRH responsa-
vel por 12% das PFP2?

O tratamento desta patologia ainda ndo se encontra
bem estabelecido. No caso descrito, o utente foi medi-
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cado apenas com corticosteroides na abordagem inicial
da PFP.Contudo, de acordo com a evidéncia mais recen-
te, a terapia combinada com corticosteroides e antivi-
ricos resulta em melhores taxas de recuperacao global
comparativamente a corticosteroides ou antiviricos em
monoterapia.>’® Na presenca de um quadro de PFP de
etiologia desconhecida deve considerar-se, assim, a ins-
tituicdo de terapéutica com farmacos antiviricos, como
o aciclovir e valaciclovir, e corticosteroides.” Os estudos
realizados até a data ndo determinam a dose, periodo
de tratamento ou janela terapéutica entre o inicio da
PFP e a instituicdo do tratamento, dificultando a com-
paracao entre regimes terapéuticos e a avaliacao da sua
eficicia.?2 Ainda assim, nos ensaios clinicos realizados,
tem sido instituido um esquema de aciclovir 800 mg
5 vezes por dia, oral, durante 7-10 dias e prednisolona
1 mg/kg/dia durante 5 dias.® Também tem sido discutida
a possibilidade de utilizacdo de metilprednisolona em



alta dose via endovenosa como tratamento em doentes
que ndo recuperam apos terapéutica com antiviricos e
corticosteroides orais ou que apresentam fatores de
mau prognostico.* Os antiviricos parecem contribuir
para o alivio da dor aguda e resolucao das lesdes cuta-
neas, estando associados a reducdo de eventuais danos
nervosos a longo prazo.®”'* Os corticosteroides atuam
na diminuicao da inflamacado e edema dos nervos envol-
vidos, contribuindo para uma reducao de possiveis se-
quelas da patologia, ndo se devendo, no entanto, descu-
rar as possiveis complicacoes associadas a toma destes
farmacos.?¢’ Esta classe farmacoldgica esta associada
a efeitos adversos metabdlicos, musculoesqueléticos,
infeciosos, cardiovasculares, dermatoldgicos e oftal-
moldgicos, sendo por isso importante considerar a sua
utilizacdo de forma criteriosa.’? O tratamento sintomé-
tico da dor também deve ser considerado, dado ser um
sintoma frequente e, neste caso, a principal queixa do
doente, tendo sido administrado um anti-inflamatério
nao esteroide.” Apds o tratamento de fase aguda, mui-
tos doentes necessitam de reabilitacdo motora e de vigi-
lancia alongo prazo,®” sendo necessaria uma articulacao
de cuidados multidisciplinar, nomeadamente entre CSP
e secundarios.

Os doentes com SRH parecem ter um progndstico mais
desfavoravel no que concerne a resolucado da PFP, com-
parativamente a doentes com paralisia de Bell, apresen-
tando graus mais elevados na escala de Brackmann, com
mais de 50% dos doentes com um grau superior ou igual
a V ao diagnostico.*? Alguns fatores podem influenciar
0 progndstico desta sindrome, como o grau de fraque-
za facial, a idade ao diagndstico, (individuos com idade
superior apresentam pior prognostico), a presenca de
comorbilidades, como a diabetes mellitus (potencia a
neuropatia diabética e a infecdo por herpes simplex) e o
atingimento do nervo petroso maior. 4%

A SRH pode levar a varias complicacoes, com atingimen-
to de diversos érgaos. A nevralgia pos-herpética, Ulce-
ras da cornea de exposicao e complicacdes neuroldgicas
como a neuropatia periférica motora, polineuropatia
craniana e meningite assética, sdo possiveis consequén-
cias que devem ser consideradas nos doentes com esta
sindrome.?® No caso descrito, apesar do doente ter sido
submetido ao tratamento com corticosteroides e antivi-
ricos mais de uma semana apos o inicio da otalgia, apre-
sentou uma resolucao completa do quadro, sem seque-
las a longo prazo.

Este caso clinico permite, assim, alertar para a neces-
sidade de o médico de familia manter os seus conhe-
cimentos atualizados e permanecer atento a causas
menos comuns de sintomas frequentes na sua pratica

CASOS CLINICOS

clinica, como € o caso da otalgia na SRH. Esta é uma con-
dicdo médica grave e emergente que necessita de diag-
nostico e tratamento precoces, dado que deformidades
faciais permanentes e outras possiveis sequelas da SRH
podem afetar substancialmente o bem-estar pessoal e
a vida social dos doentes.?> A consideracdo de outras
entidades menos prevalentes e a sua investigacao pre-
coce e tratamento atempado podem poupar ao utente
intervencoes desnecessarias e possiveis complicacoes
da patologia subjacente.
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