som hade inimplett pares vid deiten Det har angetts att prognosen skulle Definitionsméssigt anges PHNax
lakte perfekt i 66 procent [24]. vara battre om bladsorna upptrader forkgen somvarje smartsam kansla i det
Enligt samma studie hade nieio paresen [24]. Att domavade & publi  angripna omadet som vaar langre an
patienter med fullstandig férlamningcerade studier som har undersokt-pr®@0 dayar efter debten
vid deluten kwarstdende synkinesier —gnosen eseende péerkan pa attonde PHN &r enligt \ar erfirenhet, van
dvsofrivilliga medrérelser — vidda+  kranialneren ar den ygglig. | en & lig vid Ramsay Hunts syndrom, vk
troll ett ar efter deliten, medan dettadessa studieridk tre a atta patienter ocksa starksvastudier dar detta foljts
sags hos endast entee bland dem som med initiala horsel- och balanssymtonupp [3].

hade viss rorlighet fran borjan. kvarstaende men [2]. vick grav hor

Mot att prognosenvaeende moto selnedsattning, en forbekaloriskt ut Diagnostik
risk lakning skulle sra myclet dalig slagen. och klinisk bild
vid Ramsay Hunts syndrom talar e an | en annan studiedk tvd as 14 pati Den kliniska bilden vid fullt uteck
nan studie, dock med mindre antal patenter bestdende graorselnedséttning lat Ramsay Hunts syndrom &r typisk.
enter: 18 ade 36 patienter (50 procent)3]. Det kan dock ara swart att stalla dia

som hade fullstandig férlamning vid Rentallmant ar recidiendensen vid gnosen tidigt i forloppet och darmed
deluten lakte perfekt, 14 (39 procentherpes zoster liten, vidt inte ar &llet snabbt kunna satta in behandling.
fick en mindre defektlakning medan-envid herpes simple det anges attmindre | en studie péisades positit VZV-
dast 4 (11 procent) bleordentligt de &n 5 procentaimmunkompetenta per DNA med PCR fran salgpros innan
fektlakta [3]. soner reaktierar en andradng. Nar man kunnat notera antikroppspositi
Dessa resultat vérensstammer i detta intréfar drabbas samma dermavitet, oarsett om patienternaftt blas
stort med dem man ser vid Bells paresom som vid den forsta attask. bildning eller e}, zoster sine herpeticum
| en ggen studie ondttande 102 patien [17]. Blasskrap for immunfluorescens
ter med total forlamning vid deben Posthermetisk neuralgi ar en betydligt enklare metod an PCR.
lakte 49 patienter (48 procent) perfekt, En vanlig komplikation — speciellt Den ar & speciellt vrde vid teksam
ytterligare 17 (17 procentjdk endast vid zoster ophthalmicus, zoster inom diet i diagnostikn, framfor allt nér di
en lattare gradvarestpares, 19 (18 pro mellersta torakala genenten samt vid ferentialdiagnosen kliniskt star mot
cent fck en kwarstdende medeldvpa sakral zoster — ar postherpetisk neuralgerpes simpbe Vid allvarlig klinisk
res, 17 (17 procent) blegravt defekt (PHN). Smartan beskss ofta som @ bild med symtom p& meningit elleren
lakta, ingen dock med en total parebrannande karaktar megperestesi i cefalit, nAgot som kan foreknma vid
[25]. det aktuella dermatomet. herpes zostefinns det anledning att-ut

Mannen bakom syndromet: James Ramsay Hunt

Amerikansk neurolog med brett perspeki

Ramsay Hunts syndpm ar Neisseyvars namn leer kvar
uppkallat efter den amerikans i medicinsk terminologi ge James Ramsay
ke neumlogen hmes Ramsay  nom de gramrgativa bakte e dlorde
Hunt, som tillbringade merpar-  rierna Neisseria. Under tide inom
ten av sin professionella karriar i Wien \aknade Ramsay Ngtoboisc oy
i New York. Sin forsta artik el Hunts intresse for neurolog oubliceras med

om den zosterlomplikation som Belr:Iirr?r;ill\/\lgr:i;eSt'aer EZQ Q’(‘e o ; tlsténd av New
2 ; F. ] ork Academy
fatt namn efter honom -Skra/ sokte bla neurologerna Jo - 1'% of Science.
han redan 1907, den sista skwvs g el v oA [ e -
o ph Babinski vid Hopital de
1937, samma ar som han dog |5 piti¢ och Jules Dejérine vi
sjukhuset La Salpetriere.
Ramsay Hunts syndrom ar uppkallat Efter utlandsaren ateiw-
efter den amerikansk neurologen de James Ramsay Hunt ti
James Ramsay Hunt [1]ass namn Philadelphia. Han stannad
skrivs och staas pa detta satt och ingetlar ungedr ett 8y under vit
annat — mangfelaktiga varianter inns. ket han bl gjorde en studie”
Han foddes i en kikarbimilji Philadet pa patienter med paralysis
phia den 1 februari 1874 [2]. Redan 18gitans, dvs &kinsons sjukdom. Dar fektidsa myelitermultipel skleros och
ar cammal \ar James Ramsay Hunt klaefter flyttade han till Ne York City. polio. Hans forsta arbete, »Case of eere
med den medicinska grundutbildningedren 1900-1910 tjanstgjorde han videllar tumor», trycktes i Journal of Ner
vid University of Philadelphia. Efterd& Cornell Uniersity Medical School. vous and Mental Diseases 1903 [3].
ars »internship» gjorde han en langre | samma tidskrift publicerade han
utlandsresa ledsagde en rik patient. Intensiv vetenskaplig aktivitet 1907 sitt forsta arbete om den baltros
Darefter paborjade Ramsay Hunt en En intensi vetenskaplig aktitet komplikation som kmmit att bara hans
flerarig studieistelse i Europa. | \ln, paborjades, och under aren 1903-190&mn, »On herpetic inflammation of
dar han stannade i drygtihar 4gnade presenterade Ramsay Hunt inte minditbe geniculate anglion. A nev syn
han sig at allman patologi tillsammansgin 25 olika studier rorande &dlpons drome and its complications» [4]. Un
med bla den tysk hudlékaren Albert vinkeltumérer Huntingtons krea, in  der hela Net intresserade han sig for
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fora lumbalpunktion for PCR-diagno herpes simplevirus, varfor hégre de Kombinationen @ ag/klovir och

stik. ser maste ges an vid herpes simjite  kortikosteroider har dock vid herpes
_ fektioner zoster giit en snabbare resolution an
Behandling Pa senare tid har madgifran agk-  enbart agklovir av akut smarta, krustor

Vid Ramsay Hunts syndrom forelig lovir till forman for dess prodrugala och sémnstorning, liksom snabbare
ger en klar risk for bestdende ansiktsfociklovir (Valtrex) eller det beslaktade ategang i daglig aktiiteter [28]. Aven
lamning samt horsel- och balanspd famciklovir (Famvir), som bada kan gesvid Ramsay Hunts syndrorimhs studi
kan. Det ar darfor indicerat att satta im tredos peroralt. &ofysiologiskt har er som talar for att dennabination
antviral behandling éen om mer &n 72 visats att &mciklovir minskar inciden har god €kkt [29]. Det fnns heller ing
timmar ditt sedan paresen debrat. sen a paverkan pa motorneuron [26]. Ibelagg for att steroider skulle 6kark
Sen behandlingsstart ar matfad andra studier haafnciklovir visat lik-  plikationsrisien hos immun@mpeten
framfor allt vid fortsatt blasbildning. vardig efekt som agklovir, och signi ta.

Patogenetiskt s virusreplikation i fikant farre patienter uacklade PHN  Vianser det darfor indicerat att satta
nerv och gngliet vilket leder till se &an placebobehandlade [27]. | dagslaget kortikosteroider tillsammans med
kundar inflammation och nervskada. finns det inget underlag for att pasta a#tntiviral behandling till patienter med

Den allmanna uppftningen idag ar nagot enskilt nukleosidanalogprepara®amsay Hunts syndrom om paresen ar
att det ar viktigt att bryta det patogeneskulle ha béattre &kt an ndgot annat. uttalad och/eller om det féreligger-an
tiska forloppet sa tidigt som méjligt via  Den dosering som reknmenderas nan kranialnervspé@rkan. Hos patien
antiviral behandling, analgetika ochar famciklovir (Famvir) peroralt ter med inslag\aencedlit och/eller pa
eventuellt inflammationsdampande- te500mgx 3 i sju dygn, eller alaciklovir  verkan pa flera kranialnegv ar det me
rapi. (Valtrex) 1000mg x 3 i sju dygn. Hos tiverat med startbehandling med intra

De antvirala medel som nirfns till- - immunsupprimerade patienter eller pavendst agklovir i ovanstdende dose
gangliga tillhér gruppen nukleosidana tienter med encefitinslag foreligger ring.
loger; de erkar genom attdmpetitvt indikation for intraends behandling
hamma enzymet tymidinkinas. Genonmed agklovir (10 mg/kgx 3) i minst Varicellavaccination
att medlen utyitjar virusspecikt ty- fem dygn, elleri minst sju dygn efterdet rekommenderas
midinkinas, som ejifins i humana cel att blasybildningen upphort. Den in Levande forsagat \varicellavaccin
ler, for sin fosforylering &r lwerknings  flammatoriska kmponenten kan be utvecklades i Japan under tidigt 1970-
profilen gynnsam. VZV har en lagrehandlas med steroidedven om dess tal. Det uppges ge ett\gd pa 80-90
kanslighet for nukleosidanaloger amoll vid zoster &r omtvistad. procent i en frisk population, med ett

detta, och skre ocksa flera artiklar i York-omradet, villet sélerligen gvho-  to him, as we were laughing together
amnet. Den sista trycktes 30 ar efter derom en betydande klinisk arenhet. thatif | were restricted to a single adjec
forsta, 1937, samma &r som han dog [SAr 1920 utndmndes han till presidentive with which to describe him, lauld

James Ramsay Hunts bidrag till heufor American Neurological Associa choose 'Olympian’.»
rologisk forskning foredller, for en tion. Dag Hydén
icke-neurolog, bred och betydande, inte
minst ur ett kliniskt perspekti Under Noggrann och eftertdnksam
begreppet Hunts sjukdominihs flera James Ramsay Hunty aannerna  Referenser
tillstand: det &« Dyssynegia cerbella kallad Jim, beskvis som en noggrann, 1.Bjerkhoel A, Hydén D. Ramsay-Hunt syn
ris myoclonica, en rubbninganuslel-  eftertanksam person med ett stort-mu drome in a preschool infant. ORL J Oterhi
koordinationen med myoklonus octsikintresse. Han missade aldrig en sym, g%ﬁﬁg}gog'?,\?é?\t,ﬁ’:ﬁtlgggigéé.zg%fgg "
epilepsi, liksom ett tillstand med mus fonikonsert vid Carngie Hall. | rollen 202, o
kelatrof i handen. Stort intresse dgnadsom larare trides han bast tillsammans 3.Hunt JR. Case of cerebellar tumor. J Nerv
han &t Rrkinsons sjukdom. med en mindre grupp studentétans ~ Ment Dis 1903; 30: 426. .

Forutom artiklar om herpes zostestora kliniska kunnande och persoalig 4'gg&gjg'teoé'aggﬁgﬁ“%rr;fgvmg‘lﬁg?gnfef ?r?d
inom huvud- och halsomradet, liksoncharm gjorde honom till en omtycktla  jis complications. J Nerv Ment Dis 1907;
om ponsvinkltumorer skres han andra rare. 34: 73-96.
arbeten w intresse for en otolog,ek Efter en langre tids sjukdom, som 5-HuntJR. Geniculate neuralgia (neuralgia of
om recidierande dcialispareserom han, enligt dodsrunan, genomled med the nervus facialis), further contribution to
vestibulara mekanismer och onoik-  stoiskt lugn ochilosofiskt gott humar neuralgic )éonditions. Arch Neurol Psyehi
plikationer vid droninfektioner [6-8]. dog han & metastaserandeyberne atry 1937; 37: 253-85.

Fran 1910 ar han »associate profesfrom pa sitt sommarstalle 1937. 6.Hunt JR. Recurrent paralysis of facial nerve.
sor» i neurologi vid Colige of Plysi- | eftermélet skre dr Foster kenne JHAM{“J%flIG? 66}885'7} bl .
cians and Sgeons vid Columbiauni dy: »His leen clinical obsemation it i oR e A0e o Joumal of
versitetet i Nev York City, och fran brought to light seeral conditions pre  Otology, Rhinology and Laryngology 1916;
1924 till 1931 war han »clinical profes viously unrecognized. His great stature, 25: 446-52.
sor» i neurologi vid samma wirsitet. the slav rhythm of his meements and 8-Hunt JR. Disseminated myelitis from mas
Som »visiting neurologist»> hade harthe mien  [=hallning] of dignity of tgc;jdéﬂﬁ]‘g;ggygﬂ?fﬁgnﬁ%ﬁgl fgf)l%t.elz%.
kontakt med fleraasjukhusen i N&@ which | have spolen made me once say z9p7. T,
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