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Falldarstellung

Anamnese

Ein 15-jahriger Junge stellt sich in der Not-
aufnahme vor. Er leidet seit einigen Tagen
an starken Ohren-und Kopfschmerzen. Zu-
dem gibt er Schwindel und eine linksseiti-
ge Horminderung an. Am Vorstellungstag
habe er 2-mal erbrochen und einen Ge-
schmacksverlust der linken Zungenhilfte
festgestellt. Beim morgendlichen Z&hne-
putzen sei ihm die Zahnpasta aus dem
Mundwinkel gelaufen. Weitere Beschwer-
den bestiinden nicht. Insbesondere habe
er kein Fieber und keinen Juckreiz. Ein Ze-
ckenstich ist nicht erinnerlich. Es bestand
kein Kontakt zu Personen mit aktiver Her-
pes-Erkrankung.

Der Junge sei sonst gesund und ha-
be keine relevanten Vorerkrankungen.
Windpocken habe er im Alter von 2 Jah-
ren gehabt. Eine regelmaBige Medika-
menteneinnahme wird verneint. Er sei
nach aktueller Empfehlung der Standigen
Impfkommission am Robert Koch-Institut
(STIKO) geimpft. In der vorherigen Woche
sei er erstmalig mit einem mRNA-Impf-
stoff gegen das ,severe acute respiratory
syndrome coronavirus 2“ (SARS-CoV-2;
Comirnaty®, Fa. BioNTech/Pfizer) geimpft
worden.

Klinischer Befund

Der 15-jahrige Junge befindet sich in ei-
nem reduzierten Allgemeinzustand und
einemschlanken Erndhrungszustand. Blas-

ses Hautkolorit. Bei der Racheninspektion
imponieren 2 herpetiforme Blaschen am
harten Gaumen. Weitere Bldschen finden
sich im linken Gehdrgang und an der lin-
ken Ohrmuschel (B Abb. 1). Die Trommel-
felle sind nicht entziindlich verandert. Bei
der neurologischen Untersuchung stellt
sich das Bild einer peripheren linksseiti-
gen Fazialisparese dar (8 Abb. 2), mit ab-
geschwachtem Zahnezeigen und Stirnrun-
zeln sowie inkomplettem Lidschluss. Die
Parese wird nach House-Brackmann [7]
dem Grad IV zugeordnet. Die weitere Un-
tersuchung ist unauffallig, insbesondere

Abb. 1 A Ohrmuschel mit herpetiformen Blas-
chen
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Abb. 2 A Periphere linksseitige Fazialisparese mit abgeschwachtem Zahnezeigen (a), vermindertem Stirnrunzeln (b) und

inkomplettem Lidschluss (c)

Abb. 3 A Kraniales Magnetresonanztomo-
gramm, Transversalschnitt, Fluid-Attenuated-
Inversion-Recovery(FLAIR)-Sequenz. Pfeil:
Gliose. (© Radiologische Gemeinschaftspraxis
Kaufbeuren - Landsberg, alle Rechte vorbehal-
ten. Abdruck mit freundlicher Genehmigung)

Wie lautet Ihre Diagnose?

zeigen sich keine meningealen Reizzei-
chen.

Blutdruck: 131/76 mmHg, Korpertem-
peratur: 37,5 °C, KérpergroBe: 192 cm, Kor-
pergewicht: 68,7 kg.

Diagnostik

Der Antigen-Schnelltest und die ,polyme-
rase chain reaction” (PCR) zum SARS-CoV-
2-Nachweis ergeben negative Befunde.
Ein Trockenabstrich der herpetiformen
Blaschen wird entnommen. Laborche-
misch zeigen sich keine Auffalligkeiten;
die Entziindungsparameter sind norm-
wertig. Im Rahmen der Lumbalpunktion
kann komplikationslos klarer Liquor ge-
wonnen werden. Zytologisch fallen eine
lymphozytare Pleozytose und ein ernied-
rigter Glucose-Serum-Quotient auf. Im

kranialen MRT stellen sich unspezifische,
benigne Gliosen dar; diese grenzen links
auf Hohe der Cella media und des Hinter-
horns an die Seitenventrikel an (8 Abb. 3).
Es konnen demnach in der bildgeben-
den Untersuchung keine entziindlichen,
ischamischen oder malignomsuspekten
Verdnderungen nachgewiesen werden.

Verlauf

Im weiteren Verlauf werden mithilfe der
PCR Varizella-Zoster-Viren (VZV) im Li-
quor und im Trockenabstrich des Blds-
chens nachgewiesen. Die weitere Erre-
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gerdiagnostik (Liquor-PCR auf Entero-,
Coxsackie-, Echoviren, Adeno-, Herpes-
simplex-Viren; serologische Untersuchun-
gen auf Zytomegalievirus (CMV) und Bor-
relien) ergibt unaufféllige Befunde. Die
Blut- und Liquorkulturen bleiben steril.

Aufgrund der Liquorpleozytose besteht
der Verdacht einer Meningitis. Bis zum
Vorliegen der genannten Befunde erfolgt
deshalb eine kalkulierte i.v.-Therapie mit
Cefotaxim und Aciclovir. Supportiv erhdlt
der Junge eine Infusionstherapie, eine An-



algesie mit Ibuprofen und Paracetamol
sowie physiotherapeutische Belibungen.
Unter der Therapie ist die Schmerzsym-
ptomatik riicklaufig, und die herpetifor-
men Blaschen heilen ab. Hérminderung,
Fazialisparese und Schwindel persistieren
jedoch zundchst.

» Diagnose: Ramsay-Hunt-
Syndrom mit Meningitis

In der Zusammenschau der Befunde wird
die Diagnose eines Ramsay-Hunt-Syn-
droms mit Meningitis gestellt. Fir die
Diagnosestellung sind der Zoster oticus
und die periphere linksseitige Fazialispa-
rese mit gleichzeitig bestehender Neuritis
vestibulocochlearis entscheidend.

Die Aciclovirtherapie (2,25 g/Tag) wird
schlieBlich um eine i.v.-Cortisontherapie
(Prednisolon 50 mg/Tag) erganzt. Die Hor-
minderung und das Schwindelgefiihl bes-
sern sich hierunter subjektiv. Lediglich die
Fazialisparese bleibt in tdglichen Untersu-
chungen unverdndert.

Nach 5 Tagen wird mit dem Ausschlei-
chen der Prednisolontherapie begonnen.
Die i.v.-Aciclovir-Therapie wird auf orale
Gaben umgestellt. Folglich kann der Jun-
ge nach insgesamt 12-tdgiger i.v.-Virosta-
tikum-Therapie nach Hause entlassen wer-
den. Es werden die orale Therapie mit Aci-
clovir fiir weitere 2 Wochen, das Fortfiih-
ren der Physiotherapie sowie eine zeitna-
he HNO- und augenarztliche Konsultation
empfohlen. Aufgrund der Schwere des Ver-
laufs wird zudem die Weiterbetreuung des
Patienten durch eine Immundefektambu-
lanz veranlasst.

Vier Wochen nach der Entlassung ist
der Junge schlieBlich beschwerdefrei. In
der HNO-arztlichen Untersuchung féllt le-
diglich eine kontrollbediirftige Beteiligung
des Gleichgewichtsorgansauf. Der Fall wird
schriftlich an das Paul-Ehrlich-Institut ge-
meldet.

Diskussion

Das Bild des Ramsay-Hunt-Syndroms wird
in der Literatur nicht einheitlich definiert
[17]. Nach den Diagnosekriterien von
Robillard et al. entspricht die Sympto-
mentrias aus Ohrenschmerzen, peripherer
Fazialisparese und Herpes-zoster-Efflores-
zenzen in kranialen Dermatomen bereits

dem Vollbild des Syndroms [13]. Der
vorgestellte Junge klagte jedoch (ber
weitere Beschwerden wie Schwindel und
Horminderung.

Die grofe Variabilitdt der Begleitsym-
ptome beschrieb James Ramsay Hunt be-
reits 1907: Die Symptomentrias wiirde oft
mit Beschwerden wie Tinnitus, Horverlust,
Ubelkeit, Erbrechen, Schwindel und Nys-
tagmus einhergehen. Hunt fiihrte dies auf
die anatomische Nahe des N. vestibulo-
cochlearis zum Ganglion geniculatum des
N. facialis zurlick [6, 15]. Spatere Unter-
suchungen bestétigten dies und zeigten,
dass die Erkrankung auf einer VZV-Reak-
tivierung im Ganglion geniculatum beru-
hen kann [8]. Zusammenfassend lasst sich
das Ramsay-Hunt-Syndrom als Sympto-
menkomplex aus Zoster oticus, periphe-
rer Fazialisparese sowie variablem Befall
weiterer Hirnnerven und Spinalganglien
beschreiben [17].

Das Ramsay-Hunt-Syndrom ist in der
padiatrischen Praxis nicht alltdglich und
generell selten. Das Syndrom macht ledig-
lich 1% aller Herpes-zoster-Falle und 12 %
aller Falle einer peripheren Fazialisparese
aus [2]. Die Studie von Hato et al. zeigt,
dass die Inzidenz der Erkrankung bei Kin-
dern (ber 6 Jahren in Japan vergleichbar
mit der von Erwachsenen ist [4]. Weitere
Angaben, insbesondere iiber die Inzidenz
bei Kindern in Deutschland, fehlen.

Trotz unklarer Epidemiologie stellt sich
die Frage, ob das Syndrom durch die
vorangegangene mRNA-Impfung ausge-
16st wurde. Gut belegt ist, dass vermehrt
Herpes-zoster-Félle nach der Impfung ei-
nes mRNA-Impfstoffs gegen SARS-CoV-2
auftreten [1, 3, 11]. Es wird vermutet,
dass eine durch die Impfung ausgeldste
Verminderung der Lymphozytenzahl die
Reaktivierung des VZV begiinstigt [11].
Auch Fazialisparesen wurden haufiger mit
der Impfung in Verbindung gebracht.
Eine Untersuchung von Renoud et al. legt
die Vermutung nahe, dass ein Zusam-
menhang zwischen Fazialisparesen und
mMRNA-SARS-CoV-2-Impfstoffen  besteht.
Das Erkrankungsrisiko sei aber mit ande-
ren Impfstoffen gegen Viren vergleichbar
und damit gering [12]. In der neuen
Leitlinie zur Therapie der idiopathischen
Fazialisparese wird ein leicht erhdhtes
Erkrankungsrisiko sowohl nach mRNA-
SARS-CoV-2-Impfung als auch infolge der

Lcoronavirus disease 2019” (COVID-19)
beschrieben [5]. Laut der dort zitierten
Studie von Tamaki et al. ist die Inzidenz
einer idiopathischen Fazialisparese in-
folge einer COVID-19 jedoch signifikant
hoher als nach der Impfung [16]. Ein
zeitlicher Zusammenhang zwischen dem
Ramsay-Hunt-Syndrom selbst und der
mMRNA-SARS-CoV-2-Impfung wurde bis-
her nur einmalig bei einer erwachsenen,
78-jahrigen Patientin beschrieben [14].
Griinde fiir die niedrige Fallzahl kdnn-
ten die geringe zeitliche Latenz seit der
Impfeinfiihrung, aber auch fehlende Mel-
dungen von vergleichbaren Féllen sein.
Zusammenfassend ldsst sich bei dem
vorgestellten Patienten ein kausaler Zu-
sammenhang zwischen der Erkrankung
und der Impfung zum jetzigen Zeitpunkt
vermuten, aber nicht sicher belegen.

Der klinische Verlauf der Fazialispare-
se und der Horminderung bestimmen die
Prognose des Syndroms. Unbestritten be-
legt die Literatur, dass der frihestmdgli-
che Beginn einer Glukokortikoidtherapie
die Prognose verbessert [10]. Die Kombi-
nationstherapie mit Aciclovir ist nichtin je-
der Studie der Glukokortikoidmonothera-
pie tiberlegen [16]. Andere Publikationen
weisen hingegen einen deutlichen Vorteil
der Kombinationstherapie nach [9]. Diese
kontroversen Ergebnisse werden auch in
der neuen Leitlinie zur Therapie der idiopa-
thischen Fazialisparese diskutiert. Schliel3-
lich kommen die Fachautoren zu dem Ent-
schluss, dass bei Nachweis eines VZV in
jedem Fall eine virostatische Therapie er-
folgen sollte [5].

Fazit fiir die Praxis

= Das Ramsay-Hunt-Syndrom ist eine selte-
ne Komplikation einer Reaktivierung des
Varizella-Zoster-Virus (VZV).

= ObeinZusammenhang zwischen der Sym-
ptomatik des Jungen und der Impfung
gegen das ,severe acute respiratory syn-
drome coronavirus 2“ (SARS-CoV-2) be-
steht, lasst sich nach aktueller Datenlage
nicht abschatzen.

= Nur durch die Meldung von potenziellen
Zusammenhdngen zwischen seltenen Er-
krankungen und einer Impfung lassen
sich retrospektiv ausreichende Fallzahlen
und damit aussagekréftige Daten gewin-
nen.
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