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HỘI CHỨNG RAMSAY HUNT
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Mở đầu

Hội chứng Ramsay Hunt , còn gọi là  herpes zoster oticus,  hay Zona hạch gối (Geniculate ganglion zoster) gây ra bởi  virus varicella-zoster, cũng là virus gây thủy đậu trước đó. Đây không phải là một bệnh nhiễm trùng mà đúng hơn là một sự bùng phát thứ cấp của virus gây thủy đậu. 

Sau khi bệnh thủy đậu đã khỏi, virus vẫn tồn tại bất hoạt dưới dạng ngủ đông ở  hạch rễ lưng (dorsal root ganglion) của thần kinh tủy sống, bị ức chế bởi hệ miễn dịch tự nhiên của cơ thể. Nhiều năm sau, khi gặp điều kiện thuận lợi ( tình trạng nhiễm trùng, chấn thương, suy yếu hệ miễn dịch,…), virus sẽ thoát khỏi sự ức chế miễn dịch, phát triển thành dạng hoạt động, di chuyển đến sừng sau tủy sống và gây tổn thương viêm dọc lộ trình của dây thần kinh tủy sống ra da. Sau khi tổn thương, các tế bào thần kinh cảm giác ngoại biên sẽ có ngưỡng hoạt động thấp hơn và đáp ứng mạnh hơn với các kích thích gây nên tình trạng rối loạn cảm giác đau cho bệnh nhân. Bệnh cũng có thể ảnh hưởng đến các neurone vận động do viêm nhiễm sừng sau tủy sống trong đó dễ bị tác động nhất là vùng dây thần kinh mặt.

Nếu varicella-zoster virus tái hoạt gây viêm nhiễm hạch gối thần kinh mặt kèm hồng ban-mụn nước đau nhức ở vành tai  cùng bên và yếu cơ mặt bên cạnh các triệu chứng khác, ta có hội chứng Ramsay Hunt.

Bệnh có thể khởi phát đột ngột và dữ dội. Yếu liệt mặt một bên, đau nhức nhiều và kèm theo chóng mặt có thể làm bệnh nhân tưởng rằng mình bị đột quỵ. Tuy nhiên, mặc dù có những triệu chứng thần kinh như trên, hội chứng Ramsay Hunt cũng có thể được điều trị với hiệu quả tốt ngoài một số ít trường hợp có thể bị liệt cơ mặt vĩnh viễn và giảm thính lực. Điều trị sớm khi bệnh mới phát hiện có thể làm giảm các triệu chứng cũng như các biến chứng sau này.

Các dấu hiệu và triệu chứng


· Liệt mặt cùng bên với vùng tai bị tổn thương. 

· Mắt nhắm không kín 1 bên, đau nhức tai.

· Nghe kém. Ù tai.

· Chóng mặt, buồn nôn,  

· Cảm giác tê lưỡi, thay đổi vị giác 2/3 trước lưỡi.

Yếu tố  dịch tễ

10% những người đã từng mắc bệnh thủy đậu đều có thể mắc hội chứng Ramsay Hunt nhưng bệnh thường xảy ra ở người lớn trên 40 tuổi và hiêm ở trẻ em. Bệnh không lây nhưng người tiếp xúc với bệnh nhân có thể bị thủy đậu nếu chưa được chủng ngừa. Bệnh có thể rất nặng ở những bệnh nhân có hệ thống miễn dịch suy giảm nghiêm trọng.

Bệnh nhân được khuyên trong thời gian bệnh bộc phát, các mụn nước còn tồn tại, không nên tiếp xúc gần gũi với:

· Người chưa bị thủy đậu hay chưa chủng ngừa thủy đậu. 

· Người có hệ miễn dịch suy yếu. 

· Trẻ sơ sinh. 

· Phụ nữ đang mang thai.

Chẩn đoán 

Hội  đoán, có thể dùng phản ứng PCR dịch tiết của các bóng nước tìm Varicella –zoster virus. 

Biến chứng 

Điều trị sớm trong vòng 72 giờ đầu, hội chứng  Ramsay Hunt thường khỏi hẳn và không để lại biến chứng gì.Tuy nhiên, trong một số ít trường hợp, dù được điều trị sớm, bệnh có thể gây điếc hay liêt mặt vĩnh viễn.

Một số biến chứng khác có thể gặp là:

· Các cử động bất thường ở mặt. 

Gọi là tình trạng synkinesis , xảy ra khi virus tàn phá nghiêm trọng thần kinh mặt và sau đó thần kinh phát triển lại sai vị trí. Điều này sẽ gây các đáp ứng thần kinh không phù hợp như chớp mắt, chảy nước mắt khi bệnh nhân cười, nói chuyện hay nhai. 

· Tổn thương mắt. 

Liệt thần kinh mặt do hội chứng Ramsay Hunt  làm mắt ở bên bị tổn thương nhắm không kín có thể gây tổn thương giác mạc mắt với các triệu chứng đau nhức mắt và nhìn không rõ (blurred).

· Những tác hại thần kinh. 

 Trong một số ít trường hợp,  varicella-zoster virus  có thể tác hại đến các thần kinh khác hay xâm nhập vào não, tủy sống gây viêm não, viêm màng não virus.

· Đau nhức thần kinh sau Zona. 

Chứng đau nhức thần kinh sau Zona  xảy ra do tổn thương các sợi thần kinh dẫn truyền gây cảm giác đau đớn  kéo dài sau khi các sang thương và triệu chứng khác của hội chứng Ramsay Hunt đã khỏi. 

Điều trị 

Hội chứng Ramsay Hunt không phải là một bệnh cảnh cấp cứu nhưng cần được chẩn đoán và điều trị sớm trong vòng 72 giờ đầu của bệnh để giảm cơn đau, giảm mức độ trầm trọng của bệnh và hạn chế các biến chứng về sau. 

Điều trị chủ yếu là giảm đau, giảm cảm giác khó chịu, làm lành các bóng nước và ngăn chặn bệnh lan rộng.Thuốc thường dùng là :  

· Kháng siêu vi : Acyclovir (Zovirax), Famciclovir (Famvir), Valacyclovir (Valtrex), ribavirine (Ribazole) 

· Kháng viêm : Corticosteroids

· Giảm đau thần kinh : Amitriptyline, Pregabalin

Trường hợp bệnh nhân đau nhiều có thể được chiếu lasers hồng ngoại hay chỉ định phong bế thần kinh.

Nếu triệu chứng liệt mặt vẫn còn sau khi điều trị, vật lý liệu pháp có thể giúp phục hồi phần nào chức năng vận động của các cơ mặt. Botulinum toxin (Botox) có thể được dùng để giúp mắt nhắm kín lại được.

Sự hồi phục các triệu chứng gây ra do hội chứng  Ramsay Hunt có thể kéo dài từ nhiều tuần đến nhiều tháng. Ở các trường hợp nặng hay được điều trị chậm trễ, các triệu chứng tổn hại thần kinh có thể tồn tại lâu dài khó phục hồi.

Phòng ngừa 

Chua có biện pháp nào có thể phòng ngừa hội chứng Ramsay Hunt xảy ra cho tất cả mọi người một khi cơ thể ta đã bị nhiễm  varicella-zoster virus  trước đó.  Vaccine Zostavax, ngừa bệnh Zona và những bệnh khác có liên quan đến varicella-zoster virus như hội chứng Ramsay Hunt ,chỉ được chủng ngừa cho người đã từng bị thủy đậu trên 60 tuổi.

Việc chủng ngừa thủy đậu bằng varicella virus vaccine (Varilvax) ngay từ khi còn bé là biện pháp ngăn ngừa Zona và những bệnh khác gây ra do varicella-zoster virus hữu hiệu nhất.

TRƯỜNG HỢP LÂM SÀNG

Bệnh nhân H.Đ.D, nam, sinh năm 1974.

Khám bệnh ngày 18/3/2008 tại BV Hoàn Mỹ Saigon. -  ID: M 28582. 
Lý do khám : đau vành tai (T), méo miệng, mắt (T) nhắm không kín.

Bệnh sử: 
Ngày 12/3/08, bệnh nhân bị nổi nhiều mụn nước dính thành chùm ở vành tai (T) – (Hình A), kèm cảm giác đau rát nhiều. Sau tai (T) và vùng dưới hàm (T) có nhiều hạch. Bệnh nhân sốt nhẹ 37,5oC, mệt mỏi, ê ẩm toàn thân. 

Ngày 14-15/3/08, bệnh nhân bị chóng mặt nhiều và phát hiện mắt (T) nhắm không kín -Hình B-miệng bị lệch sang (P) –Hình C- kèm giảm cảm giác vùng trước lưỡi. Trước đó, bệnh nhân không có tiền sử chấn thương, không nhớ rõ mình có bị thủy đậu lúc nhỏ hay không và cũng không có bệnh lý gì đặc biệt. 
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                                   (B)                                                            (C)
Cận lâm sàng: 
- Glucose, creatinine, bilan lipide, SGOT-SGPT, ã GT, Ionogramme, CRP  

  trong giới hạn   bình thường.   HIV :âm tính.

- NGFL : HC 4.880.000 – BC 7.600 ( N:62%-E 0%-M 10%-L 28%) – TC 295.000

             Hct 44,7% - Hb 15,2g/dl.

- Nội soi Tai-Mũi-Họng : 2 màng nhĩ sáng bình thường.

- MSCT sọ não : Chưa thấy tổn thương nhu mô não trên và dưới lều. 

                           Không có tụ máu, không có khối choán chỗ nội sọ.

 Chẩn đoán xác định :      Hội chứng RAMSAY HUNT

(Liệt thần kinh VII ngoại biên (T) do Herpes zoster). 

Điều trị : 
Bệnh nhân được chỉ định điều trị với 

Ribavirine 400mg – qid x 14 ngày.

                                    Amitriptyline 25mg – bid x 14 ngày.

Ngày 01/4/2008, sau 2 tuần điều trị, mắt (T) bệnh nhân đã nhắm lại được kín (Hình D), miệng bớt méo (Hình E), còn chóng mặt ít. Sang thương Zona ở vành tai (T) đã lành nhưng còn ngứa. Bệnh nhân đã được chỉ định ngưng dùng thuốc kháng virus Ribavirin, tiếp tục dùng thêm Amitriptyline và thuốc kháng Histamine ( Levocetirizin) trong hai tuần.
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                             (D)                                                              (E)
Tài liệu tham khảo:

1/- Dennis L. Kasper, MD - Eugene Braunwald, MD - Anthony S. Fauci, MD – Stephen L. Hauser, MD - Dan L. Longo, MD - J. Larry Jameson, MD,PhD. 

Harrison's Manual of Medicine, 16th edition – 2008. 
2/- Hoonmo Koo, MD & Wayn X. Shandera, MD: “ Viral & Rickettsial Infections” 
Current Medical  Diagnosis & Treatment 47th Edition – 2008. 

3/- http://www.mayoclinic.com 

4/- http://www.emedicine.com/med 

5/- http://www.hopkinsmedicine.org/education/johns_hopkins_cme.html 
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