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ABSTRACT

Introduction. Trigeminal trophic syndrome is a rare clinical entity char-
acterized by a triad of ala nasi ulceration, trigeminal anaesthesia and
paraesthesia.

Objective. To report a patient with painless facial and scalp ulceration
which was diagnosed as trigeminal trophic syndrome following herpes
zoster.

Case report. A 72-year-old man, who had suffered from herpes zos-
ter in the trigeminal nerve distribution 6 months prior, presented with
a 3-month history of unilateral facial and scalp ulceration in the same
distribution. Diagnosis of trigeminal trophic syndrome was reached af-
ter excluding infectious, malignant and granulomatous conditions.

Conclusions. Post-herpetic trigeminal trophic syndrome has been
scarcely reported. Reports on this rare entity can be found both in der-
matological and otolaryngology literature due to overlapping nature
of the condition which makes it important for both these specialities.
We are reporting this case due to the paucity in world literature and to
apprise the clinicians about this unusual condition to reduce the risk of
misdiagnosis.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zesp6t troficzny nerwu tréjdzielnego to rzadka jed-
nostka chorobowa charakteryzujaca sie trzema objawami: owrzodze-
niem skrzydelek nosa, znieczuleniem nerwu tréjdzielnego i parestezja.

Cel pracy. Opis przypadku pacjenta z niebolesnym owrzodzeniem
twarzy i skéry glowy, ktére zdiagnozowano jako zespét troficzny ner-
wu tréjdzielnego po przebytym pétpascu.

Opis przypadku. Mezczyzna 72-letni zglosil sie 6 miesiecy po przeby-
ciu poétpasca nerwu trdjdzielnego. Klinicznie stwierdzono jednostronne
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owrzodzenie twarzy i skéry glowy, ktére wystapilo w tym samym miejscu
3 miesigce pdézniej. Po wykluczeniu choréb zakaznych, nowotworowych
i ziarniniakowych rozpoznano zespét troficzny nerwu tréjdzielnego.
Whioski. Zesp6! troficzny nerwu tréjdzielnego po przebytym pétpascu
jest rzadko opisywany. Doniesienia o tej chorobie znajduja sie w pis-
miennictwie dermatologicznym i otolaryngologicznym, poniewaz ze
wzgledu na swoj charakter jest ona wazna dla obu specjalnosci. Znajo-
mos¢ choroby jest istotna, by unikna¢ blednego rozpoznania w takich
przypadkach.

Key words: trigeminal trophic syndrome, gasserian ganglion, herpes
zoster, trigeminal nerve.

Stowa kluczowe: zesp6t troficzny nerwu tréjdzielnego, zwoj tréjdziel-
ny, pélpasiec, nerw tréjdzielny.

INTRODUCTION

WPROWADZENIE

The first description of trigeminal trophic syn-
drome dates back to 1901 when German neurologist
Wallenberg [1] described ala nasi erosion following
Wallenberg syndrome until its first mention in Eng-
lish language literature by Lovemen [2] and Mcken-
zie [3] independently in 1933. Trigeminal trophic
syndrome was previously known as ulceration en arc
because of the typical crescentic involvement of the
ala nasi.

Trigeminal trophic syndrome is an uncommon
condition that may occur subsequent to sensory im-
pairment of the trigeminal nerve [4]. Weintaub in
1982, based on his review of 63 cases of trigeminal
trophic syndrome, summarized various aetiologies
linked to this condition (trigeminal rhizotomy (46%),
alcohol injection of gasserian ganglion (29%)) and less
frequent causes which include vertebrobasilar insuffi-
ciency (9%), acoustic neuroma (5%), post-encephalitic
parkinsonism (5%), syringobulbia (2%) and unknown
(5%) [5].

Trigeminal trophic syndrome is characterized by
a unilateral, frequently crescent-shaped neurotrophic
ulceration in the trigeminal dermatome but in ma-
jority of the cases the ala nasi, adjacent cheek and
lip are affected [6]. The ala nasi corresponding to the
nasal area which lacks cartilage may be completely
destroyed [7].

OBJECTIVE

We report the case of a geriatric patient with
painless facial and scalp ulceration which turned out
to be trigeminal trophic syndrome following herpes
zoster. Existing literature on this rare entity is also
reviewed.
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Pierwszy opis zespotu troficznego nerwu tréjdziel-
nego pochodzi z 1901 r., kiedy niemiecki neurolog
Wallenberg [1] opisal nadzerke znajdujaca sie na
skrzydetkach nosa, a nastepnie zesp6! Wallenberga.
W poézniejszym okresie w literaturze anglojezycznej
o zespole tym pisali niezaleznie Lovemen [2]
i Mckenzie [3] w 1933 r. Zesp6t troficzny nerwu tréj-
dzielnego byl wczeéniej znany jako owrzodzenie
potksiezycowate ze wzgledu na charakterystyczny
ksztalt zajetej czesci skrzydetka nosa.

Zespo6! troficzny nerwu tréjdzielnego jest rzadka
chorobg, ktéra moze pojawic sie w wyniku zaburzen
czucia nerwu tréjdzielnego [4]. W 1982 r. Weintaub
na podstawie opiséw 63 przypadkoéw zespotu tro-
ficznego nerwu tréjdzielnego podsumowat mozliwe
etiologie tej choroby (rizotomia nerwu tréjdzielnego
(46%), iniekcje z alkoholu do zwoju tréjdzielnego
(29%)), a takze rzadsze przyczyny, ktére obejmuja:
niewydolnoé¢ kregowo-podstawna (9%), nerwiaka
nerwu stuchowego (5%), parkinsonizm wystepuja-
cy po zapaleniu mézgu (5%), jamistos¢ opuszki (2%)
oraz idiopatyczne, nieznane (5%) [5].

Zespot troficzny nerwu tréjdzielnego charaktery-
zuje sie jednostronnym, czesto o ksztalcie pétksiezyca,
neurotroficznym owrzodzeniem dermatoméw nerwu
tréjdzielnego, ktére w wiekszosci przypadkéw dotyczy
skrzydelek nosa, przyleglego policzka lub wargi [6].
Skrzydetko nosa, odpowiadajace czesci nosowej pozba-
wionej chrzastki, moze zosta¢ catkowicie zniszczone [7].

CEL PRACY

Opis przypadku pacjenta w starszym wieku z nie-
bolesnym owrzodzeniem twarzy i skéry glowy, ktore
zostalo ostatecznie zdiagnozowane jako zespot tro-
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CASE REPORT

A 72-year-old man came to the outpatient clinic
with a 3-month history of progressive, persistent,
painless unilateral facial and scalp ulceration. The
patient gave a history suggestive of herpes zoster
6 months earlier following which he had developed
intense pruritis and a pricking sensation in the affect-
ed area. The patient admitted to regularly picking,
rubbing and scratching the area for relief. There was
no history of any associated systemic ailment like
diabetes mellitus, coronary artery disease or hyper-
tension. The patient had many consultations with
general physicians before coming to us and had re-
ceived multiple courses of antibiotics without any
improvement.

The general physical examination was within the
normal limits. The cutaneous examination revealed
a unilateral sharply demarcated deep ulcer involving
the left cheek and extending onto the bridge of the
nose, upper lip, temple, forehead and scalp approx-
imating the innervation boundaries of ophthalmic
(V1) and maxillary divisions (V2) of the trigeminal
nerve. The ala nasi was completely destroyed with
sparing of the tip of the nose. There was also the pres-
ence of areas of depigmentation in the same dermat-
omal distribution due to post inflammatory changes
following herpes zoster (fig. 1 A, B). There was no
regional lymphadenopathy.

Tzanck smear from the ulcer was negative for
acantholytic or multinucleated giant cells. Biopsy
from the ulcer margin ruled out the possibilities
of malignancy, infections and any granulomatous

ficzny nerwu tréjdzielnego po przebytym pélpascu.
Dokonano réwniez przegladu istniejacego pismien-
nictwa dotyczacego tego rzadkiego schorzenia.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzna 72-letni zglosit sie do Kliniki z powodu
postepujacego, przewleklego i niebolesnego owrzo-
dzenia twarzy i skéry glowy, ktére wystepowalo od
3 miesiecy. W wywiadzie pacjent podawal objawy su-
gerujace pdtpasca 6 miesiecy wczedniej z nastepczym
$wigdem i uczuciem mrowienia skory. Pacjent przy-
znal, ze regularnie dotyka, pociera i drapie te okolice
skory. W wywiadzie nie stwierdzono towarzyszacych
choréb przewleklych, takich jak cukrzyca, choroba
niedokrwienna serca i nadci$nienie tetnicze. Przed
zgloszeniem sie do kliniki pacjent byt konsultowany
przez lekarzy pierwszego kontaktu, a wdrozone tera-
pie antybiotykowe nie przyniosty poprawy.

W ogélnym badaniu przedmiotowym nie wyka-
zano odchyleri. Na skérze stwierdzono jednostronne,
wyraznie odgraniczone, glebokie owrzodzenie zloka-
lizowane na lewym policzku, grzbiecie nosa, gérnej
wardze, skroni, czole i skérze glowy, graniczace z
obszarami unerwienia skory przez nerw oczny (V1)
i szczekowy (V2). Skrzydetko nosa bylo catkowicie
zniszczone, poza koniuszkiem nosa. Obecne byly
rowniez odbarwienia pozapalne w miejscach po
przebytym poétpascu (ryc. 1 A, B). Nie obserwowano
powiekszenia okolicznych weztéw chionnych.

Wynik testu cytologicznego Tzancka w kierunku
komorek akantolitycznych lub wielojadrowych komo-

Figure | A, B. Extensive unilateral ulceration involving the nose, cheek, temple and scalp with the destruction of ala nasi

Rycina | A, B. Rozlegle, jednostronne owrzodzenie obejmujace nos, policzek, skron i skére glowy oraz zniszczone skrzydetko nosa
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condition. Tissue cultures for bacteria, fungus, and
atypical mycobacteria were negative. Antinuclear,
antineutrophil cytoplasmic antibodies and hepatitis
B and C, were negative. Tests for HIV and syphilis
were nonreactive. Blood glucose, renal, and liver
function tests were within the normal range. Con-
sidering the patient’s history of herpes zoster and
paraesthesias in the same dermatomal distribution,
a diagnosis of trigeminal trophic syndrome due
to herpes zoster was made. An ophthalmological
evaluation for periorbital edema of the left eye re-
vealed the presence of corneal ulceration.

The patient was put on gabapentine (300 mg three
times daily) along with an occlusive dressing of the
ulcer with a topical antibiotic and was also advised
to trim his nails and wear gloves to avoid further
trauma. During the 1-week hospital stay, the patient
improved symptomatically and was advised recon-
structive surgery which he refused and was lost to
follow up thereafter.

DISCUSSION

Trigeminal trophic syndrome is known by various
other names in medical literature such as ‘trigeminal
neurotrophic ulceration’ or ‘trigeminal neuropathy
with ulceration’, “trophic ulceration of ala nasi’ and
‘ulceration en arc’ [6]. It is an uncommon disorder
in which trophic ulceration follows minor repetitive
trauma to anaesthetic skin within the trigeminal area.
Neurotrophic changes in the trigeminal area may fol-
low the destruction of fibres conveying pain and tem-
perature sensations. Causes of this disorder include
central sensory neuronal damage, or damage to the
trigeminal nerve by attempts to relieve intractable
trigeminal neuralgia by surgery or alcohol injection
in the gasserian ganglion or herpes zoster-related
neuritis [8].

The time lag from trigeminal nerve injury to ul-
ceration may range from weeks to decades. There is
a female preponderance of 2 : 1 or more and the dis-
order usually appears after the age of 50 years [9]. In
another case series of 14 trigeminal trophic syndrome
patients, Garza reported female to male ratio of 6 : 1
with the mean age of onset 45 years [10]. The onset of
disease in our patient was much later in the seventh
decade. Paediatric cases are extremely rare with only
a few reports of post-herpetic trigeminal trophic syn-
drome [11, 12].

The clinical appearance of trigeminal trophic
syndrome is distinctive, starting as an erosion or
crust and enlarging into a crescent-shaped ulcer
which may extend to involve the cheek and upper
lip destroying the ala nasi but sparing the nasal tip
because of its innervation by the ethmoidal branch
of the ophthalmic division of the trigeminal nerve
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rek olbrzymich z wymazu pobranego z dna wrzodu
byt yjemny. W badaniu histopatologicznym wykluczo-
no choroby nowotworowe, zakazne i ziarniniakowe.
Posiew z materiatu tkankowego w kierunku bakterii,
grzyboéw i atypowych pratkéw byl ujemny. Przeciw-
ciata przeciwjadrowe i przeciwko cytoplazmie neutro-
filéw oraz markery wirusowego zapalenia watroby
typu Bi C byly ujemne. Wyniki badari na obecnosé HIV
i kity byly negatywne. Stezenie glukozy we krwi oraz
badania czynnosciowe watroby i nerek byty w nor-
mie. Na podstawie obrazu klinicznego i wywiadu
(przebyty potpasiec i parestezje) rozpoznano zesp6t
troficzny nerwu tréjdzielnego po przebytym poétpas-
cu. W badaniu okulistycznym wykonanym z powodu
okolooczodotowego obrzeku lewego oka wykazano
owrzodzenie rogéwki.

Pacjentowi podano gabapentyne (300 mg 3 razy
dziennie) i zatozono opatrunek okluzyjny z miejscowym
antybiotykiem. Zalecono, by pacjent skrocit paznokcie
i nosit rekawiczki w celu unikniecia dalszych urazéw.
W trakcie pierwszego tygodnia hospitalizacji objawy
ulegly poprawie i pacjentowi zaproponowano operacje
rekonstrukcyjna. Pacjent odmoéwil poddania sie zabie-
gowi, a takze nie stawiat sie na dalsze wizyty kontrolne.

OMOWIENIE

Zesp6t troficzny nerwu tréjdzielnego jest znany
w pi$miennictwie medycznym pod ré6znymi nazwa-
mi: neurotroficzne owrzodzenie nerwu tréjdzielnego,
neuropatia nerwu tréjdzielnego z owrzodzeniami, tro-
ficzne owrzodzenie skrzydelek nosa oraz owrzodzenie
polksiezycowate [6]. Jest to rzadka choroba, w ktérej
niewielki, powtarzajacy sie uraz pozbawionej czucia
skory z obszaru unerwienia nerwu tréjdzielnego pro-
wadzi do troficznego owrzodzenia. Zmiany neurotro-
ficzne w obszarze tréjdzielnym moga wystapic¢ wsku-
tek zniszczenia wiékien przewodzacych czucie bélu
i temperatury. Przyczyny choroby obejmuja uszko-
dzenie osrodkowe neuronéw zwigzanych z czuciem
lub uszkodzenie nerwu tréjdzielnego podczas leczenia
opornej na terapie neuralgii tréjdzielnej poprzez zabie-
gi chirurgiczne lub iniekcje alkoholowe stosowane do
zwoju tréjdzielnego albo przy zapaleniu nerwu zwia-
zanego z p6tpascem [8].

Okres od urazu nerwu tréjdzielnego do wystapie-
nia owrzodzenia wynosi od tygodnia do kilkudzie-
sieciu lat. Przewaga zachorowalnosci kobiet wynosi
2:1 lub wiecej, a choroba pojawia sie zazwyczaj w 50.
roku zycia [9]. W innych badaniach obejmujacych
14 pacjentéw z zespolem troficznym nerwu tréjdziel-
nego Garza stwierdzil, ze stosunek kobiet do mez-
czyzn wynosil 6 : 1, a $redni wiek wystgpienia choro-
by 45 lat [10]. W przedstawionym przypadku pacjent
zachorowat zdecydowanie p6zZniej - w wieku powyzej
70 lat. Zachorowania wséréd dzieci s niezwykle rzad-
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[13, 14]. Involvement of other areas like the scalp,
forehead, temple, jaw and ear is uncommon [6].
In our patient, the ulcer was deep and extensive,
and the temporal region, forehead and scalp were
involved which is very rarely reported in the lit-
erature.

Trigeminal trophic syndrome may be misdiag-
nosed as malignancy, infections (bacterial, fungal,
viral, protozoal), vasculitis (Wegener’s granulam-
atosis), etc. Among neoplasms, trigeminal trophic
syndrome may closely resemble basal cell carcinoma
and epidermoid carcinoma [7]. Trigeminal trophic
syndrome may also closely mimic factitial ulcers
but the sensory loss seen in trigeminal trophic syn-
drome will not be a feature in factitial dermatitis [6].
However, the typical history and clinical presenta-
tion often help to clinch the diagnosis. Histology is
non-diagnostic as there are no specific histological
findings. It is useful only to rule out other causes of
facial ulceration [15].

Management of trigeminal trophic syndrome is
challenging and calls for a multidisciplinary approach.
The cornerstone of treatment is counselling the patient
about the role of self-mutilation in the causation of the
condition [11]. The wound should be protected with
occlusive dressings and the use of gloves by the pa-
tient should be emphasized to prevent further trauma
and promote healing. Drugs reported to be effective
include vitamin B supplementation, diazepam, ami-
triptyline, chlorpromazine, carbamazepine, acyclo-
vir, intralesional triamcinolone acetonide [6]. Other
treatment options that have been used include radi-
ation, transcutaneous electrical neural stimulation,
iontophoresis and nerve blockade, ipsilateral cervical
sympathectomy, stellate ganglionectomy, and surgical
reconstruction of the ulceration [14].

Trigeminal trophic syndrome subsequent to her-
pes zoster was first reported by Litschel et al. [16].
Since then only a few sporadic post-herpetic cases of
trigeminal trophic syndrome have appeared in the
literature.

The case reported herein is unique in the following
ways:

* late occurrence of the disease in the seventh dec-
ade in a male,

* extensive and deep ulcer involving sites known to
be uncommonly involved,

* delayed diagnosis and incorrect treatment leading
to progression of the disease prolonging the mor-
bidity and hence the psychological trauma.

The present case also emphasizes the importance
of regular follow up of patients who suffer from her-
pes zoster and consequently develop post-herpetic
neuralgia, especially in geriatric patients.
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kie, tylko opisano zesp6t troficzny nerwu tréjdzielne-
go po przebytym poétpascu [11, 12].

Objawy Kkliniczne zespotu troficznego nerwu tréj-
dzielnego sa charakterystyczne: poczatkowo jest to
nadzerka lub strup, ktére powiekszaja sie do pétksie-
zycowatego owrzodzenia, pdZniej moze ono zajac
policzek i gérng warge, niszczac skrzydetko nosa, ale
oszczedzajac koniuszek nosa, z powodu unerwienia
przez galaz sitowg nerwu ocznego odchodzacego od
nerwu tréjdzielnego [13, 14]. Zajecie innych obszaréw,
takich jak skéra glowy, czolo, skroni, Zuchwa lub ucho,
wystepuje rzadko [6]. U przedstawionego pacjenta
owrzodzenie byto glebokie i rozlegte, z zajeciem oko-
licy skroniowej, czolowej oraz owlosionej skéry glowy,
co jest niezwykle rzadko opisywane w pisémiennictwie.

Zespot troficzny nerwu tréjdzielnego moze by¢
btednie rozpoznawany jako: nowotwor, infekcja
(bakteryjna, grzybicza, wirusowa, pierwotniako-
wa), zapalenie naczyn (ziarniniakowato$¢ Wegene-
ra) itd. Zespot troficzny nerwu tréjdzielnego moze
rowniez bardzo przypominaé podstawnokomorko-
wego i plaskonablonkowego raka skéry [7]. Choroba
moze tez wygladaé jak wywotany wrzéd, w ktérym
jednak nie stwierdza sie utraty czucia wystepujacej
w zespole troficznym nerwu tréjdzielnego [6]. Ty-
powy wywiad i objawy kliniczne czesto przesadzaja
o rozpoznaniu. Badanie histopatologiczne jest nie-
diagnostyczne. Badanie pozwala jednak wykluczyé
inne przyczyny owrzodzenia twarzy [15].

Postepowanie w przypadku zespotu troficznego ner-
wu tréjdzielnego jest trudne i wymaga podejscia wie-
lodyscyplinarnego. Najwazniejszg czescig leczenia jest
poinformowanie pacjenta o roli samookaleczania jako
przyczyny choroby [11]. Rana powinna by¢ chroniona
przez opatrunek okluzyjny, a pacjent powinien zakla-
da¢ rekawiczki w celu ochrony rany przed dalszymi
urazami i przyspieszenia gojenia. Do skutecznych le-
koéw naleza: suplementy z witamina B, diazepam, ami-
tryptylina, chlorpromazyna, karbamazepina, acyklowir
i acetonid triamcynolonu podawany doogniskowo [6].
Inne wykorzystywane metody terapeutyczne to: radio-
terapia, przezskérna elektryczna stymulacja nerwow,
jonoforeza i blokowanie nerwéw, ipsilateralna sympa-
tektomia szyjna, wyciecie splotu gwiazdzistego oraz
chirurgiczna rekonstrukcja owrzodzenia [14].

Zesp6l troficzny nerwu tréjdzielnego po przeby-
tym poétpascu zostal po raz pierwszy opisany przez
Litschela i wsp. [16]. Podobne opisy przypadkéow
rzadko wystepuja w pismiennictwie.

Opisywany przypadek jest wyjatkowy pod kilko-
ma wzgledami:

* choroba pojawita si¢ p6Zno - po 70. roku zycia,

* rozlegle i gtebokie owrzodzenie objeto rzadko zaj-
mowane miejsca,

* opdznione rozpoznanie i nieprawidlowy schemat
leczenia przyczynily sie do rozwoju choroby, co
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CONCLUSIONS

This case highlights a rare but important clinical
entity that may be misdiagnosed. Awareness about
this unusual occurrence and a high index of suspicion
among physicians in general and specialists, in par-
ticular, will not only reduce the odds of misdiagnosis
but will also save the patient from undue, prolonged
and ineffective treatments.
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zwiekszyto liczbe powiklan i spowodowalo uraz

psychologiczny u pacjenta.

Przedstawiony przypadek podkreéla réwniez
znaczenie regularnych wizyt kontrolnych pacjentéw
z neuralgia popétpascowq. Dotyczy to zwlaszcza pa-
cjentéw w starszym wieku.

WNIOSKI

Powyzszy przypadek przedstawiono ze wzgledu
na rzadka, lecz klinicznie wazna chorobe, ktéra moze
zostaé blednie rozpoznana. Swiadomosé wystepowa-

nia tej choroby wsréd lekarzy, szczegoélnie specjali-
stow, moze zmniejszy¢ liczbe blednych rozpoznan
i zaoszczedzi¢ pacjentowi niewlasciwego, wydluzo-
nego i nieskutecznego leczenia.
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