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Das Vestibularisschwannom, lange Zeit irrtlimlich als Akustikusneurinom bezeichnet, ist ein gutartiger Tu-
mor mit einer jahrlichen Inzidenz von 1/100.000. Die Entscheidung, welche Therapie angebracht ist — Mikro-
chirurgie, Bestrahlung oder abwartendes Beobachten —, hangt von diversen individuellen Faktoren ab.
Wichtigstes Ziel ist die langfristige Aufrechterhaltung der Lebensqualitat.

ie erste erfolgreiche Resektion eines Tumors im Klein-
hirnbriickenwinkel und inneren Gehorgang fand wahr-
scheinlich 1894 in London durch Sir Charles Balance
(1856 -1936) statt. Sie gilt als die erste ,,Akustikusneurinom-
Resektion®. Die genaue Entitdt des Tumors der damaligen Ope-
ration ist nicht vollkommen gekldrt, moglicherweise handelte
es sich um ein Meningeom [1]. Ende des 19. Jahrhunderts und
zu Beginn des 20. Jahrhunderts betrug die Mortalitatsrate bei
der Chirurgie von Tumoren des Kleinhirnbriickenwinkels rund
50 %. Die ,erfolgreich® operierten Félle hatten aber regelméfiig
Hirnnervenausfille, insbesondere Fazialisparesen. Erst moder-
nere Verfahren der Anésthesie, Mikrochirurgie und Antisep-
tik senkten die Rate auf unter 1% und verbesserten die Rate ei-
nes nervalen Funktionserhalts [2]. Leksell schlug 1971 erstmals
vor, diese Tumoren mit hoher Prazision zu bestrahlen [3].
Uber 90% der raumfordernden Tumoren im Bereich des
Kleinhirnbriickenwinkels (KHBW) und des inneren Gehor-
ganges sind ,,Akustikusneurinome®, wobei der Begriff ,, Akus-
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Tab. 1: Horklassen nach der modifizierten Einteilung der

American Society of Otolaryngology - Head and Neck
Surgery

Horklasse Horschwelle in dB Sprachdiskrimination in %
A <30dB >70%
B >30dB <50dB > 50 %
C >50dB > 50 %
D alle Level <50 %

Klasse A: maximale (max.) Sprachverstdndlichkeit fiir Einsilber bei 100 % bis 70% bis
zu einem Schallpegel von max. 30dB

Klasse B: max. Sprachverstdndlichkeit fiir Einsilber bei 70 %—-50% bis zu einem
Schallpegel von 31 dB bis max. 50dB.

Klasse C: max. Sprachverstdndlichkeit fiir Einsilber bei von mindestens 50 % bei
einem Schallpegel von mehr als 50dB

Klasse D: max. Sprachverstdndlichkeit fiir Einsilber bei von weniger als 50%
unabhdngig vom Schallpegel.

tikusneurinom® heute aus zwei Griinden inkorrekt ist: Zum ei-
nen entwickelt sich der Tumor meist vom N. vestibularis infe-
rior aus, seltener auch vom N. vestibularis superior. Zum an-
deren wird das Tumorsubstrat von proliferierenden
Schwann’schen Zellen und nicht von Nervenzellen (,,Neurom/
Neurinom®) gebildet. Die korrekte Bezeichnung ,,Vestibularis-
schwannom® (VS) findet mittlerweile aber zunehmend Einzug
in den medizinischen Sprachgebrauch. Es ist ein gutartiger,
neuroektodermaler Tumor, eine maligne Entartung kommt du-
Berst selten vor [4]. Er tritt meist einseitig auf und macht im-
merhin ca. 6 %-7 % aller intrakraniellen Tumoren aus. Das
Hauptmanifestationsalter liegt zwischen dem 30. und 50. Le-
bensjahr, grundsitzlich kann das VS jedoch in jedem Lebens-
abschnitt auftreten. Die jdhrliche Inzidenzrate liegt bei
1/100.000 [5, 6, 7, 8]. Einige Untersuchungen verweisen auf ein

Tab. 2: Ausfille der Fazialisfunktion
(Klassifizierungsschema nach House und Brackmann)

Klasse Auspragung der Fazialisparese

| (normal) normale, symmetrische Funktion in allen Regionen

Il (leichte leichte motorische Schwéche, nur sichtbar bei genauer

Parese) Inspektion; vollsténdiger Lidschluss mit minimaler An-
strengung

Il (maBige deutliche, einseitige motorische Schwache, vollstandiger

Parese) Lidschluss mit Anstrengung, Asymmetrie der Mundbe-
wegung bei maximaler Intention

IV (maBig deutliche Asymmetrie der mimischen Muskulatur, inkom-

starke Parese) pletter Lidschluss, deutliche Mundasymmetrie bei maxi-

maler Anstrengung, Synkinesie und Massenbewegung

V (starke
Parese)

kaum nachweisbare Bewegung der mimischen Muskula-
tur auf der betroffenen Seite, geringe Bewegung des
Mundwinkels

VI (Paralyse) keine Bewegung der mimischen Muskulatur, Verlust des

Muskeltonus
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iiberwiegendes Auftreten bei Frauen, weshalb auch eine hor-
monabhingige Genese des VS diskutiert wird [7, 9, 10], im All-
gemeinen geht man aber davon aus, dass es keine Unterschiede
in Bezug auf die Geschlechterverteilung gibt.

Das Wachstum ist langsam und verdridngend. Es beginnt im
inneren Gehorgang und weitet diesen allméhlich auf. Nach me-
dialer Ausdehnung tiber den Porus acusticus internus hinaus
kommt es zur Ausbreitung im Kleinhirnbriickenwinkel (KHBW),
wo bei entsprechender Gréf3enzunahme Kontakt zur Pons des
Hirnstammes und zur Tonsille des Kleinhirns entsteht [11].

Bei beidseitigem Auftreten liegt meist eine Neurofibromato-
se Typ II (NF II, Morbus Recklinghausen) zugrunde [4, 12].
Diese Tumore miissen sowohl histologisch als auch klinisch
von VS abgegrenzt werden, die nicht mit der NF II assoziiert
sind. Sie weisen eine sehr variable Wachstumstendenz auf und
sind mit anderen Tumoren vergesellschaftet, u.a. Gliomen und
Meningeomen [6].

Klinische Symptomatik und Diagnostik
Klinische Zeichen eines VS erkldren sich aus der Kompressi-
onswirkung auf umgebende anatomische Strukturen. Die be-
stehende Grof8e und Lokalisation des Tumors haben dabei Ein-
fluss auf den Auspragungsgrad der klinischen Zeichen.
Leitsymptom fiir fast alle Félle ist eine einseitige Hérminde-
rung mit Tinnitus. Letztgenanntes Symptom wird mit bis zu
95 % auch als Initialsymptom angegeben [13]. Die Hypakusis
ist typischerweise einseitig, progredient und hochtonbetont
oder auch pantonal. Neben direkter Kompressionswirkung an
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Abb. 1: a: Axiales MRT mit Darstellung eines intra- und
extrameatalen Vestibularisschwannoms rechts in axialer
Schnittansicht in T2-Wichtung. Deutlich erkennbar ist
der Verlauf des N.vestibulocochlearis zwischen Tumor
und Pons. Der Liquor ist in dieser Darstellung hell ge-
farbt. b: Axiale und c: Coronare Ausschnittsvergrofe-
rung mit Darstelllung des Tumors im inneren Gehor-
gang und partiellem Anteil im Kleinhirnbriickenwinkel.
Exakte GréBenbeurteilung erlaubt eine Volumenbe-
stimmung. Die fliissigkeitsgefiillten Perilymphraume
des Bogengangsystems leuchten signalintensiv, was
eine exakte topografische Bewertung unterstiitzt.

den Fasern des N. cochlearis ist wahrscheinlich auch tempori-
rer Druck auf vaskuldre Strukturen im inneren Gehérgang und
im direkten Versorgungsbereich der Cochlea dafiir verantwort-
lich. Dies wiirde auch voriibergehende Besserungen der Hor-
funktion erkldren. Die unspezifischen Symptome werden in-
itial auch im Zusammenhang mit anderen Erkrankungen des
Innenohres, wie z.B. dem akuten Horverlust, einer progre-
dienten Presbyakusis oder einem akuten Larmtrauma beob-
achtet. Deshalb ist bei jeder unklaren einseitig betonten In-
nenohr-Schwerhorigkeit differenzialdiagnostisch ein VS zu
erwagen.

Hinsichtlich der audiologischen Beurteilung erfolgt die Di-
agnostik anhand eines Reintonaudiogramms und eines Sprach-
diskriminationstestes (Sprachaudiogramm bzw. Freiburger
Sprachtest) und wird damit auch quantitativ erfasst. Diese Mes-
sungen sind auch zur Behandlungskontrolle regelmaf3ig erfor-
derlich, um sowohl die rein cochledre Leistung als auch die
Horleistung in Verbindung mit der assoziativen zentralen Hor-
funktion bewerten zu kénnen.

Zur einheitlichen Bewertung der Horleistungsfunktion hat
sich international die Leitlinie der amerikanischen HNO-Ge-
sellschaft American Academy of Otolaryngology - Head and
Neck Surgery (AAO/HNS) bewiéhrt [14, 15]. Dazu wird das
arithmetische Mittel aus den Horschwellenwerten fiir die Fre-
quenzen 0,5, 1, 2 und 3 kHz gebildet. Der ermittelte mittlere
Horschwellenwert und die parallel gemessene Sprachdiskrimi-
nation wird dann in Relation gesetzt und einer der vier defi-
nierten Horklassen A bis D zugeordnet (Tab. 1).
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Abb. 2: a: Translabyrinthdre Operation eines Vestibularisschwannoms rechts. Nach Mastoidektomie und Labyrinthektomie ist der innere
Gehdrgang erdffnet und die Dura des inneren Gehdrganges eingeschnitten (1 = Dura zur mittleren Schadelgrube, 2 = knécherne Abde-
ckung des N. facialis am duBeren Knie, 3 = kndcherne Bedeckung des Bulbus venae jugularis, 4 = eroffneter innerer Gehorgang). b: Eroff-
nen der Dura im inneren Gehdrgang nahe des Porus acusticus internus. Der Tumor mit Ausdehnung in den KHBW wird sichtbar. c: Inzision
der Dura der hinteren Schadelgrube zur weiteren Exposition des Tumors im KHBW. d: Situation nach vollstandiger Entfernung des VS. Der
Einblick in den KHBW zeigt die Aufsicht auf den Hirnstamm (1) und den vollstandig vom Tumor abgeldsten N. facialis (2).

Die Bestimmung der frithen akustisch evozierten Potenziale
(BERA, Hirnstammaudiometrie) hat als Screening-Untersu-
chung durchaus einen Stellenwert. Typische Zeichen sind retro-
cochledre Stérungen mit Interpeaklatenzen Welle I-IIT > 2,0 ms
und Welle I-V > 4,2 ms und eine interaurale Latenzdifferenz
> 0,3 ms. Mittlerweile ist diese Methode jedoch durch eine gute
Darstellbarkeit der Tumoren mit der Magnetresonanztomogra-
fie zunehmend verdringt worden.

Der Ursprung und die Wachstumsprogression des Tumors
im inneren Gehérgang erzeugt zunehmenden Druck auf die
vestibuldren Fasern des N. vestibulocochlearis und auf die Fa-
sern des N. facialis. Vestibuldre Symptome und Ausfallerschei-
nungen am Fazialis treten im Vergleich zu den audiologischen
Symptomen im Krankheitsverlauf meist spéter auf.

Drehschwindel und Gleichgewichtsstorungen kommen auch
in der Frithphase vor, bilden sich dann aber in den tiberwiegen-
den Fillen eher zuriick, was durch eine ziigige zentrale Kom-
pensation des vestibuldren Defizits bei meist langsamen Tu-
morprogress erklirt werden kann. Bleibt diese Kompensation
aus, wird das bestehende Krankheitsbild durch vestibulére
Symptome, wie Fallneigung und latenter Drehschwindel vor-
dergriindig gepragt [10]. Eine initiale Erfassung der tumorbe-
dingten vestibuldren Defizite sollte durch Kontrolle von Spon-
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tan- und Provokationsnystagmus erfolgen. Der Kopf-Impuls-
test und die Testung der VEMP erlauben zusammen mit der
kalorischen Testung anhand der Videonystagmografie einen
ausreichend genauen Uberblick tiber die Funktion des betrof-
fenen N. vestibularis. Besondere Bedeutung kommt dieser Di-
agnostik zu, wenn anhaltende Schwindelsymptome die allge-
meine Lebensqualitét erheblich einschrianken und das Ausmaf3
zu erwartender Kompensation abgeschatzt werden soll. Auch
fiir die postoperative Beurteilung und Verlaufskontrolle ande-
rer Behandlungsoptionen besitzt die regelméflige Vestibularis-
diagnostik einen hohen Stellenwert.

Die Uberdehnung der Nervenfasern des Fazialis wird er-
staunlicherweise lange symptomfrei toleriert. Im fortgeschrit-
tenen Stadium kommen Faszikulationen mit evtl. begleiten-
den Paresen der mimischen Gesichtsmuskulatur vor. Dann
werden auch Ausfallserscheinungen der sensorischen und se-
kretorischen Qualitdten registriert. Bei Ausbreitung des Tu-
mors im KHBW sind Funktionsbeeintrichtigung des fiinften
Hirnnerven moglich. Hyp- oder Pardsthesien bis hin zu
Schmerzen im Versorgungsgebiet des Trigeminus sind mog-
lich. Austfille der Fazialisfunktion werden international durch
das Klassifizierungsschema nach House und Brackmann er-
fasst (Tab. 2).
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Abb. 3: a: Transtemporale Operation eines intrameatalen VS links. Nach Er6ffnen des inneren Gehdrganges unter Erhalt des oberen
Bogenganges wird der N. vestibularis superior (1) diskret verlagert und der vom N. vestibularis inferior ausgehende Tumor (2) exponiert.
b: Nach subtiler Praparation im inneren Gehoérgang kann der kleine Tumor aus dem inneren Gehdrgang herausgeldst werden. c: Kontrolle
nach vollstandiger Tumorentfernung: Der Einblick in den inneren Gehdrgang zeigt den N. facialis und den erhaltenen Anteil des N. vesti-
bularis superior. d: Die Exposition des Porus acusticus internus ermdglicht den Einblick in den KHBW und bestatigt die vollstandige Tu-
morentfernung mit intaktem N. facialis.

Im Falle einer posttherapeutischen Fazialisparese kommt
neurophysiologischen Testverfahren, wie der NET (nerve exci-
tability test) oder dem Fazialis-EMG, besondere Bedeutung zu,
um das Ausmafd bestehender Schadigungen und die zu erwar-
tende Regenerationstendenz abschitzen zu konnen.

Die gefiirchteten Komplikationen eines progredienten Tu-
morwachstums erwachsen aus einer Hirnstammkompression
mit einer Hydrozephalus-Symptomatik infolge einer Verlegung
des Liquorabflusses. Daraus resultieren Ubelkeit, Erbrechen
und Ataxie. Neben Dysregulationen der Kreislauffunktion
kommt es zu einem erhéhten Hirndruck, der zundchst zu Vi-
gilanzminderung, spdter zu Bewusstseinstérung und schlief3-
lich auch zum Tod fiihrt.

Bildgebung

Die Magnetresonanztomographie (MRT) ermoglicht den si-
cheren bildgebenden Nachweis fiir das Vorliegen eines VS. Be-
reits sehr kleine Tumore lassen sich nachweisen, da VS typi-
scherweise Gadolinium anreichern. Die exakte Darstellung von
Innenohr, innerem Gehoérgang und Kleinhirnbriickenwinkel
gelingt mittels hochauflésender 3D-T2-Sequenz in axialer
Schnittfolge mit < 0,7 mm Schichtdicke. Eine beliebige Refor-
matierung ist moglich, sodass eine sehr genaue Differenzierung
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von Nerven, Gefiflen, insbesondere am Fundus und in der
Néhe des Hirnstammes, sowie eine topografische Beschreibung
und Groflenbeurteilung des Tumors méglich ist (Abb. 1 a-c).
Erginzt wird die Untersuchung durch T1-Fast-SE (Fast Spin
Echo) ohne Fett-Entsittigung, ebenfalls in axialer Schnittfiih-
rung mit < 2mm Schichtdicke. Die T1-Sequenz wird durch axi-
ale und koronare Schnittfolgen nach i.v.-Kontrastmittelgabe er-
ginzt, ggf. mit Fettsupressionstechnik. Damit kann das gesam-
te Neurokranium erfasst werden, um ggf. auch andere Patho-
logien auszuschlieflen. Zur Sicherung reproduzierbarer Dar-
stellungen insbesondere bei der Verlaufskontrolle der Tumor-
grofle  sollten unverdnderte Untersuchungsprotokolle
verwendet werden [16, 17, www.ag-kopf-hals.drg.de].

Bei Patienten mit Kontraindikationen zur MRT (z.B. Schritt-
macher-Implantate, CI etc.) werden andere Methoden der Bild-
gebung (hochauflosendes Felsenbein-CT) verwendet. [9, 18,
www.ag-kopf-hals.drg.de].

Differenzialdiagnosen

Die hohe Pravalenz von ca. 90 % machen VS zur haufigsten La-
sion im KHBW [8]. Andere Ursachen fiir die vorher beschrie-
bene Symptomatik miissen dennoch in Betracht gezogen wer-
den [19]. Die zweithiufigste Entitdt im KHBW ist das Menin-
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Abb. 5: Entscheidungsalgorithmus fiir Vestibularisschwannom-Pa-
tienten mit einem Tumordurchmesser tiber 25 mm

geom, ein ebenfalls benigner, langsam wachsender Tumor. Ma-
ligne Entartungen sind selten. Fazialisneurinome zdhlen zu den
eher seltenen Tumoren und lassen sich sowohl in der Klinik als
auch in der Bildgebung nur sehr schwer vom VS unterscheiden.
Die Fazialisfunktion kann stirker beeintrichtigt sein als bei VS
gleicher Grofie. Eine Differenzierung gelingt aber meist erst in-
traoperativ [19, 20]. Himangiome kommen auch im KHBW vor
und lassen sich durch Angiografien von einem VS differenzie-
ren [6]. Andere intrakranielle Raumforderungen mit Ausdeh-
nung in den KHBW entstehen durch Karzinom-Metastasen
(z.B. bei Mamma- oder Nierenzellkarzinom), Paragangliome,
Héimangiome, Lipome oder Pyramidenspitzen-Cholesteatome.
Multiple Sklerose oder ein Morbus Meniére imitieren die Kli-
nik eines retrocochledren Prozesses, eine differenzierte Bildge-
bung erlaubt aber eine sichere Abgrenzung zum VS [15, 21].

Therapie

Im Gegensatz zur fritheren chirurgischen Behandlung, bei der
die Dekompression des Hirnstammes im Vordergrund stand,
ist heute die vordergriindige Zielstellung einer therapeutischen
Mafinahme oder auch nur Beratung bei Patienten mit VS eine
langanhaltende Bewahrung oder gar Verbesserung der Lebens-
qualitdt. Die heute anerkannten Behandlungskonzepte - Beob-
achtung unter neuroradiologischer Kontrolle (,,wait and scan),
mikrochirurgische Resektion oder stereotaktische Bestrahlung
- haben zum Ziel, die neuronalen Funktionen zu erhalten [5,
22].

Mikrochirurgie des Vestibularisschwannoms

Grundsitzlich stehen drei unterschiedliche Zugangswege zur
Verfiigung. Entscheidungskriterien zur Auswahl sind Tumor-
grofle, Tumorlokalisation, praoperative Horfunktion und Al-
ter der Patienten. Beim translabyrinthdren und suboccipitalen
Zugang bestehen allgemein keine Limitationen beziiglich der
Tumorgrofle. Fundusnahe, lateral gelegene Tumoranteile sind
bei der suboccipitalen Operationstechnik nur begrenzt zugéng-
lich. Die transtemporale Tumorexzision ist nur fiir kleine Tu-
moren bis zu einer Grofle von max. 20mm geeignet [23]. Ein
Horerhalt ist nur beim transtemporalen und dem suboccipita-
len Eingriff moglich, hat sich aber nur als sinnvoll erwiesen bei
einem bestehenden Horvermogen im Reintonaudiogramm von
mehr als 50 dB und paralleler Sprachdiskrimination fiir Ein-
silber mehr als 70 % (22, 24].

Translabyrinthdrer Zugang: Es erfolgt eine Eroffnung des in-
neren Gehorganges nach Mastoidektomie und Labyrinthekto-
mie unter Darstellung des Sinus sigmoideus, der Dura der hin-
teren Schéddelgrube sowie des N. facialis in seinem kndchernen
Kanal im Bereich des zweiten Knies. Die Vorteile liegen in der
sicheren Darstellung des N. fazialis und in einer iibersichtli-
chen Exposition der hinteren Schddelgrube (Abb. 2 a-d).

Transtemporaler Zugang oder ,Middle Fossa Approach”:
Nach Kraniotomie temporal und Ablésung der Dura von der
Pyramidenoberkante wird der innere Gehorgang nach Darstel-
lung der Eminentia arcuata, des N. petrosus superf. major und
der A. meningea media sowie des Sinus petrosus superior dar-
gestellt (Abb. 3 a-d).

Retrosigmoidaler/suboccipitaler Zugang: Es erfolgt eine Kra-
niotomie suboccipital, Exposition und Inzision der Dura, Re-
traktion der Kleinhirnhemisphire in Richtung der basalen Zis-
terne, Eroffnung der Arachnoidea und der Kleinhirnbriicken-
winkelzisterne, ggf. Darstellung des inneren Gehorganges un-
ter Schonung des Labyrinths und des Vestibulums. Die Vortei-
le: Sichere und weite Exposition der hinteren Schidelgrube und
somit eine Tumorentfernung mit Horerhalt.

Alle Operationsverfahren werden heute mit neurophysiolo-
gischem Monitoring wahrend der gesamten Dauer der Opera-
tion ausgefithrt. Bei allen drei Zugangswegen kommt das int-
raoperative Fazialismonitoring zur Anwendung. In der
transtemporalen und suboccipitalen Operation werden zusétz-
lich akustisch evozierte Potenziale abgeleitet, was eine perma-
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nente Kontrolle der Funktion des N. cochlearis zuldsst. Auf3er-
dem wird hédufig ein Monitoring der kaudalen Hirnnerven-
gruppe bei der suboccipitalen Operation eingesetzt [25, 26, 27].

Radiotherapie des Vestibularisschwannoms

Zwei Verfahren der Strahlentherapie werden bei der Behand-
lung von VS eingesetzt [28, 29]: Die stereotaktische Radiochi-
rurgie (Gamma-Knife oder Cyber-Knife) ist eine Hochprazisi-
onsbestrahlung. Ein vorher bestimmtes, intrakranielles Ziel-
volumen, das Isozentrum, wird mit einer hohen Einzeldosis
(11-13 Gy) bestrahlt. Die Strahlung wird dabei aus mehreren
unterschiedlichen Richtungen fokussiert, was die hohe Dosis
im Zielvolumen und einen steilen Dosisabfall im umliegenden
Gewebe garantiert [30, 31].

Alternativ wird die fraktionierte stereotaktische Radiothe-
rapie eingesetzt. Die endgiiltige Zieldosis von 50,2-54 Gy wird
in einzelne Dosiseinheiten von 1,8 bis 5 Gy wahrend mehrerer
Einzelsitzungen appliziert [1, 32].

Zusammenfassende Bewertung der
Behandlungsempfehlungen

In einem Ubersichtsreferat anlisslich der 88. Jahresversamm-
lung der Deutschen Gesellschaft fiir Hals-Nasen-Ohrenheil-
kunde, Plastische Gesichts- und Halschirurgie 2017 wird her-
vorgehoben, dass es bisher nicht gelungen ist, einen multizen-
trischen, multidisziplinaren Konsens zum medizinischen Ma-
nagement von Patienten mit VS zu definieren. Als wichtiger
Gradmesser kann die Einschdtzung der Lebensqualitit (Qua-
lity of Life, QoL) bei bestehendem Tumorbefund oder post-the-
rapeutisch bewertet werden. Auch hier bestehen keine einheit-
lichen Bewertungsmaf3stdbe und auch die zeitlichen Erfassun-
gen in Bezug auf den Zeitpunkt der Behandlung sind oft inho-
mogen [33]. Eine gute Grundlage bietet die PANQOL (Penn
Acoustic Neuroma Quality of Life-Skala). So wurden in einer
Untersuchung von 600 Patienten mit VS unter Beriicksichti-
gung des Gehors, des Gleichgewichtssinns, der Fazialisfunkti-
on und anderer Parameter die QoL im Zeitverlauf untersucht.
Im Vergleich aller Behandlungsoptionen zeigte sich kein signi-
fikanter Unterschied der QoL innerhalb der ersten fiinf Jahre
nach Therapiebeginn [34]. Mittlerweile wird als sicher einge-
schitzt, dass sich bei grofieren symptomatischen Tumoren, die
chirurgisch therapiert wurden, die Lebensqualitat stark ein-
schrankt [35]. Aus einer der neusten Studien mit Vergleich von
807 VS-Patienten hatte sich ergeben, dass bei Patienten mit
kleinen Tumoren bis zur Gréfle von 1 cm sich unter Observa-
tion eine bessere Lebensqualitit einstellt als unter aktiver The-
rapie [36]. Betroffene Patienten gewichten die einzelnen Fakto-
ren, die Einfluss auf die Lebensqualitdt haben, durchaus unter-
schiedlich. Schwindel und Horverlust beeintrichtigen die so-
zialen Kommunikationsebenen, dennoch werden auch Tinni-
tus und Kopfschmerz als nicht minder schwerwiegend fiir die
Bewertung der Lebensqualitét beurteilt, unabhangig von der
eingesetzten Behandlungsmafinahme. Die Therapieentschei-
dung bei Patienten mit VS sollte die gutartige Natur mit meist
langsamem Wachstum berticksichtigen und sich an der lang-
fristigen Aufrechterhaltung der Lebensqualitit orientieren. Ra-
dikale Tumorentfernungen sollten dann erwogen werden, wenn
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ein realistisch eingeschatzter langfristiger Benefit die mogli-
chen negativen Auswirkungen auf die Lebensqualitat tiber-
wiegt. Unrealistische Uberbetonung von Risiken sollte den Pa-
tienten keine unnoétigen psychischen Belastungen auferlegen
[Rosahl 2017].

Im genannten Ubersichtsreferat wurden Entscheidungsdia-
gramme (Abb. 4, 5) fiir die Behandlung von VS vorgestellt. Der-
artige Therapiealgorithmen haben sich in der klinischen Pra-
xis bereits bewdhrt und konnten in Entscheidungsebenen von
Tumorboards oder Schidelbasis-Zentren einflielen. Wesentli-
che objektive Faktoren sind in der Matrix enthalten, dennoch
miissen individuelle Faktoren stets berticksichtigt werden.

Es ist aus Sicht des betroffenen Patienten verstdndlich, dass
die Aussicht auf eine schmerzfreie und vermeintlich risikoér-
mere Behandlung hédufiger zur subjektiven Entscheidung fiir
eine nicht-chirurgische Therapie fithrt. Die Cochrane Analyse
von 2014 zur Radiotherapie von VS zeigt aber das derzeitige
Problem. Bisher ist es noch nicht gelungen, dass eine derartige
Therapie besser als die einer mikrochirurgischen Resektion
oder Observation ist [37]. Dies unterstreicht die Notwendigkeit
einer genauen Aufkldrung der Patienten, die wiederum eine
umfassende Kenntnis der objektiven Erfahrungswerte inner-
halb grofler Patientenkollektive und erfahrener Zentren vor-
aussetzt. Auch fiir die Therapieoption der ,wait and scan“-Stra-
tegie gilt: Die Patienten miissen dariiber aufgekldrt werden,
dass sie bei einer moglichen Groflenprogredienz des Tumors,
das Risiko von Nervenschiddigungen und der daraus resultie-
renden Folgen wie Schwerhdrigkeit, Schwindel und beeintrach-
tigter Fazialisfunktion eingehen. Zusitzlich besteht die Mog-
lichkeit, dass ein im spéteren Verlauf doch notwendiger opera-
tiver Eingriff aufgrund der nun stark fortgeschrittenen Tumor-
ausdehnung erschwert wird.
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Diagnostik und Behandlung des Vestibularisschwannoms
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© Welche Aussage zum Vestibularis-
schwannom ist richtig?

O Vestibularisschwannome sind Tumo-
ren, die ausschliefSlich bei mannlichen
Jugendlichen vorkommen.

O Vestibularisschwannome sind Tumo-
ren, die ausschliel3lich bei weiblichen
Jugendlichen vorkommen.

O Das Vestibularisschwannom ist eine
Neubildung der neuronalen Fasern des
N. vestibularis.

O Verdnderte Nervenfasern des Nervus
acusticus sind der Ursprung des Vesti-
bularisschwannoms.

O Der Tumor hat eine benigne Dignitt.

0 Welche Antwort trifft fiir das Vestibu-
larisschwannom zu?

O Der Tumor metastasiert in aller Regel
in angrenzende Hirnareale.

O Der Tumor entwickelt eine raumfor-
dernde Wirkung infolge Wachstum in-
nerhalb des inneren Gehdrganges und
Kleinhirnbrickenwinkels

O Wenn ein einseitiges Vestibularis-
schwannom langere Zeit njcht behan-
delt wird, besteht die Gefahr der Aus-
bildung einer Neufibromatose Typ II.

O Vestibularisschwannome treten fast
immer beidseitig auf.

O Der Tumor kommt bei Kindern haufiger
vor als bei Erwachsenen.

Dieser CME-Kurs wurde von der Baye-
rischen Landesdrztekammer mit zwei
Punkten in der Kategorie | zur zertifi-
zierten Fortbildung freigegeben und
ist damit auch fiir andere Arztekam-
mern anerkennungsfahig.

@ Die Diagnose des Vestibularisschwan-
noms wird bestatigt durch ...

eine einseitige Hochton-Schwerhorigkeit
die Kombination aus einseitiger Schwer-
horigkeit, Tinnitus und Schwindel

ein Kernspintomogramm des Schadels
mit Kontrastmittel (Gadolinium)

eine Interpeaklatenz in der
Hirnstammaudiometrie

das Vorliegen einer peripheren
Fazialisparese

o O O 0O

@ Der Ausfall eines Gleichgewichtsor-
gans in der Vestibularisprifung ...

O istimmer ein Beweis fiir das Vorliegen
eines Vestibularisschwannoms

O schliel8t das Vorliegen eines Vestibula-
risschwannoms aus

O st ein Grund, als erste diagnostische
MalBnahme vor allen anderen Untersu-
chungen eine Kernspintomografie zu
veranlassen

O sollte zunéchst abwartend beobachtet
werden, da sich fast immer von selbst
eine Besserung einstellt

O st ein Grund zundchst eine audiologi-
sche Diagnostik mit Reintonaudio-
gramm, Sprachaudiogramm und
objektiver Audiometrie durchzufiihren

0 Die primdre Zielstellung einer Be-
handlung nach Diagnose eines Vesti-
bularisschwannoms ...

O istimmer die vollstandige Entfernung
eines nachgewiesenen Tumors

Fur eine erfolgreiche Teilnahme mussen 70 % der
Fragen richtig beantwortet werden. Pro Frage ist
jeweils nur eine Antwortmaoglichkeit zutreffend.
Bitte beachten Sie, dass Fragen wie auch Ant-
wortoptionen online abweichend vom Heft in
zufélliger Reihenfolge ausgespielt werden.

CME

FIN gultig bis 29.08.2017:
HN1704Ah

Dieser CME-Kurs ist zwolf Monate auf
CME SpringerMedizin.de verfiigbar.

Sie finden ihn am Schnellsten, wenn Sie
die FIN oder den Titel des Beitrags in das
Suchfeld eingeben. Alternativ kénnen Sie
auch mit der Option ,Kurse nach Zeit-
schriften” zum Ziel navigieren.

O istin jedem Fall ausschlieBlich eine Be-
obachtung des Tumors mit MRT-Kont-
rolle friihestens nach sechs Monaten

O ist die maximale Lebensqualitat mit
groBRtmoglichem neuronalen Funkti-
onserhalt

O st es, bei noch erhaltenem Gehor im-
mer eine Bestrahlung durchzufihren

O st die mikrochirurgische Entfernung
auch von sehr kleinen Tumoren mit
anschlieBender Chemotherapie

0 Bei einem 45-jdhrigen Patienten, bei
dem im MRT ein 0,8 x 0,9 cm grof3es
Vestibularisschwannom im Bereich
des inneren Gehdrganges diagnosti-
ziert wurde und der keine klinischen
Zeichen bemerkt, wird

O die Empfehlung zur translabyrinthéren
Operation gegeben, um den Tumor
maglichst mit optimaler Schonung des
N. fazialis zu entfernen.

O die Empfehlung zur transtemporalen
Operation gegeben, um den Tumor
moglichst horfunktionerhaltend zu
entfernen.

O die Empfehlung zur retrosigmoidalen
Operation gegeben, um den Tumor
moglichst horfunktionerhaltend zu
entfernen.

O die Empfehlung gegeben, abzuwarten
und nach sechs Monaten eine erneute
MRT-Kontrolle durchzufthren.

O die Empfehlung zur Bestrahlungsbe-
handlung gegeben.

Beiinhaltlichen Fragen erhalten Sie beim Kurs auf
CME.SpringerMedizin.de tutorielle Unterstit-
zung. Bei technischen Problemen erreichen Sie
unseren Kundenservice kostenfrei unter der
Nummer (0800) 77 80 777 oder per Mail unter
kundenservice@springermedizin.de.
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0 Bei einer 68-jahrigen Patientin wurde

im MRT ein 1,4 x 2,3 cm grof3es Vesti-
bularisschwannom im Bereich des in-
neren Gehdrganges und Kleinhirnbri-
ckenwinkels diagnostiziert. Es besteht
ein Horverlust Horklasse A, sonst kei-
ne auffallige klinische Symptomatik.

@ Welches ist die am héufigsten vor-

00000

kommende Tumorentitdt, die diffe-
renzialdiagnostisch zum Vestibularis-
schwannom in Betracht gezogen
werden sollte??

Metastase eines Hypernephroms
Lipome

Welches Vorgehen ist angebracht? Meningeome
die Empfehlung zur translabyrinthdren Hamangiome
Operation, um den Tumor moglichst Osteome

mit optimaler Schonung des N. facialis
zu entfernen

die Empfehlung zur transtemporalen
Operation, um den Tumor moglichst
horfunktionerhaltend zu entfernen

die Empfehlung zur retrosigmoidalen
Operation, um den Tumor maoglichst
horfunktionerhaltend zu entfernen

die Empfehlung, abzuwarten und nach
sechs Monaten eine erneute MRT-Kon-
trolle durchzufthren

die Empfehlung zur Bestrahlungsbe-
handlung

0 Welche Lokalisationen von Vestibula-

risschwannomen im inneren
Gehdrgang und Kleinhirnbriicken-
winkel sind flir den suboccipitalen
Zugang nicht indiziert?

Tumoren mit breitem Kontakt zur
Kleinhirntonsille

Tumor mit breiter Ausdehnung im
Kleinhirnbrickenwinkel und Kontakt
zum Hirnstamm

Tumoren am Ubergang innerer Gehor-

gang zum Kleimhrnbrickenwinkel (po-

rus acusticus internus)

O Tumoren im inneren Gehérgang nahe
des Fundus

O Tumoren im Kleinhirnbrickenwinkel
ohne Hirnstammkontakt

0 Welchen Nachteil hat die translaby-
rinthdre Operation im Vergleich mit
der transtemporalen und suboccipi-
talen Operation?

O Das Risiko einer Schadigung des

N. facialis ist sehr grof3, da die chirurgi-

sche Exposition im Vergleich zu den

anderen Techniken schwierig ist.

Der instrumentelle Aufwand ist grolSer

Die Operationszeit ist langer

Das Risiko einer postoperativen Liquor-

rho ist groBer

Das Horvermogen kann nicht erhalten

werden.
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