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Akustikusneurinome gehen in 80%
vom vestibuldren Anteil des VIil. Hirn-
nervs aus und wachsen im inneren
Gehorgang und Kleinhirnbriicken-
winkel, der lateral vom Felsenbein,
medial von Pons und Medulla und
hinten von der Kleinhirnhemisphare
begrenzt wird. Entsprechend eng
sind die Verhiltnisse zu den benach-
barten Hirnnerven. GréBere Tumo-
ren konnen ventral den Clivus, kaudal
das Foramen magnum und kranial
das Tentorium erreichen.

Die frithesten Serien operierter Akusti-
kusneurinome vor 1915, die allerdings sehr
grof} waren, waren noch mit einer sehr
hohen Mortalitit behaftet: Krause (26
von 31=84%), Horsley (10 von 15=67%),
v. Eiselsberg (13 von 17=77%). Cushing
konnte diese dank seiner subtotalen Op.-
Technik auf 35% senken. Dandy verfolg-
te das Prinzip der alleinigen intrakapsu-
laren Dekompression und erreichte eine
Mortalitit von 10% [4]. Die Funktion ge-
wann erst spiter Bedeutung. Olivecrona
konnte nicht nur die Mortalitit senken
(5% kleine Tumoren, 22,5% grofie Tumo-
ren), sondern auch in der Halfte der Fille
den N. facialis erhalten.

Wihrend die Mortalitit Ende der
1950er-Jahre noch bei 43,5% in Kalifornien
lag, liegt sie 50 Jahre spéter in Abhangig-
keit von der Tumorgrofle, dem Alter und
den Komorbidititen zwischen 1 und 10%
(Samii 1997: 1,1%; [21]). Eine komplette
Resektion ist in 97-99% moglich, aber im
Hinblick auf den vorrangigen Funktions-
erhalt nicht immer wirklich sinnvoll.
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Akustikusneurinome
(Vestibularisschwannome)

Behandlung aus neurochirurgischer Sicht

Klassifikation

Die gebrauchlichste Einteilung der Akus-

tikusneurinome (B8 Abb. 1) erfolgt nach

der Grof3e:

== Grad I: intrakanalikulir, <10 mm;

== Grad II: intrakanalikular intrazister-
nal, <20 mm;

== Grad III: intrameatal intrazisternal,
Kontakt zum Hirnstamm, <30 mm;

== Grad IV: intrameatal intrazisternal,
Verlagerung d. Hirnstamms, > 30 mm
(8 Abb.2,3;[9]).

Epidemiologie

Von allen intrakraniellen Tumoren sind
5,8-10% Akustikusneurinome. Sie treten
mit einer Inzidenz von 1/100.000 p.a. auf
mit einem Uberwiegen des weiblichen
Geschlechts (@ : 3 =2:1). In 95% liegen sie
nur unilateral vor und werden in der Re-
gel oberhalb des 30. Lebensjahrs sympto-
matisch. Letzteres trifft nicht fiir bilatera-
le Akustikusneurinome zu, die eine gene-
tische Ursache (Neurofibromatose Typ 2,
NF2) haben [5].

== Bei jungen Patienten mit Akustikus-
neurinomen ist ein genetisches
Screening erforderlich.

Ein autosomal-dominant oder auch spo-
radisch vererbter Defekt eines Tumor-
suppressorgens auf Chromosom 22q12
scheint fiir die Entstehung von Akustikus-
neurinomen verantwortlich zu sein.

Symptome

Symptome entstehen durch die Kompres-
sion der Hirnnerven VIII, V und VII. Die
einseitige Horminderung bzw. der Hor-
verlust stehen dabei im Vordergrund
(98%), gefolgt von Tinnitus (70%) und
Schwindel (67%; [10]). Ein Horsturz tritt
nur in 5-15% der Fille auf. Seltener finden
sich ein reduzierter Kornealreflex (33%),
Nystagmus (26%), eine Hypésthesie (26%)
oder erstaunlich selten eine primére Fa-
zialisparese (12%).

Bei Tumoren >3 cm kommen durch
die Kompression des Hirnstamms und
anderer Hirnnerven eine ataktische
Gangstorung, Doppelbilder, Schlucksto-
rungen und durch moglichen Liquorauf-
stau ggf. auch Zeichen des erh6hten int-
rakraniellen Drucks mit Ubelkeit und Er-
brechen hinzu.

Diagnostik

Ublicherweise werden Akustikusneuri-
nome mittels Audiometrie (Hochtonsen-
ke), Vestibulogramm, Sprachdiskrimina-
tionstest und akustisch evozierten Poten-
zialen mit Latenzverlangerung der Welle
I-V bzw. der Interpeaklatenzen I-III dia-
gnostiziert. Die Magnetresonanztomo-
graphie (MRT) liefert die entscheidenden
bildmorphologischen Informationen. Die
Computertomographie (CT) kann noch
zusitzlich zur Beurteilung der Aufwei-
tung des inneren Gehorgangs, der Loka-
lisation der Bogengénge und der Cochlea
sowie zum Ausschluss eines Hochstands
des Bulbus venae jugularis herangezogen
werden.
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Differenzialdiagnose

Im Kleinhirnbriickenwinkel treten in 20%
auch andere Tumoren, insbesondere Me-
ningeome (5-10%) auf. Seltener sind Epi-
dermoide, Schwannome benachbarter
Hirnnerven im Foramen jugulare (IX, X,
XI), Gliome, Ependymome, Medulloblas-
tome, Glomustumoren und Metastasen
anzutreffen.

Behandlungsoptionen
»Wait and see”

Entsprechend dem natiirlichen Verlauf
kénnen die Tumoren insbesondere bei
geringer GrofSe, hoherem Alter und zahl-
reichen Komorbidititen durchaus aus-
schliellich beobachtet werden [25]. Ein
Teil der Tumoren zeigt kein Wachstum,
ein Teil ein langsames Wachstum (0,2 cm/
Jahr) und nur der dritte, kleinere Teil ein
signifikantes Wachstum mit einer Gro-
Blenzunahme von mehr als 1 cm jéhrlich.
Prognostisch richtungsweisend ist hier-
bei die initiale Grofle bei Diagnosestel-
lung und das Wachstumsverhalten im ers-
ten Jahr der Kontrolle [26]. Ein signifikan-
tes Wachstum tiber 1 cm spricht fiir The-
rapiebedarf.

Bei NF2-Patienten mit einseitiger Er-
taubung ist ein abwartendes Verhalten in-
diziert.

Radiatio

Die Radiotherapie mittels einzeitiger y-
Knife- oder mehrzeitiger LINAC-Be-
handlung begrenzt das Weiterwachsen
des Tumors. Die Fazialiserhaltungsrate
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Abb. 1 < Grading
eines Akustikusneu-
rinoms nach GroRe.
Grad I: <10 mm; Grad
II: <20 mm; Grad Ill:
<30 mm; Grad IV: >
30 mm

nach y-Knife-Behandlung liegt mit 96%
sehr hoch. Bei einer Dosis unter 13 Gy und
einer Tumorgréfle unter 1,5 cm betrégt
diese sogar 99% [28]. Der Horerhalt da-
bei liegt etwa bei 57% [27]. Insbesondere
bei intrakanalikuldren Tumoren erzielt die
Radiochirurgie sehr gute Ergebnisse [13].

Wihrend die y-Knife-Behandlung
vorwiegend bei kleineren Tumoren einge-
setzt wird, kann die fraktionierte stereo-
taktische Radiotherapie mit 5x1,8 Gy pro
Woche auch fiir groflere Tumoren ange-
wandt werden [3].

Chirurgie

Chirurgisch werden Akustikusneurino-
me von Neurochirurgen und HNO-Arz-
ten operativ versorgt. Die Tumorgrofie,
die klinische Symptomatik und ein Tu-
morprogress stellen die Hauptindikaton
fiir eine Operation dar. So werden grofiere
Tumoren, insbesondere bei Hirnstamm-
kompression, einer Operation zugefiihrt
(8 Abb. 2, 3; [25]). Eine Notfallindika-
tion kann bei groflen Tumoren durch
Kompression des IV. Ventrikels und des
Aquédukts mit konsekutivem Verschluss-
hydrozephalus bestehen. Grof3e zystische
Tumoren (8 Abb. 3) neigen durch ra-
sche Zystenfiillung und selten durch Ein-
blutungen zur Dekompensation.

Chirurgische Zugangswege

== Translabyrinthar: Bei Ertaubung und
iiberwiegend intrameataler Tumor-
ausdehnung wird von HNO-Arzten
ein translabyrinthédrer Zugang bevor-
zugt.

== Transtemporal extradural: Dieser Zu-
gang tiber die mittlere Schadelgrube

Abb. 2 A MRT eines soliden Grad-IV-Akustikus-
neurinoms

Abb. 3 A Prdoperative MRT eines zystischen
Grad-IV-Akustikusneurinoms

wird selten bei kleinen intrameata-
len Tumoren mit noch gutem Gehor
durchgefiihrt.

== Subokzipital: Der subokzipitale retro-
mastoidale Zugang ist der klassische
neurochirurgische Zugang zur hinte-
ren Schéadelgrube und wird fiir alle
Tumorgroflen aus Sicht des Neuro-
chirurgen bevorzugt.

Lagerung

Die modifizierte Parkbankposition in
Seitenlage mit nach unten ausgelagertem
Arm und zur Gegenseite rotiertem einge-
spanntem Kopf ermdéglicht das Zuriickfal-
len der Kleinhirnhemisphére und ist fiir
Tumoren bis zu 2 cm gut einsetzbar. Auch
Patienten mit offenem Foramen ovale und
kardiovaskuldrer schwerer Vorerkran-
kung sollten zur Vermeidung potenziel-
ler Luftembolien in dieser Lagerung ope-
riert werden.



Zusammenfassung - Abstract

Abb. 4 A aIntraoperatives Bild zu Beginn und b am Ende einer retromastoidalen neurochirurgischen
Operation

Ansonsten wird bei gréferen Tumoren
eine halbsitzende Lagerung mit zur ipsila-
teralen Seite gedrehtem und nur leicht ge-
neigtem Kopf bevorzugt. Der freie Abfluss
des Bluts nach unten und die gute anato-
mische Ubersicht stellen dabei die Haupt-
vorteile dar. Auf eine Hochlagerung der
Beine in Hohe des Herzvorhofs ist dabei
besonders zu achten, um das Risiko einer
Luftembolie zu minimieren, die sich in
einem CO,-Abfall und hamodynami-
scher Instabilitdt mit Blutdruckabfall und
Herzfrequenzanstieg duflert. Als Prophy-
laxe sollte auf einen positiven endexspi-
ratorischen Druck, ausreichende Fliissig-
keitszufuhr und die erwdhnte Hochlage-
rung mit dem Ziel des positiven Drucks
im Sinus transversus und sigmoideus ge-
achtet werden [7]. Die hdmodynamische
Komplikationsrate liegt dann unter 0,5%.

Subokzipital-retro-

mastoidale Op.-Technik

Der Hautschnitt erfolgt senkrecht hin-
ter dem Mastoid. Die Kraniotomie soll-
te den Beginn des Sinuswinkels zwischen
Sinus transversus oben und Sinus sigmoi-
deus lateral freilegen. Die Duraer6ffnung
wird entlang des Sinusverlaufs empfohlen.
Anschlief3end kann basal Liquor drainiert
werden, um Platz zu gewinnen. Die Klein-
hirnhemisphére wird mit einem selbsthal-
tenden Spatel leicht retrahiert (8 Abb. 4).
Grundsitzlich gibt es danach unterschied-
liche ,,Operationsschulen®. Einerseits kann
zundchst der innere Gehérgang aufge-
frast werden und hier der N. facialis auf-
gesucht werden. Andererseits kann der
Tumor auch erst verkleinert, der N. fa-

cialis am Hirnstamm dargestellt werden
und erst am Ende der Gehorgang eroff-
net werden. In jedem Fall sollte die Kap-
sel erst mit dem Fazialisstimulator abge-
sucht werden, um einen seltenen, aber in
etwa 5% moglichen dorsalen Verlauf des
N. facialis zu erkennen.

== Grundsatzlich sollte auf bipolare
Koagulation weitgehend verzichtet
und liberwiegend gespiilt werden.

Die intratumorale Verkleinerung mit-
tels CUSA (,,Cavitron ultrasound surgical
aspirator®, Ultraschall-Skalpell) ermog-
licht dann eine Praparation der Kapsel mit
Darstellung der kaudalen Hirnnerven IX
und X am Unterrand und des N. trigemi-
nus am Oberrand des Tumors. Der N. fa-
cialis verlauft meist am Hirnstamm vom
medialen Unterrand des Tumors nach
oben, dndert dann seine Richtung nach
lateral, fasert sich bei grofien Tumoren
am Hinterrand auf und zieht dann hin-
ter dem Tumor zum Oberrand des Ge-
horgangs. Der Tumor wird entsprechend
schrittweise verkleinert und vom Hirn-
stamm, den GeféfSen und den Hirnnerven
abprépariert (B Abb. 4). Im Bereich des
Gehorgangs wird zundchst die Dura in-
zidiert und abgeschoben und der Gehor-
gang mit einer Diamantfrése an der Hin-
terwand aufgefrést. Gegebenenfalls kann
die Tumorentfernung im Gehérgang en-
doskopisch kontrolliert werden.

Die Kontinuitit des N. facialis und die
Funktion, die mittels EMG und Stimula-
tion iiberwacht wird, sowie insbesondere
die proximale Stimulierbarkeit am Hirn-
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aus neurochirurgischer Sicht

Zusammenfassung

Wahrend im vergangenen Jahrhundert der
Schwerpunkt der Mikroneurochirurgie zu-
nachst im Erhalt des Lebens, spater in kom-
pletter Tumorentfernung und erst danach im
Erhalt der Funktion lag, steht heute der Funk-
tionserhalt eindeutig im Vordergrund. Die Be-
handlung der Akustikusneurinome umfasst
ein rein konservatives Vorgehen, die Opera-
tion sowie die Strahlentherapie. Seit einigen
Jahren werden zunehmend haufiger kleine
Tumoren nur beobachtet oder bei Fortschrei-
ten der Erkrankung bestrahlt. Insgesamt sind
die Operationszahlen riicklaufig. Bei den ope-
rierten Tumoren handelt es sich Giberwiegend
um gréBBere Tumoren.

Schliisselworter

Akustikusneurinom - Vestibularisschwan-
nom - Vestibularisneurinom - Neurochirurgie -
Kleinhirnbriickenwinkeltumor

Acoustic neuroma (vestibular
schwannoma). Treatment from
a neurosurgical perspective

Abstract

During the last century microsurgical ap-
proaches laid emphasis in descending order
on preservation of life, total tumor excision
and function. Today, the priority of microsur-
gery has changed to functional preservation.
The management of vestibular schwanno-
mas consists of observation, surgical resec-
tion, or radiation therapy. In recent years,
there has been an increase in observation-
only management for small tumors, or ra-
diotherapy in the case of tumor progression.
The number of surgical procedures is in de-
cline, with surgery being reserved mainly for
large tumors.

Keywords

Neuroma, acoustic - Schwannoma, vesti-
bular - Neurilemmoma, vestibular -
Neurosurgery - Cerebellopontine angle tumor
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Tab. 1
[6])
Grad Parese  Charakteristik
1 Keine Normal
2 Leicht
3 MaBig
4 Ausge-
pragt maler Anstrengung
5 Schwer
6 Plegie Keine Bewegung

Gradierung der Fazialisfunktion nach House und Brackmann. (Vereinfacht nach

Geringe Schwache, Ruhesymmetrie, geringe Mundasymmetrie bei Innervation
Leichte Asymmetrie, Lidschluss mit Anstrengung, leichte Mundastschwéche
Stirnast plegisch, inkompletter Lidschluss, asymmetrischer Mundast bei maxi-

Ruheasymmetrie, inkompletter Lidschluss, geringe Bewegung der Mundwinkel

stamm miissen erhalten werden. Eine ra-
dikale Tumorentfernung sollte keinesfalls
erzwungen werden. Prioritét ist der Funk-
tionserhalt, sodass ggf. kleine Tumorreste
an der Kapsel oder im Gehorgang belas-
sen werden konnen.

Monitoring

Zur Uberwachung des N. facialis wird
von der mimischen Gesichtsmuskulatur
(M. orbicularis oculi, M. orbicularis oris)
tiber subkutane Nadelelektroden die Mus-
kelaktivitat (EMG) abgeleitet [11]. Bei aus-
gedehnten Tumoren werden ggf. weitere
Hirnnerven iiberwacht (z. B. N. trigemi-
nus: Ableitung vom M. masseter, N. glos-
sopharyngeus: Pharyngealmuskulatur
(weicher Gaumen), N. hypoglossus: Zun-
genmuskulatur).

Die Ableitung von akustisch evozier-
ten Potenzialen (AEPs) ist nur sinnvoll bei
erhaltenem Gehor und reproduzierbaren
Ausgangspotenzialen [11, 29]. Die Elek-
trocochleographie (Ecoch) zeigt eine um-
gekehrte Welle I der evozierten Potenzia-
le und ist nur bedingt hilfreich, z. B. wah-
rend des Auffrisens des inneren Gehor-
gangs. Dennoch ist auch bei erhaltener
Welle I eine Ertaubung méglich, da nicht
die zentralen Anteile erfasst werden.

Bei grofleren Tumoren mit Hirn-
stammkompression sollten auch Media-
nus-SSEPs zur Uberwachung der Hirn-
stammfunktion durchgefiihrt werden.

Das transthorakale Dopplermonito-
ring zur Luftemboliedetektion und die
Messung des endexspiratorischen CO,-
Werts zur Erkennung eines CO,-Abfalls
sind bei allen halbsitzenden Lagerungen
erforderlich.
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Ergebnisse

Bei einer Tumorgrofle unter 2 cm sind
diese Tumoren meist komplett entfernbar
mit nur leichter Fazialisparese (House-
Brackmann II; @ Tab. 1). Der Horver-
lust tritt allerdings in den meisten Se-
rien in 2/3 der Falle ein ([1, 12, 14, 15, 17];
B Tab. 2). Der Horerhalt bei der Radio-
chirurgie liegt etwa bei 60-70%. Die Fa-
zialisfunktion bei kleinen Tumoren liegt
bei der Radiochirurgie ebenfalls etwas
glinstiger (9o vs. 80% operativ). Die Mi-
krochirurgie schneidet hingegen hin-
sichtlich Tinnitus und Vertigo giinsti-
ger ab als die Strahlentherapie [17]. Am
unterschiedlichsten sind die Ergebnisse
bei der Arbeitsfahigkeit. So nehmen die
mit y-Knife behandelten Patienten bereits
nach einer Woche die Arbeit wieder auf,
wihrend operierte Patienten langer dafiir
bendtigen.

Weitere Komplikationen

Die héufigsten operativen Komplikatio-
nen sind Liquorfisteln in 4-27% der Fille
(meist als Rhinoliquorrhé auftretend)
und in 6% mit einer Meningitis behaftet,
Dysfunktionen des N. trigeminus (22%
transient, 11% permanent), selten kauda-
le Hirnnervenstérungen (Schluckstérun-
gen) oder Hirnstammdysfunktionen (He-
miparese, Vigilanzminderung) und er-
hohter intrakranieller Druck (meist durch
Liquoraufstau; [18, 21]). Vaskuldre Kom-
plikationen (Ischdmie oder Blutung) stel-
len die Hauptursache fiir eine permanen-
te Morbiditét dar [18].

Nach y-Knife-Behandlung steigt {iber
13 Gy die Wahrscheinlichkeit signifikant
an, eine Trigeminusneuralgie zu entwi-
ckeln. Die Hydrozephalusrate liegt bei
0,6%. Schwindel, Gleichgewichtsstorun-

Tab.2 Operative Komplikationen,

abhéangig von der GroBe. (Nach [1, 12, 14,

TumorgroBe Fazialisparese Horverlust
(mm) (%) (%)
<10 0-5 30-50
<20 10-20 40-70
| 220 30-50 80 bis >90

gen und Tinnitus treten allerdings héufi-
ger unter 13 Gy auf [24].

Rezidive

Nach subtotaler operativer Resektion liegt
die Rezidivrate bei ~20%, nach ,totaler
Resektion unter 10%. Strahlentherapeu-
tische Serien berichten Tumorkontroll-
raten von 90-95% in den ersten 5 Jahren.
Mit zunehmender Bestrahlungshéufig-
keit treten aber gehauft Falle mit Grofien-
progredienz trotz Radiatio auf. Diese sind
chirurgisch aufgrund einer Fibrose post
radiationem deutlich schwieriger opera-
tiv anzugehen und mit héherem Risiko
fiir den N. facialis behaftet. Die Préapara-
tion vom Hirnstamm ist ebenfalls deutlich
erschwert [23].

Wiederholte y-Knife-Bestrahlungen
bei Tumorprogress mit etwas geringe-
rer Dosis mit 11 Gy nach durchschnittlich
63 Monaten werden inzwischen eben-
falls eingesetzt [8]. Bei Progress mit Hirn-
stammkompression sollte eine chirurgi-
sche Therapie favorisiert werden.

Lebensqualitat

Entgegen den Erwartungen sind post-
operative Fazialisfunktion und Hérver-
mogen fiir die Lebensqualitit nicht aus-
schlaggebend. Vielmehr bestimmen per-
sistierende Kopfschmerzen die Einstel-
lung zur Operation und die Wiederauf-
nahme einer Arbeit [2]. Voriibergehen-
de Gleichgewichtsstorungen nach einer
Operation sind u. U. ein verzogernder
Faktor [20]. Insgesamt scheint die Radio-
chirurgie bei kleineren Tumoren beziig-
lich der Lebensqualitit etwas giinstigere
Ergebnisse als die Operation zu erzielen
[16]. Allerdings sollte langfristig ein mog-
licher Tumorprogress mit ins Kalkiil ge-



zogen werden. Ein weiterer Faktor bleibt
die Tumorgrofie.

== Die TumorgroRe ist in neuro-
chirurgischen Serien markant gro3er
als in strahlentherapeutischen.

Der Unterschied liegt im Mittel bei 2,0-
3,5 cm vs. 1-2,0 cm. Grofle neurochirur-
gische Serien umfassen zu 70% Tumoren
der Grade 3—4 [12]. Dadurch wird die Ver-
gleichbarkeit der Serien erheblich einge-
schrankt.

Nachsorge

Auditorische Hirnstammimplantate sind
ggf. bei NF2-Patienten mit beidseitigem
Horverlust indiziert. Die Implantation in
den lateralen Rezessus des IV. Ventrikels
sollte dann bei Entfernung eines Tumor-
rezidivs nach Ertaubung erfolgen [19].

Ein Lidloading mit Goldblattchenim-
plantation oder flexiblen Platinketten pra-
tarsal ins Oberlid (frither hiufiger die Tar-
sorrhaphie) kann bei mangelhaftem Lid-
schluss und léngerfristig nicht zu erwar-
tender Erholung des N. facialis zur Kon-
junktivitisprophylaxe eingesetzt werden
[22].

Fazialis-Hypoglossus-Anastomosen
werden erst nach 9—12 Monaten bei feh-
lender Reinnervation durchgefiithrt, um
kompletten Lidschluss und eine Ruhe-
symmetrie im Mundast zu erreichen [10].
Allerdings kann die dadurch zu erwarten-
de Hemiatrophie der Zunge auch zu einer
Beeintrichtigung des Patienten fithren.

Durch muskuldre Ziigelplastiken ldsst
sich bei Atrophie der mimischen Musku-
latur eine kosmetische Verbesserung er-
zielen.

Fazit fiir die Praxis

Die Therapie der Akustikusneurinome ist
eine interdisziplindre Herausforderung.
Dabei stellen die Mikrochirurgie, die
Strahlentherapie und die Beobachtung
Optionen dar, die je nach Gré3e, Wachs-
tumsverhalten und Alter gegeneinan-
der abgewogen werden sollten und ggf.
auch erganzend eingesetzt werden kon-
nen. Die Ziele einer mdglichen Operation
sind Funktionserhalt, langfristige Tumor-
kontrolle und minimale Morbiditat. Ein

aggressives Vorgehen mit Gefahrdung
des N. facialis ist nicht mehr indiziert.
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