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Schwannome sind gutartige Tumoren, die
von Schwann-Zellen ausgehen, welche die
Myelinscheide peripherer Nerven bilden.
Der Entstehungsort liegt i. d. R. im mye-
linisierten Teil des Nervs lateral der sog.
Obersteiner-Redlich-Zone, die den Uber-
gang von Glia- zu Schwann-Zellen und
damit die Grenze zwischen peripherem
und zentralem Nervensystem bildet [1].
Sie konnen prinzipiell in allen Kérper-
regionen auftreten und wachsen gut ab-
gekapselt in direkter Nachbarschaft des
Ausgangsnervs, ohne jedoch die Nerven-
fasern einzubinden [2]. Ist der VIII. Hirn-
nerv der Ausgangsnerv, handelt es sich
um ein Vestibularisschwannom.

Die typische Lokalisation von Vesti-
bularisschwannomen ist der innere Ge-
horgang bzw. der Kleinhirnbriickenwin-
kel. Eine intralabyrinthare Lokalisation
ist duflerst selten. Seit der Erstbeschrei-
bung durch Mayer 1917 [3] wurden we-
niger als 100 Fille beschrieben [4, 5, 6].
Man kann je nach Entstehungsort intra-
cochledre und intravestibuldre Tumoren
unterscheiden. Intracochledre Schwanno-
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Intralabyrinthare

Schwannome

me entwickeln sich aus Asten des N. coch-
learis. Intravestibulare Schwannome ent-
stehen in Endésten der Pars vestibularis
des N. vestibulocochlearis (N. utricularis,
N. saccularis, N. ampullaris anterior, pos-
terior und lateralis; [7]). Typische Symp-
tome sind eine langsam fortschreitende
oder auch ploétzlich einsetzende einseiti-
ge cochledre Schwerhorigkeit, Vertigo in
unterschiedlicher Form und Auspriagung
und einseitiger therapieresistenter Tinni-
tus [s, 6, 8, 9].

Vor der Zeit der hochauflosenden, ga-
doliniumgestiitzten Magnetresonanzto-
mographie (MRT) wurde die Diagno-
se eher durch Zufall in Felsenbeinprapa-
rationen oder im Rahmen labyrinthdes-
truierender Eingriffe gestellt. Inzwischen
werden nicht zuletzt wegen der deutlich
verbesserten Auflosung in MRT-Unter-
suchungen zur diagnostischen Abkldrung
von Vertigo, einseitigem Tinnitus oder
Horminderung mehr und mehr intralaby-
rinthdre Schwannome gefunden [7]. Viele
Autoren gehen daher davon aus, dass die
Inzidenz dieser Tumoren lange Zeit unter-
schatzt wurde [5, 7].

Wir beschreiben hier 4 Fille von Pa-
tienten, die aktuell wegen intralabyrintha-
rer Schwannome in der Klinik fiir Hals-
Nasen-Ohren-Heilkunde, Kopf- und
Halschirurgie am Klinikum Bielefeld be-
handelt werden. Diagnostik und Thera-
piestrategien werden diskutiert.

Fallberichte

Symptome und Therapieverldufe der
4 Patienten sind in @ Tab. 1 aufgefiihrt.
Befunde der MRT und CT sowie Opera-
tionssitus und Operationspréaparate der
Patienten 1 und 2 sind in @ Abb. 1 und
2 dargestellt.

Diskussion

Intralabyrinthire Schwannome sind sel-
ten, wenn auch die Inzidenz moglicher-
weise bislang unterschitzt wurde [, 7].
Neuere Studien gehen davon aus, dass in-
tralabyrinthire Schwannome etwa 10% al-
ler Vestibulocochlearisschwannome aus-
machen [7]. Die Symptomatik ist unspe-
zifisch, eine einseitige, langsam progre-
diente sensorineurale Schwerhorigkeit
oder auch plétzliche Ertaubung wird in al-
len publizierten Fillen beschrieben. Ver-
tigo in unterschiedlicher Auspragung, als
dauerhaftes Symptom oder auch anfalls-
weise auftretend ist ebenso beschrieben
wie Tinnitus [4, 5, 7, 10]. Daher sind Ver-
wechslungen mit anderen vestibulococh-
ledren Erkrankungen haufig, insbesonde-
re wird tiber eine Verwechslung mit der
Meniére-Erkrankung berichtet [s5, 10].
Eine MRT-Untersuchung von Patienten
mit entsprechenden Symptomen ist emp-
fehlenswert, auch zum Ausschluss eines
~reguldr gelegenen® Schwannoms des
Kleinhirnbriickenwinkels.

Alle in unserer Abteilung betreu-
ten Patienten berichteten von einseiti-
ger Horminderung, Tinnitus und inter-
mittierendem Schwindel als Erstsympto-
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Schwannome sind gutartige Tumoren, die
von Schwann-Zellen ausgehen, die die Mye-
linscheide peripherer Nerven bilden. Die typi-
sche Lokalisation von Vestibularisschwanno-
men ist der innere Gehdrgang bzw. der Klein-
hirnbriickenwinkel. Eine intralabyrinthare Lo-
kalisation von Schwannomen ist duB3erst sel-
ten. Wir beschreiben eine Serie von 4 konse-
kutiven Fallen intralabyrinthérer Schwanno-

me, die seit Januar 2009 in der Klinik fir Hals-
Nasen-Ohren-Heilkunde, Kopf- und Hals-

ben und diskutiert sowie ein aktueller Uber-

wurden. Therapieoptionen werden beschrie-
blick Giber die Literatur gegeben.

chirurgie am Klinikum Bielefeld behandelt

Akustikusneurinom - Schwannom, intralaby-
rinthares - N. vestibularis - Horminderung -
Intralabyrinthine schwannomas

Schliisselworter
Schwindel

Abstract

Schwannomas are benign neurogenic tumors
arising from Schwann cells that usually form

the myelin sheath of peripheral nerves. The
typical localization of vestibular schwanno-
mas is the internal auditory canal or the cere-
bellopontine angle. Intralabyrinthine lesions
are extremely rare. Here we describe a series
of four consecutive cases of intralabyrinthine
schwannomas that were treated in the De-
partment of Otorhinolaryngology, Head and
Neck Surgery, Klinikum Bielefeld in Bielefeld,
Germany. Therapeutic options are discussed
and the literature is reviewed.

Neuroma, acoustic - Schwannoma, intra-
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Ubersichten

Abb. 1 A Befunde von Patient 1. a Axiale MRT in T1-Wichtung nach Gadoliniumgabe: knapp 5 mm groes Enhancement im
Vestibulum des rechten Labyrinths (Pfeil). b Axiale MRT in T2-FSE-(Fast-Spin-Echo-)Sequenz: mit der Kontrastmittelanreiche-
rung korrespondierende Ausloschung des Fliissigkeitssignals (Pfeil). ¢ Axiale CT der Felsenbeine: Befund nicht abgrenzbar.

d Operationssitus: Tumor im Vestibulum des bereits grotenteils entfernten Labyrinths (Pfeil); * Sinus sigmoideus; ** hintere

Gehorgangswand. e Operationspraparat

men. Im Verlauf kam es bei allen 4 Patien-
ten zu einer einseitigen Ertaubung bzw.
hochgradigen Innenohrschwerhorigkeit.
Wihrend sich eine Patientin auf eigenen
Wunsch in der Wait-and-Re-scan-Pha-
se befindet, entschlossen sich 3 Patienten
nach der Ertaubung zur translabyrintha-
ren Resektion des Tumors. Dieser Eingriff
fithrte bei allen Patienten zu einer deut-
lichen Reduktion sowohl der Schwindel-
symptomatik als auch des Ohrgerausches.

In der Diagnostik nimmt die MRT den
grofiten Stellenwert ein. In gadolinium-
unterstiitzten hochauflésenden T1-ge-
wichteten Bildern zeigt sich eine inten-
sive Kontrastmittelaufnahme der Tumo-
ren. T2-FSE- und 3-D-CISS-Sequenzen
eignen sich besonders gut zur Darstel-
lung des fliissigkeitsgefiillten Labyrinths,
des inneren Gehoérgangs und des Klein-
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hirnbriickenwinkels [4, 5, 7]. Eine CT ist
nicht hilfreich in der Diagnostik, da sich
auf das Labyrinth oder die Cochlea be-
schrankte Tumoren aufgrund ihrer Gro-
¢ und Lage in der CT nicht nachweisen
lassen.

Die durchschnittliche Wachstums-
geschwindigkeit von Vestibularisschwan-
nomen wird in der Literatur mit 1,8-
2,4 mm pro Jahr angegeben [11, 12]. Trotz
des langsamen Wachstums kommt es
bei intralabyrinthdren Schwannomen
im Verlauf meist zu einer hochgradigen
sensorineuralen Schwerhorigkeit oder
Ertaubung, oft auch bei kleinen Tumo-
ren. Diese kann langsam voranschrei-
tend sein oder auch plotzlich einsetzen
[4,5, 6,7 8,9, 10]. Die Moglichkeit eines
Horerhalts besteht chirurgisch aufgrund
der Lokalisation des Tumors nicht, da

auch kleine Tumoren nicht ohne Des-
truktion des Labyrinths entfernt werden
konnen.

In der Behandlung intralabyrinthérer
Schwannome empfehlen wir bei noch er-
haltenem Horvermdgen eine Strategie
des Abwartens und der Kontrolle mittels
bildgebender Verfahren, da die Tumoren
durch die frithzeitig einsetzenden Sympto-
me bei der Erstdiagnose oftmals noch sehr
klein sind. Kommt es zur Ertaubung oder
zu stark belastendem Schwindel, ist eine
Operation sinnvoll. Ein translabyrintha-
res, im Falle einer intracochledren Loka-
lisation auch transotisches, transcochled-
res Vorgehen kommt hier in Frage [6, 8].
Im Rahmen der Operation sollte zur Hor-
verbesserung eine BAHA-CROS-Versor-
gung erwogen werden. So kann monaural
ein pseudostereophones Horen ermog-



Abb. 2 A Befunde von Patient 2. a Axiale MRT in T1-Wichtung nach Gadoliniumgabe: knapp 5 mm gro8es Enhancement im
Vestibulum des rechten Labyrinths (Pfeil). b Axiale MRT in T2-FSE-(Fast-Spin-Echo-)Sequenz: mit der Kontrastmittelanreiche-
rung korrespondierende Ausloschung des Fliissigkeitssignals (Pfeil). ¢ Axiale CT der Felsenbeine: Befund nicht abgrenzbar. d
Operationssitus: Tumor im Vestibulum des bereits grof3tenteils entfernten Labyrinths (Pfeil). e Operationspréaparat

licht werden [4]. Eine simultane oder auch
spatere Versorgung mit einem Cochlear
implant kommt in Frage, wenn die Coch-
lea intakt ist [13, 14, 15].

Mehrere Autoren berichten tiber die
Besserung von Schwindel und Tinnitus
nach Resektion des Tumors [6, 16, 17]. Dies
deckt sich mit unserer Erfahrung aus den
beschriebenen Fillen.

Eine effektive Strahlentherapie intra-
labyrinthdrer Schwannome ist aufgrund
der geringen Grof3e der Tumoren tech-
nisch schwierig. Bisher existieren keine
Berichte tiber die stereotaktische Strah-
lentherapie dieser Tumoren, und die Er-
folgsaussichten sind gering [6]. Das lang-
same Wachstum der Tumoren wiirde
eine Erfolgskontrolle erschweren, und
Aufwand und Risiko einer chirurgischen
Resektion sind vergleichsweise gering.
Eine Strahlentherapie kime somit am

ehesten in Frage fiir Patienten mit massi-
ven Symptomen und Kontraindikationen
gegen eine Operation [6].

Fazit fiir die Praxis

== Die Inzidenz intralabyrintharer
Schwannome wurde bislang unter-
schatzt.

== Eine Wait-and-Re-scan-Strategie ist
indiziert bei erhaltenem Horvermo-
gen und leichtem Schwindel bzw.
wenig belastendem Tinnitus.

== Ein chirurgisches Vorgehen ist indi-
ziert bei Ertaubung oder belasten-
dem Schwindel/Tinnitus, fiihrt jedoch
zur Ertaubung.

== Eine hochauflésende MRT-Untersu-
chung des Felsenbeins und Kleinhirn-
briickenwinkels bei Patienten mit ein-
seitiger sensorineuraler Schwerhorig-

keit, Tinnitus und unklarem Schwin-
del ist empfehlenswert.

== Intralabyrinthdre Schwannome kon-
nen in der CT nicht nachgewiesen
werden.

== Die Strahlentherapie hat keinen Stel-
lenwert in der Behandlung intralaby-
rinthdrer Schwannome.
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unter www.HNO.springer.de finden Sie
mehrfach jahrlich die Beitrage der e-HNO.
Wir kommen damit einem vielfach gedu-
Berten Wunsch nach einer flexiblen Publika-
tionsform — neben den requldr gedruckten
Heften — nach.

Alle e-only-Beitrdge sind auch fiir Nicht-
Abonnenten kostenfrei abrufbar, wahrend
das Uibrige Volltextarchiv der HNO nur Abon-
nenten zur Verfiigung steht. Die e-HNO-Bei-
trdge sind online unter der jeweiligen Heft-
ausgabe als letzte Beitrage im Heft zu finden.
Im letzten Jahr haben wir uns dazu ent-
schlossen, das Beitragsspektrum der e-HNO,
das bisher Originalien, Kasuistiken und die
HNO-Praxis umfasst, um Kongressabstracts
zu erweitern. Den Anfang machte in der Mai-
Ausgabe der HNO die Abstracts der 10. Jah-
restagung der Norddeutschen Gesellschaft
fiir Otorhinolaryngologie und zervikofaziale
Chirurgie (s. Abb.).
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Nahere Informationen zu den e-HNO Ab-
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der Zeitschrift HNO, Frau Dagmar Lorenz
unter Tel. 06221-487 8167 oder unter
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