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Management transmodiolärer
und transmakulärer Vestibularis-
und Cochlearisschwannomemit
und ohne Cochleaimplantation

Video online

Die Online-Version dieses Beitrags (https://
doi.org/10.1007/s00106-020-00918-w)
enthält ein Video (als 2D u. 3D Version) zur
beschriebenen Operationstechnik. Beitrag
und Zusatzmaterial stehen Ihnen auf www.
springermedizin.de zur Verfügung. Bitte
geben Sie dort den Beitragstitel in die Suche
ein, das Zusatzmaterial finden Sie beim
Beitrag unter „Ergänzende Inhalte“.

Die englische Version dieses Beitrags ist unter
https://doi.org/10.1007/s00106-020-00919-9
zufinden.

Die Arbeit behandelt Daten eines wissen-
schaftlichen Beitrages [34], welcher auf der
90. Jahresversammlung der DGHNO KHC mit
dem 1. Posterpreis 2019 in der „Kategorie
Klinisch“ausgezeichnetwurde.

Einführung

Cochleovestibuläre Schwannome sind
gutartige Neubildungen des 8. Hirn-
nerven mit einer Inzidenz von aktuell
ca. 3,4/105 Einwohner [41]. Meist gehen
sie vomN. vestibularis aus und treten als
einseitige, sporadische, nicht syndromal
assoziierte Tumoren auf. Ein beidsei-
tiges Auftreten kommt in ca. 5–10%
der Fälle im Zusammenhang mit Neu-
rofibromatose Typ 2 (NF2) vor [12].
Die häufigsten Lokalisationen betref-
fen den inneren Gehörgang (MAI) und
den Kleinhirnbrückenwinkel (KHBW;
[27]). Cochleovestibuläre Schwanno-
me können aber auch in den Endästen
im Innenohr, als sog. intralabyrinthäre
Schwannome (ILS) auftreten (aktuelle
Übersicht in [8]).

Die durch Vestibularisschwannome
verursachte Schwerhörigkeit spielt eine
relevante Rolle bezüglich der Einschrän-
kung der Lebensqualität. Daher trifft
die Möglichkeit der Hörrehabilitation
mit Hilfe eines Cochleaimplantates (CI)
bei gegebener audiologischer Indikation
auch bei Patienten mit Vestibularis-
schwannom auf zunehmendes Interesse
[25, 28, 57]. In mehreren Fallberichten,

Fallserien und ersten systematischen
Übersichtsarbeiten konnte gezeigt wer-
den, dass nach operativer Entfernung
sporadischer Vestibularisschwannome
oder bei Patienten mit NF2 mittels CI
prinzipiell gute Hörergebnisse erzielt
werden können, auch wenn nicht al-
le Patienten ein gutes Sprachverstehen
erreichten. Dabei kann die Cochleaim-
plantation einzeitig mit der Operation
[3, 45, 50, 57] oder zweizeitig [3, 4, 17,
22, 42] erfolgen.

Erste, ähnliche Ergebnisse bezüglich
des Hörvermögens liegen auch für die
Cochleaimplantation nach einer Strah-
lentherapie [9, 28, 31] und bei Coch-
leaimplantation und beobachtendem
Vorgehen bezüglich des Tumors („wait
and test and scan“) vor [5].

Bei intralabyrinthären Schwannomen
mitBeschränkungaufdas Innenohrwur-
den überraschend gute Ergebnisse be-
züglich des Sprachverstehens mit CI be-
richtet und dies auch trotz substanziellen
cochleären Traumas bei Entfernung in-
tracochleärer Tumoren [2, 35, 36, 38].

Eine Besonderheit stellen jedoch
cochleovestibuläre Schwannome mit
Lokalisation im Innenohr und im MAI
und ggf. im KHBW, d.h. transmodiolä-
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re (Cochlea und MAI), transmakuläre
(Vestibulum und MAI) oder transla-
byrinthäre (intravestibulocochleär mit
transmodiolärem und transmakulärem
Wachstum in den MAI) Schwannome
dar (. Tab. 1; . Abb. 1). Bei den trans-
modiolär oder translabyrinthär wach-
senden Schwannomen ist eine Coch-
leaimplantation nur bei inkompletter
Tumorexstirpation möglich, da bei einer
vollständigen Entfernung die Spiral-
ganglienzellen im Modiolus obligat mit
entfernt werden würden. Bei Patienten,
bei denen eine Hörrehabilitation im
Vordergrund stand, haben erste Erfah-
rungsberichte mit Cochleaimplantation
(CI) ohne operative Entfernung des in-
tracochleären Tumoranteils [6] oder mit
Teilentfernungen des intracochleären
und retrocochleären (MAI+KHBW)
Tumoranteils [39] gute Ergebnisse ge-
zeigt.

Wir berichten hier über unsere Er-
fahrungen bezüglich des chirurgischen
Managements von Patienten mit coch-
leovestibulärenSchwannomenmit trans-

Hier steht eine Anzeige.

K

modiolärer und transmakulärer Ausdeh-
nung sowie über die Ergebnisse bei Hör-
rehabilitation mittels Cochleaimplantat.

Methode

In einer retrospektiven Auswertung aller
Patienten aus einer persönlichen Fall-
serie des Erstautors im Zeitraum von
November 2013 bis April 2020 (Uni-
versitätsklinik mit interdisziplinärem
Schädelbasiszentrum) wurden alle Pati-
enten ausgewählt, die eine transmodiolä-
re (TMOD), transmakuläre (TMAC),
translabyrinthäre (TLab) oder transo-
tische (TO) Tumorausdehnung zeigten
(Klassifikation nach [21, 54]; . Tab. 1).
Eingeschlossen wurden sowohl primäre
intralabyrinthäre Schwannome als auch
„klassische“ (intrameatale) Schwannome
mit sekundärer Invasion des Tumors in
das Innenohr mit oder ohne Beteiligung
desKHBW,bei deneneine operative voll-
ständigeoder teilweiseTumorentfernung
mit oder ohne Cochleaimplantation zur
Hörrehabilitation durchgeführt wurde.

Die operative Tumorentfernung er-
folgte je nach Tumorlokalisation und
-Ausdehnung über einen translabyrin-
thären und/oder transotischen Zugang
zum inneren Gehörgang und KHBW
oder über einer transmeatale partielle
oder subtotale Cochleoektomie (für De-
tails . Tab. 2 und Ergebnisteil; [2, 33, 35,
36, 38, 39]).

Die Auswahl des CI-Modells bzw.
des Elektrodenarrays erfolgte vor der
Implantation zum einen auf der Basis
bisheriger chirurgischer Erfahrungen
und audiologischer Ergebnisse [35–38].
Im Laufe der letzten Jahre verstärkte sich
die Hypothese, dass eine perimodioläre
Lage des Elektrodenarrays mit engem
Kontakt der Elektrodenkontakte zu den
Spiralganglienzellen imRosenthal-Kanal
(hier: CI512, CI612, CMD-Elektrode)
undKnorpel undFibrosierung lateral des
Arrays über eine verminderte elektrische
Feldausbreitung wesentlich zu den gu-
ten Hörergebnissen nach partieller und
subtotaler Cochleoektomie beitragen
[56]. Zum anderen spielt die verbesser-
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Tab. 1 Klassifikation cochleovestibulärer Schwannomemit Lokalisation im Innenohr und im innerenGehörgang. (Nach Kennedy et al. [21] und van
Abel et al. [54])

Bezeichnung Abkürzung Cochlea Vestibulum± Bogengänge MAI Mittelohr KHBW

Transmodiolära TMOD X (X) X – –

Transmakulärb TMAC – X X – –

Translabyrinthärc TLab X X X – –

Transotisch TO X X X X –

Beteiligung des KHBW + KHBW ± ± X ± X

MAIMeatus acusticus internus, KHBW Kleinhirnbrückenwinkel
aAusdehnung über den Modiolus in den inneren Gehörgang (.Abb. 1a, b)
bAusdehnung über die Macula cribrosa in den inneren Gehörgang (.Abb. 1c)
cAusdehnungüber denModiolusunddieMacula cribrosa in den innerenGehörgang. Bei Tumorenmit intravestibulocochleärer Ausdehnungund Lokalisation
im Fundus des MAI ist die Abgrenzung zu transmakulärem oder transmodiolärem Wachstum schwierig. In der vorliegenden Fallserie wurde kein Tumor mit
sicherem transmakulärem und transmodiolärem Wachstum beobachtet. Dieser Typ der Tumorausdehnung ist auch nicht Teil der Kennedy-Klassifikation
[21]

te MRT(Magnetresonanztomographie)-
Kompatibilität des Magneten in der
Empfängerspule eine Rolle, die aber
zum Zeitpunkt der Implantation nur
bei einigen Modellen (z.B. Synchrony
FLEXSOFT, Firma MED-EL, Innsbruck,
Österreich, und Synchrony CMD, Firma
MED-EL, später auch Nucleus CI612,
Cochlear, Sydney, Australien) gegeben
war (. Tab. 2).

Aufgrund der geringen Fallzahl und
der Inhomogenität der Patientengrup-
pe mit diesen sehr seltenen Tumoraus-
dehnungen erfolgte die statistische Be-
schreibung im Wesentlichen deskriptiv
mit dem Fokus auf Vorgehensweise und
unerwünschten Ereignissen.

BeiInterventionmitdemZielderHör-
rehabilitation mittels CI war der primäre
Zielparameter das Sprachverstehen mit
CI, gemessen mit dem Freiburger Zah-
len- und Einsilbertest in Ruhe bei 65dB
SPL im Freifeld mit Vertäubung des kon-
tralateralen Ohres.

SekundäreZielparameterwarenintra-
operative, elektrisch (über das CI) ausge-
löste Summenaktionspotenziale (eCAP),
Impedanzmessungen, das Vorhanden-
sein einer Welle V der intraoperativen
und oder postoperativen elektrisch (über
das CI) evoziertenHirnstammpotenziale
(eBERA) sowie Besonderheiten bei der
postoperativen CI-Programmierung/
Einstellung.

Die eCAP wurden intraoperativ mit-
tels der in der jeweiligen Anpasssoft-
ware des Herstellers implementierten
Voreinstellungen für die Ableitung der
Summenaktionspotenziale gemessen
(AutoNRT bzw. AutoART).

Bei den Patienten mit Nucleus-Im-
plantaten wurde ein transmodiolärer Sti-
mulus für die Ableitung der eBERA ver-
wendet [11, 39]. Dieser Stimulus wurde
zusätzlich zur Ableitung weiterer eCAPs
genutzt (AdvancedNRT). Bei denPatien-
ten mit Synchrony-Implantaten wurden
verteilt über das Array einzelne Elektro-
den bzw. Elektrodencluster stimuliert.

Ergebnisse

Von insgesamt 53 Patienten mit ILS fand
sich bei 9 Patienten eine transmodioläre
(TMOD, n= 6), transmakuläre (TMAC,
n= 2) oder transotische (TO, n= 1) Aus-
dehnung. Bei 3 Patienten lag eine Be-
teiligung des KHBW (+KHBW, n= 3)
vor (. Abb. 2, 3 und 4). Die demographi-
schen Daten, die Tumorlokalisationen,
die Dauer des Hörverlustes, die audiolo-
gischenAusgangsdaten vorTherapie und
dieVorgehensweisen sind in. Tab. 2dar-
gestellt. Alle Patienten wurden über die
verschiedenenMöglichkeiten des Vorge-
hens aufgeklärt: 1) „wait and test and
scan“, 2) Strahlentherapie, 3) komplette
oder inkomplette Tumorentfernung und
4), wenn möglich, die Hörrehabilitation
mit einem CI.

Kein Patient entschied sich für eine
Strahlentherapie.DiePatienten#3und#5
wurden bei bekanntem Tumor zunächst
beobachtet, bis sich das Hörvermögen
verschlechterte, die Hörgeräteversor-
gung durch eine herabgesetzte Unbehag-
lichkeitsschwelle nicht toleriert wurde
und Schwindelbeschwerden auftraten
(Pat. #3) oder bei beidseitiger Surditas
über mehrere Jahre kein Tumorwachs-

tum zu verzeichnen war (Pat. #5, Neu-
rofibromatose 2). Die beiden Patienten
mit transmakulärer Tumorausdehnung
(#8 und #9) zeigten ein zum Teil noch
gutes aber fluktuierendes Hörvermögen,
wahrscheinlich beruhend auf einem
MRT-morphologisch nachgewiesenen,
am ehesten sekundären cochleären Hy-
drops (. Abb. 5a, c). Patient #9 klagte
zusätzlich über Schwindel.

Die Tumorentfernung erfolgte mit-
tels beschriebener Operationstechniken
entweder vollständig (Pat. #1, #2, #8
und #9; . Abb. 2a–d und 5) oder inkom-
plett (Patienten #3–7; . Abb. 2f und 4).
Die operative Entfernung des transoti-
schen Tumors über einen translabyrint-
hären/transotischen Zugang und einer
lateralen Petrosektomie (Patient #1,
. Abb. 2a, b) wurde bereits ausführ-
lich dargestellt [38]. Bei den Patienten
mit transmakulärer Tumorausdehnung
vom Vestibulum in den inneren Ge-
hörgang erfolgte die Entfernung über
einen translabyrinthären Zugang mit
Erhalt der Cochlea und des N. coch-
learis (. Abb. 5d–h). Bei inkompletter
Tumorentfernung erfolgte diese über ei-
ne transmeatale, partielle oder subtotale
Cochleoektomie[33,35,36,38]oderüber
eine „push-through“ oder „pull-through“
Technik (auch „Pfeifenputzer“-, „beach-
towel“ oder „Zahnseide“-Technik; [2, 26,
36, 39]). Das Video (2D- und 3D-Ver-
sion, s. QR-Links im Artikel) zeigt die
transmeatale chirurgische Entfernung
des intracochleären Tumoranteils über
eine partielle Cochleoektomie und die
transmastoidale Cochleaimplantation
bei dem Patienten mit NF2.
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Management transmodiolärer und transmakulärer Vestibularis- und Cochlearisschwannomemit und
ohne Cochleaimplantation

Zusammenfassung
Einführung. Die Hörrehabilitation mittels
Cochleaimplantat (CI) ist auch für Patienten
mit cochleovestibulären Schwannomen
von zunehmendem Interesse. Berichtet
wird über Erfahrungen bezüglich des
chirurgischen Managements von Tumoren
mit einer seltenen transmodiolären oder
transmakulären Ausdehnung und über die
Ergebnisse bei Hörrehabilitationmit CI.
Methode. In die retrospektive Fallserie wurden
9 Patientenmit primären intralabyrinthären
Schwannomen oder mit sekundärer Invasion
des Tumors vom inneren Gehörgang in
das Innenohr eingeschlossen. Primärer
Zielparameter bei CI-Patienten war das
Sprachverstehen bei 65dB SPL („sound
pressure level“), sekundäre Zielparameter
waren intra- und postoperative elek-

trophysiologische Parameter: elektrisch
ausgelöste Summenaktionspotenziale eCAP,
Impedanzmessungen, das Vorhandensein
einer Welle V in den elektrisch (über das CI)
evozierten Hirnstammpotenzialen (eBERA),
Besonderheiten bei der postoperativen
CI-Programmierung und unerwünschte
Ereignisse.
Ergebnisse. Alle 6 implantierten Patienten
erreichten ein gutes Sprachverstehen für
Zahlwörter in Ruhe (80–100% bei 65dB SPL,
spätestens 12 Monate nach Erstanpassung).
Im Zeitraum von einem bis 36 Monaten
erreichten 4 der 6 Patienten mit CI gute
bis sehr gute Ergebnisse im Freiburger
Einsilbertest in Ruhe (65–85% bei 65dB SPL),
2 erreichten 6Monate nach Erstanpassung nur
geringe Werte (25 und 15% bei 65dB SPL) mit

im weiteren Verlauf abnehmendem Zahlen-
und Einsilberverstehen.
Schlussfolgerungen. Cochleovestibuläre
Schwannome mit transmodiolärer und
transmakulärer Ausdehnung stellen eine sehr
seltene und bezüglich des Managements
besondere Entität dar. Das therapeutische
Vorgehen erfordert eine differenzierte
Abwägung. Auch bei diesen Tumoren stellt die
Cochleaimplantation prinzipiell eine Option
zur Hörrehabilitation dar.

Schlüsselwörter
Akustisch evozierte Hirnstammpoten-
ziale · Schwannom, intralabyrinthär ·
Akustikusneurinom · Innenohr · Rehabilitation

Management of transmodiolar and transmacular cochleovestibular schwannomas with and without
cochlear implantation. German version

Abstract
Introduction. Hearing rehabilitation with
cochlear implants has attracted increasing
interest also for patients with cochleovesti-
bular schwannoma. The authors report their
experience with the surgical management
of tumors with rare transmodiolar or
transmacular extension and outcomes after
cochlear implantation (CI).
Methods. This retrospective case series
included nine patients with either primary
intralabyrinthine tumors or secondary
invasion of the inner ear from the internal
auditory canal. The primary endpoint with
CI, performed in six patients, was word
recognition score at 65dB SPL (sound pressure
level). Secondary endpoints were intra-
and postoperative electrophysiological

parameters, impedance measures, the
presence of a wave V in the electrically evoked
(via the CI) auditory brainstem responses, the
specifics of postoperative CI programming,
and adverse events.
Results. Hearing rehabilitation with CI in
cases of transmodiolar tumor growth could
be achieved only with incomplete tumor
removal, whereas tumors with transmacular
growth could be completely removed. All six
patients with CI had good word recognition
scores for numbers in quiet conditions
(80–100% at 65dB SPL, not later than 6
to 12 months post CI activation). Four of
these six patients achieved good to very
good results for monosyllabic words within
1–36 months (65–85% at 65dB SPL). The two

other patients, however, had low scores for
monosyllables at 6 months (25 and 15% at
65dB SPL, respectively) with worsening of
results thereafter.
Conclusions. Cochleovestibular schwanno-
mas with transmodiolar and transmacular
extension represent a rare entity with
specific management requirements. Hearing
rehabilitation with CI is a principal option in
these patients.

Keywords
Evoked potentials, auditory, brain stem ·
Schwannoma, intralabyrinthine · Neuroma,
acoustic · Ear, inner · Rehabilitation

Postoperativ kam es bei 2 Patienten
zu temporären moderaten Schwindelbe-
schwerden (Pat. #7 und #9). Bei einer Pa-
tientin blieb der vorbestehende Schwin-
del auch postoperativ für einige Wochen
bestehen und besserte sich deutlich im
Verlaufe des ersten postoperativen Jah-
res (Pat. #3). Bei einer Patientin kam es
zu einer temporären inkompletten Fazia-
lisparese (HB II–III), die sich vollständig

erholte (Pat. #2). Schwere unerwünschte
Ereignisse traten nicht auf.

Fünf Patienten erhielten ein Coch-
leaimplantat mit perimodiolärem Elek-
troden-Array, entweder standardmäßig
vorgeformt, Contour Advance® Nucle-
us CI512 (n= 3) oder Nucleus CI612
(n= 1), (beide Firma Cochlear, Sydney,
Australien) oder als individuelle Spezial-
anfertigung, SynchronyMi1200 „custom
made device“, CMD (n= 1; Firma MED-

EL, Innsbruck, Österreich; [37]). Eine
Patientin erhielt ein Implantat mit „late-
ral wall“ Elektroden-Array (Synchrony
Mi1200 FLEXSOFT; Firma MED-EL,
Innsbruck, Österreich).

Intraoperativ zeigten sich bei 2 Pati-
enten bei jeweils einer Elektrode erhöhte
Impedanzen. Bei allen anderen Patien-
ten und Elektroden waren die Impedan-
zen homogen und kleiner als 15kΩ. Die
intraoperative Ableitung der eCAP (Au-
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Abb. 18 Schematische Darstellung verschiedener Tumorausdehnungen vom Innenohr in den innerenGehörgang. a Intra-
cochleäres Schwannommit transmodiolärer Tumorausdehnung.b Intravestibulocochleäres Schwannommit transmodiolä-
rer Tumorausdehnung. c Intravestibuläres Schwannom (+partiell Bogengänge)mit transmakulärer Tumorausdehnung. Ein
AusdehnungindenKleinhirnbrückenwinkel istzusätzlichmöglich(hier nicht gezeigt).DerN. facialis liegt ineinerEbenekranial
des N. cochlearis (im Bild nicht dargestellt). Zur Vereinfachung ist nur ein Vestibularisnerv dargestellt

toNRT bzw. AutoART) zeigte bei 3 Pati-
enten messbare Schwellen bei 1–5 Elek-
troden. Lediglich bei Pat. #8 waren in
diesem Messmodus bei allen Elektroden
eCAP Schwellen messbar.

Die postoperativen audiologischen
Ergebnisse mit CI sind in . Tab. 2 (letz-
ter verfügbarer Messzeitpunkt) und
individuell im Zeitverlauf in . Abb. 6
dargestellt. Alle Patienten erreichten ein
gutes Sprachverstehen für Zahlwörter
in Ruhe (80–100% bei 65dB SPL, spä-
testens 12 Monate nach Erstanpassung).
Im Zeitraum von 1–36 Monaten er-
reichten 4 der 6 Patienten mit CI gute
bis sehr gute Ergebnisse im Freiburger
Einsilbertest in Ruhe (65–85% bei 65dB
SPL). Zwei Patienten erreichten 6 Mo-
nate nach Erstanpassung nur geringe
Werte im Freiburger Einsilbertest in
Ruhe (Pat. #3: 25% und Pat. 6: 15%
bei 65dB SPL) mit im weiteren Verlauf
abnehmenden Zahlen- und Einsilber-
verstehen (. Abb. 6). Die bisher nur bei
diesen beiden Patienten durchgeführten
postoperativen Kontroll-MRT-Untersu-
chungen zeigten ein ganz geringfügiges
Tumorwachstum von 0,5mm (Pat. #3,
. Abb. 7a) bzw. von 3,6mm (Pat. #6,
. Abb. 7b). Im Mittel aller Patienten
zeigte sich nach 6 Monaten ein Ver-
ständnis für Zahlwörter von 94%± 9%
und für Einsilber von 52%± 31% bei
65dB SPL (n= 5). Zwölf Monate nach
Erstanpassung lagen Daten von 3 Pati-
enten (#4, #5, #6) vor, hier zeigte sich
bei 65dB SPL ein mittleres Verständnis

für Zahlwörter von 93%± 12% und für
Einsilber von 57%± 45%.

Die postoperativen Impedanzen wa-
ren bei 4 Patienten instabil und variier-
ten über die Zeit. Bei Pat. #5 zeigte sich
6 Monate postoperativ ein funktioneller
Kurzschluss zweier Elektroden. Bei den
anderen Patienten waren die Impedan-
zen postoperativ über die Zeit stabil und
kleiner als 15kΩ.

Von4CI-Patienten liegenbereits eBE-
RA-Daten vor. Bei 3 derCI-Patientenmit
NucleusCIx12konntenabSchwellenvon
160–180„currentunits“ (cu) sichereWel-
lenVabgleitetwerden.Diesekorrelierten
bei 2Patientenmit denECAP-Schwellen,
diemitgleichemStimulusgemessenwur-
den. Bei einer Patientin mit Synchrony-
CI (Pat. #7) konnten keine eBERA-Ant-
worten gemessen werden.

Die postoperative CI-Programmie-
rung konnte bei allen Patienten auf
Grundlage subjektiver Angaben in einer
Lautheitsskalierung durchgeführt wer-
den. Bei 3 Patienten mussten 2–4 Elek-
troden auf Grund von Unbehagen oder
fehlendem Lautheitswachstum deakti-
viert werden. Bei 4 Patienten waren
vergleichsweise hohe Ladungswerte mit
teilweise erhöhten Pulsweiten notwen-
dig.

Diskussion

Die vorliegende Fallserie beschreibt un-
sere bisherigen Erfahrungen mit dem
chirurgischen Management einer sel-
tenen Untergruppe cochleovestibulärer

Schwannome einschließlich der Hör-
rehabilitation mittels CI bei einem
Teil der Patienten. Bei 2 Patienten mit
transotischer bzw. transmodiolärer Tu-
morausdehnung und Beteiligung des
KHBW (Pat. #1,. Abb. 2a, b und Pat. #2,
. Abb. 2c, d) stand die vollständige ope-
rative Tumorentfernung einschließlich
der intramodiolären Tumoranteile im
Vordergrund. Dadurch war eine Hörre-
habilitation mittels CI nicht möglich. Bei
2 Patienten mit transmakulärer Tumor-
ausdehnung (Pat. #8 und #9) erfolgte
die operationsmikroskopisch vollstän-
dige Tumorentfernung auch aus dem
inneren Gehörgang unter Schonung
des N. cochlearis (. Abb. 5). Bereits bei
der Erstanpassung erzielte einer dieser
beiden Patienten mit einzeitiger Coch-
leaimplantation ein für diesen Zeitpunkt
überraschendes, sehr gutes Einsilber-
verstehen von 70% bei 65dB SPL. Bei
den 5 Patienten mit inkompletter Tu-
morentfernung und CI zeigte sich im
Zeitverlauf eine große Spannbreite im
Einsilberverstehen (Minimum 0%, Ma-
ximum: 100%), (. Abb. 6b). Das mittlere
Einsilberverstehen in Ruhe nach 6 Mo-
naten lag mit 52% dabei aber immer
noch im Bereich anderer Berichte bei
Cochleaimplantation [18, 24, 43], ins-
besondere im Vergleich zu Patienten
mit Cochleaimplantation bei einseiti-
ger Ertaubung [1, 13, 16, 40, 55]. Die
Hörergebnisse mit CI waren ähnlich
oder besser als Berichte aus anderen
kleinen Fallserien zur Cochleaimplanta-
tion nach translabyrinthärer Resektion
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„klassischer“ intrameataler (± KHBW)
Vestibularischwannome [4, 17, 22, 42,
57]. Die Ergebnisse im Sprachverstehen
waren jedoch nicht so konsistent und gut
wie nach operativer Entfernung intra-
cochleärer und intravestibulocochleärer
Schwannome [35, 36, 56]. Permanen-
te unerwünschte Ereignisse traten bei
keinem der 9 Fälle auf.

Als sekundäre Zielparameter wurden
die intraoperativen eCAPs sowie intra-
und/oder postoperative, elektrisch evo-
zierte Hirnstammpotenziale (eBERA)
gemessen. Im Gegensatz zur präopera-
tiven Messung, bei der nur eine Stimu-
lation am Promontorium möglich ist,
wird bei der eBERA intraoperativ bzw.
postoperativ intracochleär und somit
an optimaler Stelle stimuliert. Während
bei einer, gemeinsam mit dem Herstel-
ler durchgeführten Messung (Pat. #7)
die Stimulationsparameter wohl noch
nicht optimal gewählt wurden, konn-
te bei allen anderen Messungen eine
deutliche, klar interpretierbare Welle V
abgeleitet werden. Postoperativ war bei
allen Patienten (einschließlich Pat. #7)
ein Höreindruck über das CI erzeugbar.
Das Sprachverstehen variierte hinge-
gen von sehr gut (Pat. #5) bis hin zu
sehr schlecht (Pat. #6). Während die
prinzipielle Funktion des CIs mit den
eBERA-Messungen korreliert, kann aus
unserer Sicht keine Korrelation zum
zu erwartenden Sprachverstehen herge-
stellt werden. Gleiches gilt für die mit
den standardmäßigen Voreinstellungen
gemessenen eCAPs, welche intraope-
rativ nur bei einem Patienten für alle
Elektroden messbar waren.

Diese Beobachtungen korrelieren
auch mit der postoperativen CI-Pro-
grammierung, in der überdurchschnitt-
lich oft Elektroden deaktiviert (bei 3 von
6 Patienten) und vergleichsweise hohe
Ladungswerte eingestellt werden muss-
ten (bei 4 von 6 Patienten). Insbesondere
aber deuten die teilweise schwankenden
Impedanzen auf anhaltende intracoch-
leäre Veränderungsprozesse hin, welche
die audiologischen Ergebnisse und teil-
weise Verschlechterungen des Sprach-
verstehens erklären könnten. Inwieweit
diese operationsbedingt (z.B. Fibrosie-
rung) oder resttumorbedingt sind, kann
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Abb. 28 a,b (Pat. #1 in.Tab. 2). a In derMRT (Magnetresonanztomographie; axial, T1-w+KM [Kontrastmittel]) zeigt sich
der transotische Tumormit typischer Kontrastmittelaufnahme imgesamten Innenohr, imMAI undKHBW (→), (Mittelohraus-
dehnung nicht gezeigt; [38]).bDas intraoperative Bild zeigt denmastoidalen Fazialisverlauf (VII) nach lateraler Petrosekto-
mie undden Tumor (Asterisk) imMAI+KHBWwährendder Ablösung vomN. facialis (→) imMAI. c,d Pat. #2 in.Tab. 2, c In
derMRT (axial, T1-w+KM) zeigt sich der Tumor in der Cochlea, imMAI und im KHBW (→).dDas intraoperative Bild zeigt den
Fundus des innerenGehörgangs (→) nach kombiniert translabyrinthärer und transmeatal-transotischer Tumorexstirpation.
e, f Pat. #3 in.Tab. 2: e In derMRT (axial, T1-w+KM) zeigt sich ein transmodioläres ILS (intralabyrinthäres Schwannom)mit
Tumor indermittlerenSchneckenwindungundAusdehnung indenFundusdes innerenGehörgangs (→). fDas intraoperative
BildzeigtdenZustandnachEntfernungdesTumorsausder2.Windungunddeninder2.Windungwandständig(→)einliegen-
den Elektrodenträger. Die basaleWindungwar tumorfrei. (VIIN. facialis, Ch.t.Chorda tympani, CP Processus cochleariformis,
KHBW Kleinhirnbrückenwinkel, KM Kontrastmittel,MAI innerer Gehörgang, PCW hintere Gehörgangswand, TMF tympano-
meataler Lappen, S Stapesköpfchen, SV Scala vestibuli,wWichtung.GepunktetePfeile: Tumor in der Cochlea,Dreieck: Tumor
im Vestibulum)
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Abb. 39 Transmodiolä-
res ILS (intralabyrinthäres
Schwannom)mit Entfer-
nung des intrameatalen
und später des intracochle-
ärenTumoranteils.Pat.#4in
. Tab. 2, MRT (Magnetre-
sonanztomographie; axial,
T1-w,mit Kontrastmittel).
a,b Schwannom im inne-
renGehörgang (→) und
übersehene Ausdehnung
in die Cochlea (gepunktete
Pfeile; 2013). c,d Zustand
ca. 3 Jahre nach neurochir-
urgischer Entfernung des
intrameatalenundvorope-
rativer Entfernung des in-
tracochleären Tumoran-
teils

zumgegenwärtigenZeitpunktnochnicht
beurteilt werden.

Die Limitationen der vorliegenden
Beobachtungsergebnisse liegen in der
kleinen Fallzahl einer seltenen und
relativ inhomogenen Patientengruppe
sowie in der relativ kurzen Nachbeob-
achtungszeit (Maximum 36 Monate).
Intralabyrinthäre Schwannome sind an
sich schon selten, und die in dieser
Fallserie beschriebenen Patienten bil-
den eine weitere Subgruppe der ILS
mit einem Anteil von 17% (9 von 53)
unserer eigenen Kohorte. Andere Au-
toren fanden diese Tumorlokalisationen
bzw. -Ausdehnungen zu 8% [54], 17%
[10], 29% [21] oder 42% [44] in ihren
jeweiligen Fallserien intralabyrintärer
Schwannome.

Ob es sich im Einzelfall um ein pri-
märes ILS handelt (initial vom Innenohr
ausgehend) oder der Tumor sekun-
där, ausgehend vom inneren Gehörgang
in das Innenohr vorwächst („invasi-
ves Schwannom“ [27]), kann in den
meisten Fällen nicht mit ausreichender
Sicherheit beurteilt werden. Oft liegt
bei der ersten, zur Diagnose führenden
Bildgebung bereits eine Überschreitung
der Fundusgrenze, d.h. eine Ausdeh-
nung vom inneren Gehörgang in das
Innenohr (oder vice versa) vor. Eine
Ausnahme stellt hier der Patient mit
NF2 (#5) dar, bei dem MRT-Vorauf-
nahmen vorliegen, die den Tumor in

MAI+KHBW, aber nicht im Innenohr
zeigen (→ sekundäres ILS). Bei den Pa-
tienten #2 bis #4 wird der Ursprung des
Tumors im inneren Gehörgang von ra-
diologischer Seite vermutet, eine sichere
Aussage ist bei fehlender Bildgebung
von früheren Zeitpunkten nicht mög-
lich. Auch ist eine Differenzierung zwi-
schen transmodiolärer/transmakulärer
und translabyrinthärer Ausdehnung oft
nicht sicher möglich, wenn bei der Erst-
diagnose eine intravestibulocochleäre
Tumorausdehnung (Cochlea und Vesti-
bulum±Bogengänge) vorliegt und der
Tumor den Fundus des inneren Gehör-
gangs ausfüllt (z.B. Pat. #6, . Abb. 4c).
Für das Vorgehen spielen die Differen-
zierungen „primär vs. sekundär“ und
„transmodiolär vs. translabyrinthär“ kei-
ne wesentliche Rolle. Bei einem Tumor-
wachstum im bzw. über den Modiolus
undeiner angestrebtenHörrehabilitation
mittelsCI ist dies in keinemFallmit einer
kompletten Tumorentfernung vereinbar,
da der Modiolus mit den Spiralgangli-
enzellen für ein CI zumindest teilweise
erhalten blieben müssen. Eine Beson-
derheit stellen jedoch die transmakulär
wachsenden Tumoren dar. Hier scheint
prinzipiell eine komplette Tumorentfer-
nung unter Schonung des N. cochlearis
im inneren Gehörgang und sehr guten
postoperativen Hörergebnissen mittels
CI möglich.

Neben einer operativen Tumorentfer-
nungistprinzipiellaucheineStrahlenthe-
rapie der Tumoren möglich. Dabei muss
jedochbei den ILS die unmittelbareNähe
des Tumors zu den Sinnes- bzw. Gan-
glienzellen beachtet werden. Bei einer
mehrfachen oder einmaligen Strahlen-
therapie wird dasWachstum eines „klas-
sischen“ Vestibularisschwannoms in der
Regel aufgehalten. Und auch bezüglich
einer Strahlentherapie von Vestibularis-
schwannomen ohne Beteiligung des In-
nenohres (d.h. keine ILS) und CI-Ver-
sorgung liegen erste positive Ergebnisse
vor [5, 9, 31].

Bei den intralabyrinthären Schwan-
nomen bzw. bezüglich der Tumorantei-
le im Innenohr muss bei sehr limitier-
ter Datenlage zur Toleranzdosis einzel-
nerStrukturendesInnenohres jedochda-
von ausgegangenwerden, dass bereits die
häufig empfohlenen Toleranzdosen der
Cochlea von etwa 5Gy für die Einzeit-
Radiochirurgie („single-fraction radio-
surgery“, SRS) oder 35Gy für die frak-
tionierte stereotaktische Strahlenthera-
pie („fractionated stereotactic radiothe-
rapy“, FSRT) in jeglicher Lokalisation im
Innenohr im Hinblick auf die erforder-
lichen therapeutischen Dosen von etwa
12 bzw. 54Gy kaum eingehalten werden
können [30]. Unabhängig von der Tech-
nologie (SRS mittels γ-knife oder Cyber-
knife, FSRTmittels Linearbeschleuniger)
muss daher bei noch nutzbarem Hörver-
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Abb. 49 a,b Pat. #5 in.Tab. 2. a In derMRT (Magnetresonanztomographie; axial, T1-w+KM) zeigt
sicheinSchwannomdesMAIundKHBW(→)mitsekundärer, transmodiolärerAusdehnungindieCoch-
lea bei einemPatientenmitNeurofibromatose 2. Zustand nachneurochirurgischem Tumordebulking
über einen retrosigmoidalenZugangundStabilität des Resttumors über circa 4 Jahre.bDas intraope-
rativeBildzeigtdenperimodiolärenElektrodenträger indererstenundzweitenCochleawindungnach
Tumorentfernung (kleines Bild)mittels „push-through-Technik“ und vollständig erhaltenemModio-
lus (Rahne et al. 2019, [39]). Die chirurgische Technik ist imVideo (2D- und 3D-Version) dargestellt.
c,d Pat. #6 in.Tab. 2. c In derMRT (axial, T1-w+KM) zeigt sich der Tumor in der Cochlea, imVestibu-
lumund im Fundus des innerenGehörgangs.dDas intraoperative Bild zeigt den Tumoranteil imVes-
tibulum (Dreieck). Kleines Bild oben: der über eine transmeatale, subtotale Cochleoektomie entfernte
intracochleäreTumoranteil.KleinesBildunten: intravestibulärerTumoranteil.e, fPat.#7in.Tab. 2.e In
derMRT (axial, T2-w) zeigt sichein intravestibulocochleäres, transmodiolärwachsendes ILSmit Tumor
in dermittleren Schneckenwindung undAusdehnung in den Fundus des innerenGehörgangs (→).
fDas intraoperative Bild zeigt den perimodiolären Elektrodenträger (Custommadedevice→) nach
Tumorentfernung und Erhalt desModiolus der 1. und 2.Windung. (VIIN. facialis; I Incus, Ch.t.Chor-
da tympani, ET Tuba auditiva Eustachii, KMKontrastmittel,MAI innerer Gehörgang, P Promontorium,
PCW hintere Gehörgangswand, TMF tympanomeataler Lappen, TTM. tensor tympani,wWichtung.
Gepunktete Pfeile: Tumor in der Cochlea,Dreieck: Tumor im Vestibulum)

mögen sowohl mit einem Hörverlust als
auch mit der Einschränkung einer spä-
teren CI-Versorgung gerechnet werden.

Auch eine CI-Versorgung ohne the-
rapeutische Intervention in Bezug auf
den Tumor (beobachtendes Vorgehen)
ist möglich. Bei Patienten mit intramea-
talen Tumoren (± KHBW) wurden hier
erste Erfolge berichtet [5]. Bei Patienten
mit Tumoranteilen im Innenohr würde
dies aber die Einführungdes Elektroden-
Arrays durch den Tumor bedeuten, wie
von Carlson und et al. beschrieben [6].

Operationsmikroskopischvollständig
resezierte Schwannome mit und ohne
Hörrehabilitation mit CI (Pat. #1, #2,
#8, #9 in . Tab. 2) werden wie die „klas-
sischen“ operativ entfernten Vestibula-
risschwannome des MAI und KHBW
mittels MRT nachbeobachtet. Für Pati-
enten mit nur fraglichen Tumorresten
(z.B. Resektion intracochleärer, intra-
vestibulärer und intravestibulocochle-
ärer Schwannome über eine subtotale
Cochleoektomie [35, 36] und/oder La-
byrinthektomie [38]) oder nur geringen
Tumorresten im Modiolus (z.B. Pat. #4)
oder im Fundus des inneren Gehör-
gangs (z.B. Pat. #7) existieren derzeit
noch keine Empfehlungen.

Das Vorhandensein von Tumorresten
nach unvollständiger Tumorresektion
birgt das Risiko eines Wachstums der
verbliebenen Tumoranteile. In einer
Nachbeobachtung von 396 Patienten
mit operationsmikroskopisch vollstän-
diger Tumorentfernung („gross total
resection“) wurden selbst in diesen Fäl-
len 52 Rezidive (13%) im Durchschnitt
nach 7,5 Jahren verzeichnet [29]. Patien-

ten müssen explizit darüber aufgeklärt
werden. Bei „klassischen“ Vestibula-
risschwannomen (MAI±KBW) wurde
jedoch auch beobachtet, dass bei unvoll-
ständiger Tumorresektion, insbesondere
bei nahezu vollständiger („near total“)
Resektion in der Mehrzahl der Fälle kein
oder kein relevantes Wachstum des re-
sidualen Tumorgewebes zu verzeichnen
ist. In einer Serie von 1143 Patienten
mit translabyrinthärer Resektion eines
Vestibularisschwannoms und intraope-
rativer Einschätzung einer vollständigen
(„total“, n= 978), nahezu vollständigen
(„near total“, n= 140) oder subtotalen
(n= 25) Resektion, berichteten Hahn
et al. von einer Revisionsrate von 1,2%
(14 Patienten) von denen initial 2 eine
vollständige, fünf eine nahezu vollstän-
dige und 6 eine subtotale Tumorexzision
erhielten. Die Autoren schlussfolgerten,
dass insbesondere kleines Resttumorge-
webe in der Mehrheit der Fälle spontan
untergeht – am ehesten aufgrund ei-
ner Devaskularisation [15]. Dies wurde
in ähnlicher Weise auch von anderen
Autoren beschrieben, wobei darauf hin-
gewiesen wird, dass die Wachstumsrate
von Resttumorgewebe bei nahezu voll-
ständiger Resektion deutlich geringer
ist als bei subtotaler Resektion und
bei Belassen von Tumorgewebe eine
langjährige Nachkontrolle mittels MRT
(~10 Jahre) erforderlich ist [7, 19, 20,
48].

Bei Patientenmit gleichzeitiger Coch-
leaimplantation ist dieNachbeobachtung
mittelsMRT erschwert. Zum einen führt
der Magnet in der Empfangsspule zu er-
heblichenMRT-Signalartefakten, die bei

Erreichen des Innenohres, des inneren
Gehörganges und des KHBW die Be-
urteilung erschweren oder unmöglich
machen. Diesem Problem kann jedoch
durch eine geeignete Platzierung der
Empfangsspule begegnet werden [46, 49,
51]. Die Platzierung der Empfangsspule
erfolgte daher bei unseren Patienten
mit einem Abstand von 9–10cm zum
äußeren Gehörgang. Dadurch ist die
Darstellung des inneren Gehörganges
und des Innenohres auch trotz CI gut
möglich (. Abb. 7a).

Zum anderen kann die Krafteinwir-
kungdesMRT-Magnetfeldes zu Schmer-
zen und sogar zur Dislokation des Ma-
gneten führenundRevisionsoperationen
erforderlichmachen [14, 23, 47, 49].Des-
halb ist hier die Anlage eines kontrollier-
ten Druckverbandes bei der Durchfüh-
rung einerMRT-Untersuchungerforder-
lich. Für letzteres steht z.B. in unserer
und in anderen Klinik(en) eine entspre-
chende „standard operating procedure“
(SOP) zur Verfügung. Inzwischen exis-
tierenmoderneCIsmit beweglichenMa-
gneten in den Empfangsspulen, welche
sich im Magnetfeld ausrichten und da-
durch dieDurchführung vonMRT-Kon-
trolluntersuchungen deutlich erleichtern
[52, 53].

Fazit für die Praxis

4 Cochleovestibuläre Schwannomemit
transmodiolärer und transmakulärer
Ausdehnung stellen eine sehr seltene
und bezüglich des Managements
besondere Entität dar.

4 Das therapeutische Vorgehen ein-
schließlich einer kompletten oder
inkompletten Tumorresektion erfor-
dert eine differenzierte Abwägung
unter Berücksichtigung von Tumor-
lokalisation und -ausdehnung sowie
Therapieziel.

4 Auch bei diesen Tumoren stellt die
Cochleaimplantation prinzipiell eine
Option zur Hörrehabilitation dar.
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Abb. 59 Transmakulär
wachsendes intralaby-
rinthäres Schwannom
(Pat. #8 in.Tab. 2): aDas
Reintonaudiogram zeigt
ein fluktuierendes Hörver-
mögen rechts am ehesten
auf der Basis eines tumor-
bedingten, sekundären
cochleärenHydrops (c).
b In derMRT (Magnetreso-
nanztomographie; koronar,
T1-w+ KM) zeigt sich ein
Tumor im Vestibulum
rechts (Dreieck) und den
ampullären Abschnitten
des oberen und lateralen
Bogenganges sowiemit
Ausdehnung entlang des
N. vestibularis superior
in den innerenGehör-
gang (→). c In derMRT
mit „Hydrops-Sequenz“
(3D „inversion recovery“,
6h nach systemsicher
Kontrastmittelgabe) zeigt
sich ein geringgradiger
cochleärer Hydrops (→).
dDas intraoperative Bild
zeigt den Tumor (Aste-
risk) im Vestibulummit
Ausdehnung entlang des
N. vestibularis superior in
Richtung des Fundus des
innerenGehörgangs (→).
e–gUnter Neuromoni-
toring-Kontrolle wird der
Tumor (Asterisk) sukzessive
vomN. facialis im inneren
Gehörgang abpräpariert.
(VIIN. facialis, I Incus,
wWichtung)
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Abb. 68 Zahlenverstehen (a) und Einsilberverstehen (b) in Ruhe bei 65dB SPL als Funktion der Zeit nach Aktivierung des
Audioprozessors.WRS65 Prozentzahl der korrekt verstandenenmehrsilbigen Zahlwörter oder der Einsilber in Ruhebei 65dB
SPL („decibel soundpressure level“)

Abb. 78 PostoperativeMRT(Magnetresonanztomographie)-Untersuchungen (axial, T1-w+KM) der beiden Patientinnen
mit Hörverschlechterung im Intervall. a Patientin #3, 2 Jahre nachpartieller Tumorentfernung undCochleaimplantation (CI).
Durch die Platzierung der Empfangsspule des Synchrony-Implantatesmit einemAbstand von ca. 9 cm zumäußerenGehör-
gangwar die Darstellung des innerenGehörganges unddes Innenohres auch trotz CI gutmöglich. Der Tumoranteil im Fun-
dus des innerenGehörgangs hatte sich imVergleich zurpräoperativenUntersuchung (.Abb. 2e) nur ganz geringfügig (um
0,5mm) vergrößert.b Patientin #6: 2 Jahre und 5Monate nachpartieller Tumorentfernung undCI. Hiermusste derMagnet
des CI512wegen Schmerzen undHitzegefühl währendderMRT-Untersuchung temporär in Lokalanästhesie entferntwer-
den. DasMRT zeigte im Vergleich zur präoperativenUntersuchung (.Abb. 4c) ein Tumorwachstum im innerenGehörgang
von 3,6mm. (w gewichtet.→ Tumor im innerenGehörgang rechts)
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