Behandling av akustikusnevrinom

Materiale og metode. Vi presenterer
resultatene etter kirurgisk behand-
ling av 99 pasienter med akusti-
kusnevrinom utgatt fra nervus vesti-
bularis. En gruppe pa 82 pasienter
med akustikusnevrinom ble obser-
vert i opptil 20 ar.

Resultater. 1 gruppen som ble ob-
servert, kunne det pavises vekst hos
43 %, og 36 % av pasientene hadde
okende horselstap. Det var ikke sam-
menheng mellom herselstap og svuls-
tene som vokste. I operasjonsgruppen
pa 99 pasienter ble svulsten fjernet
helt hos 92. Ingen av de sju resttumo-
rene har vist tegn til vekst s langt. 72
pasienter hadde normal eller tilnzer-
met normal postoperativ funksjon av
m. facialis, to pasienter dede og fem
pasienter ble reoperert pga. postope-
rativ spinalvaeskelekkasje. To pasien-
ter fikk meningitt postoperativt og to
fikk hjernestammeskade etter at me-
get store akustikusnevrinomer ble
fjernet.

Fortolkning. Akustikusnevrinom er
fortsatt en stor diagnostisk og tera-
peutisk utfordring. Behandlingen ber
utferes ved et senter med tilstrekkelig
erfaring og hvor ulike spesialister har
et formelt samarbeid.

Akustikusnevrinom utgér fra nervus vesti-
bularis og representerer omkring 10% av
alle intrakraniale svulster og 90 % av svuls-
tene i den cerebellopontine vinkel (fig 1).

I Norge diagnostiseres hvert ar omkring
70 nye akustikusnevrinomer, ikke ulikt for-
holdene i Danmark (1). Antallet er gkende,
noe som skyldes sterre oppmerksomhet
samt bedre diagnostiske muligheter med CT
og MR (2). Vekstpotensialet ved akusti-
kusnevrinom varierer (3), og svulsten kan
slutte & vokse, serlig hos eldre (4).

Ved mistanke eller pavisning av unilateralt
herselstap, tinnitus, vertigo eller ereverk (5)
ber pasienten vurderes av gre-nese-hals-lege.
Undersgkelsen innbefatter otonevrologisk
undersekelse med balanse- og koordinasjons-
tester, vestibuleerundersekelse, rentone- og
taleaudiometri (med stapediusreflekstester)
og eventuell henvisning til hjernestammere-
sponsaudiometri. CT og/eller MR av bakre
skallegrop ber gjeres ved pavisning av unila-
teralt nevrogent herselstap hvis hjernestam-
meresponsaudiometriresultatet er patologisk
eller symptomene er suspekte. Av 500 pasien-
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Background. Acoustic neuroma is the most com-
mon tumour in the cerebello-pontine angle.

Material and methods. We present the results
after surgery in 99 cases, and the natural course of
the disease in 82 patients followed for up to 20
years (mean 3 years).

Results. During the observation period, 43 %
of the tumours increased in size. 36 % of patients
suffered increasing hearing loss. Total removal
was accomplished in 92 cases. In 12 cases hear-
ing preservation was attempted; successfully in
five cases. 72 patients had normal or near normal
postoperative facial nerve function, whereas 19
patients got a facial nerve paralysis. Two patients
died, one because of haemorrhagic infarction and
cerebellar swelling, and one because of ventricu-
lar fibrillation. Five patients had to be reoperated
for CSF leakage.

Interpretation: Acoustic neuroma treatment is
still a challenge. We favour a team approach to
treat this condition.
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ter som ble undersgkt ved en ere-nese-hals-
poliklinikk i England, hadde 16,6 % ensidige
symptomer som ikke kunne forklares av ytre-
eller mellomeresykdommer (6). Utredning er
likevel lennsomt (7). Av 115 pasienter med
patologisk hjernestammeresponsaudiometri
ble det ved CT-undersokelse pévist akusti-
kusnevrinom hos fire (8).

Behandlingstilbud i dag er observasjon,
kirurgi eller straleknivbehandling. Observa-
sjon kan gjennomfores med arlig CT-/MR-
kontroll hvis svulsten er liten og gir i sym-
ptomer. Spesielt hos eldre pasienter kan det-
te vare et fornuftig behandlingsopplegg.
Kirurgisk behandling er mikrokirurgi utfert
via midtre skallegrop, translabyrintert eller
suboksipitalt.

Kirurgi er den eneste maten & fjerne svuls-
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ten pd, og er nedvendig ved storre svulster
som komprimerer hjernestammen. Strale-
knivbehandling (gammakniv) er stereotak-
tisk gammabestriling hvor svulsten far en
hey engangsstriledose. Stralefeltet kan for-
mes noyaktig etter svulstens form og sterrel-
se. Dosefallet er kraftig i periferien av stra-
lefeltet, slik at omgivelsene far liten stréle-
dose.

Vi presenterer vart materiale bestdende av
99 pasienter som ble operert for akusti-
kusnevrinom og 82 pasienter som initialt ble
observert.

Materiale og metode

99 pasienter ble operert for akustikusnevri-
nom i tidrsperioden 1988—97, og 82 pasien-
ter ble observert initialt. De 82 ubehandlede
pasientene (alder 24—77 ar) ble observert i
mer enn to ar (2—20 &r, gjennomsnitt seks
ar). Svulstene i denne gruppen var alle
mindre enn 25 mm, og det ble valgt observa-
sjon pa bakgrunn av liten svulst, beskjedne
symptomer, hoy alder og ved medisinske
kontraindikasjoner for kirurgi. 20 pasienter
fra den observerte gruppen ble senere be-
handlet, 15 med operasjon og fem med stré-
lekniv.

De 99 pasientene som ble operert, var i al-
deren 27-82 ar. Bortsett fra hos de 15 pa-
sientene som initialt var i observasjonsgrup-
pen, ble de gvrige operasjonene besluttet et-
ter at tumor var pavist. 60 operasjoner ble
gjort med translabyrinteer tilgang, 39 opera-
sjoner med suboksipital tilgang (tab 1). Valg
av operasjonstilgang ble tatt etter vurdering
av svulstens storrelse, lokalisasjon, tinning-
beinets anatomi og hersel (tab 1). Fire av
svulstene var cystiske.

Det forste symptomet hos 99 pasienter
med verifiserte akustikusnevrinomer i dette
materialet var herselstap hos 75, vertigo hos
16 og tinnitus hos seks. En pasient hadde tri-
geminusaffeksjon og en annen hadde otalgi
som forste symptom. Det tok i gjennomsnitt
2,7 ar fra forste symptom til diagnosen ble
stilt (1-20 ar).

Klinisk klassifikasjon av akustikusnevri-

nom tar utgangspunkt i svulstens sterrelse
og lokalisasjon. Tos og medarbeidere (1) har
foreslatt at man klassifiserer svulstene pa
folgende mate:
— Intrakanalikuleer (i indre eregang), liten
(diameter 1-10 mm), moderat (diameter
11-25 mm), stor (diameter 26—40 mm) og
gigant (diameter >40 mm). Diameteren
som males er storste diameter i den cerebello-
pontine vinkel.
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Figur 1 Akustikusnevrinom. MR (T1) fra 73 ar gammel kvinne. Til venstre et koronarsnitt, pasi-
enten sett forfra. Til hoyre et aksialsnitt, pasienten er sett nedenfra. Bildene er tatt etter intrave-
nos kontrast. En kraftig kontrastoppladende (hvit) ekspansiv prosess (fylt pil) beliggende i den
cerebellopontine vinkel og med en liten utloper inn i indre oregang (liten pil). Bemerk et normalt
statoakustisk nervekompleks pd den friske, hoyre siden (dpen pil)

— Svulstens volum kan beregnes, og dette
gjores alltid ved doseplanlegging for
behandling med stralekniv.

— Facialisfunksjonen ble vurdert
House-Brackmanns (HB) skala (9).

etter

Resultater

I observasjonsgruppen pa 82 pasienter ble
det i lopet av observasjonstiden pavist vekst
av svulsten hos 35 og en diameterekning pa
minst 2 mm per dr hos 23 av disse. Veksten
var kontinuerlig, og behandling ble anbefalt
20 pasienter da svulsten nddde hjernestam-
men eller pasienten i tillegg fikk langvarig
vertigo. 15 pasienter ble operert, og fem pa-
sienter ble behandlet med stralekniv. Alle
andre pasienter med verifisert svulstvekst er
fortsatt under observasjon. @kende hersels-
tap i observasjonsperioden ble registrert hos
28 pasienter (36 %).

I operasjonsgruppen pa 99 pasienter ble
svulsten fjernet hos 92. I sju tilfeller valgte vi
a etterlate beskjedne deler av svulsten, enten
ved hjernestammen eller langs n. facialis pga.
vanskeligheter med fridisseksjon. To pasien-
ter fikk straleknivbehandling péa resttumor.
Ingen av de sju resttumorene har vist tegn til
vekst sa langt (observasjonstid 3—7 ar).

Facialisfunksjonen (tab 2) var normal/til-
narmet normal (HB-grad 1-2) postoperativt
hos 72 pasienter (71 %). Betydelig parese/
paralyse (HB-grad 5—6) oppstod hos 19 pa-
sienter (19 %). Fire pasienter fikk en markert
facialisparese (HB-grad 4—5) etter at funk-
sjonen hadde vert normal i en uke etter ope-
rasjonen. Hos to bedret dette seg til en lett
parese (HB-grad 2—3) innen seks maneder.
Tre pasienter hadde parese eller paralyse av
facialisfunksjonen for operasjonen. Hos to
av disse kunne nerven bevares, og funksjo-

Tabell 1 Antall opererte pasienter (n 99) 1988—97, klassifisert etter storrelse (Tos klassi-
fikasjon, diameter i mm i den cerebellopontine vinkel (CP) og operasjonstype

Sterrelse Translabyrinter = 60 Suboksipital = 39
Intrameatal 11 3
Liten, 1-10 mm 10 1
Medium, 11-25 mm 17 15
Stor, 26—40 mm 15 14
Gigant > 40 mm 7 6
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nen bedret seg til en lett parese (HB-grad 2)
postoperativt. Hos tre pasienter ble n. facia-
lis kuttet pga. tumorinfiltrasjon. Anastomo-
se med n. suralis eller n. auricularis magnus
ble utfort i samme seanse, og i ett tilfelle
bedret paralysen seg til HB-grad 3 (oyet kan
lukkes, god tonus og god mimikk) i lepet av
9—12 méneder.

Herselen var preoperativt darligst i svulst-
oret hos alle pasienter og ble mélt ved ren-
toneaudiometri til & veere mellom 15 og 120
dB (gjennomsnitt for 500—1000—2000 Hz),
med median hersel 35 dB. Atte av pasien-
tene var deove pa oret for operasjonen, mens
herselen for hele populasjonen for 6 kHz var
mellom 10 og 120 dB (median 60 dB). Her-
selen ble forsekt bevart hos 12 pasienter
som alle hadde svulster <20 mm i diameter
og god hersel med 100 % talediskrimina-
sjon. Kun hos fem pasienter var det malbar
hersel postoperativt, selv om n. cochlearis
var intakt hos alle 12. Tre av pasientene had-
de en hereterskel bedre enn 30 dB og bedre
taleoppfatning enn 70 %.

Lekkasje av cerebrospinalvaske oppstod
hos ti pasienter. Lekkasjen var dels i selve
saret, dels gjennom tinningbeinet til mel-
lomeret og via eretrompeten til nese-svelg-
rommet. Reoperasjon for lukking av fistelen
var ngdvendig hos fem av pasientene.

To pasienter fikk meningitt, henholdsvis
en uke og tre maneder postoperativt. To
andre pasienter fikk skade pa hjernestam-
men i forbindelse med fjerning av store
svulster. To pasienter dede postoperativt,
den ene som folge av cerebelleert adem og
hemoragisk infarkt, den andre som folge av
ventrikkelflimmer.

Svulstene fortsatte & vokse hos to pasien-
ter som tidligere var blitt behandlet med
gammakniv. Den ene pasienten hadde initialt
en 25 mm stor svulst, som i lepet av tre ar
vokste til 35 mm. Hele svulsten kunne fjer-
nes og facialisnerven hadde postoperativt
normal funksjon. Den andre pasienten hadde
en nermest tilsvarende historie som den for-
ste, men operasjonen var svert vanskelig og
medferte facialisparalyse og hjernestamme-
affeksjon med ponsinfarkt og partiell hemi-

plegi.

Diskusjon
Moderne diagnostikk og behandling har
bedret utsiktene dramatisk for pasienter med
akustikusnevrinom. Det diagnostiseres flere
sma svulster, og mikrokirurgi og stralekniv
gir bedre resultater enn tidligere. Dette skyl-
des nok sterre oppmerksomhet omkring en-
sidig herselstap, samtidig som pévisningen
av akustikusnevrinom er langt lettere i dag
enn med de invasive metoder som var ned-
vendige bare for et par tidr siden. Antall nye
tilfeller av akustikusnevrinom som pavises
per ar i Norge nd er ca. 70, betydelig mer
enn de 15 som Djupesland & Modalsli an-
tok i 1979 (10).

Det forste symptomet er vanligvis unilate-
ralt herselstap, mens vertigo og tinnitus er
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mer sjelden. Typisk registreres et diskanttap.
Det tok gjennomsnittlig 2—3 &r fra ferste
symptom til diagnosen ble stilt i vart mate-
riale. Enkelte pasienter hadde hatt unilateralt
herselstap i 10—20 ar for CT eller MR ble re-
kvirert. Det er imidlertid ikke sikker korrela-
sjon mellom varigheten av symptomer og
storrelsen pa svulsten som blir pavist (3). Det
er heller ikke korrelasjon mellom hersels-
tapets progrediering og vekst av svulsten.

Mer enn 16 % av pasientene som vurderes
av gre-nese-hals-spesialist, kan ha ett eller
flere symptomer forenlig med akustikusnev-
rinom (6). Selv etter otologisk og audiolo-
gisk undersgkelse vil mange data veere in-
konklusive. Det er derfor av stor betydning at
pasienter med ulike typer herselstap folges
av gre-nese-hals-lege over tid. Hjernestam-
meresponsaudiometri er den mest sensitive
audiologiske proven, med en sensitivitet pa
80-90 % og en spesifisitet pa rundt 65 % (8).
Et fornuftig diagnostisk opplegg med ore-
nese-hals-undersokelse, hjernenervestatus,
rentone- og taleaudiometri, stapediusrefleks-
tester og kalorisk vestibularisprover gir et
godt grunnlag for & vurdere pasienten og be-
demme behovet for videre undersokelser.
Hjernestammeresponsaudiometri vil kunne
gi en pekepinn om hvem som ber henvises til
CT og MR, men pasienter med darligere hor-
sel enn 70—80 dB vil ikke kunne testes. MR
vil kunne bekrefte eller avkrefte mistanke om
intrakranial patologi, og dette er i dag gull-
standard ved denne type problemstilling. Ved
pavist asymmetrisk herselstap ber den kli-
niske og audiologiske undersekelse gjentas
innen 6—12 maneder.

Pa grunn av bedret bildediagnostikk med
CT og MR kan det i dag pavises akusti-
kusnevrinom pa et tidlig stadium. Dette er et
betydelig fremskritt, men skaper ogsd en
usikkerhet omkring det rette valg og tids-
punkt for eventuell behandling. Bade ved
operasjon og strileknivbehandling er resul-
tatene best jo mindre svulstene er. Pasienter
med akustikusnevrinom har imidlertid ofte
initialt beskjedne symptomer som i liten
grad affiserer dagliglivet. Svulsten er godar-
tet, men i kraft av sin lokalisasjon kan den
med ekende sterrelse medfere betydelig
morbiditet pga. trykk mot hjernestamme og
cerebellum. Behandling av akustikusnevri-
nom for de blir for store har derfor som maél-
setting ogsa & hindre fremtidig morbiditet.
Cystiske svulster (omkring 5 %) kan ha et
eksplosivt vekstmenster (11) og ber opere-
res (12).

Den hyppigste komplikasjon ved kirurgi
for akustikusnevrinom er facialisparese. Det
fremgar av resultatene at facialisfunksjonen
postoperativt er ngye relatert til storrelsen pa
svulsten. Problemene starter ved en svulstdia-
meter pa 20 mm, dvs. nar svulsten nar til
hjernestammen. Det er ikke forskjell i resul-
tatene vedrerende operasjonstilgang. Konti-
nuerlig monitorering av facialisnerven un-
der operasjonen eker sjansen for & bevare
nervefunksjonen.
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Tabell 2 Facialisfunksjon etter operasjon for akustikusnevrinom relatert til storrelse av
svulsten (n 99) 1988—97. Funksjonen er gradert etter House-Brackmann (HB grad 1-2:
normal/tilneermet normal funksjon, HB grad 3: parese, men kan lukke oyet, HB grad 4—6:
kan ikke lukke oyet, en viss funksjon til paralyse. (Antall translabyrintere + suboksipi-

tale operasjoner anfort i parentes)

Starrelse (Tos) HB 1-2 HB 3 HB 4-6
Intrameatal 14 (11 +3) 0 0
Liten, 110 mm 11(10+1) 0 0
Medium, 11-25 mm 21(10+11) 42+2) 7(5+2)
Stor, 26—40 mm 19 (10 +9) 3Q2+1D) 7(4+3)
Gigant > 40 mm 7(3+4) 1(1+0) 53+2)

Horselen gér vanligvis tapt pd det oret
som opereres. Ved sma svulster kan man i en
del tilfeller ved tilgang suboksipitalt eller
via midtre skallegrop bevare den hersel som
er igjen. Gardner & Robertson (13) fant ved
gjennomgang av litteraturen bevart hersel
hos 33 % av 394 pasienter med hovedsakelig
smé svulster hvor herselspreservasjon ble
forsekt. I vart operasjonsmateriale pa 99 pa-
sienter har vi bevart horselen i fem av 12 ut-
valgte tilfeller, mens vi kunne bevare herse-
len etter straleknivbehandling hos 76 % med
tre ars observasjonstid.

For & kunne fjerne akustikusnevrinom
med minimal morbiditet er det nedvendig
med betydelig kirurgisk erfaring. Dette kan
bare oppnas ved sentralisering av behandlin-
gen. Fem nevrokirurgiske sentre i Danmark
som i perioden 1979-90 til sammen utforte
kun 59 slike operasjoner hadde klart darlige-
re resultat enn det danske Rigshospitalet og
Gentofte Kommunehospital (arbeider som
en enhet), som hadde mange slike operasjo-
ner (14). Mortaliteten etter suboksipital
operasjon ved de nevrokirurgiske avdelinger
i Danmark var 8,5 %, mens mortaliteten et-
ter translabyrinteer operasjon ved Rigshospi-
talet og Gentofte Kommunehospital var
1,8 %. Komplikasjoner som hematom, ven-
trikuler bledning, meningitt, hemiparalyse,
abducensnerveparese, rekurrensparese, post-
operativ sdrinfeksjon og cerebrospinalvees-
kelekkasje var ogsa hyppigere ved de nevro-
kirurgiske avdelingene og forekom hos 21
av de 59 pasientene (36 %). Total facialispa-
ralyse (HB-grad 6) oppstod hos 57 % etter
suboksipital kirurgi ved danske nevrokirur-
giske avdelinger og hos 11,5 % etter transla-
byrinteer kirurgi ved Rigshospitalet og Gen-
tofte Kommunehospital. Total fjerning av
svulsten ble ikke oppnédd hos 17 av de 59
nevrokirurgiske pasientene (29 %). Ved
Haukeland Sykehus har vi i vart materiale
16 % facialisparalyse og 2% mortalitet.
Begge dedsfallene forekom i forste halvdel
av studiens observasjonsperiode. Ved kutt av
n. facialis kan sutur av nerven (facialis-
facialis-anastomose) eller fritt nervegraft
benyttes (n. suralis, n. auricularis magnus).
Ca. 50 % av pasientene oppndr da en ansikts-
funksjon tilsvarende HB-grad 3 (svekket fa-
cialisfunksjon, god tonus og evne til a lukke
oyet). Resultatene presentert i vart materiale

er sdledes i god overensstemmelse med data
fra sentralisert virksomhet i Danmark.

Pasienter med invalidiserende svimmel-
het er ofte tjent med operativ fjerning av
svulsten selv om den er liten. N. vestibularis
kuttes, og rehabilitering av balansen kan bli
meget tilfredsstillende hos de fleste. Kirur-
gisk fjerning av et akustikusnevrinom kan
imidlertid veere et betydelig inngrep for
mange pasienter. Neermere 50 % av opererte
pasienter synes & oppleve darligere livskva-
litet etter operasjonen sammenliknet med ti-
den for (15). Dette er uavhengig av tumors
storrelse. Yngre pasienter gjor det relativt
dérligere postoperativt enn eldre.

Konklusjon

Ved Haukeland Sykehus har vi god erfaring
med etablering av en tverrfaglig spesialist-
gruppe for vurdering og behandling av pa-
sienter med pévist akustikusnevrinom og
andre relaterte problemer. I faggruppen inn-
gér otokirurg, nevrokirurg og nevroradiolog,
og vi er ogsa avhengige av et godt samarbeid
med patolog. Pasientens symptomer ma vur-
deres i forhold til alder og svulstens storrel-
se. Noen pasienter, sarlig eldre, er ofte best
tjent med initial observasjon og oppfelging
med regelmessige kontroller. Andre ber be-
handles, og vi kan da tilby en behandling til-
passet pasientens behov, enten operasjon
eller straleknivbehandling.

Store svulster (> 25 mm) som komprime-
rer hjernestammen, med eller uten hydro-
cephalus, bar opereres hvis det ikke forelig-
ger kontraindikasjoner. Cystiske akusti-
kusnevrinomer ber ogsd opereres. Sma
svulster som gir lite symptomer, kan med
fordel observeres med arlig MR-kontroll
(eventuelt CT). Vokser svulsten mer enn 2
mm per ar og blir sterre enn 20 mm i diame-
ter, vil det veere indikasjon for behandling.
Langvarig invalidiserende svimmelhet har
ogsa vert ansett som indikasjon for kirur-
gisk behandling.
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