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Vestibularis schwannom

Formal
Dette dokument indeholder en kort klinisk retningslinje om symptomer, udredning og behandling af
patienter med unilateralt vestibularis schwannom.

Malgruppe og anvendelsesomrade
Sundhedspersoner indenfor specialet gre-, naese-, halssygdomme og audiologi.

Definitioner og overblik

Vestibularis schwannom (tidligere kaldt acusticus neurinom) er en langsomt voksende, godartet tumor.
Tumoren udgar fra de schwannske celler. Ofte udgar knuden fra den vestibulzere gren af den VIII.
kranienerve. Schwannomet vokser initialt udelukkende i meatus acusticus internus (intrameatalt), men
grundet de begraensede pladsforhold i den knogledaekkede kanal, kan tumoren brede sig ekstrameatalt til den
cerebellopontine vinkel. Symptomer relateret til et vestibularis schwannom skyldes primaert kompression af
den VIII. Kranienerve, men ved fremskreden sygdom (ekstrameatal udbredning) kan symptomer ogsa
relateres til kompression af andre naertliggende kranienerver. Tilstanden er i dag ikke dgdelig. Hos nogle
patienter ses dog en ikke ubetydelig morbiditet pga. udtalt ekstrameatal veekst. | yderste konsekvens kan
tilstanden, ubehandlet, medfgre kompression af hjernestamme og cerebellum.

Incidensen har vaeret stigende gennem de seneste artier, formentlig primaert grundet nemmere adgang til og
brug af MR-scanninger. | 2019 blev incidensen i Danmark angivet til 34 pr. million pr. ar.

Spontanforlgh

De fleste patienter debuterer med hgretab og tinnitus. Oftest diagnosticeres et ensidigt sensorineuralt
hgretab i diskanten og/eller ipsilateral asymmetri i taleaudiometrien. Ved ngje otoneurologisk undersggelse
kan der ofte findes ipsilateral patologi ved Video Head Impulse Test (vHIT) og vestibular evoked myogenic
potentials (VEMP).

Mange vestibularis schwannomer er stagneret i veekst pa diagnosetidspunktet. Mellem 30-40 % af tumorerne
udviser vaekst over en 5-arig periode, men vaekst 5 ar efter diagnosetidspunktet forekommer yderst sjeldent.
Vaekst af rent intrameatale tumorer er klinisk af mindre betydning. Tumorer med ekstrameatal komponent pa
diagnosetidspunktet har stgrre vaekstpotentiale end rent intrameatale tumorer. Vaekstmgnstre kan ikke
fastleegges pa diagnosetidspunktet, men disse tumorer vokser generelt meget langsomt. Stgrrelse alene er
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ikke ngdvendigvis direkte relateret til symptomatologi. Desuden kan tumorer med en cystisk komponent have
et abrupt og klinisk betydende vaekstpotentiale.

Klinisk brugbar hgrelse bevares i 75% over de fgrste 3 ar efter diagnosetidspunktet, 60% over de fgrste 5 ar og
40% over en 10 arig periode.

Fremgangsmade

Anamnese med fokus pa

e Unilateral sensorineural hgrenedsaettelse eller klinisk anacusis (praevalens ca. 95 %).

o Omkring 3 % debuterer med "sudden deafness”.

e Vedvarende unilateral tinnitus (preevalens ca. 63 %)
e Balancebesvaer/svimmelhed (praevalens ca. 61 %)

o Primaert opleves ubalance ved gang, mens agte bevaegeillusorisk svimmelhed er mindre
hyppigt. Ca. 9 % debuterer med monosymptomatisk svimmelhed.

e  Forstyrrelser af den V. kranienerve, nervus trigeminus (praevalens ca. 9 %).

o Fglelseslpshed, paraestesier eller smerter i ansigtet

e  Forstyrrelser af den VII. kranienerve, nervus facialis (praevalens ca. 6 %).

o Ansigtslammelse eller (mindre hyppigt) smagsforstyrrelser

e Andre neurologiske symptomer (hovedpine, dobbeltsyn, styringsbesveer, kvalme og opkast)

Objektiv undersggelse
Ved mistanke om hgrenedsaettelse skal der udfgres en standard rentone- og taleaudiometri. Vestibularis
schwannom skal mistaenkes ved fglgende audiometriske fund:

e 220 dBasymmetrii benledningstaerskler pa to nabofrekvenser i hele frekvensomradet.

e  >15dBasymmetrii benledningstaerskler pa to nabofrekvenser i omradet 2-8 kHz.

e 220 % forskel i skelneevnen (DS) mellem de to grer.

e |Ipsilateral ensidig tinnitus med varighed pa over et ar.

| disse tilfelde skal patienten henvises til MR-scanning af pori acustici interni/fossa posterior med kontrast,
som er “gold standard” i udredningsprocessen..
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Hvis der pa skanningen pavises et vestibularis schwannom skal patienten tilbydes relevant
kontrolforlgb/behandlingsvurdering efter gaeldende retningslinje. Ofte vil patienten fglges pa den lokale
audiologiske afdeling.

Ansvar og opgavefordeling
Pa Audiologisk afdeling foretages fglgende:

e Anamnese fokuseret pa audiologiske og otoneurologiske symptomer
e Standard rentone- og taleaudiometri inkl. stapediusreflekser samt tympanometri

e Fuld otoneurologisk undersggelse med gennemgang af kranienerver samt test af koordination og
Rombergs test (alm. Romberg samt udvidet Romberg, +/- lukkede gjne).

Huvis til radighed anbefales:

e Videonystagmografi (VNG) med test for spontannystagmus samt blikretningsnystagmus
e Video head impulse test (v-HIT) af alle seks buegange

e Cervical Vestibular evoked myogenic potentials (c(VEMP)

e  Evt. subjective visual vertical (SVV), kalorimetri og ocular vestibular evoked myogenic potentials
(oVEMP)

Kontrol og behandling

Afhaengig af tumorens stgrrelse og udbredelse pa diagnosetidspunktet, kan det videre forlgb inddeles i to
overordnede kategorier:

1. "Wait and scan” regime.

2. Vurdering og eventuelt behandling pa Rigshospitalet (kirurgi/stralebehandling)

"Wait and scan” regime

Fglgende patienter kan fglges i “wait and scan”-regime:

e  Tumorer uden ekstrameatal komponent (dvs. rent intrameatale tumorer)
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e Tumorer med ekstrameatal komponent < 15 mm (stgrste ekstrameatale diameter pa aksiale snit)

Patienten indkaldes til fornyet MR-scanning af pori acustici interni og efterfglgende kontrol pa Audiologisk
afdeling med fglgende intervaller, safremt der ikke er tegn til signifikant veekst mellem to konsekutive MR-
skanninger (= 3mm):

o Arlig scanning de fgrste 5 ar efter diagnose.
e  Herefter scanning hvert andet ari 4 ar.

e Herefter scanning hvert 5. ar resten af patientens levetid.

| tilfelde af nyopstaede eller forvaerrede symptomer, bgr det vurderes om kontrol og MR-skanning evt. skal
fremrykkes.

Safremt der ved sammenligning af to konsekutive MR-skanninger konstateres veekst af den ekstrameatale
komponent pa = 3 mm, skal patienten henvises til Rigshospitalet mhp. vurdering og evt. behandling.

Vestibulzer rehabilitering

Patienter som har pavirket balance eller er plaget af svimmelhed kan have gavn af vestibulaer rehabilitering
ved en fysioterapeut under “wait-and scan” forlgbet. Derudover kan patienten med fordel tilbydes lokalt
vestibulaer traening inden operationen (”prehabilitation”) som fortsaetter efter operationen.

Vurdering pa Rigshospitalet

Fglgende patienter skal henvises til vurdering pa Rigshospitalet:

e  Tumorer med ekstrameatal komponent > 15 mm ved diagnosetidspunktet.
e  Tumorer med = 3 mm vakst af den ekstrameatale komponent mellem to konsekutive skanninger.
e Patienter med bevaret hgrelse og gnske om hgrebevarende kirurgi.

e Patienter med szerlige problemstillinger, hvor kirurgisk intervention kan komme pa tale (fx kraftig
svimmelhed, der ikke kan behandles med vestibulzer rehabilitering eller stort gnske om kirurgisk
behandling hos patienten).

Digital henvisning skal rettes til @re- Naese- Halskirurgisk og Audiologisk Klinik, Rigshospitalet att. acusticus-
teamet ved Prof. Per Cayé-Thomasen. Relevante journaloplysninger samt skanningsbilleder skal vedlaegges
henvisningen.
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Behandling pa Rigshospitalet

Tumorer med stor ekstrameatal komponent (= 15 mm) samt tumorer med signifikant veekst bliver vurderet
med henblik pa kirurgisk behandling. Formalet med tidlig kirurgi er hgrebevarelse, men mange patienter har
allerede et betydeligt hgretab pa diagnosetidspunkt, og en stor andel af patienterne med bevaret hgrelse pa
diagnosetidspunktet bibeholder en brugbar hgrelse selv efter mange ar uden behandling. Det gaelder isaer
patienter med bevaret skelneevne. Aktuelt er tidlig kirurgisk behandling ikke spontanforlgbet overlegent hvad
angar hgrebevarelse, men det kan andre sig i fremtiden med udvikling af bedre kirurgiske teknikker.
Formalet med kirurgisk behandling eller straleterapi er derfor pd nuvaerende tidspunkt primaert at forhindre
kompression af intrakranielle strukturer pa grund af yderligere vaekst.

Valget mellem kirurgi og stralebehandling er bl.a. afhangigt tumorstgrrelse, patientens symptomer, alder
samt komorbiditet.
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