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Vestibularis schwannom

Formal
Udredning af patienter med asymmetrisk hgretab, obs. vestibularis schwannom.
Evt. behandling og eller kontrolforlgb af VS

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

Definitioner:

Vestibularis schwannom (VS) er en godartet intrakraniel tumor udgaende fra de schwannske celler, tidligere
kaldt acusticus neurinom.

NFIl: Neurofibromatose type 2

Atiologi/folgb:

Patogenese: En inaktivering af tumorsuppressoren merlin menes at veere arsagen.

Spontan VS er en godartet tumor med variabelt vaekstmgnster. Knuden udgar fra den vestibulare gren af VIII.
kranienerve. Schwannomet kan udelukkende vaere beliggende i meatus acusticus internus (intrameatalt), men
kan ogsa have udbredning ekstrameatalt, ind i fossa posteriors cerebellopontine vinkel.

Tumorer med ekstrameatal komponent pa diagnosetidspunktet har stgrre vaekstpotentiale end rent
intrameatale tumorer. Vaekstmgnstre kan ikke fastlaegges pa diagnosetidspunktet.

Tumorer med vaesentlige cystiske komponenter kan udvise meget hurtigt vaekst, hvorfor man ved stgrre
tumorer bgr udvise forsigtighed og altid konferere forlgb med Rigshospitalet.

Mange vestibularis schwannomer er stagneret i veekst pa diagnosetidspunktet. 30-40 % af tumorerne udviser
vaekst over en 5-arig periode efter diagnose. Vaekst 5 ar efter diagnosetidspunktet forekommer yderst
sjeeldent.

Forekomst

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.

Der findes to former; sporadisk unilateral og genetisk betinget (neurofibromatosis type 2), ofte bilateral.

Sporadiske unilaterale VS udggr over 90 % af tilfeeldene i DK.
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Visitation:
Nogle VS diagnosticeres ved udredning af symptomer relateret til VS, andre er tilfaeldige fund.

Mange vestibularis schwannomer diagnosticeres pa baggrund af screening med MR pori af en risikogruppe af
patienter med asymmetrisk hgretab.

Symptomer

De fleste patienter debuterer med hgretab og tinnitus. Oftest diagnosticeres et ensidigt sensorineuralt
hgretab i diskanten. Adspurgt vil flertallet endvidere have konstant eller periodevis balanceusikkerhed/
svimmelhed.

Symptomer relateret til et vestibularis schwannom skyldes sandsynligvis kompression af VIII. kranienerve, men
ved fremskreden sygdom (ekstrameatal udbredning) kan symptomer ogsa relateres til kompression af
tilliggende kranienerver, hyppigst trigeminus. Ved stgrre tumorer ses kompression af peduculus cerebelli og
hjernestamme, og der kan i sjaeldne tilfaelde ses forhgjet intrakranielt tryk. (1).

Stgrrelse alene er ikke npdvendigvis direkte relateret til symptomatologi.

Fremgangsmade

Anamnese med fokus pa audiologiske og otoneurologiske symptomer

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

o  Omkring 3 % debuterer med pludselig indsaettende ensidigt sensorineuralt hgretab
"sudden deafness”.

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

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

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

o Fglelseslgshed, paraestesier eller smerter i ansigtet

. Forstyrrelser af den VII. kranienerve, nervus facialis (praevalens ca. 6 %).
o Ansigtslammelse eller (mindre hyppigt) smagsforstyrrelser
*  Andre neurologiske symptomer (hovedpine, dobbeltsyn, styringsbesvaer, kvalme og opkast)
Differentialdiagnoser
En lang raekke indre gre sygdomme viser sig med asymmetrisk hgretab. Asymmetrien udlignes i flere tilfaelde
over tid ved f.eks. heriditaere hgretab. Ved Meniéres sygdom vil man ofte se ensidigt fluktuerende hgretab og

pavirket DS.
Andre tumores i den cerebellopontine vinkel f. eks meningeom, endolymfatisk saek tumor (ELST).

Side 2 ud af 6



Objektiv undersggelse

@NH undersggelse

Otoneurologisk undersggelse med gennemgang af kranienerver, samt test af koordination og
Rombergs test og spontannystagmus

Supplerende undersggelser

Audiometri

Standard rentone- og taleaudiometri inkl. stapediusreflekser og tympanometri
Vestibularis schwannom skal mistaenkes ved fglgende audiometriske fund:

. > 20 dB asymmetri i benledningsteerskler pa to nabofrekvenser med oktavs mellemrum i hele
frekvensomradet.

. > 15 dB asymmetri i benledningstaerskler pa to nabofrekvenser oktavs mellemrum i omradet 2-8
kHz.

*  Ensidig tinnitus med varighed pa over et ar og under 5 ar

. Patienter med pludseligt sensorineuralt hgretab udredes kun, hvis der ikke er normalisering af
hgrelsen efter 6 maneder.

Afhaengigt af alder, specielt efter 70 ar, bgr man overveje kontrolaudiometri efter 6-12 mdr. og kun udrede ved
progression.

Der foretages ikke udredning hvis den samlede anamnese og objektive fund overbevisende peger pa anden
arsag (f.eks. kongenit hgrenedsaettelse, infektigs eller traumatisk aetiologi) eller hvis asymmetrien
dokumenteret har veeret stationaer gennem 10 ar eller mere.

| tilfeelde af bilateral sensorineural hgrenedsaettelse med dokumenteret aftagende asymmetri pga.
progression pa bedst hgrende gre foretages ikke yderligere udredning.

Patienter med ensidig eller asymmetrisk vestibulopati, som ikke opfylder de audiologiske kriterier samt
patienter med alene stapediusreflekstaerskelasymmetri udredes ikke.

Patienter, hvor diagnosticering af et eventuelt vestibularis schwannom pa grund af konkurrerende sygdom
eller hgj alder ikke vil fa konsekvens, udredes seedvanligvis ikke.

Vestibulzaere undersggelser

Video head impulse test (v-HIT) udfgres ofte til initial udredning af vestibulaere symptomer, men giver ikke
alene anledning til MR screening for VS

Radiologiske undersggelser

MR-scanning af pori acustici interni/fossa posterior er 1. valg. Om undersggelsen laves med kontrast fglger de
lokale radiologiske afd. retningslinier.

Kan pt. ikke MR scannes kan der foretages CT ossa temp med kontrast.
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Elektrofysiologi: Screening med Audiotory Brainstem Responses (ABR) har vist sig med lav sensitivitet for
mindre VS (<1 cm) og resultater er vanskelige at fortolke ved stgrre diskant hgretab

Hvis der pa skanningen pavises et vestibularis schwannom skal patienten tilbydes relevant kontrolforigbh/
behandlingsvurdering efter geeldende retningslinje.

Kontrol og behandling

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

1. Kontrolforlgb, ”Wait and scan” regime.

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

Kontrolforlgb

Felgende patienter kan fglges i "wait and scan”-regime:
*  Tumorer uden ekstrameatal komponent (dvs. rent intrameatale tumorer)

Tumorer med ekstrameatal komponent < 15 mm (sterste ekstrameatale diameter pé aksiale snit)
Kontrol foretages med MR scanning og audiometri og klinisk us evt. balancetest

e Arlig scanning de fgrste 5 ar efter diagnose. (ar 1-4?)

*  Herefter scanning hvert andet ari 4 ar.

. Herefter scanning hvert 3. ar til ar 16, hvor kontrol forlgb afsluttes

*  Yderligere skanninger herefter udfgres kun ved aggraverede symptomer, da risikoen for vaekst efter
ovenstaende kontrolperiode er meget lille.

| tilfeelde af nyopstaede symptomer (f.eks. tegn pa trigeminuspavirkning eller forhgjet intrakranielt tryk), bgr
det vurderes om kontrol og MR-skanning evt. skal fremrykkes.

Vurdering og eventuelt behandling pa Rigshospitalet (kirurgi/stralebehandling)
®  Ekstrameatal del stgrre end 15 mm

®*  Tumorvaekst, ved sammenligning af to konsekutive MR-skanninger vaekst af den ekstrameatale
komponent pa >2 mm

Patienter med bevaret horelse og enske om herebevarende kirurgi. Udgangspunktet er DS eller
fonem score pa 50% eller bedre. men der kan dispenseres, hvis f.eks. rentoneherelsen er rigtig
god og retningsherelse paskennes, eller hvis der er betydende heretab kontralateralt.
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* Patienter med andre problemstillinger, f. eks utalelig svimmelhed/balanceusikkerhed der ikke svinder
ved vestibulaer traening.

*  @nske om aktiv behandling

Ved sveer ipsilateral hgrenedsaettelse kan Cl veere en mulighed for bade tumorstabile, observerede,
stralebehandlede og opererede (ved bevaret n.cochlearis) patienter, szerligt i tilfaelde af kontralateral
hgrenedsattelse.Digital henvisning skal rettes til @re- Naese- Halskirurgisk og Audiologisk Klinik, Rigshospitalet
. Relevante journaloplysninger, audiometrier, samt skanningsbilleder og beskrivelse skal vedlaegges
henvisningen.

Audiologisk behandling: Hgreapparat behandling i hht hgretab.
Vestibulzer rehabilitering

Uanset behandling vil alle patienter med pavirket balanceevne eller svimmelhed have gavn af vestibulaer
rehabilitering ved daglig egentraening (instruks om balancetraningsgvelser bgr udleveres). Der kan i seerlige
tilfeelde involveres en fysioterapeut med kompetencer indenfor vestibulaer rehabilitering.

Behandling pa Rigshospitalet

Tumorer med stor ekstrameatal komponent (= 15 mm) samt tumorer med signifikant veekst eller patienter
med bevaret hgrelse og gnske om hgrebevarende behandling bliver vurderet med henblik pa kirurgi eller
stralebehandling. Formalet med kirurgisk behandling eller straleterapi er primaert at forhindre kompression af
intrakranielle strukturer pa grund af yderligere vaekst. Sjaeldent kan der findes indikation for aktiv behandling
ved fraveer af vaekst, f.eks. ved vedvarende svimmelhed trods intensiv vestibulzer rehabilitering eller bevarelse
af hgrelse i saerlige tilfeelde.

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

Diagnose kode: ICD-10/SKS-koder
*D333B Godartet tumor i hgrenerve

Anmeldelse
Vestibularis schwanom er en anmeldelsespligtig tilstand jeevnfgr: Bekendtggrelse om leegers anmeldelse til
Cancerregisteret af kraeftsyggdomme
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