J. Schipper':4
W. Maier"#
S. Rosahl>#

A. Berlis®4
R. Laszig'4

Zusammenfassung

Hintergrund: Saccus-endolymphaticus-Tumore (ELST) sind erst
seit 1984 als eine eigene Tumorentitdt bekannt. Der ELST kann
sowohl sporadisch solitdr als auch heriditdr im Rahmen eines
Von-Hippel-Lindau (VHL)-Syndroms auftreten. Dieser Zusam-
menhang wurde erstmals 1992 beobachtet und wurde durch
weitere molekulargenetische Analysen des VHL-Gens schlieRlich
bestdtigt. Zur Diagnostik und Therapie gibt es bislang keine tiber-
einstimmende Vorstellungen.

Methode: Wir haben aufgrund eigener Erfahrungen und Litera-
turdaten erstmals den Versuch unternommen, diese Form von
Tumoren zu klassifizieren:ELST-Typ A lokal begrenzt ohne Kno-
chenarrosion des Felsenbeins und Infiltration des Subarach-
noidalraumes, ELST-Typ B mit kndcherner Infiltration des Laby-
rinthblocks und klinischem Hoérverlust sowie ELST-Typ C mit zu-
satzlicher Infiltration des Sinus sigmoideus sowie des Bulbus ve-
nae jugularis. Die prdoperative Diagnostik erfolgt anhand defi-
nierter radiologischer Kriterien im CT und MR einschliefSlich MR-
Angiographie.

Ergebnis: Entsprechend der von uns entwickelten Tumorklassi-
fikation wurde bei 6 Patienten, davon zwei Patienten im Rahmen
eines VHL-Syndroms, ein ELST stadiengerecht von transmastoi-
dal, translabyrinthdr bis infratemporal chirurgisch komplett sa-
niert. In allen Tumorstadien konnte der N.VII und im Stadium
ELST-Typ A auch der N.VIII erhalten werden. Bei einer Nachbe-
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obachtungszeit von 4 bis 38 Monaten waren alle Patienten im
Kontroll-MR ohne Lokalrezidiv. Schlussfolgerungen: Die von
uns erarbeitete stadiengerechte Chirurgie von ELST erlaubt eine
komplette Tumorsanierung bei geringster Morbiditdt. Im Gegen-
satz zu den antero- und retrosigmoidalen sowie suboccipitalen
Zugangswegen erlaubt der transmastoidale Zugangsweg eine
sichere Entfernung der Tumormatrix zum Ausschluss eines
Lokalrezidivs.

Schliisselworter
Von-Hippel-Lindau-Syndrom - Morbiditdt - Tumorklassifikation -
operativer Zugangsweg - Tumormatrix

Einleitung

Tumore des Saccus endolymphaticus (ELST) wurden erstmals
1984 [1] beschrieben. In der Annahme, dass diese Tumore immer
schon exsistent waren, erlaubte vermutlich erst die Weiterent-
wicklung der modernen Schnittbildverfahren wie die Computer-
tomographie (CT) oder die Magnetresonanztomographie (MR)
eine Zuordnung dieser Tumore zum Saccus endolymphaticus.
Dabei wurden diese Tumore anfangs mit temporalen Paragan-
gliomen oder Kleinhirnbriickenwinkeltumoren verwechselt [2].
Die histologische Einordnung dieser Tumore sorgte zunachst fiir
Verwirrung. Die histomorphologisch charakteristischen papilla-
ren Strukturen deuteten auf ein papilldres Adenom der Mittel-
ohrschleimhaut hin [3-5]. Das aggressive Wachstumsverhalten
mit nachweislicher Knochen- und Weichteilgewebsinfiltration
lie8 jedoch an ein Karzinom denken [6-9]. Erst Heffner [10]
konnte anhand 20 klinischer Fdlle den Saccus endolymphaticus
als Ursprungsmatrix eindeutig zuordnen und klassifizierte diese
Tumore als niedriggradige Adenokarzinome (auch ,Heffner-Tu-
mor* genannt). Noch 1990 glaubte Benecke [11] eine neue Varia-
nte eines adenomatdsen Mittelohrtumors entdeckt zu haben,
dieser konnte aber spater 1993 durch Li [12] als ELST reklassifi-
ziert werden. Im Jahr 2001 berichtete noch Jones [13] {iber 2 Fall-
beispiele eines vermeintlichen Mittelohradenoms. Seit der Erst-
beschreibung des ELST 1984 sind in der Literatur etwa 100 Fdlle
beschrieben ohne Hinweis auf eine Metastasierung [14-16].
ELST gelten somit als selten, sporadisch und ,semimaligne”
(nach WHO). Bei Hinweisen auf eine positive Familienanamnese,
einer bilateralen Manifestation [17,18] oder anderer simultaner
Tumormanifestationen ist bei einem ELST ein ,Von-Hippel-Lin-
dau-Syndrom* (VHL-Syndrom) auszuschlieen. Das VHL-Syn-
drom zdhlt zu den neuroektodermalen Fehlbildungssyndromen
in der Gruppe der Phakomatosen und ist klinisch gekennzeich-
net durch eine multifokale Prdsenz von Tumoren wie retinale
Angiome, Hdamangioblastome des Zentralnervensystems, Nie-
renzellkarzinome, Phdochromocytome, Zysten des Pancreas und
der Niere sowie des Saccus emdolymphaticus [19-22]. Die Inzi-
denz liegt bei 1/30.000-50.000 Einwohnern [19,21,23], und es
wird autosomal dominant vererbt bei variabler Penetranz. Ob-
wohl das VHL-Gen bereits seit 1988 auf Chromosom 3p25-26
identifiziert wurde [24], konnte erst 1993 das VHL-Gen als Tu-
morsuppressorgen in Verbindung mit dem VHL-Syndrom cha-
rakterisiert werden [25]. 1995 wurde das dazugehdorige Promo-
torgen erstmals charakterisiert [26]. Ein Zusammenhang zwi-
schen dem VHL-Syndrom und dem Auftreten von ELST wurde

Conclusion:Our stage-compatible surgery of ELST allows total
tumor removal with minor morbidity. In contrast to the antero-,
retrosigmoidal and suboccipital approaches, the tumour matrix
can be safely removed via transmastoidal approach to exclude
local recurrences.
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erstmals 1992 diskutiert [27] und spdter von anderen Autoren
bestdtigt [28 -32].

Der Saccus endolymphaticus wird gebildet aus einem Dura-
Spaltraum der hinteren Schaddelgrube. Das verdrdngende, infil-
trative Wachstum des ELST erlaubt daher mangels einer zirkum-
skripten kndchernen Begrenzung ein schnelles Ausbreiten nach
intracranial, weshalb ein ELST durch Hirnkompression oder se-
kunddr durch Meningitis letal enden kann. Eine chirurgische Sa-
nierung wird daher empfohlen. Das angrenzende kndcherne
Mastoid ist bei einer grofSlumigen Pneumatisation ebenso wenig
ein Weghindernis fiir eine Ausbreitung ins Felsenbein. Die aus-
gepragte Tumorvaskularisation erschwert die mikrochirurgische
Praparation erheblich.

Verschiedene neurochirurgische und neurootochirurgische Zu-
gangswege werden angegeben [16,33]. Bei den neurochirurgi-
schen Verfahren werden als operativer Zugangsweg die natiirli-
chen arachnoidalen Spaltrdaume in der hinteren Schadelgrube ge-
nutzt, bei den neurootochirurgischen Zugangswegen das Felsen-
bein. Allen Verfahren gemeinsam ist das Ziel der vollstindigen
Tumorentfernung und der Erhalt des VII. und bei fehlender Tu-
morbeteiligung auch des VIII. Hirnnervens. Da diese besondere
Tumorentitdt als solitdrer Tumor oder als klinische Tumormani-
festation eines Syndroms erst seit wenigen Jahren bekannt ist,
liegen noch keine iibereinstimmenden Vorstellungen zur Diag-
nostik und Therapie vor. Das verdrdngende und infiltrierende
Wachstum sowohl Richtung knéchernes Felsenbein als auch in
den Subarachnoidalraum verlangt ein interdisziplindres chirur-
gisches Vorgehen von Neurootochirurgen und Neurochirurgen.

Wir haben hierzu erstmals versucht, aufgrund eigener klinischer
Erfahrungen und Literaturdaten den ELST zu Kklassifizieren und
ein dem Tumorstadium angepasstes chirurgisches Vorgehen zu
erarbeiten.

Patienten und Methoden

Methode: Unter Beriicksichtigung der Literatur und eigener Da-
ten haben wir ein ESLT-Typ A (Tab.1) definiert, wenn der Tumor
die Grenzen des knochernen Felsenbeins und des Subarach-
noidalraumes respektierte bei intakter Funktion des VII. und VIII.
Hirnnervens. Die prdoperative Verdachtsdiagnose erfolgt durch
ein Schddel-MR. Radiologische Kriterien fiir ein ELST waren die



Tab.1 Klassifikation der ELS-Tumoren

Tumorklas- Merkmale operativer Funktionserhalt des
sifikation Zugangsweg N. VIl N.vIll
ELST-Typ A Tumor ist begrenzt transmastoidal  ja ja

auf die Dura der
hinteren Schadelgrube
ohne Infiltration des
Os petrosum

ELST-Typ B Infiltration des lateralen translabyrinthdr ja nein
Bogenganges/Cochlea

ELST-Typ C Infiltration des Sinus infratemporal ja nein
sigmoideus/ (Fisch A-Zugang)

Bulbus venae jugularis

nach posterior im Kleinhirnbriickenwinkel verlagerte Lokalisati-
on (Tumorachse liegt dorsal des arachnoidalen Nervenverlaufs
des VII. und VIII. Hirnnervens), die unregelmédRige Begrenzung,
ein in der Kontrastmittel unterstiitzten T1-Gewichtung (Gd-
DTPA) charakteristischer gyriformer, teilweise durch zystische
Kammern unterbrochener Kontrastmittel anreichernder Tumor,
sowie eine in der zeitlich aufgeldsten Kontrastmittel unterstiitz-
ten MR-Angiographie (Projektionsangiographie) zum umliegen-
den Weichteilgewebe vermehrte GefafSvaskularisation in der ar-
teriellen und vendsen Phase [8,34 - 36]. Differenzialdiagnostisch
kann hierdurch ein ELST gegeniiber einem Akustikusneurinom,
Paragangliom, Chordom oder Meningeom abgegrenzt werden.
Ein Diinnschicht-Schidel-CT mit Knochenfenster dient der Ope-
rationsplanung und zum Ausschluss méglicher Knochenarrosio-
nen des Felsenbeins. Da der ELST-Typ A definitionsgemaf$ zu sei-
ner Umgebung lokal begrenzt ist, ldsst sich der Tumor {iber einen
transmastoidalen Zugangsweg mit Erhalt des VII. und VIII. Hirn-
nervens vollstdndig entfernen. Fiir eine komplette Tumorentfer-
nung muss auch die Dura im Bereich des ,, Trautmann’schen Drei-
ecks* als Tumormatrix mitreseziert werden. Beim transmastoi-
dalen Verschluss des Liquorraums ist daher in jedem Fall eine
Duraplastik mit einem allogenen oder autologen Durapatch er-
forderlich.

Bei bereits computertomographischem Nachweis kndcherner
Arrosionen des Labyrinthblocks sprechen wir von einem ELST-
Typ B (Tab.1). Klinisch auffallend ist ein Abfall der Hérschwelle
mit oder ohne Schwindel oder sogar eine Surditas ipsilateral bei
erhaltender Nervus-facialis-Funktion. Das Tumorgewebe kann

die durch Knochenarrosion bereits fehlenden knoéchernen Ab-
grenzungen des Perilymphraumes noch verschlossen halten. Bei
der Tumorentfernung wiirde der Perilymphraum an diesen Stel-
len unweigerlich eréffnet werden. Die Grenze zum Subarachnoi-
dalraum ist bereits durchbrochen. Als Zugang bietet sich der
translabyrinthdre Zugangsweg an mit Erhalt der Nervus-facialis-
Funktion. Da der innere Gehorgang beim Typ B bereits arrodiert
oder sogar destruiert sein kann, wird das Knochenbett fiir den
VIL. und VIIIL Hirnnerven in diesem Bereich mit dem Bohrer abge-
tragen. Die Funktion des Nervus facialis wird dabei erhalten.
Auch bei dem von uns favorisierten translabyrinthdren Zugangs-
weg ist fiir eine vollstdndige Entfernung der Tumormatrix eine
Duraplastik erforderlich. Die subarachnoidale Prdparation sollte
von einem neurochirurgisch versierten Operateur erfolgen.

Beim ELST-Typ C (Tab.1) ist nach unserer Klassifikation zusdtz-
lich der Sinus sigmoideus und der Bulbus vena jugularis infil-
triert. Entsprechend finden sich im CT knocherne Veranderungen
des Bulbus venae jugularis und der kndchernen Impression des
Sinus sigmoideus mit Arrosion der kndchernen Begrenzungen
bis hin zur Destruktion mit fehlender Darstellung der anatomi-
schen Grenzen. In der MR-Angiographie (vendse MR-Angiogra-
phie in TOF-Technik und Projektionsangiographie) ist der Sinus
sigmoideus je nach Befund partiell durchstrémt oder sogar kom-
plett verschlossen. Im CT ist der knocherne Kanal des Nervus fa-
cialis in seinem mastoidalen Verlauf arrodiert und der Labyrinth-
block destruiert. Durch die Destruktion des Labyrinthblocks sind
die Patienten auf der Tumorseite komplett ertaubt. Fiir eine si-
chere distale und proximale Ligatur und Resektion des infiltrier-
ten Sinus sigmoideus sowie des Bulbus venae jugularis ist der in-
fratemporale Zugangsweg zu empfehlen, unter Umstdnden mit
Transposition des Nervus facialis (Fisch A-Zugang). Beim ELST-
Typ Cist im Hinblick auf die ausgepragte Tumorvaskularisation
mit einem erheblichen intraoperativen Blutverlust zu rechnen,
so dass in solchen Fillen auch eine prdoperative Embolisation
von Vorteil sein kann.

Patienten: Am interdisziplindren Zentrum fiir Schiadelbasis- und
Craniofaciale Chirurgie des Freiburger Universitdtsklinikums
stellten sich 6 Patienten im Alter zwischen 36 und 56 Jahren
mit Verdacht auf einen ELST im MR vor, davon waren 5 Patienten
madnnlich und 1 Patient weiblich (Tab.2). Bei einem Patienten
mit einem ELST und einem intrazerebralen Himangioblastom
bestand zusdtzlich der Verdacht auf ein VHL-Syndrom, was
durch eine Gen-Analyse bestdtigt wurde. Bei einem anderen Pa-

Tab.2 Patientendaten, Tumorklassifikation und therapeutisches Vorgehen bei ELS-Tumoren

Patient/Alter/  Tumorklassifikation =~ VHL-Syndrom  prdoperative prdoperative Funktion des  operativer postoperative Funktion des
Geschlecht Embolisation N. vii N. viil Zugangsweg N. Vil N. Vil
H.F./36/m ELST-Typ A nein nein + transmastoidal + +

R.A.[38/m ELST-Typ A (Rezidiv)nein nein + - transmastoidale + -

Revision

B.K./45/m ELST-Typ B nein nein +[- translabyrinthar + -

S.).[48|w ELST-Typ B ja nein - translabyrinthar + -

B.W./56/m ELST-Typ C nein ja — infratemporal + —

N.D./31/m ELST-Typ C (Rezidiv)ja nein + - infratemporale + -

Revision



tienten haben wir ein Rezidiv eines ELST vermutet, nachdem
nach bereits vorausgegangener transmastoidaler Tumorresekti-
on ein ELST histologisch nachgewiesen wurde. Zur Operations-
planung und zur Tumorklassifikation wurde bei allen Patienten
ein Diinnschicht-CT der Schddelbasis mit 1 mm Schichtdicke
und Knochenfensterdarstellung veranlasst:2 Patienten mit ei-
nem ELST-Typ A mit normaler Funktion des VII. und davon ein
Patient mit intaker Funktion des VIII. Hirnnervens, der andere
Patient nach Operation alio loco postoperativ ertaubt, 2 Patien-
ten mit einem ELST-Typ B mit Innenohrschwerhérigkeit bzw.
Surditas ipsilateral und zwei Patienten mit einem ELST-Typ C-Tu-
mor mit Surditas ipsilateral und jeweils normaler Nervus facialis
Funktion (Tab. 2). Einer der Patienten mit einem ELST-Typ C zeig-
te ein Rezidiv nach vorausgegangener transmastoidaler, retrosig-
moidaler Tumorresektion. Sinus Sigmoideus und Bulbus venae
jugularis waren bereits durch die Voroperation verschlossen.

Ergebnisse

Bei allen 6 Patienten, die sich am Freiburger Interdisziplindren
Zentrum fiir Schddelbasis- und Craniofaciale Chirurgie vorstell-
ten, konnte der ESLT erfolgreich chirurgisch saniert werden. Tu-
morklassifikation und operative Vorgehensweise der ELST rich-
tete sich nach dem von uns entwickelten Therapiestandard
(Tab.1). Bei allen Patienten wurde nicht nur die anatomische
Kontinuitdt, sondern auch die Funktion des Nervus facialis erhal-
ten (House-Brackmann 1).

Bei zwei Patienten mit einem ELST-Typ A erfolgte der chirurgi-
sche Zugang transmastoidal (Tab.2). In einem Fall konnte die
Funktion des N.VIII erhalten werden. In dem anderen voroperier-
ten Fall war der Patient bereits prdoperativ ipsilateral ertaubt. In-
traoperativ zeigte sich bei diesem Patienten wie auch in dem an-
deren Fall mit Rezidiv eines ELST-Typ C (Tab. 2), dass die Dura im
Bereich des , Trautmann’schen Dreiecks* als Tumormatrix nicht
mitreseziert wurde und daher vermutlich davon ausgehend sich
ein Rezidiv bildete. Bei der Voroperation war bei dem Patienten
mit einem Rezidiv eines ELST-Typ A der laterale Bogengang als
Ursache der prdoperativen Surditas bereits iatrogen erdffnet
worden.

Wie auch bei allen iibrigen Patienten erfolgte eine Duraplastik
mit Temporalismuskel-Faszie und Tachocomp®. Die Dura wurde
teilweise mit Durandhten zusatzlich seitlich angesteppt und die
Operationshohle schliefSlich mit paraumbilical entnommenem
Bauchfett aufgefiillt. Alle Patienten erhielten in Hinblick auf die
Duraplastik eine tempordre translumbale Liquordrainage fiir 3
bis 7 Tage.

Ein Patient mit einem ELST-Typ B zeigte prdoperativ ipsilateral
im Reintonaudiogramm einen Hochtonabfall (Tab.2) sowie ein
bereits eingeschrdanktes Sprachverstindnis fiir Einsilber im
Sprachaudiogramm sowie Drehschwindel. Im CT war bereits
eine Arrosion und Eréffnung des Perilymphraumes des oberen
Bogenganges erkennbar, der nur noch durch die Tumormassen
verschlossen gehalten wurde (Abb.5). Der Patient wurde pra-
operativ hieriiber aufgeklart mit dem Hinweis, dass sich durch
die komplette Tumorentfernung eine Eroffnung des Perilymph-
raumes ergeben wiirde mit anschlieRender Surditas. Intraopera-

tiv zeigte sich schliefSlich dhnlich wie bei bestimmten Formen
von Meningeomen der gesamte Knochen des Labrinthblocks tu-
morinfiltriert, so dass dieser komplett mitreseziert wurde.

Bei einer anderen Patientin mit einem ELST-Typ B und einem
VHL-Syndrom lag bereits ipsilateral eine Surditas vor und kont-
ralateral eine hochgradige Schwerhorigkeit ohne Einsilberver-
standnis. Die kontralaterale anndhernde Ertaubung wurde in Zu-
sammenhang mit einem am Hirnstamm liegen Himangioblas-
tom im Rahmen des VHL-Syndroms gedeutet. Der Tumor wurde
translabyrinthdr komplett reseziert. Fiir die Hoérrehabilitation
wurde der Patientin auf der Seite des resezierten ELST ein ABI
(Auditory Brainstem Implant) implantiert.

Ein Patient mit einem ausgedehnten ELST im Stadium Typ C
stellte sich bei uns vor mit bereits vorangeschrittener Infiltration
des Sinus sigmoideus und des Bulbus venae jugularis sowie des
gesamten Labyrinthblocks (Tab. 2) (Abb.1-4). Die Diagnose der
GefaRinfiltration erfolgte u.a. mit Hilfe der MR-Angiographie.
Der Tumor wurde {iber einen infratemporalen, translabyrinthd-
ren Zugangsweg mit Ligatur des Bulbus venae jugularis und des
Sinus sigmoideus entfernt. Die ausgepragte Pneumatisation des
Mastoids liefd geniigend Platz fiir eine Ligatur des Bulbus venae
jugularis distal des eingebrochenen Tumorzapfens, so dass wir
auf eine Transposition des Nervus facialis (Fisch A) verzichten
konnten. Aufgrund der Tumorausdehnung und der bereits im
MR sichtbar ausgeprdgten Hypervaskularisation des ELST ent-
schlossen wir uns zu einer praoperativen Embolisation. Emboli-
siert wurden Aste der Arteria pharyngea ascendens und der Arte-
ria maxillaris, die angiographisch Verbindungen zum Tumor
zeigten. Trotz prdoperativer Embolisation war der Tumor intra-
operativ leicht vulnerabel und blutete bei der kleinsten Manipu-
lation. Durch eine gezielte intraoperative bipolare Kaustik liefd
sich der Tumor schrittweise verdden und verkleinern, so dass er
schlieBlich komplett entfernt werden konnte. Der Tumor hatte
bereits intrakranial Weichteile des Hirnstamms erreicht, was
die Notwendigkeit der Prdsenz eines neurochirurgisch versierten
Operateurs bei der Tumorentfernung unterstreicht.

Bei einer Nachbeobachtungszeit von 4 bis 38 Monaten wurde bei
keinem Patienten in den MR-Kontrollaufnahmen ein Rezidiv
festgestellt.

Hinsichtlich der postoperativen Morbiditdt war nur bei einem
Patienten nach translabyrintharer Tumorentfernung fiir 14 Tage
postoperativ ein leichtes Unsicherheitsgefiihl beim Gehen fest-
zustellen. Intraoperativ und postoperativ waren keine operativ
bedingten Komplikationen zu beobachten.

Diskussion

Saccus endolymphaticus Tumore (ELST) sind sehr seltene Tumo-
re mit unklarer Inzidenz. Histologisch imponiert ein niedriggra-
diges Adenokarzinom mit Ursprung aus der Pars rugosa des Sac-
cus endolymphaticus [16,37], die lokal invasiv und infiltrierend
wachsen. Obwohl bereits 1898 durch Trietel [38] adenomatése
Ldsionen des Felsenbeines beschrieben wurden und spater im-
mer wieder Berichte {iber adenomatdse Neubildungen im Fel-
senbeinbereich erschienen [6,39], ist der ELST erst seit 1984



Abb.1 Axiales praoperatives CT von Pat. B. W. mit einem ELST-Typ C.
Das Knochenbett des Sinus sigmoideus (+) und des Aqudductus coch-
leae (*) sind linksseitig bereits knochern destruiert.

Abb.2 Axiales prdoperatives MR (T1 + Gd) von Pat. B. W. mit einem
linksseitigen ELST-Typ C: Der Pfeil markiert den durch Tumoreinbruch
teiloblitierierten Sinus sigmoideus. Der Tumor ist unregelmaRig be-
grenzt und nimmt aufgrund zystischer Hohlrdume inhomogen Kon-
trastmittel auf.

N

Abb. 3 Intraoperativer Situs eines linksseitigen ELST-Typ C (Pat. B. W.)
bei einem infratemporalen, translabyrinthdren Zugangsweg: Der Sinus
sigmoideus ist bereits ligiert (+). Der Pfeil zeigt auf eine fiir ELST typi-
sche zystische Kammer innerhalb des Tumorkonglomerates.

=

Abb.4 Postoperatives axiales CT nach linksseitiger translabyrintharer
Tumorentfernung eines ELST-Typ C (Pat. B. W.): Scharfer Resektions-
rand mit verbliebener vorderer kndcherner Begrenzung des Inneren
Gehérgangs (*) mit Ubergang des Fundus zum Ganglion geniculi. Der
Pfeil markiert den er6ffneten residualen vorderen Bogengang. Die Fel-
senbeinkante einschlieBlich das Knochenbett des ligierten Sinus sig-
moideus (+) sind operativabgetragen.

Abb.5 Axiales prdoperatives CT eines linksseitigen ELST-Typ B (Pat.
B. W.): Der hintere Bogengang ist bereits arrodiert mit Eroffnung des
Perilymphraum, der nur noch von Tumormassen verschlossen gehalten
wird (Pfeil).

durch Hasard [1] bekannt geworden. Der ELST kann als Tumor-
manifestation eines vergleichsweise wesentlich haufigeren VHL-
Syndroms ebenso vorkommen. Das VHL-Syndrom ist durch den
deutschen Augenarzt Eugen von Hippel durch seine Publikation
aus dem Jahre 1904 [40] in Zusammenhang mit einer retinalen
Angiomatose und durch den Pathologen Arvid Lindau mit einer
Publikation aus dem Jahre 1926 [41] in seiner Beschreibung von
40 Féllen zystischer Hirntumoren bekannt geworden. Jedoch erst
fast 100 Jahre spdter konnte ein Zusammenhang zwischen dem
VHL-Syndrom und dem ELST aufgezeigt werden [28,30-32,
42,27,43). Molekulargenetisch konnte schlieBlich nachgewiesen
werden, dass beim ELST das VHL-Gen als heterozyotes Tumor-
suppressorgen inaktiviert ist [44]. Nachdem das VHL-Gen identi-
fiziert, sequenziert und als das verantwortliche Tumorsuppres-
sorgen fiir das VHL-Syndrom charakterisiert wurde, sind zahlrei-
che Arbeiten iiber verschiedene Punktmutationen als Basenaus-
tauschsequenzen in den Exons des VHL-Gens beschrieben wor-
den [45-49].

Den Saccus endolymphaticus hat erstmals der deutsche Anatom
Hasse 1881 [50] als Hohle einer Duraduplikatur der hinteren
Schddelgrube beschrieben. Sie liegt innerhalb des ,Traut-



Abb.6 Schematisierter intraoperativer Situs links nach Mastoidekto-
mie und Freilegung des , Trautmann’schen Dreiecks“ (a). Der kraniale
Schenkel des Trautmann’schen Dreiecks (gepunktete Linie) wird durch
den Sinus petrosus superior begrenzt (nicht dargestellt). & = Nervus fa-
cialis, # = lateraler Bogengang, + = Sinus sigmoideus, ¢ = Saccus endo-
lymphaticus (gestrichelte Linie)

mann’schen Dreiecks“ (Abb.6) (Moritz Ferdinand Trautmann,
Deutscher Chirurg, 1832-1902), das einen gedachten dreiecki-
gen Bereich der Dura zwischen dem Sinus sigmoideus, dem Si-
nus petrosus superior und dem lateralen Bogengang jeweils als
begrenzende Schenkel bezeichnet. Dieser Bereich ist beim ELST
deshalb von Bedeutung, weil er die Ursprungsmatrix des Tumors
beschreibt und entsprechend zu resezieren ist [51]. Er ldsst sich
aufgrund der topographischen Lage und der in unmittelbarer
Nachbarschaft liegenden vitalen Strukturen des Zentralnerven-
systems am giinstigen tiber einen Zugang durch das knécherne
Felsenbein im Sinne einer Mastoidektomie erreichen. Jedoch
muss zur Vermeidung einer Durafistel eine suffiziente Duraplas-
tik mit Verschluss des Duradefektes angelegt werden. Zum Hor-
erhalt darf der Perilymphraum des lateralen Bogenganges nicht
erdffnet werden. Fiir eine vollstdndige Tumorentfernung muss
aber die Dura bis an den Bogengang heran zur Rima sacci endo-
lymphatici freigelegt werden. Zur Vermeidung eines Rezidivs
sollten nicht nur der Saccus endolymphaticus, sondern auch Tei-
le des einmiindenden Ausfithrungsgangs des Ductus endolym-
phaticus mitentfernt werden. In der neurochirurgischen Litera-
tur wird dazu alternativ der antero- oder retrosigmoidale sowie
der suboccipitale (PFA = posterior fossa approach) Zugangsweg
angegeben [32,33]. Diese Zugdnge werden vor allem als horer-
haltende Operationskorridore propagiert, was fiir den transmas-
toidalen Zugangsweg bekanntermaf3en auch gilt. Der Nachteil
dieser Zugdnge ist jedoch zum einen, dass aufgrund des Blick-
winkels des Operateurs und des vorhandenen Raumes zur chi-
rurgischen Manipulation der Ausfiihrungsgang des Ductus endo-
lymphaticus sowie die Rima sacci endolymphatici als Tumorma-
trix nicht miterfasst werden und damit die Rezidivgefahr steigt.
Zum anderen ist bei bereits fortgeschrittenen knéchernen Arro-
sionen des Felsenbeins der Felsenbeinknochen einschlieflich
des Inneren Gehoérgangs nicht vollstindig zu explorieren. Diese
in der Literatur erwdhnten neurochirurgischen Zugangswege
sind daher, wenn {iberhaupt alternativ nur fiir ELST-Typ A geeig-

net. Beim antero- oder retrosigmoidalen Zugangsweg oder PFA
wird auf eine Duraplastik in diesem Bereich verzichtet, jedoch
kann durch zur Felsenbeinhinterkante spontan gedffnete
Mastoidzellen eine Otoliquorrhoe sekundar entstehen. Wir emp-
fehlen daher auch wegen der besseren Ubersicht auf den Inneren
Gehorgang, im Gegensatz zu Megerian und Glasscock [32] bei
allen drei Klassen des ELST den transmastoidalen Zugangsweg,
der sich entsprechend der Tumorausdehnung iiber einen trans-
labyrinthdren bis zu einem infratemporalen Zugangsweg erwei-
tern ldsst. Die Autoren Megerian und Glasscock [32], machen in
diesem Zusammenhang keine Angaben {iber die Rezidivhaufig-
keit, wobei zwischen solitdren ELST und heriditiren Formen im
Rahmen eines VHL-Syndroms zu unterscheiden ware. Beim VHL-
Syndrom koénnte man postulieren, dass aufgrund der in der
Keimbahn verankerten genetischen Prddisposition trotz Entfer-
nung der Ursprungsmatrix im Trautmann’schen Dreieck aus den
anliegenden duralen Gewebsbereichen neue dem ELST dhnliche
Tumore als niedriggradige Adenokarzinome entstehen kénnten.
Sie wdren aber damit bei fehlender Pars rugosa des Saccus endo-
lymphaticus definitionsgemdR keine Rezidive, sondern ein-
deutig Neubildungen. Zur intraoperativen Kontrolle der Nervus-
facialis-Funktion benutzten wir immer ein Neuromonitoring-
System.

Ob eine prdoperative Embolisation in der Chirurgie beim ELST
hilfreich ist, gilt noch als umstritten, zumal die GefdBversorgung
dieser Tumore sehr inhomogen ist und eine komplette Embolisa-
tion wie bei den temporalen Paragangliomen unméglich er-
scheint. Die meisten Erfahrungen auf diesem Gebiet liegen bis-
lang bei der Behandlung von Himangioblastomen vor [52 - 56].
Hinsichtlich der ausgepragten Tumorvaskularisation sind diese
Tumore sich zumindest klinisch und neuroradiologisch dhnlich.
Nur in einem Fall (Tab. 2) haben wir von der prdoperativen Em-
bolisation Gebrauch gemacht. Der Effekt hinsichtlich einer De-
vaskularisation war gering im Vergleich zu temporalen Paragan-
gliomen. Dies lag zum einen daran, dass die Tumorvaskularisati-
on aus multiplen zum Teil sehr kleinen Asten aus der A. vertebra-
lis, und zwar der A. cerebelli inferior anterior (AICA), und aus der
A. carotis externa, und zwar A. pharyngea ascendens, A. menin-
gea media und A. occipitalis versorgt wurde. Aufgrund der anato-
mischen GefdBverhaltnisse konnten lediglich der posteriore Ast
der A. pharyngea ascendens und Aste aus der A. occipitalis mit
Partikeln verschlossen werden, so dass ein Grof3teil der Tumor-
vaskularisation verblieb. Eine Embolisation der AICA kommt
nur dann infrage, wenn ausgedehnte Tumoranteile versorgt wer-
den und wenn die A. labyrinthi, die meist aus der AICA versorgt
wird, nicht geschont werden muss. Dieser Vaskularisationstyp
ist im Gegensatz zu den Paragangliomen, die in der Regel aus ka-
liberkriftigen Asten der A. carotis externa versorgt werden, die in
einem hohen Prozentsatz erfolgreich devaskularisiert werden
koénnen.

Sofern der Patient nicht operationsfdhig erscheint, bietet sich
eventuell alternativ die Mdglichkeit einer Strahlentherapie.
Auch hierzu gibt es nur sehr wenige Angaben in der Literatur.
Die Berichte stiitzen sich allgemein auf multifokale zerebrale
Hamangioblastome [57-62] mit lokalen Tumorkontrollraten
von besser als 50% bei 5 Jahren Nachbeobachtungszeit. Bei
einem VHL-Syndrom scheint die Strahlentherapie zumindest
bei der Behandlung zerebraler Himangioblastome ihren Platz



zu haben, da das Operationstrauma bei der Prdparation inner-
halb der zerebralen Weichteile nicht unerheblich ist und die ge-
netische Pradisposition mit dem damit verbundenen Risiko fort-
wadhrend weitere angiomatdse Neubildungen zu entwickeln ver-
bunden ist. Gleichzeitig haben VHL-Patienten eine deutlich er-
niedrigte mittlere Lebenserwartung von 49 Jahren [63]. Dies gilt
jedoch aufgrund der topographischen Lage und der Méglichkeit
des sporadischen Auftrtens nicht fiir den ELST. Nur in Einzelfal-
len und vor allem bei fortgeschrittenen Varianten von ELST-Typ
C mit intrazerebraler Weichteilinfiltration sollte die Strahlenthe-
rapie als alternative Behandlungsoption diskutiert werden.

Aus unserer Sicht ist trotz der geringen Patientenzahlen bei die-
sem sehr seltenen Tumor aufgrund der fehlenden Mortalitdt und
geringen Morbiditdt die nach unserer Tumorklassifikation sta-
diengerechte transpetrosale Chirurgie von ELST die Therapie der
Wabhl, sowohl bei isoliertem ELST als auch in Fdllen von VHL-Syn-
dromen.
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