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Zusammenfassung

Eine 41-jährige Patientin stellte sich wegen einer vor drei Monaten akut aufgetretenen
und seitdem persistierenden einseitigen Hörminderung vor. Bei dem Verdacht auf
einen Hörsturz auf dem rechten Ohr wurde vorab eine systemische Therapie mit
oralen Glukokortikoiden in absteigender Dosierung durchgeführt, die zu keiner
Verbesserung führte. Im Rahmen der audiologischen Diagnostik wurde der Verdacht
einer retrocochleären Hörstörung gestellt. Durch bildgebende Diagnostik wurde
ein Meningeom diagnostiziert. Die nachfolgende operative Entfernung erzielte eine
deutliche Hörverbesserung.
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Anamnese und Befund

Eine41-jährigePatientin stellte sichwegen
einer vor drei Monaten akut aufgetrete-
nen und seitdem persistierenden rechts-
seitigen Hörminderung vor. Bei dem Ver-
dacht auf einen Hörsturz auf dem rechten
Ohr sei bereits eine systemische Thera-
pie mit oralen Glukokortikoiden in abstei-
gender Dosierung durchgeführt worden.
Hierunter habe sich zunächst keine wei-
tere Dynamik der Hörminderung gezeigt.
Darüber hinaus berichtete die Patientin
über ein rechtsseitiges Ohrgeräusch (sta-
tionäresRauschen).Weitereohrspezifische
Symptome wie Otorrhö, Otalgie oder Ver-
tigowurdenverneint. AnNebendiagnosen
ist neben einer Hypothyreose eine Psoria-
sis bekannt.

Die Trommelfelle waren beidseits reiz-
los und die Mittelohren belüftet. In der
ReintonaudiometriezeigtesichbeiErstvor-
stellung rechtsseitig eine geringgradige
hochtonbetonte Innenohrschwerhörigkeit
und linksseitig eine Normakusis. Sprach-
audiometrisch lag ein Einsilberverstehen

bei 65dB von 60% und bei 80dB von 95%
vor (. Abb. 1, oben). In der Tympanome-
trie zeigte sich beidseits eine spitzgipflige
Trommelfell-Compliance (Typ A nach
Jerger), wobei die ipsilateralen Stapedius-
reflexe rechtsseitig nicht auslösbar waren
(. Abb. 2b). Die transitorisch evozierten
otoakustischen Emissionen waren im Fre-
quenzbereich 1–4kHz nachweisbar (Re-
produzierbarkeit= 95%; Stabilität= 99%;
. Abb. 2a). Aufgrund der Diskrepanz zwi-
schen den subjektiven Verfahren Ton-
und Sprachaudiometrie einerseits und
den otoakustischen Emissionen und den
Stapediusreflexmessungen andererseits
wurde eine kurzfristige Wiedervorstellung
zur audiometrischen Kontrolle vereinbart.
Hierbei konnte in der Sprachaudiometrie
weiterhin ein persistierend reduziertes
Einsilberverstehen sowie bei nun panto-
nal leicht- bis mittelgradiger Schwerhö-
rigkeit in der Reintonaudiometrie eine
Progredienz des Hörverlusts festgestellt
werden (. Abb. 1 mittig). Die im Rahmen
der Kontrolluntersuchung ergänzte Hirn-
stammaudiometrie („auditory brainstem
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Abb. 18 Subjektive Diagnostik der Hörstörung eines rechtenOhrsmittels Tonaudiogramm (a, links)
undSprachaudiogramm (b, rechts; Zahlen×undWörter�unter Luftleitung; Zahlen◆undWörter■
mitHörgerät)bei Erstvorstellung (oben), einenMonat später (mittig) undzweiMonate späterpräope-
rativ (unten)

response“, ABR) ergab eine Nachweis-
schwelle der Welle V rechts bei 70dB.
Die Absolutlatenzen der Welle V waren
mit einer Seitendifferenz von im Mittel
2,1ms im Vergleich zur Gegenseite patho-
logisch verlängert. Die Interpeaklatenzen
der Welle I–V waren nicht auswertbar
(. Abb. 2c).

Unter der Frenzel-Brille zeigte sich
weder ein Spontan- noch ein Provoka-
tionsnystagmus. Die weitere vestibulä-
re Funktionsdiagnostik zeigte im Video-
Kopfimpulstest pathologische Covert-Sak-
kaden im rechten lateralen Bogengang
sowie einen verminderten Gain mit rela-
tiver Asymmetrie von 21%. Die übrigen
Bogengänge stellen sich unauffällig dar.
In der kalorischen Prüfung zeigte sich eine
Mindererregbarkeit des rechten lateralen
Bogengangs mit einer Seitendifferenz
von 40%. Die Funktion des N. facialis war
seitengleich uneingeschränkt.

Zusammenfassend zeigten sich folgen-
de Auffälligkeiten in den audiologischen
und neurootologischen Befunden:
– Diskrepanz zwischen Ton- und Sprach-

audiometrie,
– TEOAE nachweisbar bei einer mittel-

gradigen sensorineuralen Schwerhö-
rigkeit,

– ABR-Schwelle deutlich höher, als aus
dem Tonaudiogramm zu erwarten,

– pathologische Seitendifferenz der
Absolutlatenzen der Welle V von
>0,5ms,

– keine Stapediusreflexe nachweisbar bei
einer mittelgradigen sensorineuralen
Schwerhörigkeit,

– verminderte Erregbarkeit im Kopf-
impulstest sowie in der Kalorik ohne
subjektives Schwindelgefühl.

Es wurde die Verdachtsdiagnose einer re-
trocochleären Hörstörung gestellt und ei-
ne MRT des Gehirns veranlasst.

Verlauf und Therapie

MR-tomographisch kam als erklärende
Pathologie eine ca. 3× 3× 3cm durch-
messende extraaxiale Raumforderung im
Kleinhirnbrückenwinkel rechts mit Ver-
lagerung von Kleinhirn und Hirnstamm
sowie konsekutivem diskretem zerebel-
lärem Ödem zur Darstellung (. Abb. 3).
Radiologisch wurde der Verdacht auf ein
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Abb. 29Objektive Hör-
diagnostik des rechten
Ohrs bei Erstvorstellung
mittels TEOAE(a) und Sta-
pediusreflexmessung (b)
sowie Hirnstammaudio-
metrie (c) bei Kontrolle
binnen einesMonats

Meningeom der hinteren Schädelgrube
geäußert. Das verdrängende Wachstum
der Raumforderung wirkte sich auf das
Hörvermögen als retrocochleäre Hörstö-
rung aus. Eine operative Entfernung des
Kleinhirnbrückenwinkeltumors durch die
Neurochirurgie wurde angebahnt.

Bei präoperativer Vorstellung (zwei
Monate nach Erstvorstellung) zur audio-
metrischen Verlaufskontrolle zeigte sich
in der Reintonaudiometrie eine hoch-
gradige, in den tiefen Frequenzen an
Taubheit grenzende Schwerhörigkeit
(. Abb. 1, unten). Sprachaudiometrisch
kam es zwischenzeitlich weiterhin zu
einer Verschlechterung des Einsilberver-
stehens auf nunmehr 15% bei 65dB
und 10% bei 80dB (.Abb. 1, unten).
Die TEOAE waren weiterhin rechtsseitig
nachweisbar (Reproduzierbarkeit= 97%;
Stabilität= 100%).

Es erfolgte die mikrochirurgische Ex-
stirpation der Raumforderung im Klein-
hirnbrückenwinkel über einen mittleren
retrosigmoidalen Zugang rechts. Die neu-
ropathologische Untersuchung ergab ein
meningotheliomatösesMeningeom(WHO
Grad I°) mit erhöhter Proliferation.

Es wurde drei Monate postoperativ ei-
neVerlaufskontrollemittelskraniellerMRT-
UntersuchungnativundnachKontrastmit-
telgabe durchgeführt. Hierbei zeigte sich

kein Hinweis auf ein Tumorresiduum oder
-rezidiv. Die bildgebende Verlaufsuntersu-
chung ein Jahr nach der Operation ergab
einen tumorfreien Befund.

Im Rahmen der postoperativen audio-
logischen Diagnostik konnte eine wieder
normalisierte Funktion des Hörens und
Verstehens auf dem rechten Ohr nachge-
wiesen werden (. Abb. 4). Im Tonaudio-
gramm ist kein substanzieller Hörverlust
in den Prüffrequenzen 125–8000Hz nach-
zuweisen (Hörverlust <25dB). Der Hör-
verlust für Zahlen ist damit in Deckung
(HVZ= 10dB), undeswirdbei50und65dB
das maximale Wortverstehen von 100%
erreicht. TEOAE sind weiterhin nachweis-
bar. Stapediusreflexe in den Frequenzen
500–2000Hz sind nun erstmals zu erken-
nen. Die ABR-Schwelle ist rechtsseitig bei
≤ 20dB zu finden. Lediglich die Absolutla-
tenzenderWelleV sind imMittel um1,4ms
im Vergleich zur normalhörigen Gegensei-
te verlängert. Im Vergleich zum präopera-
tiven Befund hat sich diese Seitendifferenz
um 0,7ms verbessert.

Die Zusammenschau dieser Befunde
zeigt postoperativ keinen Anhalt mehr für
eineperiphere vestibulocochleäre Störung
rechts. Durch die Entfernung des Tumors
ist offensichtlich eine Dekompression des
N. vestibulocochlearis erfolgt, was zur

fast vollständigen Funktionswiederkehr
geführt hat.

Diskussion

Meningeome stellen die häufigste Entität
intrakranieller Tumoren bei Erwachsenen
[1, 2] und nach den Vestibularisschwanno-
men (~85%)die zweithäufigste imBereich
des Kleinhirnbrückenwinkels dar (5–15%)
[3–5]. Ein gehäuftes Auftreten wurde bei
Frauen in der 5. Lebensdekade beschrie-
ben [6, 7]. In der histopathologischen Auf-
arbeitung zeigen sich 80–90% dieser Tu-
moren – wie im dargestellten Fall – be-
nigne (WHO Grad I°) und vom meningo-
theliomatösen Subtyp [8, 9]. Die Tumor-
größe, Ausdehnung in den Meatus acusti-
cus internus sowie ein perifokal auftreten-
des Hirnödem wurden als Risikofaktoren
für Komplikationenbei einer chirurgischen
Resektion identifiziert [10].

Obwohl Meningeome des Kleinhirn-
brückenwinkels benigne Tumoren sind,
können sie degenerative Veränderungen
des N. facialis und des N. vestibulo-
cochlearis bewirken [1]. Erste klinische
Manifestation ist häufig eine Hörminde-
rung mit Tinnitus [11]. Retrocochleäre
Hörstörungen – allen voran die Vesti-
bularisschwannome – können zu einer
Diskrepanz von Einsilberverstehen und
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Abb. 39Dargestellt sind
bFFE-XD-(MRT-)Sequen-
zen (a), welche die Darstel-
lung feiner Strukturen er-
möglichen undhochauflö-
sende 3-D-Bildermit einer
räumlichenAuflösung von
bis zu 0,5×0,5× 0,5mm3

bei Anwendungen im In-
nenohr liefern. Es sind alle
3 Ebenenauf den „Kontakt“
der Hirnnervenmit dem
Tumor eingestellt (Faden-
kreuz).DieunterenDarstel-
lungen sind kontrastmit-
telgewichtete T1-TFE-Se-
quenzen prä- (b) undpost-
operativ (c). Beide Sequen-
zen sind inbund c synchro-
nisiert und auf Höhe des in-
nerenGehörgangs in allen
3 Ebenen eingestellt

Reintonaudiogramm führen [12]. In der
objektiven Audiometrie können verlän-
gerte Latenzen sowie erhöhte Schwellen
in der Hirnstamm- und Reflexaudiome-
trie den Verdacht auf eine retrocochleäre
Hörstörung erhärten.

Darüber hinaus können Auffälligkeiten
in der neurootologischen Untersuchung
richtungsweisend sein für eine retro-

cochleäre Hörstörung. Dabei kann eine
Mindererregbarkeit des Vestibularorgans
– wie in diesem Fall – auch ohne sub-
jektives Schwindelgefühl auftreten und
mittels Kalorik respektive Kopfimpuls-
test objektiviert werden. Bei Vestibularis-
schwannomen zeigt sich hierbei häufiger
ein auffälliger Befund in der Kalorik als bei
anderen Kleinhirnbrückenwinkeltumoren

[13]. Eine ätiologische Differenzierung
mithilfe neurootologischer Befunde ist
hingegen nicht möglich [14]. Ebenso
schließt eine Spontanremission der Hör-
minderung das Vorliegen eines Tumors im
Kleinhirnbrückenwinkel nicht aus [15, 16].
Bei Verdacht auf retrocochleäre Hörstö-
rung ist eine kranielle Bildgebung mittels
MRT der Goldstandard [2, 17, 18].
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Abb. 49 Postoperative
Hördiagnostik des rech-
tenOhrs: Ton- (a) und
Sprachaudiogramm (b)
sowie TEOAE(c), Stapedi-
usreflexmessung (d) und
Hirnstammaudiometrie (e)

In einer histopathologischen Post-
mortem-Studie konnte eine substanzi-
elle cochleäre Schädigung, wie sie für
Vestibularisschwannome beschrieben ist
[19], für intrameatale Meningeome nicht
nachgewiesen werden [20, 21]. Während
otoakustische Emissionen bei Vestibularis-
schwannomen pathologisch sein können,
kommen diese bei Meningeomen trotz
erhöhter Hörschwelle regelmäßig zur
Darstellung [22]. Darüber hinaus konnte
mit der audiometrischen Hörschwellen-
kurve keine Vorhersage zum cochleären
Schaden auf zellulärer Ebene getroffen

werden [23]. Korrespondierend mit diesen
histopathologischen Studien wurden in
den vergangenen Jahrzehnten mehrfach
Fallberichte zur Remission einer Hörschä-
digung nach operativer Entfernung eines
Kleinhirnbrückenwinkelmeningeoms pu-
bliziert [15, 22, 24–26]. Als maßgebender
Faktor für die postoperativ zu erwartende
Hörverbesserung wurde das präoperative
Hörvermögen, gemessen mittels Reinton-
audiogramm und Sprachdiskrimination,
identifiziert [6, 27]. In der hierzu bis-
lang größten publizierten retrospektiven
Studie (n= 421) [27] konnte bei ledig-

lich 1,8% der präoperativ hochgradig, an
Taubheit grenzend schwerhörigen Patien-
ten eine Hörverbesserung erzielt werden.
Eine komplette Reversibilität im Sinne
einer wiedererlangten Normakusis konn-
te in keinem dieser Fälle postoperativ
nachgewiesen werden.

Am vorliegenden Fall soll exemplarisch
aufgezeigtwerden,dassDiskrepanzenzwi-
schen der Ton- und Sprachaudiometrie ein
entscheidendes Verdachtsmoment für ei-
ne retrocochleäre Hörstörung darstellen
können. Eine daraufhin frühzeitig initiierte
Bildgebung ermöglichte eine rasche Dia-
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gnosestellung und zielgerichtete Thera-
pie. Durch die operative Tumorexstirpa-
tion [2] und somit Dekompression des
N. vestibulocochlearis war in diesem Fall
trotz präoperativ hochgradiger Hörminde-
rung eine Restitutio ad integrum mög-
lich. Diese Normalisierung konnte sowohl
durch subjektive (Ton- und Sprachaudio-
metrie) als auch durch objektive (Stapedi-
usreflexe, Hirnstammaudiometrie) audio-
metrische Untersuchungsverfahren bestä-
tigt werden.

Fazit für die Praxis

4 Diskrepanzen zwischen Ton- und Sprach-
audiometrie sollten frühzeitig Anlass zur
weiteren Abklärung einer retrocochleären
Hörstörung geben.

4 In diesen Fällen sind die otoakustischen
Emissionen, akustisch evozierte Potenzia-
le, Stapediusreflexe, Kopfimpulstest und
Kalorik hilfreiche objektive diagnostische
Verfahren.

4 EineMRTdes Gehirns bleibt Goldstandard
in der Diagnostik einer retrocochleären
Hörstörung.

4 Bei Meningeomen besteht die Chance auf
deutlicheHörverbesserungdurch operati-
ve Tumorentfernung.
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Abstract

Retrocochlear diagnostics for acute hearing loss and successful therapy

A 41-year-old female patient presented due to acute onset of unilateral hearing
loss 3 months previously and persistent since then. Systemic therapy with oral
glucocorticoids in decreasing doses had been performed beforehand, but did not lead
to any improvement. In the course of audiological diagnostics, based on subjective and
objective methods, a retrocochlear hearing disorder was suspected. Ameningioma was
diagnosed by diagnostic imaging. Subsequent surgical removal achieved a significant
hearing improvement.
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