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Abstract

Vestibular schwannomas (also called acoustic neuromas, acoustic schwannomas, acoustic neurinomas, or
vestibular neurilemomas) are tumors caused by Schwann cells, usually arising from the vestibular part of
the eighth cranial nerve. These tumors account for approximately 8% of adult intracranial tumors and 80-
90% of cerebellopontin angle (CPA) tumors. This disease is not very common in practice, but it is very
important to understand the pathogenesis and to be able to diagnose it. The tumor has a slow growth,
because of why symptoms usually occur over a long period of time and can sometimes go unnoticed or the
wrong cause of their onset might be suspected. Due to the location of the tumor, it may be responsible for
hearing loss, damage to the cranial nerves, or other disorders of the brain. Diagnostics are not complicated,
but it is important to perform the necessary audiometric tests in a timely manner, interpret them correctly,
and prescribe neurovisual tests. There are several different tactics to choose from for treatment, depending
on the size of the tumor and the clinical manifestations. Choosing it correctly results in good outcomes and
a low risk of relapse.
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Santrauka

Vestibulinés §vanomos (dar vadinamos akustinémis neuromomis, akustinémis §vanomomis, akustinémis
neurinomomis arba vestibulinémis neurilemomomis) yra Schwann lasteliy sukelti navikai, dazniausiai
atsirandantys i§ astuntojo galvinio nervo vestibulinés dalies. Sie navikai sudaro mazdaug 8 % suaugusiyjy
intrakranijiniy naviky ir 80-90% cerebelopontinio kampo (CPA) naviky. Sis susirgimas néra labai daznai
sutinkamas praktikoje, taciau svarbu suprasti jo patogeneze ir gebéti diagnozuoti. Navikas pasizymi létu
augimu, todél simptomai dazniausiai pasireiskia per ilga laikg ir kartais gali biiti nepastebimi arba jtariama
ir nustatoma neteisinga jy pasireiSkimo priezastis. Dél naviko lokalizacijos jis gali biiti atsakingas uz
klausos praradima, galviniy nervy pazeidimg ar kitus galvos smegeny veiklos sutrikimus. Diagnostika néra
komplikuota, bet svarbu laiku atlikti reikalingus audiometrinius tyrimus, juos teisingai interpretuoti ir
paskirti neurovizualinius tyrimus. Gydymui galima rinktis i§ keliy skirtingy taktiky, priklausomai nuo
naviko dydzio ir klinikiniy iSraiSky. Pasirinkus teisingai stebimi geri rezultatai ir maza recidyvo rizika.

Raktiniai ZodZiai: Svanoma; gydymas, radioterapija, akustiné neurinoma.

Epidemiologija

Bendras vestibuliniy Svanomy daznis pagal JAV
statistinius duomenis yra mazdaug 1 i§ 100 000
[1]. Daznumas didesnis Taivane (2,66 atvejy
100 000 gyventojy ) ir Azijos Ramiojo
vandenyno salose (1,37 atvejy 100 000
gyventojy), o reCiau sutinkama Ispanijoje (0,69
atvejy 100 000 gyventojy) [2]. Susirgimo daznis
pastaraisiais metais kiek padidéjo dél dazniau
diagnozuojamy nesimptominiy atvejy, Vvis
placiau atliekamy magnetinio rezonanso (MRT)
ir kompiuteriniy tomografijy (KT) [3]. Vidutinis
amzius diagnozuojant yra mazdaug 50 mety ir
nustatoma vienodai daznai vyrams ir moterims
[4]. Daugiau nei 90% atvejy navikai biina
vienpusiai, vienodai daznai deSingje ir kairéje
[5].

Patogenezé ir rizikos veiksniai

NF2 genas esantis 22 chromosomoje gamina
§vanoming - su lasteliy membranomis susijusj
baltyma, kuris veikia kaip naviko slopiklis.
Bialeliné Sio geno deaktivacija randama
daugumai serganciyjy [6].

Vaikams mazy doziy radiacija, taikyta esant
gerybinémis galvos ir kaklo ligomis, buvo
susijusi su padidéjusia vestibulinés Svanomos
rizika, stebétas latentinis laikotarpis 20 - 55
metai. Rizikos padidéjimas buvo tiesiogiai
proporcingas naudotai radiacijos dozei [7]. Taip
pat itariamas rizikos didéjimas susijgs su
mobiliyjy telefony naudojimu bei darbu garsioje
aplinkoje be apsauginiy priemoniy, taCiau
duomenys yra kontraversiski ir hipotezéms
patvirtinti reikalingi ilgameciai tyrimai.

Klinika

Vestibulinés §vanomos simptomai iSryskéja dél
galviniy nervy pazeidimo, smegeny suspaudimo
ar navikui progresuojant.

Simptominis kochlearinio nervo pazeidimas
pasireiské 95 procentams pacienty [8]. Du
pagrindiniai simptomai buvo klausos praradimas
(95% pacienty), paprastai létinis, vidutiniskai
trukes ketverius metus, ir spengimas ausyse
(63% pacienty), vidutiniskai trukes trejus metus.

Vestibulinio nervo pazeidimo simptomai
pasireiské 61% pacienty [8]. Jie dazniausiai
patiria lengva ar vidutinj galvos svaigima, atzymi
nestabily vaiksciojima. Tikrasis vertigo nebuvo
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nedaznas, nes Sie 1étai augantys navikai sukelia
laipsniska, o ne Gmy vestibulinés funkcijos
sutrikima.

TriSakio nervo sutrikimo simptomai pasireiské
17% pacienty [8]. Dazniausi buvo veido tirpimas
(parestezija), hipestezija ir skausmas. Vidutiné
simptomy trukmé apie 1,3 mety, o jie paprastai
pasireiské po klausos praradimo praéjus
mazdaug dvejiems metams ar po mety po
vestibulinio  aparato  sutrikimo  simptomy
pradzios.

Veidinio nervo pazeidimai pasireiske 6%
serganciyjy [8]. Pagrindiniai simptomai - veido
parezé ir reCiau skonio sutrikimai (dél nervus
intermedius sutrikimo). Taip pat galima pastebeti
kseroftalmija,  paroksizminj asarojimg ir
kserostomija [9].

Kiti simptomai gali biiti naviko progresavimo
pasekmé, dél ko atsiranda spaudimas gretimose
uzpakalinés duobés struktiirose. Labai dideli
navikai gali spausti smegenéles ar smegeny
kamieng ir sukelti ataksijag. Negydant gali
pasireiksti smegeny kamieno suspaudimo
simptomai, smegeny  tonziliy  iSvarza,
hidrocefalija ar mirtis. Taip pat gali sutrikti
apatiniy kaukolés nervy funkcijos, atsirasti
dizartrija, disfagija, aspiracija ir uzkimimas.

Diagnozé

Vestibulinés $vanomos diagnozé paprastai
sitiloma pasireiskiant asimetriniam
neurosensoriniam klausos praradimui (kurj
turéty patvirtinti audiometrija) ar kity kaukolés
nervy nepakankamumui. Dél tokiy simptomy
rekomenduojama atlikti magnetinj rezonansa
(MRT) arba kompiutering tomografija (KT).

Fizinis iStyrimas - klausos testai paprastai blina
patologiniai dél akustinio nervo pazeidimy.
Weberio ir Rinne'o testai gali biiti naudingi
neurosensoriniy klausos sutrikimy diagnostikai.
Audiometrija yra geriausias pradinis atrankos
tyrimas, nes testas bus normalus tik 5 %
serganéiyjy [10]. Rezultatai paprastai rodo
asimetrinj sensorinj klausos praradima, ryskesnj
esant  aukStesniems  dazniams.  Klausos
praradimas nebiitinai susijes su naviko dydziu.
Daugelis kity klausos testy, tokiy kaip akustinio
reflekso testas, varzos audiometrija ir Bekesy
audiometrija seniau buvo naudojami bandant
diagnozuoti vestibulines §vanomas. Jy tikslumas
ir diagnostiné verté yra ribota, o naudingumas
sumazgjo atsiradus smegeny kamieno sukeltai
atsako audiometrijai (AER / ABR).

Smegeny kamieno sukelta atsako audiometrija
gali biiti naudojama kaip papildoma patikrinimo
priemoné pacientams, kuriems standartiniy
audiometriniy tyrimy metu yra nepaaiskinama
asimetrija. Tyrimo rezultatai rodo paveiktos
pusés nervy laidumo laiko vélavima, atspindintj
galima naviko buvima. Iki MRT tiksliausias
atrankos buidas buvo ABR. Centruose, kuriuose
yra jo naudojimo patirties, tyrimas rodo
anomalijas 90-95 % pacienty, kuriy navikai
mazesni nei 1 cm. Taciau klaidingai neigiamai
atsakymai gali biiti net 30 %, kai navikas mazas,
ir skaiiuojama iki 10 % klaidingai teigiamy
rezultaty [11].

Vizualiniai tyrimai — pirmo pasirinkimo tyrimas
yra MRT, juo galima aptikti nuo 1 iki 2 mm
skersmens navikus [12]. Kai smegeny kamieno
tyrimas yra nenormalus ir jtariama vestibuliné
Svanoma gali biiti atlickama MRT su gadolinio
kontrastu, jskaitant vizualizavima milimetriniais
pjuviais per viding klausos dalj. Jei pacientas
negali toleruoti MRT, alternatyva yra didelés
skiriamosios gebos KT skenavimas su ar be
kontrasto [13].

Greito sukimosi aido MRT gali biti naudinga
kaip atrankos testas dél mazos kainos palyginti
su gadolinio MRT, neinvaziskumo, didelio
jautrumo ir specifiSkumo. Lyginamajame tyrime
su MRT su kontrastu nebuvo klaidingy teigiamy
ar klaidingy neigiamy rezultaty [14]. Sis testas
yra naudingas, kai atlickamas specialiai
vestibulinei §vanomai jvertinti.

Gydymas

Trys pagrindiniai  vestibulinés  $vanomos
pacienty gydymo bidai yra chirurgija,
radioterapija ir stebéjimas. Pasirenkant gydymo
taktika atsizvelgiama | naviko dydj, pozZymius ir
simptomus, paciento amziy ir gretutinius
susirgimus bei paciento pageidavimus [15]. Jei

jmanoma, pageidaujama surengti
multidisciplininj konsiliuma dalyvaujant
neurochirurgui, otolaringologui ir
radioonkologui.

Chirurgija paprastai lemia patenkinama ilgalaike
vestibuliniy $vanomy kontrolg. Viena studija
pranes¢, kad i§ dalies rezekuoty Svanomy
pasikartojimo laipsnis per 10 mety yra 20
procenty [16].

Chirurginés technikos yra trys standartiniai
operaciniai metodai, kuriy pasirinkima lemia
daugybé veiksniy, jskaitant naviko dydj ir tai, ar
reikalingas klausos i§saugojimas.
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° Retromastoidiné suboccipitaliné
(retrosigmoidiné) metodika gali biiti taikoma bet
kokio dydzio navikui su bandymu iSsaugoti
klausg arba be jos.

e Translabirintinis metodas rekomenduojamas
didesniems nei 3 cm navikams arba mazesniems,
kai klausos i§saugojimas néra prioritetas [17].

e Vidurinés duobés operaciné technika yra
tinkama maziems (<1,5 cm) navikams, kai
sickiama iSsaugoti klausa.

Daugelyje jstaigy procediirag atlicka
neurochirurgas kartu su otorinolaringologu. Tiek
chirurgo, tiek ir pacios ligoninés patirtis yra
svarbi optimizuojant chirurginj rezultatg ir
sumazinant komplikacijy rizika [18]. Visiska
naviko paSalinima jmanoma atlikti beveik
visiems pacientams, o pavykus tai padaryti
naviko recidyvai stebimi labai retai [19].
Rezultatas yra maziau palankus pacientams,
kuriems, siekiant iSsaugoti veidinio ar klausos
nervy anatominj testinuma, naviko rezekcija
bina ne pilna. Ligos pasikartojimas, kuris
paprastai yra besimptominis, jvyksta iki 15
procenty atvejy. [20].

Radiaciné terapija.

Radiacinés terapijos metodai, kurie buvo
naudojami pacientams, sergantiems vestibuline
Svanoma, apima stereotaksing radiochirurgija
(SRS), stereotaksing spinduling terapija (SRT),
protony pluosto terapija bei jprasta frakcionuota
radiacijos  terapija.  Kritingje literatiiros
apzvalgoje padaryta iSvada, kad kiekvienu i$ Siy
biidy galima pasiekti lygiavertg vieting kontrolg
ir kad sprendimai dél gydymo gali biti
grindziami turimomis Ziniomis ir
technologijomis bei nuo paciento priklausomais
veiksniais [21].

Stereotaktiné radiochirurgija (SRS) yra technika,
kuriai naudojami keli konvergenciniai pluostai,
skirti didelg¢ vienkarting spinduliuotés dozg
pernesti ] radiografiskai atskirg gydomajj plota,
taip sumazinant gretimy audiniy ar organy
suzalojimus. Tai gali biiti padaryta gama peiliu
arba linijiniu greitintuvu. Radiochirurgija yra
perspektyvus  gydymo  biidas  atrinktiems
pacientams, kuriy navikai mazesni kaip 3 cm.
Metodas taikomas ir tiems pacientams, kuriy
navikai didesni, bet jie néra kandidatai
chirurginiam gydymui.

Apzvelgus tyrimus teigiama, kad 10 mety
vietinés kontrolés teigiami rezultatai yra nuo 91

iki 100 %, o triSakio ar veidinio nervy
komplikacijy daznis mazesnis nei 5 % [21]. Nors
i§ pradziy buvo pateikti rezultatai, kad klausos
iSsaugojimo rodikliai yra 60 - 70 % [22],
ilgalaikiai tolesni tyrimai rodo, kad klausos
funkcija iSsaugoma 10 mety perspektyvoje tik iki
25 %, net naudojant Siuolaikines gydymo dozes
[23]. Didesnés klausos praradimo po gydymo
rizikos veiksniai yra vyresnis amzius, didesnis
naviko turis ir didesnis pradinés klausos
praradimo laipsnis [24].

Stereotaktiné radioterapija (SRT)

Frakcionuotoje SRT panaudojamos tikslinés
radiacijos dozés, skiriamos per keleta gydymo
seansy. Siekiama sumazinti aplinkiniy svarbiy
nerviniy struktiry suzalojima radiacija, tuo paciu
iSlaikant naviko kontrole.

Tyrimai parodé, kad po SRT stebint 75 ménesius,
5 ir 10 mety vietinés kontrolés teigiami rezultatai
sieké 96% ir reikSmingo skirtumo tarp SRT ir
SRS gydymo metody nebuvo. Pacientams,
kuriems iki SRT buvo nesutrikusi klausa, klausos
i$saugojimo lygis per penkerius metus buvo 78
procentai [25].

Protony pluosto terapija

Protony pluosto terapija gali  uztikrinti
maksimalig vieting naviko kontrolg, tuo paciu
sumazinant galviniy nervy pazeidimo rizika. Dél
fiziniy spinduliuotés savybiy didzioji dalis
energijos iSeikvojama tiesinio takelio gale
(Brago smailé), o dozé greitai nukrenta iki nulio,
vir§ijan¢io Brago smaile. Taigi, naudojant
protony pluosto terapija, galima suSvirksti
dideles radiacijos terapijos dozes | tikslinj tiirj,
tuo paciu ribojant aplinkiniy audiniy gaunama
Hi$sibarstymo® doze.

Tyrime teigiama, kad gydant frakcionuota
protony spinduliuote, dvejy ir penkeriy mety
vietinés kontrolés teigiami rezultatai atitinkamai
95 ir 94 % [26]. Trec¢daliui pacienty klausa po
taikyto gydymo isliko kaip ir pries jj, o veidinio
ir triSakio nervo funkcijos buvo i$saugotos
atitinkamai 91 ir 89 % pacienty.

Kadangi vestibulinés Svanomos paprastai auga
létai, kruopsciai atrinktiems pacientams gali biiti
taikoma stebéjimo taktika kartojant MRT kas 6—
12 ménesiy [15].

Negydyty naviky augimo greitis stebétas 15 mety
trukusiame tyrime jvertinta, kad 59 % pacienty
metinis naviko augimo greitis buvo <I mm, o 12
% augimas stebétas > 3 mm per metus [27].

50



Journal of Medical Sciences. June 30, 2020 - Volume 8 | Issue 18. Electronic - ISSN: 2345-0592

Tiriant pacientus, kuriems taikytas
konservatyvus gydymas, stebéta, kad 3,2 mety
periode, 43 % naviky parodé augima, 51 % isliko
stabillis, o 6 % nustatyti regresijos pozymiai
netaikant gydymo. Klausos praradimas jvyko
pusei, 20 % tiriamyjy galiausiai prireiké
operacinio gydymo arba radiacinés terapijos dél
naviko augimo ar simptomy progresavimo [28].

Atliktas perspektyvinis tyrimas, trukes 22 metus,
kuriame stebéti pacientai su vestibuline Svanoma
buvo su nesutrikusia klausa ir gydomi tik
stebéjimu nuo diagnozés nustatymo iki klausos
praradimo. Pacientams, kuriy navikai bet kuriuo
steb¢jimo laikotarpiu augo greitai (t.y.> 2,5 mm
per metus), vidutinis klausos praradimo laikas
buvo septyneri metai, o visi Sie pacientai klausa
prarado maziau nei per 10 mety. Klausos
praradimas paprastai iSsivysté per vienerius ar
dvejus metus nuo greito naviko augimo pradzios.
PrieSingai, tiems, kuriy navikai niekada neparodé
greito augimo, vidutinis klausos praradimo
laikas buvo 15 mety [29]
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