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Erweiterte Diagnostik beim

Morbus Menieéere

CT des Felsenbeines ermoglicht eine Vorhersage zur Bilateralitat

Helmut Schaaf

Der Morbus Meniére ist eine Innenohrerkrankung, die mit einer
Pathologie des Saccus endolymphaticus verbunden ist. Neu ist,
dass mit Hilfe der Computertomografie des Felsenbeins eine
Untergruppe von Personen mit einem hypoplastischen Saccus
endolymphaticus identifiziert werden kann. Dieser Befund kann
Auswirkungen auf den Verlauf haben, insbesondere auf die
Entwicklung eines bilateralen M. Meniéres.

ie Menieresche Erkrankung ist
D eine gravierende, aber gutartige

Hydrops-Erkrankung des Innen-
ohrs mit der Symptomen-Trias Dreh-
schwindel, (Tiefton-) Horverlust und
Tinnitus und oft gravierenden Auswir-
kungen auf den Erkrankten [1, 2]. Ver-
lauf, Erleiden und Erleben der Erkran-
kung héngen wesentlich von der Verar-
beitung und der aktiven Aneignung von
Bewiltigungsstrategien ab. Im ungiins-
tigen Fall ist die Meniéresche Erkran-
kung ein Beispiel dafiir, wie sich aus
einem dramatischen ,objektiven orga-
nischen Schwindelgeschehen eine zu-
nehmende tiberdauernde und reaktiv
psychogene Schwindelkomponente ent-
wickeln kann. Dabei kann diese Kompo-
nente bedeutender werden als die im
Verlauf meist seltener werdenden orga-
nischen Anfille [3, 4].

Ein endolymphatischer Hydrops ist
eine notwendige, aber keine ausreichen-
de Bedingung fiir einen M. Meniére.
Einigkeit besteht darin, dass die ,,mor-
phologischen und funktionellen Verén-
derungen“ an Innenohr und Schidel-
basis zu einer Verdnderung fithren, die
mit einer Einschrankung der Funktions-
fahigkeit des Saccus endolymphaticus
einhergehen [5].

Der ,Endolymphatische Sack® als
nicht sensorischer Teil des Labyrinths ist

- zumindest - wesentlich fiir die Auf-
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rechterhaltung eines relativ konstanten
Fliissigkeitsvolumens im héutigen Laby-
rinth zustandig. Dies muss u. a. iiber die
Zufuhr und Entsorgung von Natrium-
Ionen (Na*-Ionen) gestaltet werden.
Ahnlich wie bei der Niere wird dieses
tiber spezialisierte Kanile (Aquaporine)
und u.a. in Abhédngigkeit von Aldoste-
ron gewihrleistet. Das heif3t: Im Saccus
endolymphaticus kann die Endolymphe
mitproduziert und resorbiert werden.
Damit trdgt er auch zur Druck- und
Flussregulation bei [6].

Der Saccus endolymphaticus besteht
aus einem intraossiren und einem extra-
ossiren Anteil. Der letzterer liegt an der
Dura und dem Sinus sigmoideus an. Das
ist deswegen bedeutend, weil das Epithel,
das auf Verdnderungen der systemischen
Na*-Aufnahme reagiert, vor allem im ex-
traossiaren Anteil zu finden ist [6].

Eckhard et al. [6] fanden, dass das
Epithel im Saccus endolymphaticus dis-
tal und proximal aktiv Na* aus der Endo-
lymphe herausschleusen. So wird {iber-
schiissiges Na* entfernt, das etwa bei zu
grofler Na*-Belastung in die Endolym-
phe gelangt und sich im Saccus endolym-
phaticus ansammelt. Kann die Zell-
struktur des Saccus endolymphaticus
dieser Aufgabe nicht nachkommen, weil
sie degeneriert ist oder erst gar nicht voll-
stindig angelegt wurde (hyoplastischer
Endolymphsack), scheint das — zumin-

dest auch - wesentlich fiir die Entwick-
lung eines Uberdrucks im Rahmen eines
Endolymphhydrops bedeutend zu sein.
Bei einer normalen Entwicklung ist -
in einem Felsenbein CT erkennbar - ein
schmaler Kanal iiber eine Strecke von ca.
8 mm Linge offengeblieben, bzw. die
Entwicklung des Saccus endolymphati-
cus und seines zufithrenden Ductus
endolymphaticus haben dazu gefiihrt,
dass diese Aussparung im Knochen ent-
standen ist: der Ductus vestibularis.

Die Identifizierung von Subtypen
Bei einer postmortalen Untersuchung
einer groflen Sammlung von Schédeln
von Patienten mit einer Meniére-Symp-
tomatik fand man heraus, welche Veran-
derungen sich am Saccus endolympha-
ticus zeigten [6, 7]. Dabei konnten bei
allen von Morbus Meniere betroffenen
Personen zwei Subtypen (,,Endotypen®)
unterschieden werden.

—Der erste, haufigere Untertyp (bei ca.
70 % der Fille) wies einen degenerier-
ten distalen Anteil des Saccus endo-
lymphaticus im betroffenen Innenohr
auf.

—der zweite, weniger hiufige Untertyp
(bei ca. 30 % der Fille) wies einen nur
rudimentdr entwickelten und wohl
seit der Geburt hypoplastisch geblie-
benen Saccus endolymphaticus auf.

Dabei ist relevant, dass bei allen Patien-

ten zwei komplett anders geartete patho-

logische Verdnderungen gefunden wer-
den konnten, die jedoch funktionell die-
selbe Konsequenz haben, ndmlich einen

Funktionsverlust des Saccus endolym-

phaticus.

Die Priifung auf klinische Relevanz

Im nachsten Schritt konnten bei 72 Me-
niére-Patienten nach einer intravendsen,
mit verzogertem Gadolinium angerei-
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Co = Cochlea; ES = Endolymphatischer Sack; IAC = Innerer Gehdrgang; VA = Vestibuldrer Aquadukt; Ve = Vestibulum. MaBstab: 5 mm

Abb. 1: lllustration der normalen und hypoplastischen Morphologie des Saccus endo-
lymphaticus nach hochauflésender Multidetektor-Computertomografie (HRCT) des Felsen-
beins eines Patienten mit einem einseitig zu kleinem Saccus endolymphaticus. Die CT-Bilder
in axialer Ebene zeigen a) einen normalen, gekrimmten Verlauf des 2D-rekonstruierten
vestibularen Aquadukts auf der rechten Seite, was auf das Vorhandensein eines normalen
Saccus endolymphaticus hinweist und b) links einen abnormalen, geraden Verlauf des
vestibuldren Aquadukts, was auf einen hypoplastischen Saccus endolymphaticus hinweist.
Unten im Bild: a”: die Zeichnung eines normalen Saccus endolymphaticus und b": eine
Zeichnung eines hypoplastischen Saccus endolymphaticus innerhalb eines hypoplastischen
vestibuldren Aquadukts. (adaptiert aus Eckhard et al. [6] unter den Bedingungen der
Creative Commons CC BY Lizenz (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/; aus [8])

cherten Innenohr Magnetresonanz-

tomografie (MRT) Unterschiede zwi-

schen Meniére-Patienten mit degenera-
tiver Saccus-endolymphaticus- und mit
hypoplastischer Saccus-endolymphati-

cus-Pathologie gefunden werden. [8]

Es fanden sich klinisch signifikante

Unterschiede

—im durchschnittlichen Alter beim
Ausbruch der Krankheit (spéter in
Fillen mit degenerativer Pathologie —
frither bei Hypoplasie)

—im Schweregrad des Endolymph-
hydrops, der im Durchschnitt leicht er-
hoht ist bei Patienten mit Hypoplasie

—der Lateralitdt der Erkrankung (dege-
nerative Pathologie tritt typischerwei-
se bei einseitiger Krankheit auf, hypo-
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plastische Pathologie typischerweise

bei der beidseitigen Erkrankung).

In einem Nachbeobachtungszeitraum
von bis zu 31 Jahren konnten retrospek-
tiv insgesamt 44 Patienten nachunter-
sucht werden, 15 mit einem einseitig hy-
poplastischen Saccus endolymphaticus
und 29 mit einem beidseitig hypoplasti-
schen Saccus endolymphaticus [9].

In Ubereinstimmung mit den radiolo-
gischen Vorhersagen zeigte keiner der
Patienten mit einem einseitig hypoplas-
tischen Saccus endolymphaticus ein
Fortschreiten zum beidseitigen Meniére,
wihrend 20 von 29 (69 %) Patienten mit
einem radiologisch gesicherten beidsei-
tigen hypoplastischen Saccus endolym-
phaticus 31 Jahre nach der Erstdiagnose

auch beidseitig betroffen waren, durch-
schnittlich nach 12 Jahren.

In dieser - allerdings nicht reprasen-
tativen — Untersuchung finden sich hypo-
plastische Formen gehauft bei Patienten
mit einer positiven Familienanamnese.

Auch bei einer sich darauf beziehen-
den retrospektiven Nachuntersuchung
ihrer Patienten fanden de Pont et al.
2023 [10], dass der hypoplastische Endo-
typ mit einer beidseitigen klinischen Er-
krankung und einer Tendenz zum Uber-
wiegen bei Mannern verbunden ist.

Die praktische Diagnostik mittels
CT des Felsenbeins

Es konnte gezeigt werden, dass die bei-
den Untertypen mit der Form des vesti-
buldren Aquidukts korrelieren [7].
Wihrend im Fall einer Degeneration des
Saccus endolymphaticus ein normaler,
gebogener Aquaduktus vestibuli besteht
(Abb. 1a), findet sich im Fall einer Hy-
poplasie auch eine Hypoplasie des vesti-
buldren Aquddukts mit einem abnorma-
len geraden Verlauf (Abb. 1b).

Somit kann der Verlauf des vestibuli-
ren Aquéadukts und spezifischer der Aus-
trittswinkel aus dem Felsenbein als
radiologischer Surrogatmarker fiir den
Subtyp der zugrunde liegenden patholo-
gischen Verdnderung (Endotyp) des Sac-
cus endolymphaticus eingesetzt werden.

Konsequenzen fiir die
Therapie des M. Meniére
Sicher ist die Aussagekraft der Untersu-
chungsergebnisse aufgrund der noch be-
grenzten Stichproben mit Vorsicht zu
werten. Unklar ist noch, wie hoch der
Anteil derer ist, die trotz eines hypoplas-
tischen Endolymphsackes ohne Sympto-
me bleiben, ob ein- oder beidseitig. Den-
noch ist zu folgern, dass eine CT des Fel-
senbeins zur Differenzierung der beiden
Subtypen indiziert ist. Damit wiére es
moglich, Langzeitverldufe differenzierter
zu begleiten und auf dieser Grundlage
die Behandlungsoptionen zu erwigen
und zu evaluieren. So liefle sich mogli-
cheweise beurteilen, ob etwa der Erfolg
oder Misserfolg von intratympanalen
Cortisongaben nicht nur mit der Anam-
nesedauer korrelieren, sondern auch mit
dieser pathogenetischen Grundlage.

Aus den Daten der Arbeitsgruppe um
Eckhard und Bachinger lésst sich schlie-
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Ben, dass eine Manipulation am Saccus
endolymphaticus, etwa bei Saccotomien,
nicht hilfreich sein kann, da das Saccus
endolymphaticus-Epithel in der Dura
der hinteren Schidelgrube entweder auf-
grund einer Hypoplasie unzuginglich
ist oder aufgrund von degenerativen
Verdnderungen weiter funktionell be-
eintrachtigt wird, wie schon Schuknecht
1981 in Vosteen beschrieb [11].

Es wird sich dariiber hinaus heraus-
stellen miissen, ob die derzeit haufig an-
gewandte intratympanale Kortisson-
gabe beim hypoplatsichen Typ tiberhaft
sinnvoll sein kann oder gerade notig ist.

Eine intratympanale Gentamycin-
therapie wiirde man bei entsprechender
Befundlage insbesondere entlang des be-
eintrichtigenden Schwindelleidens bei
Patienten mit einem einseitigen hypo-
plastischen Saccus endolymphaticus
ohne groflere Bedenken hinsichtlich
einer Erkrankung des kontralateralen
Ohres verantworten konnen, da die
Wahrscheinlichkeit eines beidseitigen
Morbus Menieére’s sehr gering ist. Hinge-
gen wirde man bei einem nachge-
wiesenen beidseitigen, hypoplastischen
Saccus sicherlich noch genauer iiber-
legen, ob man die Entwicklung zu einem
beidseitigen Gleichgewichtsausfall durch
das Gentamycin beschleunigt.

Fir die grofiere Gruppe mit dem -
degenerativ funktionslos werdenden
Saccus endolymphaticus gilt hinsicht-
lich einer intratympanalen Gentamycin-
therapie sicherlich nach wie vor die glei-
che ebenso vorsichtige, wie dann aber
auch durchaus zu rechtfertigende Indi-
kation [12]. Statistisch wurde eine beid-
seitige Erkrankung bei 5% der Patienten
beobachtet.

Weisen Meniére-Patienten einen ein-
seitigen hypoplastischen Saccus endo-
lymphaticus auf, scheint sich der M. Me-
niére auf diese Seite zu beschranken. Bei
Patienten, die beidseitig einen hypoplas-
tischen Saccus endolymphaticus haben,
scheint das Risiko fiir die Entwicklung
eines beidseitigen Meniere deutlich ho-
her. Weitere Studien werden sich mit den
Fragen befassen miissen: Gibt es Patien-
ten ohne Krankheitserscheinungen mit
einem durch ein CT gesicherten hypo-
plastischen Saccus endolymphaticus?
Wie verlauft (Dauer/Schwere der Symp-
tome) die Klinik bei einem contralatera-
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len hypoplastischen Saccus endolym-
phaticus?

Fazit

Es ist moglich, innerhalb der Gruppe der
Patienten mit einer Meniére-Symptoma-
tik mit Hilfe einer verldsslichen bildge-
benden Diagnostik eine Untergruppe zu
identifizieren. Dies sollte genutzt wer-
den, da die Zugehorigkeit zu dieser Un-
tergruppe auch bedeutende klinische
Implikationen beinhaltet. Dabei diirfte
es fiir die meisten der einseitig betroffe-

nen Patienten entlastend sein zu erfah- 10

ren, dass die Wahrscheinlichkeit zur
Entwicklung einer bilateralen Erkran-
kung gering sein darf, was auch Konse-
quenzen fiir die Nachhaltigkeit der The-
rapieformen beinhaltet.
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