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Obere Bogengangsdehiszenz
mit Uberwiegend akustischen Beeintrachtigungen

Kasuistik:

Geschildert wird der Fall eines Patienten mit rezidivierendem, nun pantonalem Hoérverlust mit
subjektiv relevantem Ohrdruck.

Anamnese und HNO Untersuchung:

Der zum Zeitpunkt der Aufnahme 58 jahrige Patient wurde bei uns aufgenommen wegen einer
zunehmenden Horeinschrankung rechts, verbunden mit einem auralen Druckgefhl.

Er berichtete, bereits vor 15 Jahren drei sehr kurze ,,Horstiirze erlebt zu haben. Das Horen habe sich
dabei noch vollistandig regeneriert. Drei Jahre spéter kam es zu rezidivierenden Horschwankungen im
Tieftonbereich, die mit Druckgefiihl und Tinnitus einhergingen. Er habe niemals Schwindel erlebt.
Daraufhin wurden Diagnosen eines beginnenden, spiter eines ,,oligosymptomatischen Morbus
Meniere gestellt. In diesem Zusammenhang sei — von aufen - die Sorge geduflert worden, dass er ,,nun
Suizid gefdhrdet* sei, was ihn sehr verunsichert habe. Von einem an Morbus Meniére leidenden
Arbeitskollegen wusste er, dass dieser teilweise lber viele Tage Drehschwindelattacken mit Ubelkeit
und Erbrechen gehabt habe. Dieser habe zwischenzeitlich auch Suizidgedanken geéduliert.

Vor 2 ' Jahren habe er ,,extrem Stress im Beruf* gehabt und dann ,,pldtzlich extreme Druckgefiihle
auf dem rechten Ohr bekommen und nichts mehr gehort”. Seitdem leide er unter dem deutlich
verschlechterten Horen rechtsseitig sowie einer als enorm erlebten Tinnitusverstarkung und darauf
attribuierten Ein- und Durchschlafstorungen. Zudem fiihle er sich weniger belastbar. Er leide
vorwiegend unter Konzentrations- teilweise aber auch unter Gedachtnisstérungen. Zudem bemerke
einen Appetitverlust, ohne dass er sich diesen erklaren kdnne. Haufig habe er auch Kopfschmerzen.

In der wohnortnahen Universitatsklinik wurde eine pantonale Schwerhdrigkeit rechts um die 50 dB
festgestellt; es erfolgte eine Infusionstherapie mit Kortison und Trental in konventionellem Schema.
Ein spaterer Therapieversuch mit intratympanaler Kortisoninjektion blieb ebenfalls ohne Besserung
der Horsituation.

Ein im Vorfeld durchgefihrtes MRT, das inshesondere ein Vestibularisschwanom ausschlie3en sollte,
ergab keinen auffalligen Befund.
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Abb. 1: Audiometrie bei Aufnahme

Aufféllig war beim Stimmgabelversuch nach Weber eine Lateralisation nach rechts, also in das
schlechter hérende Ohr. Im Stimmgabelversuch nach Rinne war die Luftleitung rechts schlechter als
die Knochenleitung, links zeigte sich normgerecht die Luftleitung besser als die Knochenleitung.

Bei unauffédlligen Gegebenheiten im &uferen Gehdrgang sahen wir bei Aufnahme audiometrisch
rechts eine pantonale Schwerhérigkeit bei 55 dB mit einem zusatzlichen Hochtonabfall ab 4000 Hz bis
auf 90 dB bei 10000 Hz. Links fand sich eine weitestgehende Normakusis im Tieftonbereich, ehe ab
1000 Hz ein Abfall bis auf 90 dB bei 10 kHz zu verzeichnen ist.

Im Sprachaudiogramm zeigte sich bei 65 dB Sprachschallpegel rechts eine Einsilberwortverstandlichkeit von 0 %, bei 80 dB
von 60 % und bei 95 dB von 75 %.

Links fand sich bei 65 dB Sprachschallpegel eine Einsilberwortverstandlichkeit von 80 % und bei 80 dB von 100 %.

Den Tinnitus konnten wir rechts bei 500 Hz mit einer Verdeckbarkeit von 56 dB bestimmen, d.h. 1 dB Uber der Horschwelle.
Die otoakustische Emissionen lief3en sich rechts nicht ableiten und links nur vermindert bis 2000 Hz

Die Tympanometrie zeigte symmetrische und normgerechte Ableitung, die Stapediusreflexe lielen
sich beidseits regelrecht in vier Frequenzen auslosen.

In der Klinischen Vestibularisprifung lieR sich - auch mit der Frenzelbrille - kein Spontan-,
Blickrichtungs- oder Provokationsnystagmus nach Kopfschiitteln erkennen. Der Kopfimpulstest nach
Halmagyi-Curthoys ldste (auch videonystagmographisch) keine (erkennbaren) Refixationssakkaden
aus. Die Lagerungsprifungen nach Dix und Hallpike konnten aktuell einen Lagerungsschwindel
ausschlieRen.

Die Romberg- und Unterberger-Tretversuche zeigten ebenso wie die Posturographie - auch auf
instabiler Unterlage mit offenen und geschlossenen Augen - suffiziente vestibulospinale Reaktionen.

Die kalorische Vestibularispriifung zur seitengetrennten Uberpriifung der lateralen
Bogengdnge im niederfrequenten Stimulationsbereich zeigte rechts eher stérkere
Reaktionen auf Kalt- und Warmreize. Auf die Wendung nach Erreichen der maximalen vestibuléaren
Erregbarkeit bei Kaltspulung (27 Grad) zur Mitbeurteilung des Gravitationseffektes im Sinne
Westhofens erfolgte nur links eine Nystagmusumkehr.



Bei den rotatorischen Tests als Hinweis fiir die beidseitige Funktion der lateralen Bogengange im Kontext der zentralen
Verarbeitung fanden wir im Pendeltest bei 50 Hz und 360 Grad Umdrehung beidseits eine — wenn auch schwache, aber
weitestgehend seitengleiche Nystagmusantwort, ebenso wie bei der “Trapez” Einstellung mit 100 °/sec? Beschleunigung
und einer Geschwindigkeit von 90 Grad/sec.
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Abb. 2 a) Cervikal abgeleitete vestibuldr evozierte Potentiale (cVEMP) (500 Hz Burstreiz (7 ms) bei

100 dB nHL)

b) Okulér abgeleitete vestibular evozierte Potentiale (0VEMP) (500 Hz. Burstreizung bei 100 dB nHL)
Bei jeweils gutableitbaren Potentialen links waren die Amplituden rechts jeweils deutlich weit Gber
die Norm hinaus vergroRert.

Aufféllig waren die cervikal abgeleiteten vestibular evozierte Potentiale (CVEMP) zur seiten-
getrennten Uberpriifung der Sacculus-Funktion (500 Hz Burstreiz (7 ms) bei 100 dB nHL) und die
okular abgeleiteten vestibular evozierten Potentiale (0VEMP) zur Uberprifung der Utrikulusfunktion
(Burstreizung bei 100 dB nHL (500 Hz)). Bei jeweils gutableitbaren Potentialen links konnten wir
rechts jeweils deutlich weit Gber die Norm hinaus vergrofRerte Amplituden messen.

Die Ableitungen der subjektiven visuellen Vertikale als Anhaltspunkt flir ausreichende zentrale
Verarbeitung der bilateralen Utrikulusfunktionen blieben innerhalb des Normbereichs von 2,5 Grad
Abweichung.

Die Diagnosefindung

Die Anamnese, der aufféllige Befund in der Stimmgabeluntersuchung von Weber (Weber lateralisiert
zur schwacheren Horseite) sowie die Ergebnisse aus den vestibuldr evozierten Potentialen (o-Vemps
und c-Vemps waren rechts weit Uber die Norm hinaus verstarkt ableitbar) lieRen weniger an ein
Meniere Geschehen denken und - bei den gut ableitbaren Stapediusreflexen - eine Otosklerose
unwabhrscheinlich erscheinen lassen.

So wurde auch wegen einer vom Patienten beklagten Gleichgewichtsproblematik und - trotz des schon
durchgefuhrten MRTSs - ein hochauflésendes geschichteten Felsenbein- Computertomogram mit dem
Verdacht auf eine obere Bogengangsdehiszenz (,,superior semicircular canal dehiscence®)
durchgefuhrt, das tatséchlich eine knécherne Aussparung tiber dem Oberen Bogengangs erkennen liel3.



Abb.3 Geschichtete Felsenbein-CT.
Der Pfeil zeigt auf die knécherne Aussparung tber dem Oberen Bogengang rechts

Diskussion:

Eine Dehiszenz des oberen Bogengangs wurde 1998 erstmalig als Krankheitsbild beschrieben (Minor
et al 1998). Daraus abgleitet wurden sowohl vestibuldre Symptome (Tullio-Ph&nomen, Hennebert-
Fistelsymptom, meniériforme Krankheitsbilder) wie akustische Besonderheiten (Ohrdruck,
Autophonie, Hyperakusis) zugeordnet. Dies fihrte in der Folge zu einer (Uber)hdufigen
Diagnosestellung, bei denen sonst unklare akustische und vestibuldre Symptome Uberwiegend
aufgrund - damals auch noch weniger aussagekréftiger - CT-Befunde erklart wurden und oft operative
(neurochirurgische) Eingriffe nach sich zogen.

Fur die adaquate Verarbeitung der Schallimpulse, die sowohl in den Horanteil wie in den
Gleichgewichtsanteil eindringen, scheint die unterschiedliche Einbettung der beiden Labyrinthanteile
von entscheidender Bedeutung zu sein. So beschrieben schon 1934 de Burlet und noch einmal 2006
Carey und Nivee anhand vergleichender anatomischer und physiologischer Untersuchungen die im
Laufe der Evolution entwickelte kndcherne Einbettung des Gleichgewichtsanteils und die davon
getrennte Umfassung des Horanteils in weicherem Material. Daraus resultiert ein unterschiedliches
Resonanzverhalten, was zumindest bedeutend fiir die (getrennte) Wahrnehmung der Schallimpulse im
Horanteil und im Gleichgewichtsanteil zu sein scheint.

Wéhrend bei intaktem Labyrinth die Netto-Volumenverschiebungen zwischen ovalem und rundem
Fenster gleich null sind, wirkt der Theorie nach die fehlende Knochenabdeckung des oberen
Bogengangs pathomechanisch als sog. ,3. Fenster. Dennoch bleiben hinsichtlich der
pathophysiologischen Mechanismen, so Luers und Huttenbrink (2013) in einem jlngst erschienenen
Uberblick, trotz teilweise stimmiger Erklarungsversuche einige grundsatzliche Fragen offen, die dort
pointiert benannt werden.

Deutlich machen Luers und Huittenbring (2013), dass CT Befunde alleine nicht aussagekraftig sind.
Hingegen scheinen klinisch manifeste Symptome einer oberen Bogengangsdehiszenz mit signifikant
erhéhten Amplituden von VEMPs bei signifikant verminderten Reizschwellen verbunden zu sein
(Rosengren 2008) - so wie bei unserem Patienten. Zwei prospektiv kontrollierte Studien konnten
zeigen, dass OVEMPs gar eine Sensitivitdt und Spezifitdt von 90-100% fir die obere



Bogengangsdehiszenz haben (Zuniga 2013, Janky 2013), obwohl sie bei einer SSCD gar nicht direkt
betroffen sind (Luers et al 2013).

Therapie

Die Therapieoptionen reichen von rein symptomatischer Behandlung bis zu hochinvasiven Innen-
ohreingriffen. Wahrend sich die Einlage von Paukendrainagen als nicht wirksam erwies, zeigen — so
Luers et al 2013 in ihrem Uberblick - mehrere Fallserien die Effektivitat einer einfachen Abdeckung
(Resurfacing/Sealing) oder eines Ausstopfens (Obliteration/Plugging/Occluding) des Bogengangs,
waobei beide Methoden auch kombiniert angewendet werden kénnen.

Bedacht werden muss, dass chirurgische Manipulationen am offenen Innenohr mit Komplikationen
und einem potenziellen Ertaubungsrisiko belastet sind. In einer Metaanalyse berichtet Vlastarakos
2009) in bis zu 50% der operierten SSCD-Patienten von postoperativen Problemen (inklusive
Ertaubung des operierten Ohrs).

Bei unserem Patienten lieR sich die Horproblematik erstmals ausreichend zuordnen, so dass Abstand
genommen werden konnte von Therapien, wie sie medikamentds oder destruktiv beim M. Meniéere
erwogen werden. Hinsichtlich der Horsituation konnte der Patient deutlich von einer geschlossen
Horgerateversorgung  profitieren,  hinsichtlich des Druckgefiihls und der berichteten
Erschopfungssymptome speziell von der Progressiven Musekelentspannung nach Jacobsen und einer
stérungsspezifischen Psychotherapie.

Offen blieb die Frage nach einer weiteren operativen Versorgung, wobei es wenig (verlassliche)
Berichte Uber eine Verbesserung der Horsituation gibt.

Abzuwdgen ist dabei vor allem der theoretische Benefit hinsichtlich der — moglicherweise anhaltenden
— Nachwirkungen eines hochinvasiven Innenohreingriffs.

Fazit fur die Praxis

Obwohl das Auftreten eines Oberen Bogengangssyndroms wohl eher selten allein klinisch manifeste
Symptome erklédren kann, sollte die Moglichkeit vor allem bei dem eher unscharfen Bild der ,,mono*-,
,oligio“ oder ,beginnenden” ,menic¢reiforme Syndrome* sowie bei einer auffilligen
Befundkonstellation insbesondere mit Lateralisation des Webers Tests ins kranke Ohr (ohne Zeichen
einer Otosklerose) und ,,zu gut ableitbaren VEMPs* in die Differentialdiagnose einbezogen werden.
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