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OSSZEFOGLALAS

Szerz6k neurofibromatosis 2 betegségben szenvedd nd-
beteg kétoldali daganat eltdvolitdst kovets, bal oldali
recidivdjanak mitéti eltdvolitdsa soran ABIZ4M® -
pusi Nucleus agytorzsi cochledris implantdtumot he-
lyeztek be a nucleus cochledris ventralis et dorsalis
felszinére. A beteg mar a reopericiét megel&z8en tel-
jes kétoldali siketségben szenvedett. Promontorium
tesztrel értékelhetd, elektromosan kivalthatd hallasél-
ményt csak a tumor recidiva oldalin lehetett kimu-
tatni. Kilenc hénappal a késziilék bekapcsoldsat kave-
ten, a beteg fliggévé valt a készilékedl. Az elektrad-
lap 21 elektrodajabsl 20 aktiv elektréda mikadik és
koszvetit. Szabad hangtér kiiszob audiometridval 40-45
dB halldskiiszobot ért el Biztonsigosan megkilonbsz-
teti az eltéré hangmagassigi beszédhangokat.
KuLcsszZAVAK: agytorzsi implantdcié, neurofibromarto-
sis-2, kétoldali halléideg-kérosodas

Bevezetés

A halloképesség helyreallitasat célzé agytorzsi
cochledris implantacié akkor valhat szitkségessé,
ha a n. cochleovestibularis sérilése teljes kétol-
dali hallasképtelenséget okoz. Ennek a nem na-
gyon gyakori megbetegedésnek a leggyakoribb oka
a wvon Recklinghausen altal leirt neurofibromatosis
specidlis forméja, a neurofibromatosis-2 (NF2),
amely a n. vestibularis neurofibrémdja. Elsfordu-
lasi gyakorisdga durvan 1:50 000 (2). Az NFZ a
22. kromoszémén lévs NF2 gén (merlinnek ne-
vezték el (5)) mutacidjanak o6rokléds forméja. A
gén egy 595 aminosavbsl 4ll6 fehérjér kodol,
amely azokkal a fehérjékkel mutat rokonsigor,
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SUMMARY

The authors implanted an auditory brainstem implant
(ABI24M, Nucleus) onto the surface of the cochlear
nuclei after removal of a recurring tumor in a patient
suffering from neurofibromatis-2. Prior to the surgery,
the patient has been undergoing tumor excision bila-
terally and become totally deaf. Preoperative promon-
torium test revealed electrical hearing on the left ear
only. The test, however, resulted in high thresholds
and very narrow dynamic range. Nine months after
switching on the device, the patient became device-
dependent. Every active electrodes (21 channels)
transmit sounds. Open field threshold audiometry
revealed a flat threshold curve at 40-45 dB SPL. She
has obtained a sound-only speech recognition.
KeYwoRDS: auditory brainstem implant, neurofibro-
matis-2, bilateral deafness

amelyek a sejtek citoskeletdlis fehérjéit a sejt-
membrianhoz rogzitik (6).

Az NF2 jellegzetesen kétoldali el8forduldsa és
a 2. vagy a 3. évtizedben jelentkeznek a pana-
szok. Az els§ panasz az esetek tSbbségében pro-
oredidlé percepcids nagyothallds, amely tinnitus-
sal szovidhet, de ez nem jellemz&. Szemben a n.
cochlearis schwannomajaval, amely esetben a tin-
nitus rendszerint az elsd tiinet. Az NF2 beteg-
ségben szenvedSknél rendszerint bér elvéltozaso-
kat is lehet taldlni, vagy a neurofibromatosis a
kozponti idegrendszer miés lokalizacidiban is els-
fordul.

Az alapbetegség vagy a neurofibroma miitéti
eltavolitasa okozta kétoldali teljes halldskiesés re-
habilitdciéjara Hitselberger és House (1979) dolgoz-
ta ki az agytdrzsi implantdcié  mdcéccechnikai
alapjait, és végezték el az elsG sikeres agytorzsi
implantdtum beiiltetést az egycsatorndas 3M® esz-
kozzel (1). A korszerii, sokcsatornds eszkozzel tor-
ténd agytorzsi cochledris implantéciérél Eurdpa-
ban Laszig szamolt be elészor (1991). A kozle-
mény szerkesztéségbe kiildésének idSpontjaig a
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vilagon ©sszesen mintegy 150 agytorzsi implanté-
ci6 tortént hallds rehabilitdcié céljabol. Ennek
kétharmadat az Egyesiilt Allamokban végezték.

Beteg és méodszer

A 20 éves nbbeteg miitétre vald elGjegyzéséc
megel&z8en, 4 évvel illetve 2 évvel esett at NF2
miatt kisagy-hid szogleti daganat eltavolitds mii-
téten. Hallokésziiléket nem tudott hasznalni, mert
nem segitette a tdjékozddasban, illetve kifejezet-
ten zavarta, farasztotta a viselése. Bal oldali re-
cidiva miatt (l. dbra) reopericié tortént. A tu-
mor eltdvolitdsa soran a n. cochleo-vestibularis
jelentsen rongdlédote és megnydle a maradékea-
lan eltdvolitdsra vald torekvésiink kozben. Pre-
operativ kivizsgilds sordn promontorium teszctel
magas kiiszobh mellett csekély dinamika-tartoménnyal
baloldalon volt a betegnek kimutathatd halldsél-
ménye. Jobb oldalon nem volt hallisélménye a
fajdalomkiiszob eléréséig. Az agytdrzsi implantaci-
ora vald jelolés egyik meghatdrozé szempontia,
hogy a betegnek elektromos ingerléssel, promon-
torium teszt elvégzésekor, ne legyen hallasélmé-
nye. Ez zdrja ki a cochledris implanticiora valé
alkalmassagot. Esetiinkben a tumor recidiva olda-
lan volt csak pozitiv promontorium teszt ered-
mény. Az agytorzsi implanticié miicéte elseti vizs-
gilati  protokoll  egyébként megegyezik a

cochledris implanticiora varé betegekével, bele-
értve a motivdcids vizsgalatokat is.

ABIZ4M*

A Nucleus agytorzsi  implanticios

1. dbra. Horizontdlis MR felvétel a bal oldali kisagy-
hidszégleti tumor-recidiva demonstrdldsdra

késziilék 21 akeiv elekerodiat tartalmazd  eszkoz,
amely gyakorlatilag a CI24M" cochlearis implan-
tditum és egy lap elektréda kombindci6jabdl szii-
letett (2. dbra). Az agytdrzsi implantatum gyakor-
latilag minden részében azonos a cochledris
implantatummal, kivéve az ingerld elekerédikat
tartalmazé lapot.

Az implantdtum elektrédalapjat a IV. agykam-
ra recessus laterdlisa felszabaditdsa, és ha sziiksé-
ges, a cerebellum flocculusinak csonkoldsa utdn
lehet a nucleus cochlearis ventralis és dorsalis
felszinére cstsztatni (3. dbra). Az elektr6ddk op-
timélis elhelyezkedését a n. cochlearisok felszinén
intraoperativ elektrofiziolégiai mérésekkel ellen-
Griztik. A mitér funkciondlis szempontbol leg-
fontosabb része az implantatum elekerdddin ke-
resztiil kivdltott elektromos agytorzsi potencidlva-
lasz (eABR) (4. dbra). Az agytorzsi implantatum
ingerlését Sprint beszédprocesszoron keresztiil vé-
geztitk el a Cochlear klinikai programozé rend-
szerével (Clinical Programming System) WinDPS
elnevezésti szdmitdgépes program segitségével. Az
cgyes elektroddk egymashoz viszonyitott ingerel-
hetdségével megdllapithaté az elektrédalap pontos
illeszkedése a cochledris agytdrzsi magvakhoz (5.
dbra).

A komplikdcié nélkiili postoperativ szakot ko-
vetSen, a betegnek minimilis bal oldali ipsilate-
ralis perioralis facialis innervacids deficitje volt.
Ez 9 hénappal a mfitét utdn megsz{int.

A sebgyogyuldst masfél honappal kévetGen tor-
tént az implantdtum bekapcsoldsa.

2. dbra. Az agytorzsi implantdtum (Nucleus
ABI24M®) részeinek rajza. Az agytdrzs fel-
szinére illeszthetd lapelektrdddt (3x8,5 mm)
nem szdmitva azonos a Nucleus CI24M®
tipusit cochledris implantdtumdval. Az elektrg-
da kimeneteket tartalmazé lapelektréda dacron
haléra van erdsitve. A hdls az agytérzs fel-
szinére helyezve, késabb rogziil a plexus cho-
rioideus és a glia bendvései miatt
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3. dbra. A IV. agykamra recessus lateralisanak rajza sémdsan, kijelslve az agytérzsi implantdtum elekirédalapja
szdmdra a nucleus cochlearis ventralis et dorsalis felszineit. ABI: Implantdtum; DCN, VCN: Dorsdlis és
ventrdlis nucl. cochledris; LM: Lemniscus medialis; OLIVE: Oliva Superior; ICP: Pedunculus cerebellaris

inferior; PB: Ponto-bulbdris test

Eredmények
Az els6 bekapcsolaskor mind a 21 elektroda
kozvetitett, mellékhatds nélkil bar jelentds kii-

lonbségek voltak az egyes csatorndkon elért di-
namika tartomdny és ingerkiiszob tekintetében (6.

N. COCHL.

Ofiva
superior

dbra). Harom hénappal az implantdtum bekapcso-
lasat kovetSen, a beteg fuggvé vale késziiléké-
t6l. A mirtét el8tt gyakorta eléforduld egyensiily-
zavarai megsziintek, ha a késziilék be volt kap-
csolva. Az implantitumot ébrenléti ériiban (na-
pi 14-15 6ra) allanddéan bekapcsolva tartja. Jol

Colliculus
inferior

Lemniscus
lateralis

4. dbra. Elektromosan kivdltott agytorgsi potencidl wdlasz (eABR) intraoperativ kivitelezés sordn. Az elsG észlelhets

potencidl az oliva superiorbdl elvezethetd vdlasz

FUL-, ORR-, GEGEGYOGYASZAT 47, 3, 2001



“ﬁ

gEICICICICICION
(@@@@@@@
GlelcIeIcloloY
(@)
CICICIPIoICION

Qﬁ@ﬂﬁﬂifj
MO@O

5. dbra. Egyes elektrod ingerlési konfigurdcick az
implantdtum poziciondlds pontossdgdanak intra-
operativ ellendrzésére az implantdtum behe-
lyezés mélysége (a és c), valamint laterdlis ori-
entdcidja tekintetében (b és d)

megkiilénbozteti a kérnyezeti zajokat, észreveszi a
telefon csorgését. Beszéd alapjan meg tudja kii-
lénbéztetni, hogy éppen ki beszél a kornyezeté-
b6l Az implantdtum hasznélata jelentGsen javit-
ja az ajakrdl olvasasi képességét. A szabad hang-
térben elvégzett kiiszob audiometrids vizsgalat
minden frekvencidra kiterjedé 50-55 dB SPL-en
futd kiiszobgorbér regisztralt (7. a dbra).

A mitét utdn 9 hoénappal, a szabad hangtér
kiiszob audiogram 40-45 dB SPL kiszobgorbét
eredményezett (7. b dbra). A beteg a kornyezeté-
ben eléforduld hangok, zajok finomabb megkii-

(a)
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6. dbra. Az implantdtum bekapcsoldsakor rogzitett
hangmagassdg észlelési sorrend az egyes
csatorndkkal valé ésszefiiggésben, valamint az
egyes csatorndkon megfigvelt dinamika tar-
tomdny, dimenzid nélkiili, 6nkényes Gsszehason-
litdsi egységekben. A hangmagassdgérzet a
csatorndk sorrendjében balrdl jobbra emelkedik
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7. dbra. Szabad hangtérkiiszob audiogram 3 hénappal (a) és 9 hénappal (b) az agytdrzsi implantdtum mitkédésbe

helyezése utdan
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[6nboztetésére is képessé valt. A beszédhangok
hangmagassiag-megkiilonboztets képessége tokéle-
tessé valt. Bizonyos foki zenei hallas is kialakult.
A beteg diszkézenét élvezni képes és diszkéba jar.

Megbeszélés

Az el6zetes varakozasokat jelentdsen meghala-
déan j6 hallaseredményeket sikeriilt elérni, a
mindez ideig egyetlen agytdrzsi implanticién Aat-
esett betegiinknél. Az agytdrzsi cochledris implan-
ticié terminolégia hasznalatdt nem tartjuk ina-
dekvatnak, hiszen a n. cochlearis felszinére im-
plantilt elektréddal térténik a halldsrehabilitacio.

Betegiink tobb szempontbdl is figyelemre mél-
t6 életmindség-javuldst ért el implantdtumdval.
Egyrészt fiiggévé valt attél. Mésrészt nemcsak a
mindennapi életben valé eligazodéds tekintetében
jelent nagy hasznot szdmara, hanem zenei halldst
is elér a késziilékkel. A szabad hangtér-kiiszob
audiometrids mérések szerint, a késziilék haszni-
lataval folyamatosan javul a hall6képessége. A
fenti eredményeket, ha el kivinjuk helyezni az
O'Donoghue  4ltal a cochledris implanticion dt-
esettek hallasjavuldst kategorizdlé kritériumrend-
szerében (4), akkor azt latjuk, hogy a O kategd-
riatél (nincs hallds) a 7. kategéridig (telefonké-
pes hallas) terjedd osztilyozasban betegiink a 4.
kategéridba sorolhaté (két kiilonbozd személytdl
szarmazd beszédhang megkiilonbdzeetd képessége).
Kiilontsen az elmilt 4 hénapban jelentds hallds-
funkcié-javulas volt megfigyelhets, nyilvanvalsan
a rendszeres logopédiai gyakorlatoknak koszonhe-
tGen. Tovabbi fejlsdés varhats. Az els§ hazai ta-
pasztalatok alapjan tGgy tlinik, hogy indokolt az
agytorzsi implanticié folytatdsa és a tovabbi ta-
pasztalatok gyjtése.
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A kézlemény az OTKA T025050 szdmii tamogatd-

sanak keretében késziilt.
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ZUSAMMENFASSUNG

Bei einer an Neurofibromatose-2 leidenden Patientin
waren die Tumoren beider Seiten entfernt worden. Bei
der chirurgischen Beseitigung des danach entstande-
nen linksseitigen Rezidivs setzten die Verff. ein Hirn-
stamm-Cochlearimplantat  (Nucleus ABI24M) auf die
Oberfliche der Nucl.cochlearis ventralis und dorsalis
ein. Die Patientin war vor der Operation vollig taub.
Mit dem Promontoriumtest konnte nur auf der Seite
des Rezidivs ein Horerlebnis ausgelést werden. 9
Monate nach dem Einschalten des Gerites funktionie-
ren 20 von 21 aktiven Elektroden. Die Hérschwelle
im freien Schallfeld liegt bei 40-45 dB, und die Pati-
entin kann unterschiedlich hohe Sprechstimmen si-
cher unterscheiden.
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