IHGUI‘OIOQISCHG ogservalle

Reversibele symptomatische
communicerende hydrocefalus bij
twee patienten met een vestibulair
schwannoom

Reversible symptomatic non-obstructive hydrocephalus in two patients with
a vestibular schwannoma

Mw. I. Rasing’, mw. S.M.A. van der Salm®, mw. M. Goudsmit® , dr. E. Richard*, dr. N.D. Kruyt?

Samenvatting

Wij bespreken twee patiénten die zich presenteerden met progressieve cognitieve achteruitgang en een
loopstoornis. Beide patiénten hadden een communicerende hydrocefalus, een verhoogd liquoreiwit en
een vestibulair schwannoom. Plaatsing van een ventriculoperitoneale drain gaf voor beide patiénten
blijvende klinische verbetering. De combinatie van een vestibulair schwannoom en een communicerende
hydrocefalus is zeldzaam en wordt aan de hand van twee casus besproken.

(Tijdschr Neurol Neurochir 2015,116,47-50)

Summary

Two patients presented with progressive cognitive impairment and gait disturbances. Both patients had
non-obstructive hydrocephalus in association with a vestibular schwannoma and a raised protein con-
centration in the cerebrospinal fluid. Clinical improvement was seen after ventriculo-peritoneal shunting
in both patients. The association between a vestibular schwannoma and a non-obstructive hydrocepha-
lus is rare and will be illustrated by two clinical cases.

Inleiding

Het vestibulair schwannoom is een benigne tumor en
komt voort uit de Schwanncellen van de nervus vestibu-
locochlearis in de transitiezone van de zenuw. De inci-
dentie ligt tussen de 0,6 en 0,8 per 100.000 patiéntjaren.'
Een vestibulair schwannoom kan door directe obstruc-
tie van de liquorcirculatie leiden tot een niet-communi-
cerende hydrocefalus. Minder bekend is dat deze tumor
ook geassocieerd is met een communicerende hydro-
cefalus. De etiologie hiervan is niet goed bekend maar
verloopt waarschijnlijk via een verhoogd liquoreiwit en
secundair een resorptiestoornis van de liquor.

Hieronder bespreken we de ziektegeschiedenissen van
twee patiénten uitverschillendeklinieken diezich presen-
teerden met een vestibulair schwannoom, een verhoogd
liquoreiwit en een communicerende hydrocefalus. Het
veronderstelde mechanisme dat kan leiden tot een ver-
hoogd liquoreiwit door een vestibulair schwannoom en
een communicerende hydrocefalus wordt besproken.

Casus A

Een 57-jarige man met een blanco voorgeschiedenis
presenteerde zich op de polikliniek met sinds ander-
half jaar toenemend langzaam lopen, een stijf gevoel
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Patiént B

Figuur 1. MRI-hersenen patiént A: a) axiale T2: hydrocefalus; b) axiale T1 na gadolinium: aankleurende laesie rechts in de cerebello-

pontiene hoek passend bij een vestibulair schwannoom. MRI-hersenen patiént B: a) axiale T2: hydrocefalus; b) axiale T1 na

gadolinium: aankleurende laesie links in de cerebellopontiene hoek passend bij een vestibulair schwannoom.

in armen en benen, achteruitgang van het kortetermijn-
geheugen, concentratieproblemen en een vertraagd
denktempo. Er waren geen mictieklachten, hij had
geen tremor bemerkt en hij ontkende valincidenten.
Hoewel hij nog zelfstandig functioneerde, kon hij zijn
baan als process engineer niet meer uitvoeren. Bij het
neurologisch onderzoek viel een vertraagd denktempo
op. Met uitzondering van perceptief gehoorverlies van
het rechteroor waren de hersenzenuwen intact. De mo-
toriek, sensibiliteit en codrdinatie waren niet afwijkend.
De spierrekkingsreflexen waren symmetrisch levendig
en de voetzoolreflex rechts verliep volgens Babinski.
Er was geen bradykinesie of dysdiadochokinesie, maar
wel enige axiale rigiditeit. Bij de beoordeling van het
looppatroon liep hij rechtop, maar met kleine passen
waarbij zijn voeten aan de vloer leken te blijven kleven.
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Een MRI-scan van de hersenen toonde een communi-
cerende hydrocefalus en een laesie in de rechter cerebel-
lopontiene hoek van 16x17x12 mm (Koos classificatie
stadium II), aankleurend na toediening van gadolini-
um en passend bij een vestibulair schwannoom.? Au-
diologisch onderzoek werd niet verricht.

Bij de lumbaalpunctie was de openingsdruk 31 cm
H,O, in de liquor werd een normaal leukocyten-
getal (2, n: 0-2 mega/L), een normaal glucose (5,0
mmol/L, n: 3,2-5,2 mmol/L) maar een verhoogd
liquoreiwit (1,1 g/L, n: 0,05-0,45 g/L) gezien. Voor-
afgaande aan de punctie werd neuropsychologisch
onderzoek verricht en werd een video-opname van
het lopen verricht. Na afname van veertig milliliter
liquor verbeterden de cognitieve functies en het loop-
patroon (blind beoordeeld). Er werd een ventriculo-
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Aanwijzingen voor de praktijk

1. Er lijkt een zeldzame associatie te bestaan tussen een communicerende hydrocefalus en een vestibulair

schwannoom.

2. Denk bij een patiént met een communicerende hydrocefalus en een vestibulair schwannoom aan een ver-
hoogd liquoreiwit als mogelijk oorzaak van de communicerende hydrocefalus.

3. De symptomatologie kan bij patiénten met een vestibulair schwannoom en een communicerende hydro-

cefalus snel en blijvend verbeteren door (permanente) liquordrainage.

4. Bij kleine vestibulaire schwannomen kan na plaatsing van een ventriculoperitoneale drain gekozen wor-
den voor radiologische follow-up. Bij progressie moet (radio)chirurgie worden overwogen.

peritoneale drain geplaatst waarna hij voor een periode
van zes maanden klachtenvrij was.

Bij neuropsychologisch onderzoek veertien weken
na plaatsing van de drain was er geen cognitieve
stoornis meer te objectiveren. Wegens radiologische
progressie van het vestibulair schwannoom na tien
maanden werd patiént verwezen voor gamma knife be-
handeling, hetgeen ongecompliceerd verliep. Een jaar
na de ingreep vergaat het hem goed.

Casus B

Een 73-jarige vrouw bezocht de polikliniek in verband
met loopproblemen. Haar voorgeschiedenis vermeldde
poliomyelitis (1943), chronische hepatitis B en C, mid-
delenmisbruik tussen 1960 en 1970 (alcohol, drugs),
ziekte van Méniere (in retrospect waren dit meest
waarschijnlijk de eerste symptomen van het vestibulair
schwannoom), chronisch obstructief longlijden en tin-
nitus. Ze vertelde dat zij zich bij lopen wankel op de
benen voelde waardoor ze regelmatig ten val kwam.
In een periode van een jaar was het lopen steeds moei-
zamer gegaan waardoor ze ondersteuning nodig had
bij het lopen en uiteindelijk rolstoelafhankelijk werd.
Haar geheugen liet haar steeds meer in de steek en in
de loop van enkele maanden ontwikkelde zij daarnaast
een gebrek aan initiatief en een sombere stemming. Ze
kreeg mictieklachten waarbij ze het gevoel had frequent
te moeten plassen, maar zonder incontinentie.

Door een psychiater was recent gestart met citalopram
in verband met een beeld van een ernstige depres-
sieve stoornis en wegens verdenking op de ziekte van
Parkinson werd gestart met een dopamineprecursor in
combinatie met een decarboxylaseremmer (levodopa/
carbidopa 3dd 125 mg).

Bij neurologisch onderzoek werd een opvallend ver-
traagd denktempo gezien, haar MMSE-score was 16
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uit 30 (ontbrekende punten voor verminderde oriénta-
tie, aandacht, geheugen, lezen en opvolgen opdracht,
schrijven en visuoconstructie). De hersen-zenuwen wa-
ren intact en er werden geen afwijkingen gevonden van
motoriek, sensibiliteit of codrdinatie. De spierrekkings-
reflexen waren symmetrisch met plantaire voetzool-
reflexen. Er was sprake van een asymmetrisch verdeelde
rigiditeit, meer uitgesproken aan de linker lichaams-
helft. Haar looppatroon was schuifelend en voorover-
gebogen.

Bij audiologisch onderzoek bleek er een totaal gehoor-
verlies aan de linkerzijde en presbyacusis aan de rech-
terzijde te bestaan.

Op de MRI-scan van de hersenen werd een com-
municerende hydrocefalus gezien en een na toediening
van gadolinium een aankleurende laesie van 30 x 18 x
23 mm links in de cerebellopontiene hoek, passend bij
een vestibulair schwannoom (Koos classificatie stadium
IV). Zie Figuur 1.

De openingsdruk bij de lumbaalpunctie was 12 cm-
H,O met in de liquor een normaal leukocytengetal
(0) en glucose (3,5 mmol/l), maar een fors verhoogd
liquoreiwit van 3,66 g/l. Na afname van dertig millili-
ter liquor verbeterden haar cognitieve functies (MMSE
26/30, enkele uren na de punctie) en ook het loop-
patroon verbeterde.

Er werd een ventriculoperitoneale drain geplaatst waar-
na patiénte weer zelfstandig kon lopen.

Discussie

De etiologie van een communicerende hydrocefalus bij
een vestibulair schwannoom is grotendeels onbekend.
Er wordt echter consistent een verhoogd liquoreiwit ge-
vonden wat derhalve een belangrijke rol lijkt te spelen
waarschijnlijk door een verstoring van de liquor ab-
sorptie.” Inderdaad wordt er een positieve relatie gezien
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tussen de concentratie liquoreiwit en het ontwikkelen
van een communicerende hydrocefalus bij het vestibu-
lair schwannoom, maar ook bij patiénten met spinale
tumoren.®* Het is echter niet uit te sluiten dat het ver-
hoogde liquoreiwit een toevalsbevinding is.

Het is niet duidelijk welk mechanisme verantwoorde-
lijk is voor de verhoging van het liquoreiwit. Mogelijk
leidt een verhoogde doorgankelijkheid van de bloed-
hersenbarriere door de tumor (zoals wordt gezien bij
toediening van contrastvloeistof) tot eiwit-lekkage
vanuit het serum naar de liquor. Een andere mogelijk-
heid is dat tumornecrose leidt tot een verhoogd eiwit
in de liquor, deze hypothese wordt ondersteund door
de waarneming dat sommige patiénten enkele maan-
den na gamma knife behandeling van een vestibulair
schwannoom een communicerende hydrocefalus ont-
wikkelen.?

De verhoogde eiwitconcentraties in de liquor leiden op
hun beurt weer tot een communicerende hydrocefalus
doordat dit de liquorabsorptie op het niveau van de
arachnoidale granulaties verstoort.®

Andere aandoeningen met een verhoogd liquoreiwit,
bijvoorbeeld een demyeliniserende aandoening of het
guillain-barré-syndroom gaan doorgaans niet gepaard
met een communicerende hydrocefalus. Een mogelijke
verklaring hiervoor is het verschil in grootte van de ei-
witmoleculen in de liquor. Eiwitten die vrijkomen bij
de afbraak van myeline zijn veel kleiner (<21.5 kilo Dal-
ton) dan de eiwitten die weglekken uit het serum. Met
name albumine (67kDa) en andere grote eiwitmolecu-
len lijken zo een grotere kans te geven op belemmering
van de liquorabsorptie in de arachnoidale granulaties.
Deze twee casus zijn illustratief voor de associatie tus-
sen het vestibulair schwannoom en de ontwikkeling
van een symptomatische communicerende hydrocefa-
lus, hoewel de asymmetrische verdeling van de rigidi-
teit bij casus B ongebruikelijk is. Het herkennen van
het vestibulair schwannoom als mogelijk oorzaak voor
de communicerende hydrocefalus is van groot belang
aangezien de klachten bij deze patiénten met een vesti-
bulair schwannoom sterk kunnen verbeteren door (per-
manente) liquordrainage. In plaats van het aanbrengen
van een ventriculoperitoneale drain, had bij de beschre-
ven patiénten overwogen kunnen worden om primair
de tumor te verwijderen. In een retrospectieve studie
met 53 patiénten met een aan vestibulair schwannoom
gerelateerde hydrocefalus (waaronder 42 patiénten met
een communicerende hydrocefalus) was chirurgische
verwijdering van de tumor geassocieerd met afname
van de hydrocefalus en bij het merendeel van de pa-
tiénten was plaatsing van een drain niet meer nodig.”
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Recente studies laten zien dat de meerderheid van de
(kleine) vestibulaire schwannomen niet groeit, wat een
afwachtend beleid met radiologisch vervolgen van de
tumor rechtvaardigt.® Gezien de kleine omvang van de
vestibulaire schwannomen en de aanzienlijke klinische
verbetering bij liquordrainage werd bij de besproken
patiénten in eerste instantie gekozen voor plaatsing van
een drain.

Conclusie

Hoewel er nog veel onduidelijk is over de pathofysio-
logie, lijkt er een relatie te bestaan tussen het voorko-
men van een communicerende hydrocefalus, een ver-
hoogd liquoreiwit en een vestibulair schwannoom. De
verhoging van het liquoreiwit is mogelijk het gevolg van
lekkage van eiwitten door de bloed-hersenbarri¢re in de
omgeving van het vestibulair schwannoom of wordt
veroorzaakt door tumornecrose. De verhoogde eiwit-
concentraties in de liquor verstoren de liquorabsorp-
tie op het niveau van de arachnoidale granulaties en
veroorzaken zo een communicerende hydrocefalus. Bij
kleine vestibulaire schwannomen kan na plaatsing van
een ventriculoperitoneale drain in eerste instantie geko-
zen worden voor radiologische follow-up. Bij progressie
moet (radio)chirurgie worden overwogen.
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