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HOVEDBUDSKABER

« Indikationsomradet for hjernestammeimplantat (ABI) er i de seneste ar udvidet og omfatter i dag savel voksne med
neurofibromatose type 2 som dgvfgdte bgrn og patienter med erhvervet profund hgretab, hvor cochleaimplantation ikke

er mulig.

¢ Operationen involverer placering af en elektrodeplade pa hjernestammen over de koklezere nuclei ved fjerde ventrikels
laterale reces.

« Udbyttet af ABI for patienterne er vekslende, men gennemsnitligt observeres der en forbedring af lydopfattelse og
sprogforstaelse, der dog er ringere end udbyttet ved cochleaimplantation.

Et hjernestammeimplantat (ABI) er et neuroprostetisk apparat, der er udviklet i USA i 1970’erne og ved devhed
eller sveer horenedszttelse udger et alternativ til det langt mere udbredte cochleaimplantat (CI) i de tilfeelde,
hvor heretabets eetiologi er forbundet med en defekt horenerve, eller hvor anatomiske forhold i det indre ore

umuligger brug af CI.

Hitselberger og House indopererede i 1979 det farste implantat hos en patient med neurofibromatose type 2
(NF2) [1]. NF2 er en genetisk sygdom, der er associeret med bilateral forekomst af vestibularisschwannomer (VS)
[2], som ved tumorvaekst, bestraling eller kirurgisk fjernelse kan medfere beskadigelse af hgrenerven. I mange
ar var ABI forbeholdt patienter med NF2, men inden for de seneste 20 ar har ABI vundet indpas i behandlingen

af iseer bern med kongenit heretab som folge af en hypoplastisk eller aplastisk herenerve [3].

Kongenit herenedsaettelse i svaer eller meget svaer grad har en preevalens pa 1-2 pr. 1.000 nyfadte [4]. Det er
veletableret, at tidlig udredning og behandling af heretab hos iszr preelingvale patienter er afgerende for
udvikling af taleforstaelse, talesprog, et godt socialt liv og generel livskvalitet [5]. I Danmark har CI i leengere tid
vaeret et standardtilbud til denne patientgruppe, men i visse tilfeelde kan ABI veere den eneste mulige eller

effektive behandling.

I dag er mere end 1.000 ABT’er blevet implanteret pa verdensplan [6]. I Danmark er der foretaget omkring ti ABI-
implantationer, primaert hos patienter med NF2. De seneste ar har der dog vaeret en stigning i antallet af
implantationer bl.a. grundet en storre efterspergsel. Hjernestammeimplantation er i Danmark centraliseret pa
Afdeling for @re-Neese-Halskirurgi og Audiologi pa Rigshospitalet, hvor man har ekstentiv erfaring med

placering af hjernestammeelektroder i forbindelse med herebevarende kirurgi for VS [2, 7].

IMPLANTATET

Et ABI minder i sin opbygning om et CI [6] og bestar af en ekstern del, der omfatter mikrofon, lydprocessor og

Ugeskr Leeger 2021;183:V08200602 Side 1 af9



VIDENSKAB

transmitter (Figur 1), samt en intern del, der omfatter en modtager/stimulator med en udgaende ledning, der
ender i en elektrodeplade med et varierende antal elektrodeenheder atheengig af producenten (Figur 2). Lyd
opfanges af mikrofonen, der baeres bag oret, og konverteres til et elektrisk signal, der via transmitteren sendes
tradlest til den indopererede modtager og herfra til elektrodepladen [8]. Elektrodepladen placeres via fjerde
ventrikels laterale reces direkte pa hjernestammen, hvorved de elektriske stimuli efterfolgende nér neuronerne i
de underliggende koklezre hjernenervekerner. Ved at forbiga den beskadigede/manglende del af det perifere
hereorgan er det saledes muligt at stimulere de centrale herebaner direkte. Hjernestammens kokleaere nuclei
har tonotopiske akser, der lgber vinkelret pd kernens overflade, hvorfor implantatets elektriske stimulation af
kernerne ikke muligger samme frekvensrepraesentation og derved lydoplevelse som CI. Et penetrating auditory
brainstem implant bestdende af penetrerende mikroelektroder er udviklet for at forbedre
frekvensrepraesentationen, men dette implantat har imidlertid ikke medfert signifikant forbedring af

sprogforstaelsen [9].
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FIGUR 1 Hjernestammeimplantatets eksterne enhed med
mikrofon, lydprocesser og transmitter. (Med tilladelse fra
Cochlear Limited 2020).
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FIGUR 2 Hjernestammeimplantatets interne enhed bestdende
af en modtager/stimulator og en elektrodeplade. A. Den
samlede interne enhed. B. Elektropladen i forsterrelse.

(Med tilladelse fra Cochlear Limited 2020).
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EP = elektrodeplade; JE = jordelektrode; M/S = modtager/stimulator.

UDREDNING OG INDIKATION

Hjernestammeimplantation er overordnet indiceret ved sveer eller meget svar sensorineural hgrenedszettelse
som folge af bilateral manglende eller beskadiget horenerve, hvis cochlea er deform som folge af f.eks. en
medfedt misdannelse, eller der er ossifikation efter bakteriel meningitis [10]. ABI-behandling ber som anfert

kun overvejes i de tilfaelde, hvor CI-behandling er forsegt, men uden tilstraekkeligt udbytte, hvor der er darlig
prognose, eller hvor CI-behandling er udelukket [6].

Kandidater til ABI er sével pralingvale og postlingvale patienter som patienter med og uden tumor pd
herenerven.

Den primeere indikation for ABI er NF2, der har en estimeret preevalens pa 1:25.000 [8, 11]. Atiologien er
genetisk med en autosomal dominant arvegang, og lidelsen skyldes inaktivering af tumorsuppressoren merlin,
hvis gen findes pa kromosom 22 [2]. Bilateral VS i den cerebellopontine vinkel er patognomonisk for NF2 og
forekommer hos 90-95% af patienterne med NF2. Hovedparten af disse oplever hgrenedsaettelse i varierende

grad [11], og tinnitus samt balancebesvaer er ogsa almindelige symptomer. Horenedszttelsen kan veere
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progredierende og fordrsaget af tumorens kompression af herenerven eller kan forekomme som komplet
horetab efter bestraling eller kirurgisk tumorresektion [12]. Hos patienter med NF2 er ABI hyppigst indiceret
efter tumorfjernelse, hvor herenerven er beskadiget. Hvis herenerven efter tumorfjernelse er anatomisk intakt,
kan en promontorialtest afklare, om den fungerer [6]. Den praeoperative overvejelse af ABI-indikation vil for
denne patientgruppe derfor hvile pa en vurdering af hgrenervens integritet og funktion. En intakt/fungerende
herenerve giver mulighed for CI, mens det modsatte efterlader ABI som eneste mulighed for rehabilitering af
horelsen. I de senere ar har fremskridt inden for monitoreringen af herenervens funktion under tumorresektion

forbedret resultaterne af herebevarende kirurgiske indgreb [2].

Den anden dominerende kandidatgruppe er preelingvale patienter uden tumor og omfatter primaert bern med
svaer til meget sveer kongenit horenedsattelse. I Danmark har den universelle neonatalscreening siden 2004
muliggjort tidlig opsporing af denne patientgruppe [13]. Den mest almindelige indikation hos disse patienter er
en bilateral aplastisk eller hypoplastisk herenerve, hvis atiologi er forbundet med flere syndromer, herunder
CHARGE-syndrom [14]. I Danmark er CHARGE-syndrom den hyppigste arsag til devblindhed blandt bern [15].

@vrige indikationer er bilateral hypoplasi/aplasi af cochlea og andre sjeeldne indre gre-anomalier [16].

I udredningen og indikationsstillingen indgar en reekke elektrofysiologiske malemetoder, f.eks.
hjernestammeaudiometri-auditory brainstem response/electrical auditory brainstem response (EABR) og
promontorialtest, samt billeddiagnostiske vaerktgjer som MR-skanning og CT [17]. Parasagittale MR-
skanningssnit gennem den interne auditive kanal og skanning af den cerebellopontine vinkel (fossa posterior)
anvendes til vurdering af herenervens anatomiske tilstand [6]. [ udredningen af patienter, hvor man har
mistanke om en dysplastisk herenerve, er billeddiagnostik ikke altid fyldestgarende, hvorfor ekstensiv
audiologisk diagnostik inklusive elektrofysiologiske undersegelser herunder EABR og evt. promontorialtest altid

bor gennemfores [17, 18].

Itilleeg til de omtalte aplasier/hypoplasier/dysplasier kan bilateralt ossificerede cochleae forarsaget af bakteriel
meningitis ogséd indicere ABI [19, 20]. Fraktur af kraniebasis med bilateral destruktion af herenerven og/eller
cochlea kan ligeledes vere indikation for ABI [21]. En grundig udredning med fuld audiometri, (E)ABR, evt.
promontorialtest, CT og MR-skanninger kan klarlaegge graden af horenedszaettelse og ossifikation og dermed ogsa

indikationen for ABI.

Generelle kontraindikationer for ABI er centralt heretab, hjernestammedeformitet, sveer udviklingsheemning og

svaer komorbiditet [22].

OPERATION

Implantation af den indre del af ABI omfatter placering af modtager/stimulator i en udboret seng i kranieknoglen
bag eret samt adgang til den cerebellopontine vinkel og placering af elektrodepladen pé hjernestammen. Det
koklezere kernekompleks dorsolateralt i hjernestammen er malet for placeringen af elektrodepladen, idet pladen
placeres pa hjernestammens overflade umiddelbart superficielt for kernekomplekset via recessus lateralis
(foramen Luschkae) (Figur 3). Der findes flere kirurgiske adgange til den cerebellopontine vinkel, herunder
translabyrinteer, retrolabyrinteer/praesigmoid og retrosigmoid adgang. Udspringet af n. glossopharyngeus, n.
facialis og eventuelt n. vestibulocochlearis pa hjernestammen er vigtige pejlemeerker, ligesom plexus choroideus
markerer adgangen til den laterale reces, hvorunder de koklezre nuclei i hjernestammen findes. Placeringen
verificeres intraoperativt og justeres ved hjeelp af EABR, og elektroderne aktiveres enkeltvis for at identificere
eventuelle nonauditive stimuli [6]. Intraoperativ elektromyografisk monitorering af facialisnerven og eventuelt
den glossofaryngeale nerve foretages for at forebygge funktionsskade [23]. Placeringen af pladen kan desuden

verificeres postoperativt ved CT. I nyere ABI-design er den interne enheds magnet aftagelig, hvilket muligger
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forbedret MR-skanning som en del af opfelgningen efter tumorfjernelsen hos patienter med NF2 [5]. MR-

skanning kan dog foretages med magneten in situ under anvendelse af stram hovedforbinding.

FIGUR 3 A. Oversigt efter retrolabyrinteer/praesigmoid kranio-
tomi i hejre side. Stjernen angiver hjernestammen, mens pilen
peger ned i foramen Luschkae, der er &bningen mod hjerne-
stammens recessus lateralis, ud for hvilken de kokleaere hjerne-
stammekerner er beliggende. B. Under elektrodeindfering i
recessus lateralis ses silikonenettet pa elektrodepladens bagside.
Nettet fungerer til fastholdelse af elektroden i recessen.

C. Elektrodepladen ses nu fuldt indfert, hvorefter peroperativ
stimulation pd de enkelte elektrodepunkter finder sted. Respons
herpd fra hjernestammen méles og anvendes til at vejlede
optimal placering af elektroden.

CE = cerebellum; DF = dura fossa media; MS = mastoidal spids;
PB = posteriore buegang; SS = sinus sigmoideus.

De ovennaevnte kirurgiske adgange benyttes ligeledes ved tumorresektion hos patienter med NF2, hvorfor
tumorfjernelse og implantation af ABI med fordel kan kombineres i samme operation, idet den marginale risiko

ved ABI-implantationen derved minimeres [1].

Indgreb i den cerebellopontine vinkel er dog ikke uden risici, iseer ikke ved tumorfjernelse, og komplikationer
omfatter bl.a. cerebellart edem, infektioner, leekage af cerebrospinalveaeske og beskadigelse af hjernenerver [6].

Alvorlige komplikationer er opgjort til at forekomme i 14% af implantationerne med en betydende og signifikant
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overvaegt blandt patienter med NF2 [24]. Alvorlige komplikationer er delvist athaengige af kirurgisk adgang og
omfatter midlertidig cerebellar kontusion (1%), pavirkning af tilliggende kranienerver (3%), hydrocefalus (2%),
pseudomeningocele (2%) og meningitis (4%). Der er ikke rapporteret om mortalitet i relation til

hjernestammeimplantation.

EFTERFORL®B OG UDBYTTE

Fire til seks uger efter operationen aktiveres og tilpasses lydprocessoren i den udvendige del af systemet. Herpa
folger rehabilitering og auditiv treening med en audiologopeed samt tilbagevendende justeringer af
lydprocessoren, indtil optimalt resultat opnds. Postoperativ programmering og lebende test af elektroder er
vigtig med henblik pa eventuel deaktivering af elektroder, der fremkalder nonauditive stimuli (f.eks. stimulation
af n. facialis) eller ikke medferer lydopfattelse. Efterforlgbet ved ABI har saledes mange lighedspunkter med
efterforlgbet ved CI [25].

Udbyttet af ABI er vekslende. Der hersker overordnet set markante forskelle blandt modtagere af ABI, idet
udbyttet speender fra simpel opfattelse af hverdagslyde til stotte ved mundaflaesning og for de bedste en god
sprogforstielse uden mundafleesning [3]. Seerligt interessant er forskellen i udbytte mellem patienter med og
uden tumor. Béde selvrapporterede og objektive mal for skelneevne for ord og egentlig sprogforstéelse viser en
signifikant udbytteforskel mellem disse to aetiologier [26]. Undersogelser fra Italien har vist, at voksne patienter
uden tumor et ar efter implantation scorede 12-100% (gennemsnit 59%) i open set-seetningsgenkendelse mod 5-
30% (gennemsnit 11%) for patienter med NF2 [26]. Efter implantation udvikler de fleste patienter med NF2 og
patienter uden tumor, herunder patienter med medfedt devhed, imidlertid en vaesentlig lydopfattelse samt en
rimelig forbedring af tone-, rytme- og trykdiskrimination, der er afgarende for afkodning af talesprog [27]. Nar
lydopfattelsen suppleres med mundafleesning, er der potentiale for en egentlig sprogforstéelse [3, 26]. Forskelle i
udbytte mellem de to grupper skyldes formentlig, at patienterne med NF2 som folge af enten tumoren i sig selv
eller tumorfjernelsen har faet en beskadigelse af hjernestammens koklezere kerner [28]. Eventuelle kandidater til

ABI og deres familie ber informeres grundigt om usikkerhed pa udbyttet.

I dansk sammenhaeng har tre patienter inden for de seneste ar faet indopereret et ABI: to voksne (NF2 og
bilateral kraniebasisfraktur) og ét barn (herenerveaplasi). To fik et godt udbytte, men den ene voksne fik et

beskedent udbytte. Alle tre har anvendt processer/implantat i alle dognets vigne timer.

Generelt er eftersporgslen pé avanceret horerehabilitering i Danmark stigende. Evaluering af udbyttet ved ABI
sker lobende og har betydning for fremtidige kandidater til ABI. Den videre udvikling af implantat, kirurgi og
optimering af efterforlgbet vil med al sandsynlighed forbedre udbyttet og gavne fremtidens ABI-kandidater.
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In this review, we discuss the auditory brainstem implant (ABI), which is a neuroprosthetic device being an

advanced hearing aid in cases of bilateral, profound or complete hearing impairment due to a non-functional or

absent cochlear nerve, or an inner ear malformation precluding cochlear implantation. Originally indicated in

patients with bilateral vestibular schwannomas caused by neurofibromatosis type 2, the ABI has in recent years

seen an increase in the aural rehabilitation of congenitally deaf children. Outcomes for patients are mixed, but

generally the device leads to a reasonable improvement in speech perception.
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