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Inleiding

Uw behandelend arts heeft u verteld dat u de ziekte van Von Hippel-Lindau heeft, of dat er een sterk vermoeden in deze richting bestaat (bijv. omdat iemand uit uw familie de aandoening heeft).

Als u de ziekte van Von Hippel-Lindau (in het vervolg afgekort tot VHL) heeft, heeft u een grotere kans dan anderen op het krijgen van goed- of kwaadaardige gezwellen (tumoren) op verschillende plekken in het lichaam. De gevolgen van dergelijke tumoren zijn te beperken en/of te voorkomen, als u en uw behandelend arts de aanwezigheid van dergelijke tumoren tijdig ontdekken en er een behandeling kan worden gestart. U leest in deze brochure o.a. over de klachten (symptomen) die bepaalde tumoren veroorzaken. Daarnaast leest u over (het ontstaan van) het ziektebeeld, de behandeling en over het "familie-onderzoek". In eerste instantie is de website gemaakt voor u, als direkt-betrokkene. Daarnaast kunt de informatie laten lezen aan of bespreken met familieleden, huisarts, andere geïnteresseerden.

Heeft u na het lezen van de informatie op deze website/in deze brochure nog vragen dan kunt u deze het best voorleggen aan uw huisarts of behandelend specialist. Voor vragen van algemene aard kunt u ook contact opnemen met een van de voorlichtingscentra. Daarnaast is er vaak de mogelijkheid om ondersteuning te krijgen van een maatschappelijk werk(st)er van het ziekenhuis.

Tijdens het lezen van de tekst, komt u mogelijk woorden of begrippen uit het medisch jargon tegen die u niet kent. Daar waar mogelijk wordt het woord/begrip direct uitgelegd. Daarnaast kunt u ook de verklarende woordenlijst

 HYPERLINK "http://humgen.med.ruu.nl/VHL/voorlichting2/VERKLARING.HTML"  raadplegen.
Ook is er een onderdeel met uitleg over medische onderzoeken, die u gaandeweg de behandeling zult ondergaan.

Voordat u verder leest, willen wij benadrukken dat zeker niet elke patiënt ook alle tumoren en symptomen krijgt. VHL is een erfelijke ziekte die zich op veel verschillende manieren uit. De combinatie van tumoren en klachten verschilt van patiënt tot patiënt en van familie tot familie. Iedere familie en ieder persoon binnen die familie kan verschillende aandoeningen op verschillende tijdstippen krijgen.

De onderzoeken en de behandelingen die aan een patiënt worden voorgesteld, zijn afgestemd op diens persoonlijke situatie. Het is belangrijk dat u en uw behandelend arts daarom steeds overleggen.

1. Uitleg ziektebeeld von Hippel-

Lindau

1.1
Achtergrondinformatie

In 1993 werd, met behulp van DNA-onderzoek, het gen dat deze ziekte veroorzaakt gevonden. Maar al veel eerder, in 1895 beschreef de Duitse oogarts Eugen von Hippel (1867-1939) als eerste goedaardige vaatgezwellen (angiomen) in de ogen. De Zweedse patholoog Arvid Lindau (1892-1952) beschreef dezelfde gezwellen in kleine hersenen (cerebellum) en ruggenmerg in 1926. In latere instantie hebben andere onderzoekers ontdekt dat VHL op nog veel meer plaatsen (in totaal 14) in het lichaam kan voorkomen.

Sinds de ontdekking van het gen, is het onderzoek naar VHL in een stroomversnelling geraakt en is men veel over de ziekte te weten gekomen. De ziekte komt bij ongeveer 1 op de 40.000 mensen voor. Dit betekent dat er in Nederland zo'n 300 tot 400 patiënten zijn.

Met goede begeleiding, snelle ontdekking en de juiste behandeling van de ziekte kunnen de schadelijk effecten van dit gen worden beperkt of zelfs worden voorkomen. 

1.2
Over goedaardige en kwaadaardige gezwellen

Doordat het optreden van kwaadaardige tumoren bij VHL-patiënten familiair voorkomt, rekent men deze ziekte tot een erfelijke vorm van kanker. De meeste tumoren die bij VHL voorkomen zijn echter goedaardig. Ieder gezwel in het lichaam wordt "tumor" genoemd.

Naast kwaadaardige (maligne) tumoren bestaan er ook goedaardige (benigne) tumoren. Een voorbeeld van zo'n goedaardige tumor is een vetknobbel. In dit geval is er weliswaar sprake van een ongeremde deling van cellen, maar deze deling komt op een gegeven moment tot stilstand. Bovendien groeit een goedaardige tumor niet het omringende weefsel binnen. Oók zal de tumor zich niet verder in het lichaam verspreiden. Soms is het nodig een goedaardige tumor te verwijderen, bijvoorbeeld als deze klachten veroorzaakt. Gewoonlijk komt de tumor daarna niet meer terug. 
Angiomen en cysten zijn in principe goedaardige gezwellen.

Angiomen
Bloedvaten van gezonde mensen groeien ongeveer als bomen en hun takken. Na eindeloos veel vertakkingen komt men uiteindelijk uit bij de bladstelen en de bladnerven. In het menselijk lichaam heten deze kleinste vertakkingen van bloedvaten, capillairen (haarvaten). Bij patiënten met VHL komen er knopen en woekeringen voor in de capillairen. Deze worden hemangioblastomen of , wanneer zij in de ogen voorkomen,angiomen genoemd.

Bj hemangioblastomen gaat het in principe om een goedaardige afwijking. Echter, door de plaats waar deze tumoren optreden, kunnen zij zeer ernstige gevolgen hebben. De symptomen bij de patiënten met VHL worden veroorzaakt door druk van deze hemangioblastomen op hersenweefsel en ruggenmerg. Dit kan problemen opleveren als hoofdpijn, evenwichtsstoornissen, of zwakte van arm- of beenspieren.

Wanneer hemangioblastomen gaan groeien, worden de wanden van de bloedvaten zwakker; als hierdoor bloed en vocht gaat lekken, beschadigt dat het omliggend weefsel. Zo is goed voor te stellen dat dit vervelende gevolgen heeft als dit gebeurt in het netvlies (retina) van een oog. Opsporing in een vroeg stadium van deze angiomen en goede medische controle en behandeling, zijn van groot belang om het gezichtsvermogen te behouden.

Cysten
Cysten zijn in beginsel goedaardige gezwellen die bij VHL-patiënten voorkomen in de alvleesklier (pancreas), nieren, bijbal en in zeldzame gevallen elders in het lichaam. Cysten zijn met vocht gevulde blaasjes die net als de angiomen druk kunnen uitoefenen op het omliggende weefsel. Uit het kapsel van een cyste kan ook een gezwel ontstaan, dit noemt men een cystadenoom. Dit zijn goedaardige gezwellen die bij de ziekte van VHL kunnen voorkomen in de bijbal en soms in de alvleesklier.

Cysten en cystadenomen zijn net als andere goedaardige gezwellen goed te behandelen. Het gezwel is goed afgekapseld en er is geen sprake van doorgroei in het omliggende weefsels of verdere verspreiding in het lichaam.

Carcinomen
Naast angiomen en cysten kunnen er kwaadaardige tumoren (carcinomen) voorkomen. Deze worden bij de VHL patiënten voornamelijk in de nieren aangetroffen. Niet alle tumoren hoeven te worden verwijderd nadat ze aangetoond zijn.

Wel is het van belang om te letten op symptomen die wijzen op kwaadaardigheid van een tumor. Als die symptomen ontstaan, dient de tumor snel verwijderd te worden, zodat andere weefsels niet aangetast worden of zodat uitzaaiingen een kans krijgen.

Controle op tumoren gebeurt door middel van bloed- en urineonderzoek en met scans. Tegenwoordig is steeds meer bekend over het moment waarop een tumor gevaarlijk wordt en wanneer er actie ondernomen moet worden. 
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Figuur 1:
A, Cyste in een nier.
B, Een cyste is een met vocht gevuld blaasje. 
C, Uit het kapsel kan een gezwel ontstaan (cystadenoom).
D, Een carcinoom infiltreert in omliggend weefsel en zaait uit (metastases).
1.3
Wat is kanker?

Celdeling
Cellen zijn de bouwstenen van ons lichaam. Het lichaam bestaat dan ook uit miljarden cellen. Een groep van dezelfde cellen vormt een orgaan. Zo zijn er hersencellen, spiercellen, huidcellen enz. Een cel respecteert de grenzen van het orgaan waartoe het behoort. De cellen zijn zo klein, dat zij alleen te zien zijn onder een microscoop.

Als cellen verouderen of worden beschadigd, dan moeten ze worden vervangen. Ons lichaam maakt daarom steeds nieuwe cellen. Nieuwe cellen ontstaan door middel van celdeling. Bij celdeling ontstaan uit één cel twee nieuwe cellen, die zich op hun beurt weer delen, enzovoorts. Bij groei maakt ons lichaam meer nieuwe cellen dan nodig is om oude te vervangen.

Ongeremde celdeling
Bij kanker heeft ons lichaam de deling van die cellen niet meer onder controle. De celdeling blijft doorgaan. De cellen die ontstaan hebben bovendien een afwijkende vorm en functioneren niet zoals dat hoort. Omdat bij kwaadaardige cellen de celdeling niet meer stopt, komen er steeds meer van deze cellen.

Op den duur vormen zij een gezwel. Een andere naam voor een gezwel van kwaadaardige cellen is "kwaadaardige tumor". De cellen van zo'n tumor groeien onbeperkt door en respecteren de grenzen van het orgaan niet meer; ze groeien door naar omliggende organen. Daar kan de tumor schade aanrichten. We spreken dan van infiltratieve groei.

Uitzaaiingen (metastasen)
Kankercellen kunnen losraken van een tumor en zich via de lymfe (weefselvocht) en/of het bloed in het lichaam verspreiden. Dit proces heet "uitzaaien". De uitgezaaide kankercellen kunnen op de plaats waar zij terechtkomen, uitgroeien tot nieuwe tumoren. Die tumoren noemt men uitzaaiingen. Uitzaaiingen zijn niet verbonden met de tumor waar de cellen vandaan zijn gekomen. Voor de behandeling van kanker is het belangrijk dat de artsen weten waar de eerste tumor is ontstaan. Elke vorm van kanker vraagt namelijk om een eigen manier van behandelen.

Op welke plaatsen in het lichaam kan VHL zich manifesteren?
Zoals u eerder heeft kunnen lezen, hebben mensen met VHL een grotere kans dan anderen op het krijgen van gezwellen (tumoren). In dit hoofdstuk wordt beschreven op welke plaatsen de tumoren kunnen voorkomen, welke klachten dit kan geven en waaruit de behandeling bestaat.

VHL kan op 14 verschillende plaatsen van het lichaam voorkomen (zie fig. 2). Het meest zijn (in volgorde van voorkomen) kleine hersenen en ruggenmerg, ogen , alvleesklier, nieren, bijnieren en bijballen aangedaan. In sommige gevallen wordt er een VHL-tumor aangetroffen in lever, milt, longen, botten en huid, en bij vrouwen in het vlies tussen eierstokken

Behandeling
De ziekte kan zich op verschillende plaatsen van het lichaam uiten, maar het gebeurt zelden dat meerdere organen tegelijkertijd zijn aangedaan. De behandeling bestaat meestal uit het operatief verwijderen van de tumor. Behandeling door middel van medicijnen, chemotherapie of radiotherapie (bestraling) is niet mogelijk.
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Figuur 2:

Plaatsen in het lichaam waar VHL voor kan komen 

2. Op welke plaatsen in het lichaam

kan VHL zich manifesteren

2.1
Kleine hersenen (cerebellum)

De kleine hersenen hangen als het ware onder aan de grote hersenen en bevinden zich in het achterhoofd (zie fig. 3). Ze spelen onder andere een belangrijke rol bij ons evenwicht en coördinatie. In het cerebellum kunnen de eerder genoemde angiomen voorkomen. Deze zijn in principe goedaardig maar omdat ze binnen de schedel ruimte innemen, zijn ze toch gevaarlijk.

Ze drukken hersenweefsel weg of verhinderen de afvoer van hersenvocht naar het ruggenmerg. Afhankelijk van hun ligging kunnen angiomen meestal goed operatief worden verwijderd. Met de huidige beeldvormende technieken (bijvoorkeur met een MRI- scan) kunnen de tumoren worden opgespoord en in de gaten gehouden worden. Deze tumoren zaaien zelden uit, maar kunnen soms na verwijdering terugkomen. Daarom is periodiek onderzoek (1x per jaar) belangrijk.

De symptomen van een cerebellair hemangioblastoom kunnen zijn: 
aanhoudende hevige hoofdpijn, overgeven (langere tijd) en een plotselinge daling van het bewustzijn. U merkt dit omdat u minder aanspreekbaar bent voor anderen, "afwezig" gedrag vertoont. In ernstige gevallen kunt u flauwvallen of "wegraken" (variërend van seconden tot minuten). 

2.2
Ruggenmerg (myelum)

Hemangioblastomen kunnen ook in het ruggenmerg voorkomen. In het ruggenmerg lopen de zenuwbanen van armen en benen (zie fig. 3). Groei van een tumor kan deze banen, die in het nauwe en starre wervelkanaal lopen, in de verdrukking brengen. Bij het periodiek onderzoek wordt u daarom door een neuroloog onderzocht en worden er scans van de rug gemaakt. Tumoren in het ruggenmerg worden zonodig operatief verwijderd.
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Figuur 3:
Ligging van het zenuwstelsel in het menselijk lichaam

De symptomen van het "bekneld" raken van zenuwen in het wervelkanaal bestaan uit verminderde gevoeligheid voor warmte en pijn, soms als uitstralende pijn in de rug zoals bij een hernia. Ook komen er verlammingen van spieren van armen en benen voor, maar meestal is er eerst sprake van verminderde kracht in de benen.

Dit uit zich bijvoorbeeld in:

· moeite met trappenlopen 

· regelmatig door een been zakken 

· regelmatig struikelen. 

2.3
Ogen

VHL kan tot uiting komen in het oog (zie fig. 4). Het netvlies van het oog (dat zich aan de binnenzijde van de oogbol bevindt) wordt van bloed voorzien door kleine bloedvaten die in het oog lopen. Bij VHL gaan die vaten, net zoals in de kleine hersenen of in het ruggenmerg, soms woekeren (hemangioblastomen).
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Figuur 4:
Het oog.

Door deze hemangioblastomen kan het gezichtsvermogen verminderen en kan soms zelfs blindheid optreden. Daarnaast treden er bloedinkjes op in het oog en bestaat er gevaar voor een netvliesloslating.

Aandoeningen van het oog kunnen al zeer vroeg ontstaan. U dient dus regelmatig uw ogen te laten controleren door een oogarts. Vooral het centrum van het netvlies, gelegen achterin de oogbol is erg kwetsbaar, omdat hier veel bloedvaatjes en oogzenuwen lopen.

De oogarts zal daarom met zeer sterk-vergrotende lenzen in het oog kijken om de 'verdachte' plekjes op te sporen en bij iedere controle vervolgen. Nogmaals de symptomen: lichtflitsjes, verlies van bepaalde delen van het gezichtsveld of verminderd gezichtsvermogen. U merkt dit bijv. aan wazige vlekken in het gezichtsveld/bij het zien.

Soms is het nodig om aanvullend onderzoek te doen in de vorm van een FAG-onderzoek (FAG staat voor Fluorescine Angio Grafie). Dit onderzoek wordt achterin de brochure uitgebreid beschreven. Ook hier wordt, na toediening van contrastvloeistof, met sterk vergrotende lenzen in het oog gekeken. De oogarts kan hemangioblastomen en kleine lekkages in de beschadigde capillairen waarnemen (zie fig. 5). Zonodig kan dan een behandeling volgen. Meestal is dit een laser-behandeling die hemangioblastomen belemmert in hun groei of zelfs geheel verwijdert.
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Figuur 5:
Bloedvaten in het netvlies, rechts is een hemangioblastoom te zien

2.4
Nieren

De nieren zijn belangrijke organen in ons lichaam. Het zijn twee grote filters die continu de afvalstoffen van het lichaam uit het bloed halen en deze lozen in de urine. Het bloed komt de nier binnen via de nier-slagader en verlaat de nier door de nier-ader. De urine verlaat de nier door de urether en wordt opgeslagen in de blaas. Op fig. 6 is te zien waar de nieren tegen de achterkant van de buikholte liggen. De nieren filtreren per dag zo'n 170-180 liter bloed en er wordt uiteindelijk 1.5-2.0 liter urine geproduceerd.

De nieren hebben ook een hormonale functie; zo geven zij bijvoorbeeld  het hormoon "erytropoëtine" af aan het bloed. Dit hormoon stimuleert het beenmerg tot het produceren van rode bloedcellen. Zonder dit hormoon ontstaat bloedarmoede.

Door de ziekte VHL kunnen niertumoren of cysten ontstaan. Deze ontstaan geleidelijk en hoeven geen klachten te geven. Meestal worden ze in een vroeg stadium door middel van echografie tijdens het periodiek onderzoek gevonden.
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Figuur 6:
Ligging van nieren en bijnieren.

Symptomen: soms voelt men pijn in de rug op de plaats waar de nieren zitten of ontdekt men bloed in de urine.

Wanneer een tumor van vorm verandert of zijn groeisnelheid verdacht wordt, kan men beslissen om de tumor operatief te verwijderen. Aangezien bij VHL tumoren en cysten in beide nieren kunnen voorkomen, wordt steeds vaker alleen de tumor en het omliggende nierweefsel verwijderd. Hiermee worden bevredigende resultaten bereikt.

Soms wordt het advies gegeven om de tumor nog niet weg te halen maar om deze periodiek te controleren. Dit hangt af van de grootte, vorm, dichtheid, en plaats van de tumor als ook de medische geschiedenis van de patiënt. Een periodieke controle houdt meestal in: controle van bloed en urine, het maken van een scan (bijvoorkeur MRI) of echo.

Slechts zelden wordt bij een niertumor besloten tot het verwijderen van de totale nieren. Deze ingrijpende methode heeft namelijk dialyse tot gevolg en brengt ernstige consequenties voor de kwaliteit van leven en voor de levensverwachting met zich mee. 

2.5
Bijnieren

De bijnieren zijn kleine klieren die als een soort 'mutsjes' bovenop de nieren liggen (zie fig. 6). De bijnieren zijn sterk doorbloed en produceren hormonen. De bijnierschors produceert als belangrijkste hormoon cortisol; het bijniermerg maakt o.a. adrenaline. De afgifte van die hormonen vindt plaats bij stress.

Dit kan psychische stress zijn, maar ook lichamelijke stress zoals inspanning of een griepje. De bijniermerg-hormonen zorgen ervoor dat het lichaam goed kan reageren op deze situaties. Dit gebeurt onder andere door een versnelde hartslag, een verhoging van de bloeddruk en het verwijden van de bloedvaten van de spieren. Ook komt er meer energie voor het lichaam vrij omdat er meer vetten en suikers worden afgebroken.

De tumoren van de bijnieren worden feochromocytomen genoemd. Omdat deze tumoren uitgaan van bijniercellen produceren zij ook hormonen die in de bloedbaan terecht komen en in het hele lichaam werken. Er ontstaan klachten als: transpireren, hartkloppingen, een angstig gevoel, pijn op de borst, misselijkheid, braken en hoofdpijn. Deze symptomen kunnen in aanvallen komen of geruime tijd achtereen aanhouden. Na zo'n aanval is er een gevoel van uitputting. Op de lange duur vermagert men ondanks een goede eetlust. Feochromocytomen kunnen overigens ook buiten de bijnieren voorkomen. De symptomen en de behandeling zijn hetzelfde.

De diagnose dat er sprake is van een tumor in de bijnieren wordt meestal gesteld door middel van een onderzoek van bloed of van urine die gedurende 24 uur is verzameld. Hierin worden afbraakprodukten van de bijnierhormonen bepaald. Als de uitscheiding van deze stoffen is verhoogd, wijst dat op de aanwezigheid van een tumor. Met een CT-of MRI-scan kan de plaats van de tumor worden aangetoond. De chirurg verwijdert vaak alleen de tumor in plaats van de hele bijnier.

De bijniertumor is wat betreft de groei niet kwaadaardig. Toch hebben niet of te laat behandelde patiënten een grote kans om eraan te overlijden. De verklaring hiervoor is dat het lichaam door de hoge concentraties van het bijniermerg-hormoon op den duur in een uitputtingstoestand terecht komt. Bovendien is er door de hoge bloeddruk sprake van een overbelasting van hart- en vaatstelsel en is er tijdens aanvallen kans op een hersenbloeding. Ook bestaat er een verhoogde kans op een hart- of herseninfarct. Vaak zijn er stoornissen van het hartritme en wordt op den duur het spierweefsel van het hart aangetast. Als patiënten met een bijniertumor niet worden behandeld, hebben zij een beperkte levensverwachting. Door vroege opsporing en behandeling zijn de vooruitzichten aanzienlijk beter.

2.6
Alvleesklier (pancreas)

Dit orgaan ligt in het midden van de buik, onder de lever (rechts) en de maag (links). In de pancreas worden o.a. insuline en enzymen gemaakt voor de spijsvertering. Bij de ziekte van VHL kunnen in dit orgaan cysten ontstaan. Deze cysten kúnnen klachten geven, maar de meeste patiënten blijven klachtenvrij.

Producten van de lever en galsappen monden in hetzelfde afvoerkanaal uit als de pancreas, zie fig. 7. Zo kan er dus door cysten of tumoren in de pancreas een belemmering van de afvoer van de lever en de galblaas ontstaan.

De symptomen van deze belemmering van afvoer zijn maagklachten of soms geelzucht met een ontkleurde ontlasting en pijn in de rechter bovenbuik. Bij ernstige verstopping kunnen er problemen met de productie van spijsverteringsenzymen optreden. U ziet dit meestal aan een afwijkende ontlasting en u voelt zich niet lekker. Afname van de insuline productie kan leiden tot een verhoogd suikergehalte van het bloed zoals bij suikerziekte. U kunt dit onder andere merken aan een grotere dorst en de behoefte aan (zoete) dranken. Daardoor zal U ook meer gaan plassen.

Het voedsel bereikt via mond, slokdarm en maag de twaalfvingerige darm (duodenum). Hierin mondt de gezamenlijke afvoergang van galblaas en pancreas uit. Gal die in de lever geproduceerd wordt, ligt opgeslagen in de galblaas. Het eten van voedsel is een prikkel voor de galblaas om zich te ledigen.

Bij ongeveer 1% van de VHL patiënten onstaat er een carcinoom in de alvleesklier. De symptomen zijn vaak dezelfde als bij een cyste. Ook hier wordt door middel van scans of echografie in het periodiek onderzoek de pancreas in de gaten gehouden.
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Figuur 7:

Galblaas en alvleesklier (pancreas). Het voedsel bereikt via mond,slokdarm en maag de twaalfvingerige darm (duodenum). Hierin mondt de gezamenlijke afvoergang van galblaas en pancreas uit. Gal die in de lever geproduceerd wordt, ligt opgeslagen in de galblaas. Het voedsel is een prikkel voor de galblaas om zich te ledigen. 

2.7
Bijbal (epididymus)

VHL komt bij sommige mannelijke patiënten voor in de epididymis, de zogenaamde bijbal (zie fig. 8). Deze is gelegen aan de bovenkant van de testis (zaad- of teelbal) en functioneert als afvoerorgaan en reservoir van zaadcellen. Hierin kunnen zich cysten en soms cystadenomen (in principe goedaardige tumoren) ontwikkelen.

Cysten zijn eenvoudig aan te tonen met lichamelijk onderzoek en met behulp van echografie. Cysten zijn vrij onschuldig en worden bij ± 30% van de gezonde mannen met echografie aangetoond. Soms komt er een cyste of cystadenoom in beide zaadballen voor en kan de vruchtbaarheid letterlijk in het gedrang komen door een blokkade van de zaadleiders. Operatieve behandeling van deze aandoening heeft tot nu toe nog weinig succes gehad. De cystadenomen groeien meestal langzaam en worden slechts zelden kwaadaardig.

Cysten of cystadenomen geven vaak geen klachten. Soms kunt u een zwelling voelen aan de boven/achterkant van de zaadballen.
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Figuur 8:
Dwarse doorsnede van het mannelijk bekken, geslachtsorganen met bijbal.
2.8
Binnenoor

De endolyphatic sac tumor (ELST) is een goedaardige tumor die uitgaat van een klein gebiedje (4 bij 4 mm) in het binnenoor. De ELST werd in 1984 pas voor het eerst beschreven en is over het algemeen zeer zeldzaam. Bij VHL-patiënten wordt deze tumor vaker gezien.

De ELST kan de volgende klachten geven: gehoorsverlies, oorsuizen en duizeligheid. Ongeveer de helft van de VHL-patiënten met een ELST heeft klachten aan beide oren. Dit past bij VHL, omdat in typische VHL-organen (bijvoorbeeld: ogen, nieren en bijnieren) tumoren vaak dubbelzijdig voorkomen. Omdat het kleine tumoren betreft, zijn ze niet altijd zichtbaar op de scan en dus ook lastig te behandelen (opereren). 

2.9
VHL op andere plaatsen in het lichaam

Patiënten met VHL krijgen soms te maken met aandoeningen in andere organen of weefsels. Zo komen er soms cysten, cystadenomen en angiomen voor in lever, milt, longen, botten en in de huid. Bij vrouwen met de ziekte van VHL kunnen tumoren (cysten en cystadenomen) voorkomen in het vlies tussen eierstokken en baarmoeder.

3.
Hoe ontstaan erfelijke tumoren?

Ons lichaam is opgebouwd uit levende eenheden die we cellen noemen. Elke cel heeft een kern waarin zich 23 paar chromosomen bevinden (dus 46 in totaal), (zie fig. 9). Chromosomen bestaan voor een groot gedeelte uit DNA (zie fig. 9). Dit DNA bevat al onze erfelijke informatie. Het heeft een structuur die men zich kan voorstellen als een lange keten van bouwstenen. Er zijn vier verschillende bouwstenen en de volgorde hiervan in het DNA is bepalend voor de bouw en eigenschappen van ons lichaam.

Elke cel heeft 23 paar chromosomen,dus 46 in totaal. Bij VHL is op één van de twee chromosomen van het derde paar de aanleg gelokaliseerd. Het 23ste chromosomenpaar betreft de geslachtschromosomen: bij de man XY, bij de vrouw XX genoemd.Een chromosomenpaar bevat één chromosoom met erfelijke informatie van de vader en één van de moeder. Elk afzonderlijk chromosoom van een paar bevat informatie over dezelfde eigenschappen. De aanleg voor elke eigenschap is dus dubbel aanwezig.
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Figuur 9:
Schematische tekening van de opbouw van een chromosoom (A). Het DNA ligt in twee strengen, gedraaid naast elkaar (B). De moleculaire structuur van DNA (C).

3.1
Genen

Op de chromosomen zijn de genen gelokaliseerd, elk met een vaste plaats (zie fig. 10). Een gen is dus een stukje chromosoom-materiaal dat bestaat uit DNA en dat de informatie bevat over een erfelijke eigenschap. Zo is er dus ook een VHL-gen. Genen geven aan een cel informatie over wat de taak van die cel moet zijn. Er zijn bijvoorbeeld genen verantwoordelijk voor de oogkleur. Ook zijn er genen die zorgen dat een cel zich niet meer ongeremd deelt als deze eenmaal een bepaalde functie heeft gekregen.
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Figuur 10:
Afbeelding van chromosoom 1 tot en met 6. Op chromosoom 3 is met de pijl op plaats 3p 25 het VHL-gen aangegeven.

3.2
Van gen naar ziekte

Bij de gezonde mens zorgt het VHL-gen ervoor dat de cellen zich niet ongeremd kunnen vermenigvuldigen. Dit gen onderdrukt als het ware het ontstaan van tumoren zoals die bij VHL voorkomen. Maar als de vader of moeder patiënt is, is dit gen beschadigd zijn en kan dit worden doorgegeven aan de kinderen (zie figuur 12). Het kind zal dan dit afwijkende gen hebben, wat niet wil zeggen dat alle cellen zich ongeremd zullen gaan delen. Dit komt omdat genen in paren voorkomen en er dus nog een gezond gen is van de andere ouder, dat de tumoren onderdrukt. Iemand met een beschadigd VHL gen loopt de kans dat ook het overgebleven gezonde gen wordt beschadigd. Een dergelijke verandering heet mutatie. De kans dat deze mutatie precies op de plaats van het VHL gen voorkomt is heel klein. Maar omdat het lichaam uit zoveel cellen bestaat is de kans aanwezig dat ook het tegenoverliggende gen, uit hezelfde paar als het VHL gen, op dezelfde plaats beschadigd raakt.

In 1999 werd een belangrijke functie van het VHL gen ontdekt, een functie die tevens verklaart waarom er bij deze aandoening zulke vaatrijke tumoren voorkomen. Het product van het het VHL gen, het VHL eiwit, is namelijk betrokken bij de afbraak van stoffen die het zuurstofgehalte in de cel op peil moeten houden. Prof. Maxwell ontdekte dat bij beschadiging van VHL-eiwit, een hypoxie-induceerbare factor genaamd HIF (d.w.z. een factor die door een laag zuurstofgehalte in de cel actief wordt) niet wordt afgebroken. HIF meet de zuurstofconcentratie in de cel. Wanneer eiwitten die betrokken zijn bij het meten van de zuurstofconcentratie in de cel niet meer worden afgebroken (omdat het VHL-eiwit kapot is), krijgt de cel onterecht(!) de indruk dat er zuurstofgebrek heerst. Hierop worden weer een reeks andere eiwitten aangemaakt die ervoor moeten zorgen dat de zuurstofspiegel van de cel weer opgevoerd wordt. Dit zijn voornamelijk eiwitten die betrokken zijn bij de nieuwvorming van bloedvaten (die immers zuurstof naar de cel transporteren) zoals TGF-alfa, PDGF, erythropoeïtine (EPO) en VEGF. Dit mechanisme vormt een verklaring voor het ontstaan van de vaatrijke tumoren bij VHL-patienten, zoals hemangioblastomen en niercelcarcinomen.
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Het VHL-eiwit en de zuurstof afhankelijke afbraak van hypoxie-induceerbare factor HIF (d.w.z. een factor die door een laag zuurstofgehalte in de cel actief wordt). 


Figuur 11 (a): het VHL-eiwit bevat twee functionele domeinen: alfa (α) en beta (β). Het alfa-domein bindt aan een eiwitcomplex bestaande uit elongine C, Cul2, Rbx1 en het tot nu toe onbekende E2 ubiquitinine-conjugerend enzym (?E2). Het beta-domein van het VHL-eiwit bindt direct aan het substraat, HIF. Het VHL-eiwit regisseert, afhankelijk van de beschikbare hoeveelheid zuurstof in de cel, de afbraak van het substraat HIF in het proteosoom. Het protesooom is een onderdeel binnen de cel dat eiwitten afbreekt.
Figuur b: volgens dit mechanisme leidt een laag zuurstofgehalte in een cel tot een tijdelijk verminderde afbraak van HIF. Dit resulteert in een verhoging van het HIF-gehalte in de cel om ervoor te zorgen dat het zuurstofpeil weer een normale waarde bereikt.

Figuur c: bij beschadiging (zoals in het figuur aangegeven van het beta-domein; nl. vierkant i.p.v. driehoekig) of verlies van het VHL-eiwit wordt HIF ook niet afgebroken. HIF blijft zich echter maar opstapelen en de cel denkt ten onrechte dat er sprake is van zuurstofschuld. Hierdoor komen door HIF gereguleerde genen (zoals VEGF en erythropoeïtine) blijvend tot verhoogde expressie, hetgeen kan leiden tot nieuwe vaatvorming en tumorgroei.

NB 
blauw = zuurstof-arm


roze = zuurstof-rijk

3.3 Erfelijkheid

De ziekte van VHL is erfelijk. Dat wil zeggen, dat als u drager bent dat er dus aanleg voor de ziekte bestaat en u een zeer grote kans heeft om de verschijnselen van de ziekte te krijgen. Voor zover bekend slaat de ziekte geen generatie over.

Als bekend is dat iemand in de familie VHL heeft, is het van groot belang dat de rest van de familie zich bij een arts onder controle stelt. De ziekte ontwikkelt zich bij iedere persoon weer anders. Er is zelfs verschil te zien in hoe een bepaald symtoom zich openbaart. Iedere vorm van VHL komt op zijn eigen manier tot uiting.

3.4
Kinderen

Kinderen van de patiënt, zowel jongens als meisjes hebben 50% kans het gen van hun ouders over te erven (zie fig. 12). Dat betekent natuurlijk ook dat er 50% kans is dat ze het niet krijgen. In het laatste geval zullen later haar of zijn kinderen geen risico hebben VHL te krijgen.

De kinderen van een patiënt moeten, op een leeftijd van 4-5 jaar, onderzocht worden door een kinderarts. Op deze manier kan op tijd met onderzoek begonnen worden, nog voordat er symptomen zijn. Veel aandoeningen bij VHL zijn gemakkelijk te behandelen als ze in een zeer vroeg stadium ontdekt zijn. Dit geldt zeker voor het onderzoek en de behandeling door een oogarts.
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Figuur 12:
Een gezin met zeven kinderen. De moeder draagt de ziekte over aan twee dochters en twee zonen.
3.5
Periodiek onderzoek van patiënten

Tegenwoordig wordt bij families waarin VHL voorkomt periodiek onderzoek verricht. Dit is preventief onderzoek gericht op het in een vroeg stadium opsporen van een tumor. Het onderzoek wordt meestal éénmaal per jaar uitgevoerd en bestaat uit de volgende onderdelen:

· Een arts zal u vragen stellen en een algemeen lichamelijk onderzoek doen. Daarnaast wordt er wat bloed afgenomen en 24 uurs urine verzameld. 

· Soms is het nodig dat een neuroloog of een oogarts verder onderzoek doet. 

· Het onderzoek bestaat voorts uit een echo van de bovenbuik waarbij er naar de nieren, bijnieren, lever en pancreas wordt gekeken. Het echo-onderzoek is pijnloos en geheel zonder risico.
Om het jaar wordt er een MRI- (bij voorkeur) of CT scan gemaakt van het hoofd.
Soms is het nodig dat er een MRI gemaakt wordt van de bovenbuik. 
Als bij de jaarlijkse controle afwijkingen worden gevonden, wordt nader onderzoek verricht. Zo nodig kan in dit stadium tot een behandeling of operatie worden overgegaan.

Richtlijnen voor periodiek onderzoek en DNA-diagnostiek werden op 11 maart 2000 gepubliceerd in het Nederlands Tijdschrift voor Geneeskunde door F.J. Hes en R.B. van der Luijt, namens het bestuur van de Landelijke VHL Werkgroep.

4.
Genetisch onderzoek naar

dragerschap

Al eeuwen vindt onderzoek plaats naar allerlei menselijke eigenschappen die zich ergens in het lichaam bevinden. Pas de laatste tientallen jaren is duidelijk dat erfelijke ziekten gebaseerd zijn op genen en gemuteerde (dat wil zeggen: gewijzigde) genen. Via DNA-onderzoek kan worden vastgesteld of VHL in het spel is.

4.1
DNA-onderzoek

Het gen dat de ziekte VHL veroorzaakt, is in 1993 gevonden. Bij het onderzoek naar aanleg wordt bloed afgenomen en uit de witte bloedcellen wordt DNA gehaald. Er wordt gericht naar chromosoom 3 en het VHL-gen gekeken of er aanleg voor deze aandoening aanwezig is. Het DNA-onderzoek toont met de huidige technieken in vrijwel alle VHL-families een erfelijke verandering (mutatie) in het VHL-gen aan.

Is een erfelijke verandering in het VHL-gen niet aanwezig, dan houdt dit in dat de persoon in kwestie de ziekte zeker niet krijgt en ook geen vervolgonderzoek nodig heeft. Dit geldt ook voor hun kinderen. 
Als een erfelijke verandering in het VHL-gen wel aanwezig is, houdt dit in dat er gedurende de rest van het leven controles bij een specialist noodzakelijk zijn.

Misschien wordt het in de toekomst mogelijk te voorspellen welke organen worden aangedaan, zodat daar de aandacht op gericht kan worden. Dit is op het moment helaas nog niet mogelijk.

4.2
Medische en psychosociale gevolgen

Als de aanleg is aangetoond, hoeft dit niet te betekenen dat de ziekte al is begonnen. Wat wél zeker is, is dat men zónder behandeling en controles, tumoren krijgt. Met nauwkeurige controle is een grotere kans op tijdige ontdekking van tumoren te bereiken. Daardoor wordt tevens de kans op een genezende behandeling vergroot. Ook kan overwogen worden om een behandeling te starten zelfs al voordat de ziekte klachten geeft. Vaak zal het daarbij om kinderen gaan.

Bij de ziekte van VHL is het preventief verwijderen van organen als kleine hersenen, ogen, nieren of bijnieren ondenkbaar. En als zich een tumor ontwikkeld heeft, zal uw behandelend specialist liefst een orgaan-sparende operatie uitvoeren. Dit heeft echter wel tot gevolg dat ook na een operatie u de rest van uw leven jaarlijks op controle moet komen. Er bestaat namelijk altijd de kans dat een tumor in hetzelfde (geopereerde) orgaan terugkomt.

Als u weet dat u aanleg heeft voor VHL zal dit zeker van invloed zijn op de keuze van een opleiding of een beroep. Ook bij de planning van een gezin dient u rekening te houden met de consequenties van VHL. 
Met de huidige technische mogelijkheden van prenatale diagnostiek kan vóór de geboorte van een kind bekeken worden of deze de aanleg heeft voor de ziekte van VHL (als een erfelijke verandering in het gen bij U bekend is). Als u hiervoor kiest, kan het gebeuren dat u voor de moeilijke keuze komt te staan of u het kind wil behouden of niet. In het laatste geval besluit u voor het afbreken van de zwangerschap. De emotionele belasting die ontstaat door het nemen van zo'n beslissing dient u niet te onderschatten.

Gevolgen op het persoonlijke vlak zijn eveneens goed denkbaar. Angst voor wat de toekomst zal brengen, sombere gevoelens en depressieve buien zijn normale reacties en emoties. Deze worden helaas vaak niet altijd door de omgeving (thuis of op het werk) begrepen. Maar ook een gunstige uitslag van het DNA-onderzoek kan moeilijkheden opleveren. Er kan een gevoel van leegte optreden, de relatie met familieleden die de aanleg wel blijken te hebben kan onder spanning komen te staan.

Tot slot kunt u denken aan de gevolgen van VHL voor allerlei praktische zaken (zoals verzekeringen, keuringen enz.). Meer informatie hierover leest u verderop in de brochure.

Heeft u problemen met één of meer van bovengenoemde zaken, aarzelt u dan niet om deze te bespreken met uw huisarts of met een maatschappelijk werk(st)er (van het ziekenhuis). 

4.3
De procedure bij genetisch onderzoek

De procedure rondom DNA-onderzoek is in vier fasen in te delen.

De aanvraag
De eerste fase omvat de aanvraag voor DNA-onderzoek. Presymptomatisch DNA-onderzoek kan alleen worden aangevraagd bij een Klinisch Genetisch Centrum (KGC). De adressen en telefoonnummers van de acht centra in Nederland vindt u achterin. Verwijzing is alleen mogelijk via de huisarts. 

Voor aanvragen die minderjarige kinderen betreffen, gelden er regels die gebaseerd zijn op wettelijke voorschriften en landelijke afspraken tussen de KGC's. Bij kinderen wordt DNA-onderzoek naar de aanleg voor VHL in het algemeen pas gedaan vanaf de leeftijd die wordt aangehouden voor de eerste screening, d.w.z. in het vierde of vijfde jaar. Vóór die tijd zal het DNA-onderzoek nog geen consequenties hebben in de zin van jaarlijks onderzoek of behandeling.

Met de ouders wordt overlegd op welke manier de kinderen eventueel bij de procedure betrokken kunnen worden. Kinderen van 16 jaar en ouder kunnen het onderzoek zelf of samen met hun ouders aanvragen, na overleg met hun huisarts. Kinderen tussen de 12 en 16 jaar moeten het onderzoek in overleg met hun ouders aanvragen.

Een erfelijkheidsdeskundige (klinisch geneticus) verbonden aan het KGC geeft u alle relevante informatie. U wordt voorgelicht over:

· erfelijkheid in het algemeen en de familiestamboom; 

· eventuele andere erfelijke ziekten in de familie; 

· de mogelijkheden en beperkingen van DNA onderzoek; 

· de mogelijke gevolgen van de uitslag van het onderzoek op medisch, juridisch, psychosociaal en verzekeringsgeneeskundig gebied; 

· het bewaren van de gegevens en bewaken van de privacy; 

· een wetenschappelijk onderzoek door een psycholoog naar de ervaringen rond het DNA-onderzoek en de gevolgde procedure. 

Daarna beslist u pas definitief of het onderzoek wordt gestart. Deze beslissing wordt schriftelijk vastgelegd. Vervolgens wordt besproken hoe het onderzoek bij u precies in zijn werk gaat.

 

 

DNA-Onderzoek

Er wordt een afspraak gemaakt voor bloedafname bij de aanvrager. Door het KGC wordt een aanmeldingsformulier voor DNA-onderzoek ingevuld.

Het DNA- onderzoek en de procedure zullen meestal 3 tot 6 maanden in beslag nemen.

 

Uitslag

De uitslag wordt in een uitvoerig gesprek met een klinisch geneticus gegeven en na afloop schriftelijk bevestigd. Het is dus niet mogelijk de uitslag alleen telefonisch of in een brief te krijgen. Uit ervaring weet men namelijk dat het effect van een slechte ( en ook een goede) uitslag, zodanig groot is op de mensen dat zeer zorgvuldig te werk gegaan moet worden. In overleg met de aanvrager wordt de uitslag ook aan de huisarts en specialist doorgegeven.

 

Aan de procedure van het geven van uitslagen van DNA-onderzoek en de begeleiding van familieleden bij het verwerken van het goede of slechte nieuws wordt speciale aandacht besteed. Hiertoe wordt er uitvoerig overleg gevoerd tussen klinisch genetici, psychologen, maatschappelijk werkers en behandelend artsen.

 

Begeleiding en nazorg

Het is heel belangrijk dat de begeleiding van aanvragers zo goed mogelijk gebeurt. Elk KGC heeft maatschappelijk werkers of psychologen in dienst die hulp en steun kunnen bieden tijdens en na afloop van het DNA-onderzoek.

Zij zijn nauw betrokken bij de procedure rond het DNA-onderzoek.

5. Privacy-wetgeving, verzekeringen en werk

De afgelopen jaren is het genetisch onderzoek in een stroomversnelling geraakt. Dit heeft grote gevolgen in de persoonlijke levenssfeer. Deze gevolgen betreffen verantwoordelijkheden van families waarin een erfelijke ziekte voorkomt, en derden zoals verzekeraars en wetgevers.

5.1
Privacy en grondrechten

De ontwikkelingen op medisch gebied maken het noodzakelijk om de wetgeving steeds aan te passen. Als het gaat om de privacy van een patiënt zijn zowel de Wet Persoonsregistraties als de Wet geneeskundige Behandelingsovereenkomst (WGBO) van toepassing. De WGBO is in april 1995 in werking getreden en regelt de rechten van de patiënt.

Als u genetisch onderzoek wil laten doen, dan moet u daar in vrijheid voor kunnen kiezen. Een verantwoorde keuze is alleen mogelijk indien u vooraf wordt voorgelicht over het doel van het onderzoek, de wijze waarop het wordt uitgevoerd en over de gevolgen die de resultaten van het onderzoek voor u kunnen hebben. Een voorbeeld van een gevolg is een premieverhoging bij een af te sluiten verzekering.

5.2
Uitwisseling van gegevens over erfelijke aandoeningen.

Uitgangspunt is dat verstrekking van gegevens aan derden niet mag plaatsvinden zonder dat u, de aanvrager van genetisch onderzoek, daar expliciet toestemming voor heeft gegeven. Als het resultaat van het genetisch onderzoek bij u bekend is, moet u in vrijheid kunnen kiezen voor een eventuele behandeling. U kunt zich daarin laten leiden door het advies van een arts. Als u afziet van behandeling en liever heeft dat de gegevens in geanonimiseerde vorm geregistreerd worden, moet hieraan worden voldaan. U heeft ook het recht om de gegevens te laten vernietigen. Dit is zowel in de Wet op Persoonsregistraties als in de WGBO vastgelegd.

In de WGBO staat dat de arts gegevens kan vernietigen op verzoek van de patiënt. Dit geldt echter niet voor gevallen waarin het verzoek gegevens betreft waarvan redelijkerwijs aannemelijk is dat de bewaring van aanmerkelijk belang kan zijn voor een ander (bijvoorbeeld een familielid) dan de patiënt. De arts mag alleen gegevens verstrekken indien de persoonlijke levenssfeer van de patiënt niet geschaad wordt. De arts doet dit echter wel als hij door de wet, bijvoorbeeld als getuige voor de rechtbank, hiertoe verplicht wordt.

De Wet op Persoonsregistraties vermeldt tevens dat de patiënt de arts kan verzoeken gegevens te laten verwijderen, te verbeteren of aan te vullen. Dit kan alleen als deze gegevens onjuist, of voor het doel van registratie onvolledig of niet ter zake dienend zijn. Indien een arts weigert om gegevens te verwijderen, te verbeteren of aan te vullen, dient hij dit altijd te motiveren.

5.3
Verzekeringen

Een erfelijke ziekte speelt een rol als men een nieuwe verzekering wil afsluiten of van verzekering wil veranderen. Sinds 1990 bestaat er tussen verzekeraars onderling een afspraak, die betrekking heeft op het afsluiten van verzekeringen in relatie tot erfelijkheidsonderzoek:

· het ondergaan van erfelijkheidsonderzoek is géén voorwaarde voor het afsluiten van een verzekering. Dit betekent dat de verzekeraars niet zullen eisen dat u erfelijkheidsonderzoek moet ondergaan als u een verzekering wilt afsluiten. 

· de resultaten van een eerder ondergaan erfelijkheidsonderzoek, zowel bij kandidaat-verzekerde zelf als bij familieleden, hoeft u niet te vermelden als het gaat om :
- arbeidsongeschiktheidsverzekeringen met een verzekerd bedrag beneden de € 30.000 in het eerste jaar van arbeidsongeschiktheid en € 20.000 in de volgende jaren 
- levensverzekeringen beneden de € 150.000. 

Zijn de verzekerde bedragen hoger dan € 30.000 (arbeidsongeschiktheidsverzekering) en € 150.000 (levensverzekering) dan moet u de resultaten uit erfelijkheidsonderzoek wel vermelden. Ook bij een ziektekostenverzekering dient een ernstige ziekte spontaan te worden vermeld.

Als u een verzekering aanvraagt en u heeft gezondheidsklachten op het moment van aanvragen, dan bent u verplicht dit wel te vermelden. Meestal bevat een vragenformulier van een verzekeringsmaatschappij ook een open slotvraag. Hier wordt gevraagd naar eventuele andere relevante omstandigheden die voor het sluiten van een verzekering van belang kunnen zijn. Hierbij is het belangrijk om te weten dat u een spontane meldingsplicht heeft voor feiten waarnaar niet wordt gevraagd. Echter, deze geldt alleen voor feiten waarvan voor iedereen duidelijk is dat de verzekeraar die wil weten. Indien u feiten niet of onjuist opgeeft, dan kan een verzekeraar besluiten om de overeenkomst op te heffen. In het geval dat u een bepaalde vraag niet of onduidelijk beantwoordt, rust op de verzekeraar de plicht daarnaar door te vragen. Doet de verzekeraar dit niet, dan heeft hij het aan zich zelf te wijten en kan hij hier later geen beroep op doen. Als u al een verzekering heeft en men komt er later achter dat u een erfelijke ziekte heeft, heeft dit in principe geen gevolgen voor de verzekering ( daar sluit u immers een verzekering voor af).

In maart 1995 is de afspraak die sinds 1990 tussen verzekeraars bestaat verlengd. De afspraak heeft uitsluitend betrekking op levensverzekeringen en arbeidsongeschiktheidsverzekeringen.

5.4
Werk

Ook in het kader van een aanstellingskeuring worden vaak veel vragen aan de kandidaat werknemer gesteld. Met ingang van 1 januari 1998 is het protocol voor aanstellingskeuringen in werking getreden. In dit protocol zijn de uitgangspunten voor een aanstellingskeuring vastgelegd.

Het doel van een aanstellingskeuring is de beoordeling van de geschiktheid van u voor de functie waarop u solliciteert. Uitgangspunt is de belastbaarheid van u op het moment dat de keuring plaatsvindt. Dit houdt in dat de keuringsarts geen voorspelling mag doen over toekomstig ziekteverzuim. Verder mag een aanstellingskeuring alleen plaatsvinden als er specifieke functie-eisen voor de functie zijn geformuleerd, die in medische termen kunnen worden vertaald. Een arts kan op deze manier bepalen of iemand aan deze functie-eisen voldoet.

Vragen en de uit te voeren onderzoeken dienen aantoonbaar relevant te zijn voor de aanstellingskeuring. Een aanstellingskeuring is geen selectie-instrument tussen sollicitanten. Zij vormt enkel het sluitstuk van een procedure. De uitslag van andere keuringen mag niet van invloed zijn op de beoordeling van de belastbaarheid van u, als werknemer.

Voor vragen over erfelijke ziekten en verzekeringen kunt u bellen naar 
Breedplatform Verzekeringen (ma. t/m vr. van 09.00-13.00 uur, Tel. 020 - 618 1007)

6.
Belangrijke adressen en 

telefoonnummers

6.1
Belangenvereniging Von Hippel-Lindau

In Nederland zijn al enkele patiëntenverenigingen voor mensen met erfelijke tumoren opgericht, zoals voor patiënten met erfelijke borst- of darmkanker. In Amerika bestaat er sinds 1992 een VHL- patiëntenvereniging (www.vhl.org). Deze houdt patiënten met een eigen webside en een blad dat 4 maal per jaar verschijnt op de hoogte van de nieuwste VHL-ontwikkelingen. In 1996 is een Nederlandse VHL patiënten-vereniging opgericht. Deze vereniging organiseert twee maal per jaar (meestal in maart en september) een landelijke bijeenkomst. Verder verschijnt er drie tot vier maal per jaar een VHL-krant. Meer informatie over de ziekte van Von Hippel-Lindau vindt u onder VHL- informatie-boekje. Deze vereniging kan een belangrijke bijdrage leveren op het gebied van preventie van de ziekte van VHL, door:

· het verzamelen en verstrekken van informatie; 

· het onderhouden van (telefonisch) contact met (familie)leden; 

· het organiseren van regionale/landelijke bijeenkomsten en gespreksgroepen; 

· het uitgeven van een informatief blad; 

· informatie op internet. 

Secretariaat:
Blangenvereniging von Hippel Lindau

p/a Postbus 8152,3503 RD Utrecht.


email: info@vonhippellindau.nl

Voorlopig voorzitter:
Mevrouw Joke Jansen-Schillhorn van Veen
Schoolstraat 33
2435 AA Zevenhoven
tel: 0172-539 495
email: info@vonhippellindau.nl 

6.2
Voorlichtingscentrum Nederlandse Kankerbestrijding

Het voorlichtingscentrum van de Nederlandse Kankerbestrijding is gevestigd op:

Sophialaan 8, 1075 BR AMSTERDAM
In het Voorlichtingscentrum is iemand aanwezig met wie u uw vragen kunt bespreken. Er zijn brochures verkrijgbaar over de verschillende vormen van kanker en de behandeling ervan. 
Tevens kunt u er boeken en tijdschriften inzien of video-banden en diaseries bekijken. Het centrum is geopend van maandag tot en met vrijdag tussen 9.00 en 17.00 uur. U kunt zo binnen lopen, maar als u van tevoren even belt, kan men rekening houden met uw bezoek. U kunt ook schrijven of bellen.

Er is een gratis hulp- en informatielijn: 0800 - 022 6622 (10.00-12.30 en 13.00-16.00). Deze lijn is bedoeld voor persoonlijke gesprekken. Als u folders wilt bestellen, dan verzoeken wij u dit via de voice response system 0800-022 6622, per fax 020-675 0302 of via de website te doen.

http://www.kankerbestrijding.nl
NFK (Nederlandse Federatie van Kankerpatiëntenverenigingen)

Postadres: Postbus 8152, 3503 RD Utrecht

Bezoekeradres: Churchilllaan 11 (2e etage)
3527 GV Utrecht
tel: 030-291 6091 maandag, woensdag,

 donderdag 10-13 uur

www.kankerpatiënt.nl
Voor vragen over erfelijkheid, erfelijke ziektes en problemen rondom het zwangerschap

zie: www.erfelijkheid.nl, email: erfocentrum@erfocentrum.nl
6.3
Integrale kankercentra

Voorlichting over kanker wordt ook gegeven door de Integrale Kankercentra. Naast voorlichting aan hulpverleners geven deze centra ook voorlichting aan patiënten en publiek.

· Integraal Kanker Centrum Midden Nederland
Trindeborch, Catharijnesingel 55, (7 de etage) 3500 GD Utrecht
tel. 030 - 2338060 (ma-vr van 9.00 tot 17.00 uur) email: ikmn@ikmn.nl

· Integraal Kankercentrum Noord-Nederland
Waterloolaan 1/13, 9725 BE GRONINGEN
Tel. 050 - 521 59 00 (ma-vr van 8.30 tot 12.30 uur) 

· Integraal Kankercentrum Oost
Hatertseweg 1, 6533 AA NIJMEGEN
Tel. 024 - 354 23 09 (ma-vr van 9.00 tot 13.00 uur) 

· Integraal Kankercentrum Amsterdam
Plesmanlaan 125, 1066 CX AMSTERDAM
Tel. 020 - 346 25 55 (ma-vr van 9.00 tot 17.00 uur) 

· Integraal Kankercentrum Stedendriehoek Twente
Lasondersingel 133, 7514 BP ENSCHEDE
Tel. 053 - 430 50 10 (ma-vr van 9.00 tot 17.00 uur) 

· Integraal Kankercentrum West
Schipholweg 5a, 2316 XB LEIDEN
Tel. 071 - 525 97 59 (ma-vr van 9.00 tot 13.00 uur) 

· Integraal Kankercentrum Rotterdam
Rochussenstraat 125, 3015 EJ ROTTERDAM
Tel. 010 - 440 58 00 / 010 - 440 58 00 (ma-vr van 8.30 tot 17.00 uur) 

· Integraal Kankercentrum Limburg
Parkweg 20, 6212 XN MAASTRICHT
Tel. 043 - 325 40 59 (ma-vr van 9.00 tot 12.30 uur) 

· Integraal Kankercentrum Zuid
Bogert 55, 5612 LX EINDHOVEN
Tel. 040 - 245 57 75 (ma-vr van 9.00 tot 12.30 uur) 

· Vereniging van Integrale Kankercentra
Tel. 030 - 234 37 80 

6.4
Klinisch Genetische Centra Nederland

· Afdeling Erfelijkheidsvoorlichting
Vakgroep Medische Genetica RUG
Antonius Deusinglaan 4, 9713 AW GRONINGEN
Tel. 050 - 363 29 29 / 050 - 363 29 42 

· Stichting Klinisch Genetisch Centrum Nijmegen
Academisch Ziekenhuis Nijmegen, Sint Radboud Ziekenhuis
Postbus 9101, 6500 HB NIJMEGEN
Tel. 024 - 361 39 46 

· Klinische Genetica Rotterdam
Erasmus Universiteit
Postbus 1738, 3000 DR ROTTERDAM
Tel. 010 -4636915 

· Klinisch Genetisch Centrum Leiden
Leids Universitair Medisch Centrum
K5-R-178
Albinusdreef 2
2333 ZA Leiden
Tel. 071-526 8033
Fax: 071-526 6749
 

· Divisie Medische Genetica
KC.04.084.2
Universitair Medisch Centrum Utrecht
Postbus 85090, 3508 AB Utrecht 
Tel. 030 - 250 3800 

· Instituut voor Antropogenetica/ Stichting Klinische Genetica Amsterdam
Faculteit Geneeskunde, AMC
Meibergdreef 15, 1105 AZ AMSTERDAM
Tel. 020 - 566 51 10 / 020 - 566 5281
Interuniversitair Oogheelkundig Instituut
Tel. 020 - 566 4598 

· Afdeling Klinische Genetica, VU
Academisch Ziekenhuis Vrije Universiteit
Polikliniek R
Postbus 7057, 1007 MB Amsterdam
Tel. 020 - 444 0150 

· Klinisch Genetisch Centrum Limburg
Postbus 6201 BL
Tel. 043 - 387 5855 

6.5 Andere adressen waarnaar in deze brochure is verwezen

· Stichting Opsporing Erfelijke Tumoren (STOET)
p/a Academisch Ziekenhuis Leiden
Rijnsburgerweg 10, Poortgebouw Zuid, 2333 AA LEIDEN
Tel. 071- 526 1955 

· Breed Platform Verzekeringen
2e Const. Huygenstraat 77
Postbus 75622, 1070 AP AMSTERDAM
Helpdesk Gezondheid, Werk en Verzekeringen
Tel. 020 – 480 0300 (ma-vr van 12.00 tot 20.00 uur)
Email: bpvw@xs4all.nl 

· VSOP: Vereniging Samenwerkende Ouder- en Patiënten Organisaties
(betrokken bij erfelijke en/of erfelijke aangeboren afwijkingen) website: www.vsop.nl
Vredehofstraat 31
3761 HA SOESTDIJK
Tel. 035- 603 4040
Email: vsop@vsop.nl 

· Belangenvereniging Von Hippel-Lindau
Mevrouw J. Jansen-Schillhorn van Veen
Schoolstraat 33, 2435 AA Zevenhoven
tel: 0172-539 495
email: info@vonhippellindau.nl
Heeft u vragen?
Als u vragen heeft naar aanleiding van deze brochure, blijf daar dan niet mee rondlopen! Persoonlijke vragen over uw ziekte kunt u het beste voorleggen aan uw huisarts of specialist. Voor vragen over eventuele erfelijkheid in uw familie kunt u ook altijd terecht bij een van de centra voor erfelijkheidsvoorlichting in uw eigen omgeving (adressen hierboven). 
Wilt u voor uw bezoek aan een arts eerst eens met iemand anders praten, dan kunt u terecht bij het voorlichtingscentra van de Nederlandse Kankerbestrijding, de Nederlandse Federatie van Kankerpatiëntverenigingen, www.erfelijkheid.nl en bij de Integrale Kankercentra (zie gegevens hierboven). Ook kunt u contact opnemen met maatschappelijk werkers (van het ziekenhuis). 

6.6
Landelijke VHL-werkgroep

De landelijke VHL-werkgroep bestaat uit artsen (o.a. internisten, neurologen, oogartsen en klinisch genetici) met belangstelling voor erfelijke tumoren. Er worden o.a. afspraken gemaakt over opsporing, diagnostiek en behandeling van VHL-patiënten.

Contactpersonen: R.B. van der Luijt (r.b.vanderluijt@dmg.azu.nl), F.J. Hes (f.j.hes@lumc.nl) en C.J.M. Lips (c.j.m. lips@digd.azu.nl)

Verklarende woordenlijst

	Alvleesklier
	Zie pancreas.

	Angioom
	Een goedaardig gezwel dat uitgaat van bloedvaten, zie ook hemangioblastomen.

	Benigne
	Goedaardig.

	Cappillair
	De kleinste bloedvaten in het lichaam, deze voorzien de cellen van bloed.

	Carcinoom
	kwaadaardige tumor, via metastases kunnen zich op andere plaatsen in het lichaam tumoren ontwikkelen.

	Chromosoom
	Elke cel heeft een kern waarin zich 46 chromosomen bevinden. Op de chromosomen ligt het erfelijk materiaal opgeslagen.

	Cerebellum
	Is een onderdeel van de hersenen en worden de kleine hersenen genoemd. Het cerebellum hangt als het ware onder de grote hersenen en speelt een belangrijke rol bij het evenwicht en de coordinatie.

	Cortisol
	Dit hormoon wordt geproduceerd door de schors van de bijnier en is van belang voor de regulatie van onze stofwisseling.

	CT-scan
	Computer-tomografie. Hierbij kunnen er m.b.v. een buis die om het lichaam draait, opnames worden gemaakt met röntgen-stralen. De CT-scan maakt opnames van dwarsdoorsnedes van het lichaam. Het lichaam wordt als het ware in plakjes gesneden (zie ook blz. 26).

	Cystadenoom
	Goedaardig gezwel uitgaande van weefsel dat om een cyste zit.

	Cyste
	Dit is een met vocht gevuld zakje. Ze komen op veel plaatsen in het lichaam voor en kunnen ook verschijnen rond plaatsen van geïrriteerd weefsel.

	Dialyse
	Wanneer de nieren ernstig beschadigd of verwijderd zijn, is dialyse een methode om afvalstoffen uit het bloed te halen zoals de nier dat normaal gesproken doet. Via een soort infuus wordt bloed naar een zogenaamd dialyse-apparaat geleid, dat door middel van zeer fijne filters (membranen) afvalstoffen van het bloed scheiden kan.

	DNA
	Chromosomen en genen zijn opgebouwd uit DNA dat de genetische informatie bevat. Met behulp van deze informatie worden er eiwitten gemaakt die een bepaalde rol in de cel vervullen. (DesoxyriboNucleineZuur; zuur is in het Engels, Acid).

	Echografie
	Een techniek waarbij afbeeldingen gemaakt kunnen worden van organen in het menselijk lichaam. Het werkt ongeveer als het sonarsysteem van duikboten. Hierbij worden geluidsgolven uitgezonden. Een computer analyseert vervolgens het weerkaatste geluid en berekent diepte en dichtheid van het weefsel dat het geluid weerkaatste. De computergegevens worden verwerkt tot een afbeelding op een monitor.

	Epididymus
	Ligt aan de bovenkant van de testis (zaadbal) en wordt ookwel bijbal genoemd. De epididymus functioneert als afvoerorgaan en reservoir van de in de zaadbal geproduceerde zaadcellen.

	FAG
	Fluoresceine Angio Gram. Na toediening van contrastvloeistof kan een afbeelding van de vaatjes in het oog gemaakt worden. Met deze methode kunnen hemangioblastomen en eventuele vaatlekkages aangetoond worden.

	Feochromo-
cytochroom
	Een tumor van de bijnier, hierdoor kunnen te veel hormonen geproduceerd worden. Dit uit zich in klachten als: transpireren, hartkloppingen, een angstig gevoel, pijn op de borst, misselijkheid, braken en hoofdpijn.

	Gen
	Op de chromosomen liggen genen, elk met een vaste plaats. Een gen is een stukje chromosoom-materiaal dat bestaat uit DNA en dat informatie bevat over een erfelijke eigenschap. Ieder mens heeft tussen de 50.000 en 100.000 genen.

	Goedaardige
tumor
	Deze tumoren zaaien niet uit en dringen zich niet binnen in andere weefsels. Wel kan zo'n gezwel gevaar opleveren door dat het weefsel opzij drukt of bepaalde structuren in het menselijk lichaam blokkeert (benigne).

	Hemangio- 
blastoom
	Goedaardige tumor die uitgaat van de bloedvaten, ook wel angioom genoemd.

	Hormoon
	Een stof die door klieren in het lichaam wordt afgegeven en via het bloed getransporteerd wordt. Deze stoffen hebben een specifieke werking (remmend of stimulerend) op diverse organen.

	Klinisch 
Genetisch
Centrum
	Centrum voor erfelijkheidsonderzoek, hier kan DNA-onderzoek verricht worden, bijvoorbeeld bij iemand die in bezit is van het gen voor de ziekte van VHL. Verder wordt er allerhande informatie gegeven over erfelijke aandoeningen.

	Klinisch
geneticus
	Een specialist die bij een klinische genetisch centrum werkt (meervoud: klinisch genetici).

	Koppelings
onderzoek
	Het gericht zoeken naar het VHLgen door de resultaten van genlokatie van andere familieleden naast elkaar te leggen. De gegevens van DNA-onderzoek worden dus aan elkaar gekoppeld.

	Kwaadaardig
	Deze tumoren zaaien uit en kunnen op andere plaatsen van het lichaam ook kanker veroorzaken (maligne).

	Laser-
behandeling
	Hiermee kan een oogarts opereren aan het netvlies met behulp van smalle bundels zeer zorgvuldig gericht licht. Deze behandeling vindt poliklinisch plaats en is niet pijnlijk. Voor de behandeling wordt de pupil van het oog verwijd met oogdruppels.

	Lymfevaten
	Tumoren zaaien behalve via de bloedvaten ook uit via de lymfe. Lymfevaten zijn gevuld met lymfe, een kleurloze vloeistof. In de lymfe worden afvalstoffen van het lichaam opgenomen. Via steeds grotere kanalen komen de lymfevaten uiteindelijk weer in de bloedvaten uit. In het lymfesysteem zitten ook lymfeklieren. Deze functioneren als zuiveringsstations van lymfe.

	Maligne
	Kwaadaardig. Het uitzaaien van kankercellen via bloed of lymfe. Op deze manier kunnen ook op andere plaatsen in het lichaam tumoren ontstaan.

	Mutatie
	Verandering van erfelijk materiaal.

	MRI-scan
	Werkt met behulp van een sterk magneetveld en radiogolven. Door de radiogolven en het magneetveld worden bepaalde signalen in het lichaam opgeroepen en met een antenne opgevangen. Deze signalen worden door een computer verwerkt tot beelden. Er wordt hierbij geen gebruik gemaakt van röntgenstralen en het onderzoek is niet schadelijk voor het lichaam. Tijdens het onderzoek ligt men op een tafel die langzaam de tunnel van het apparaat inschuift. Men moet zo ontspannen mogelijk blijven liggen anders mislukken de opnames (zie ook blz. 28). MRI staat voor Magnetic Resonance Imaging.

	Netvlies
	Gelegen achterin de oogbol. In het netvlies liggen de staafjes en de kegeltjes die informatie aan de grote oogzenuw afgeven, zodat we kunnen zien. 
De medische term is retina.

	Pancreas
	Alvleesklier. Dit orgaan ligt in het midden van de buik. In deze klier worden insuline en enzymen voor de spijsvertering geproduceerd.

	Prenatale
diagnostiek
	Bij dit onderzoek wordt er bij een zwangere vrouw een hapje uit de dooierzak in de baarmoeder genomen. De cellen in dit stukje weefsel zijn ook van het ongeboren kind. Zo kan gekeken worden of er aanleg voor VHL aanwezig is. Voordat er symptomen, verschijnselen van een ziekte zijn opgetreden.

	Retina
	Netvlies.

	Symptoom
	Verschijnsel van een ziekte.

	Testis
	Zaad- of teelbal. Meervoud: testes.

	Tumor
	Gezwel, ruimte innemend proces in het lichaam. Een tumor kan benigne (goedaardig) of maligne (kwaadaardig) zijn.


Uitleg diagnostisch onderzoek

1.
FAG - onderzoek

FAG staat voor: fluorescentie - angiografie Meestal vindt het onderzoek plaats op de polikliniek Oogheelkunde / afdeling Oogfunctieonderzoek.

Doel van het onderzoek:
Het doel van het onderzoek is het fotograferen van de bloedvaten van het netvlies.

Duur van het onderzoek:
Inclusief de voorbereidingstijd neemt het onderzoek in totaal ongeveer één uur in beslag. Het fotografisch onderzoek zelf duurt ongeveer 15 minuten.

Voorbereiding:
Draagt u bij dit onderzoek liever géén kleding met nauwsluitende mouwen (zie beschrijving van het onderzoek). Een half uur vóór het onderzoek krijgt u oogdruppels waardoor de pupil verwijd wordt.

Korte beschrijving van het onderzoek:
Eerst worden er kleurendia's van uw ogen gemaakt. Daarna begint het eigenlijke onderzoek met behulp van een ander fototoestel. Hiervoor is het nodig dat een gekleurde vloeistof in de arm gespoten wordt. De injectie wordt gegeven door de arts. Terwijl de vloeistof wordt ingespoten, maakt de fotograaf de foto's.

Bijzonderheden:
Nà het onderzoek wordt uw huid door de vloeistof wat gelig van tint. Ook in uw urine is de kleur van de vloeistof terug te vinden; de urine krijgt een oranje-gelige kleur. Via de urine verdwijnt de vloeistof vanzelf weer uit het lichaam. Dit kan ongeveer één dag duren.
Vanwege de oogdruppels en de lichflitsen kan het gebeuren dat u nà het onderzoek minder scherp ziet. Het is hier om aan te raden om u door een ander thuis te laten brengen.

In de zomer de eerste 24 uur nà het onderzoek niet in de zon gaan zitten. Door de vloeistof kan de huid anders op de zon reageren.

Suikerpatiënten kunnen twee à drie dagen na het onderzoek foutieve uitslagen van het urine-suiker-onderzoek hebben. Dit kan door de vloeistof komen. Geeft u dit wel door aan de internist of aan uw huisarts. 

2.
CT-scan hersenen

Hieronder leest u informatie over de C.T.- scan van de hersenen.

C.T. betekent: Computer Tomografie. De naam is afgeleid van de techniek die wordt gebruikt. Een C.T.-scan van de hersenen is een onderzoek, waarbij met behulp van röntgenstraling de hersenen in beeld worden gebracht. De beelden geven dwarsdoorsneden van de hersenen weer. Dat is met "gewone" röntgen foto's niet mogelijk.
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Figuur 13:
Een CTscan maakt plakjes van het lichaam, doordat röntgenstralen in een cirkel om het lichaam draaien. De stralen worden opgevangen door detectoren en door een computer tot beelden verwerkt.

Als het apparaat foto's maakt, hoort u een zoemend geluid. Het is belangrijk dat u dan stil ligt. Anders bestaat de kans, dat de foto's mislukken.

U ligt alleen in de onderzoeksruimte. Dat is vanwege de röntgenstraling. Röntgenstraling is niet schadelijk, wanneer er af en toe foto's worden gemaakt. Het kan wel schadelijk zijn, wanneer je er de hele dag mee werkt. Dat is het geval bij de artsen en de laboranten op de röntgenafdeling. Wanneer het apparaat in werking treedt, gaan zij naar een andere kamer, naast de onderzoeksruimte. 
De artsen en laboranten kunnen u wel door een raam heen zien. Er is ook een intercom zodat u met elkaar kunt praten.

Voorbereiding
Twee uur voor het onderzoek mag u niet meer eten of drinken. Metalen voorwerpen zoals bijv. sieraden, moet u afdoen. Deze verstoren de opnamen. Als u in de onderzoekskamer bent moet u eventueel uw gebit of plaatje uitdoen. 
De laboranten op de röntgenafdeling vertellen u tijdens het onderzoek wat er gaat gebeuren.

Het onderzoek
De foto's worden gemaakt in een groot en vierkant apparaat. In het midden zit een rond gat. U gaat op een tafel liggen. Die tafel wordt stukje voor stukje door het gat in het midden van het apparaat geschoven. 
Vaak wordt er nog een tweede serie foto's gemaakt, met behulp van contrastvloeistof. U krijgt dan een injektie in uw arm. De ingespoten vloeistof zorgt ervoor dat de bloedvaten in uw hoofd zichtbaar worden op de foto's. U kunt tijdens het inspuiten van de vloeistof een warm gevoel door uw hele lichaam krijgen. Dat gevoel verdwijnt na een paar minuten. De ingespoten contrastvloeistof verdwijnt vanzelf weer uit uw lichaam, via de nieren en de urine. 
Het nemen van de foto's duurt ongeveer 20 tot 45 minuten. Als de foto's klaar zijn kunt u terug naar huis.

Nazorg
Als u tijdens het onderzoek een injektie met contrastvloeistof heeft gehad, is het belangrijk dat u na het onderzoek veel drinkt. Hierdoor raakt u de contrastvloeistof weer snel kwijt.

3.
Informatie over de MRI-scan

Uw arts heeft u verwezen voor een MRI-onderzoek. MRI is een onderzoeksmethode om informatie te krijgen over het lichaam en eventuele afwijkingen. Meestal is dit informatie die met andere onderzoeksmethoden niet te krijgen is.

MRI staat voor Magnetisch Resonantie Imaging. Bij dit onderzoek wordt gebruik gemaakt van een zeer sterk magneetveld en radiogolven. Met behulp van het magneetveld en de radiogolven worden bepaalde signalen in het lichaam opgewekt. Deze signalen worden door een antenne opgevangen en door een computer vertaald in beeld. Er wordt bij dit onderzoek geen gebruik gemaakt van röntgenstralen. Het onderzoek is niet schadelijk.

Alle metalen of magnetische voorwerpen moeten in verband met het magneetveld buiten de onderzoekskamer blijven. Dit zijn voorwerpen als: sleutels, munten, gebitten/plaatjes, gehoorapparaten, sieraden, credit-cards, horloges, aanstekers etc. Ook kleding met een metalen rits of sluiting mag niet mee in de onderzoeksruimte.

U kunt waardevolle bezittingen beter thuis laten. Heeft u ze toch bij zich in het ziekenhuis, dan is er op de MRI-afdeling een kluisje waar u eventueel voorwerpen kunt opbergen. Wij willen u er op wijzen dat de directie van het ziekenhuis niet aansprakelijk is voor verlies of diefstal van uw eigendommen.

Het onderzoek
In de meeste gevallen neemt het onderzoek een half uur tot één uur in beslag. Tijdens het onderzoek ligt u op een tafel. Deze tafel wordt door een laborant(e) gedeeltelijk in een soort tunnel geschoven. Sommige mensen vinden dit een benauwd idee. Het kan helpen wanneer u uw ogen dicht doet en probeert aan iets anders te denken. Terwijl u in de tunnel ligt worden er een aantal opnamen gemaakt. Het is de bedoeling dat u zo ontspannen mogelijk blijft liggen, anders mislukt de opname.

Belangrijk! 

Doordat tijdens het onderzoek gebruik wordt gemaakt van een zeer sterk magneetveld kunnen mensen met een pace-maker niet worden onderzocht. De pace-maker zou door het magneetveld kunnen worden ontregeld.

Ook wanneer u geopereerd bent en u heeft in uw lichaam een metalen prothese, schroeven, clips en dergelijke, wordt u verzocht dit vóór het onderzoek te zeggen. De arts kan dan bepalen of het onderzoek wel of niet mogelijk is.

In principe kunt u een MR-onderzoek ondergaan als u zwanger bent. Meldt u dit wel altijd vóór het onderzoek aan één van de medewerkers van de MR-afdeling.

Het apparaat maakt nogal wat lawaai tijdens het onderzoek. Als u dat wilt, kunt u een begeleider meenemen, maar in de regel bent u alleen in de onderzoeksruimte. Dit is om zo min mogelijk storingen in het magneetveld te krijgen. De artsen en de laboranten kunnen u zien door een ruit vanuit een andere ruimte. U kunt, indien nodig met hen praten via een microfoon.
U vindt het MRI-instituut op laag 1 (receptie 19 - röntgenafdeling). 

Tot slot
Als u na het lezen van deze informatie nog vragen heeft, kunt u terecht bij de medewerkers van de röntgenafdeling. 

4.
Echografie van de bovenbuik

-lever, galblaas, alvleesklier, nieren, milt-

Hieronder leest u informatie over echografie van de bovenbuik. Doel van dit onderzoek is informatie te verkrijgen over de structuur en functie van diverse organen in uw lichaam. De onderzoeksmethode maakt gebruik van geluidstrillingen en is volstrekt onschadelijk en niet pijnlijk.

Voorbereiding

Voor dit onderzoek dient u nuchter te zijn. Dit houdt in, dat u vanaf 12.00 uur 's nachts niet mag eten, drinken en/of roken. Tanden poetsen, mond spoelen en het innemen van medicijnen is toegestaan.

Onderzoek

De totale duur van het onderzoek hangt samen met de vraagstelling van uw arts en de aard van het onderzoek. In de meeste gevallen neemt het onderzoek een half uur tot één uur in beslag. Eén van de medewerkers haalt u uit de wachtkamer en begeleidt u naar de onderzoeksruimte. U dient het te onderzoeken lichaamsdeel vrij te maken van kleding.

Vervolgens brengt de onderzoeker gel aan op de huid. Met een geluidskop (= een klein apparaat, dat geluidsgolven uitzendt en weer opvangt) wordt dit gebied onderzocht. Tijdens het onderzoek wordt u soms gevraagd uw adem in te houden. Dit is van belang voor het verkrijgen van scherpe opnamen. Na het onderzoek kan het zijn dat er een korte herhaling van het onderzoek door een tweede onderzoeker plaatsvindt. Dit is een normale procedure en u hoeft hier niet ongerust over te zijn. 
In enkele gevallen wordt er tijdens het onderzoek door de onderzoekers over de beelden gesproken. Dit is dan noodzakelijk om een verkeerde interpretatie van de beelden te voorkomen. Een andere reden kan zijn dat de beelden mede beoordeeld worden door medewerkers in opleiding. De gel wordt van de huid verwijderd. U mag zich weer aankleden.

Opmerking
Vaak wordt dit onderzoek uitgevoerd in combinatie met een vaatfunktie onderzoek. Dit onderzoek heet: "Duplex" of "Doppler". De Duplex verloopt precies hetzelfde als echografie, alleen hoort u tijdens dit onderzoek een ruisend geluid. Dit geluid wordt veroorzaakt door de bloedsomloop. 
Uw behandelend arts kan u vertellen of deze Duplex ook bij u wordt uitgevoerd, of dat er alleen echografie gedaan wordt.

 

Tot slot

Als u na het lezen van deze informatie nog vragen heeft, kunt u terecht bij de verpleegkundige op uw afdeling of bij uw behandelend arts. 
De echografist op de onderzoeksafdeling vertelt u tijdens het onderzoek wat er gaat gebeuren. U kunt aan hem/haar ook vragen stellen. 

