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VON HIPPEL-LINDAU ZIEKTE

Centrum voor multidisciplinaire
screening, begeleiding en therapie
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VON:-HIPREL-LINDAU ZIEKTE

De von Hippel-Lindau (VHL) ziekte is een zeldzaam
erfelijk tumorsyndroom. Door een wijziging in het
DNA (het VHL gen) is er een sterk verhoogd risico
om tumoren te ontwikkelen in specifieke organen.
Ongeveer 1 op 40.000 mensen hebben de VHL
ziekte. De symptomen zijn afhankelijk van het
soort tumoren en waar ze zich bevinden in het
lichaam. De volgende zijn de meest frequente:

Endolymfatische zak tumor
Hemangioblastoom netvlies
Hemangioblastoom centraal zenuwstelsel
Feochromocytoom bijnier

Pancreatische tumoren en cysten

Niercysten en heldercellig niercarcinoom

\ / Epididymis cystadenoom

De tumoren zijn meestal goedaardig, maar kunnen
wel groot worden en de organen errond
beschadigen. Sommige tumoren kunnen in
zeldzame gevallen uitzaaien. Andere tumoren
geven helemaal geen symptomen en daarom
bestaat het belang van een goede screening. Zo
kunnen de tumoren in een vroeg stadium worden
ontdekt. Dan kan er alsnog worden besloten om ze
direct te behandelen of om af te wachten. Met een
consequente screening en het vroegtijdig
verwijderen van de tumoren hebben patiénten
met VHL tegenwoordig een normale
levensverwachting.

Het is het belangrijk om een team met artsen uit
verschillende disciplines te hebben, met speciale
kennis over alle onderdelen van de ziekte.

Het doel van ons centrum is om patiénten
individueel te kunnen begeleiden met medische
kennis en ervaring op het vlak van de VHL ziekte.

ONS VON HIPPEL-LINDAU CENTRUM

Om te vermijden dat patiénten verschillende
onderzoeken op meerdere dagen in het jaar
ondergaan, bieden wij in het VHL center in UZ Brussel
het volgende aan: Een volledige screening, met alle
nodige onderzoeken en consultaties, gebeurt op
één en dezelfde dag.

HOE VERLOOPT DE SCREENING IN ONS CENTRUM ?

Onze coodrdinator, Freddy Raymackers, maakt met u
de nodige afspraken (zie contactgegevens). Op de dag
van de screening registreert u zich in de hoofdingang
van het ziekenhuis aan de balie. Daarna gaat u naar
het Dagcentrum Interne Geneeskunde (A300, derde
verdiep). Daar wordt u opgewacht door de
verpleegkundigen (Lieven en Louis) en krijgt u een
zetel of een bed toegewezen. Er wordt o.a. bloed en
een urinestaal genomen en uw bloeddruk wordt
gemeten. Wie tussendoor honger krijgt, kan een
broodje vragen.

De volgende bezoeken gebeuren standaard in deze
dag:

e  MRI hoofd-ruggenmerg-buik (35min):
specifiek gefocust op VHL tumoren

e Neurochirurgie: bespreking van de MRI hoofd-
ruggenmerg en neurologisch onderzoek

e Oftalmologie: oogonderzoek

e Keel-Neus-Oor: meten van het gehoor

Afhankelijk van de patiént zijn er ook consultaties bij:
e Genetica: bespreken van opties voor
nakomelingen
e Urologie en nierziekten
e Kindergeneeskunde
e Psychologie

De resultaten worden samengevat in een brief naar de
huisarts.

BEHANDELING

Met de verschillende artsen wordt de verdere
procedure besproken op basis van de doorgevoerde
onderzoeken. De eventueel noodzakelijke
behandeling wordt u in het UZ Brussel aangeboden
(neurochirurgie, abdominale chirurgie,
nierlichaampjes sparende chirurgie en warmte-
ablatie, KNO-chirurgie, laserbehandeling van
tumoren op het oognetvlies).

Beslissingen over de behandeling van elke individuele

patiént worden besproken binnen het team. Zo wordt
zorg op maat aangeboden.

WETENSCHAPPELIJK ONDERZOEK

Om de behandeling van de VHL ziekte te verbeteren,
voeren wij klinisch en basisch wetenschappelijk
onderzoek uit. Ons project ‘Moleculaire
mechanismen van tumorvorming bij de von Hippel -
Lindau ziekte’ wordt ondersteund door een
onderzoeksbeurs van het Fonds Wetenschappelijk
Onderzoek (FWO) Vlaanderen. In dit project
onderzoeken we het tumorweefsel om de
mogelijkheid voor een medische behandeling te
vinden. Hiervoor werken wij samen met meerdere
nationale en internationale centra.



