Neurofibromatose Vereniging Nederland

2009
jaargang 27

- onderzoek NF1 in Rotterdam en Leiden
- 10 jaar Zelfhulpgroep neurofibromatose Zuid Nederland
- Hersens, Netwerk vol verkeersdrukte

- speciale aandacht voor vragen medisch adviseur
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De meeste van u zullen het verhaal van Marco Housen en de stichting Marco
wel kennen. Marco leed aan neurofibromatose. Doel van de stichting was in
eerste instantie om geld in te zamelen voor een kostbare operatie van
Marco in Engeland. Helaas heeft de operatie niet mogen baten en is Marco
in 1999 overleden. Op zijn sterfbed hebben we hem moeten beloven door te
gaan met de stichting. Marco zei: Hoe het ook loopt, ik zou graag willen dat
de stichting blijft bestaan. Zorg ervoor dat de aandoening neurofibromatose
bekender gemaakt wordt en probeer de wensen van jonge NF-patiénten te
vervullen. Op 1 april 2000 hebben vrienden van Marco en zijn vader, Hub
Housen, de stichting overgenomen.

x4 grpreaber 1227 wewl ap Mo Aers o0 Bssakamer
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Onze formule bleek te werken en we groeide al snel uit onze voegen. In
samenwerking met dr. CTRM Schrander-Stumpel schreef Armand een
patiénten-informatiefolder die gretig aftrek vond. De vraag naar meer
informatie bleef groeien en zo moesten we op pad om aan deze vraag te
kunnen voldoen. Besloten werd om thema-avonden te gaan organiseren
waarbij we de hulp kregen van het NF-team in Maastricht.

Oktober 2009 Pagina 8



NF

*seeVeS
Warrtl el O ACherAs Srancpes 15 N1 gQeene LG arsde oeae,
Ax kzpodse arrn Al eralcrs avarcks s geesssr In Baaarche el
Weolant s Fosda oo b v KoAgen AT ey ol et aoa A,
van ok SAJIRRe R OowArrth ] ITE] atar kaoder s s
raravlaa T erira wrdse Lcherckey W aswcheee LRI
AlFerLanessn s aancede 25 ST lecan Eane dp

TE e W raatlag Rl AN vmag gecsler, 20 s wnoulr v Ean 0T
ani. Kanmrd moscruTinon Cand s thamma aearie s SeF el or e railk
R EE T Ll U DA T LY Pl ) Bl M P ol Bl 11 o e o o AT AR TRy BTl T
b e TPl Co B T ot B Rl T o O o R s el Ay IR BTy R B T Y gy Ry
etk PR A ARES AT aan tr fassn rods PedkL g
B 0N nanss Aiie Medsdane.

(0 TR e IV ET I S T T Tl IR oy Tl | AT S Eol RERE (o't T T Pl
wi.oTIkn werd in 2003 onze trots gepresenteerd, onze eigen website:
www.nfinfo.nl. Een werkstuk van Armand waar we erg blij mee waren en
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nog steeds zijn. Onze site groeide mee met de behoefte van haar bezoekers.
Zo werd er een eigen forum en chatroom opgezet om het contact onderling
gemakkelijker te maken. Tegenwoordig is er ook een hyves-site aan
gekoppeld. De digitale snelweg is een zeer welkome oplossing in de alsmaar
groeiende vraag naar snelle informatievoorziening.

Als we terugkijken naar 10 jaar zelfhulpgroep in Zuid Nederland kunnen we
dankbaar zeggen dat we een mooi stukje werk hebben afgeleverd waar nog
steeds veel behoefte en belangstelling voor bestaat. Een betere spreiding
van ondersteuning van lotgenoten was en is wenselijk en daarom zijn de
banden met de NFVN de afgelopen maanden strakker aangetrokken en
wisselen we informatie met elkaar uit in het belang van onze wederzijdse
doelgroep. Rest ons iedereen te danken voor hun inzet in de afgelopen 10
jaar.

Fer alFaneet A e A5k Lan e s tera adesm s ek Ar 073
Sramarcks Eramcpe, wncd Faad e e g e s e pen 1 e, vN)
(R A T T Y AT S P Tl O Y T R T S - T T Pl AT
Ak .

SRR hars KA aer =0 = a0 ns AR Siasde i

Ut de raglocontactgroap Wast Hedardand.

= AL SEITLOT S s G SR A S Ak mamereakartks 1l
ol e Al sLIRIRG neT A Asks IO AT LR N G LA R
AT AR I T R P O R PRl o [ I STl W ) T S TR R
arcurals oon dzil A IEsaslne aens TR s e A 2w g s
Frare 1w e Azaralaer eogeseln 15

Daarna aten we een pannenkoek in een nabij gelegen restaurant. Het was
erg fijn om zo met elkaar het jaar af te sluiten. Inmiddels hebben we
onderling alweer regelmatig e-mailcontact gehad omdat er bij enkele leden
sprake is van ziekte. Hartverwarmend om te ervaren hoe iedereen met
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elkaar meeleeft: Kaarten, bloemen, bezoekjes, noem maar op. Dat doet
goed.

Onze eerste bijeenkomst zal zijn op zaterdag 3 oktober a.s. Woon je in de
regio en heb je belangstelling? Schuif bij ons aan, je zult er geen spijt van
hebben!

Hartelijke groet, Gabriel en Hannie van Essen

ult de raglocontactqroap Zuld West Hedardand.
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Inkerview

Edith Halhlwuls: 1k ben gebeovan mat aen spaclaal oog

Fdith Heinhuin [33] is sen NF-patitinte met ven micsie, Wip hoere hyoes
wvs,negrofibmmylcae, hyoen,nl wil rij sgrnil hois medepaliiictan
wen hurt gander gle miem steken, Het Ifgenmtencantuct is hijng aenweny
qf lde vagr e Noard-Hollund=e, &l pedugogisch medearrher werkt
re ap een kinderduguerhliff dichl in e hywrt. "I ek bij die kleingjen
erg ap of ik kekenen rie
gdie kynnen aijren ap
HF, Yerder wierk ik, ben
mmeder en upeeEl me nast
heperkt docr dezivhie.”
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Cognitieve prestaties

Van den Heuvels onderzoek leverde nog een spectaculaire ontdekking op:
‘We zagen na analyse van de data dat de manier waarop de communicatie in
het brein-in-rust verloopt, een goede voorspeller is voor iemands cognitieve
prestaties.

Tir NGO neenes al kR e ke e cw ook e 2w
anneeraci b e, Paady . < oal Adx AHCCr-k v sl secraes B
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& CRRTPARMICATIF IN HFT HRFIN

FAvp= arnf anh wel bekend dls
fu hedrading' oof
hekubeling' wun het Brein,
wlt hijap de helft vin pore
hersenen en heshugl et
qemyeliniseerde  [van  een
vy coubing unarrieng,
ewanen, e uillepers  wn
newmnen. die eleblirische
niqrppltjes sfgeven en voor
4Alle eommypnicativ rgen in
het briin, Rinds pnbele juren
i het technisch moqeliph mat
hehalp unn skrpcturele [2T1 4
Husinre feaay immginn, &

nigras MHAl-techniek|
wiltednfanen in baart 1w
hrengun

arire abpf rijn de milparden
reninwerellen die mfgrmatie
veraerhen in het hrein en
qupmepeerd TR i wer
achillencly  hersengehindje
Flbe el heefy win zijm vzpn
tienduizend fanneclies  meet
andere cellen.
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Reisafstanden

Van den Heuvel: ‘In het brein gaat het om
efficiént, en héél efficiént. Ons onderzoek
laat zien dat heel efficiént samenhangt met

een hoger 1Q: intelligentere mensen
hebben de kortste functionele
reisafstanden in hun brein. Daardoor
kunnen ze waarschijnlijk  makkelijker

informatie integreren en dus de beste
cognitieve prestaties leveren.

TR Al s roak cer meellgs mes als ap
CEF A L paTsIn her R s uiner
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W AT A FAARr Lar Lang rasiran
cersn ek all AR s n L acE, wsaral’
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Small World

Wi HAnesd sk mreck 1miEaka
AalAel L Aar Gos sl 16 grear
WEILT1S Fen et ek neersr cE e
ceparlamest w0 Ak de Tt T
abelen bescr ot S o aann aodrelae.
T vt el mel Ax ol
RO T o Al Wl I EET0] S R TR | ) A )
I LI PR | F LA FUTLY o | o N s PR T By
e absA e L

g R A T o O R R B Al R T )
FHER PERCE WO ThIT et i
RIS RS I RS P AR A W LS S T
Faliher o heT i In cost, 2001 W A
=rLwrl Fls araked 1 her arele o In

vk WL TapResa el el
rarastls <rarnn rant o ox. arAs
vellfLar, el

‘In die small world vinden we
(sub)netwerken (ook wel modules
genoemd) en enkele cruciale

knooppunten of hubs, die alle onderling
sterk verbonden netwerken verbinden
tot één groot, complex, robuust en zeer
efficiént netwerk: onze hersenen.’
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wrijre sted heefl div nppm
amglut de herenplaetjes van
fMHAlwcuna qrijs Tijm — mek

dogr watmrachuppers
mpeklenrgde vlnkjen dim
gehieden murhemn die

figlens de pitqufening vpn
w&n hepanide tppk actick xijm.

Met rogeheten reatingechrte
HIRl = het moqueligp  de
aponiumee polivileil w0 het
qvherde Fredin-mngsk e meken
en werunlgens wun de hand
van aebiviteibs-putrornen wpn
verachillpncdy
herserqebivden de mute ven
commupniHkie  erhaien te
hepalen.

Dpanhzij heet ¢cnrpire cplinnem
bunnen de linker &n ge
rechlerhempenhelA mformatie
pitwisueden; macy danhzij het
sinmedprr commypniseren ook
gde wmpr- #n wohterkant van
het brein maet glkunar.
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Althans: bij gezonde mensen. Van den Heuvel, die op de afdeling psychiatrie
van het Universitair Medisch Centrum Utrecht werkt, wil zijn inzichten
gebruiken om te onderzoeken wat er mis is bij mensen bij wie die
communicatie niet zo gladjes verloopt. *firnk alkv.atys ol il wawsa ner
CN 11 Pt o i PR a gl T Y O el oo (g S o YY) B Sl (I By ol [ TR T
A g4I svwine e v asanclos Freesagsilider Saes e e A
USSR Tl 1 A [ £ g e o T 1 T Tl YT T ATl T Ml Wl ol | B TR
wan 1Al R

‘Door op voxel-niveau te analyseren wat er in de hersenen van deze mensen
gebeurt, kunnen we misschien zien of schizofrenie samenhangt met een
verstoorde informatieoverdracht tussen verschillende hersengebieden en
meer inzicht krijgen in de oorzaken van deze ziekte.’
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ATR WAL GO ORI R Lkt A aslEar e ok skl v ke
voab Al gear Ve fer AL B alls e En aano.

e & ther bk Iriebvane e

Allergie: Jodium | Antiblotica al Fooam]: gasd 2vhrsac.
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“11 medicijnregels staan ter beschikking
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Tegengestelde gevolgen van regeling door het - -
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AT . R 1RO
Tammo 15 e

sympathisch = parasympathisch

» Hartfrequentie  verhoogd verlaagd

+ Bloeddruk verhoogd verlaagd garde  CoacAleare
» Darmperistaltiek verminderd verhoogd -l '.TTI"I'I'I"I|'I._'|
* Longen (bronchién) verwijding vernauwing alwnen her =M
+ Zweetklieren transpireren droge huid R T P R |""'-1|-_'|
+ Bijnieren adrenaline rust .

+ Pupillen verwijding vernauwing 2k tubel T 2acar
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Tabel 2.

Klachten bij ortostatische hypotensie*

Niet alle klachten komen in gelijke mate voor

* Duizeligheid 88 %
* Zwakte en vermoeidheid 74
* Denken, concentreren verminderd 50
* Wazig zien 50
* Beven 40
* Oosuizen 40
* Bleek zien 30
*  Angst 30
* Hartkloppingen 25
Klam gevoel 20
Misselijkheid 18

* lage bloeddruk bij staan
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Oorzaken van overmatig transpireren
Warmte door hoge buitentemperatuur (zomer)
Stress
Infectie (koorts), sepsis

Lage bloeddruk (klam)
— Hartfalen (o.a. door infarct)

» Endocrien
.'Il_.'-"l'-""'l:'-l' IAaslr e — Schildklier werkt te hard (hyperthyreoidie)
AT L — Feochromocytoom (bijniermerggezwel)

— Bijnierschors uitgevallen (o.a. ziekte van Addison)
Autonome zenuwstelsel ontregeld (o.a. Parkinson)

Afwijking in warmte-regulatie-centrum in
hypothalamus*

SEPTIRIL e
NG BT Lar
AFCC 0 er el AIng
van vk RIGE T
van G leld, b
axAber essAlanrks

* De hypothalamus is een regulatie centrum direct onder de grote hersenen
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Bloedvatafwijkingen bij NFI

Neurofibromatose type | (NF1) is een erfelijke aandoening, die voorkomt bij
1: 2600 mensen en wordt veroorzaakt door DNA veranderingen (mutaties)
in het NF1 tumor-onderdrukkend gen (tumor-suppressor gen). Het NF1-gen
codeert voor een groot eiwit dat bestaat uit 2818 aminozuren en
‘Neurofibromine’ wordt genoemd. Het functioneert als een remmer van
celdeling doordat het de werking van Ras activiteit tegen gaat. Ras (p21-ras)
is een ander type eiwit dat celdeling stimuleert. Men noemt het ook wel een
oncogen.
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Sremts neurofibromine neurofibromine

actief afwezig door

—H—

2de mutatie
‘ zenuwcellen ‘ ‘ bloedvaten ‘ ‘ zenuwcellen ‘ ‘ bloedvaten

A Normale situatie B NF1 patiént

) Neurofibromine
Figuur 1.

A: In een normale situatie: remming van RAS en geen celdeling.
B: Bij een NF1 patiént kan er in sommige cellen, door volledige afwezigheid van
neurofibromine in een cel, een gezwel ontstaan

TR T A R A A0 T b I T N I R | KO SRR TS RRTRT R T
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Angiotensinogeen

l

Nier -

lage bloeddruk l

Angiotensine |

|

Angiotensine Il
bijnieren / lbm zenuwstelsel

‘ Aldosteron 1 ‘ ‘ vasoconstrictie 1 ‘
~_ ! L

Figuur 2. Stijging bloeddruk

l

Het renine-angiotensine systeem

ACE = angiotensine omzettened (converterend) enzym
Aldosteron zorgt dat zout in de nier wordt terug geresorbeerd

Uiteindelijk zal de bijnierschors met een verhoogd aldosteron reageren, de
bloedvaten met vernauwing en het sympathische zenuwstelsel met
activatie. Het resultaat is verhoogde bloeddruk. Het mechanisme, waarbij
gezwelletjes in bloedvaten ontstaan, is door middel van onderzoek met
muizen voor een deel opgehelderd. Hierdoor is er vertrouwen dat er, binnen
afzienbare tijd, doeltreffende therapie beschikbaar komt. Door de aanleg
voor hoge bloeddruk is het nodig om bij NF1 patiénten periodiek de
bloeddruk te meten.

Met vriendelijke groeten,
Kees
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www.neurofibromatose.nl

Het forum op de website is een plek waar leden hun vragen kunnen stellen aan
andere leden en kunnen reageren op vragen van anderen. Het doel is om in
verenigingsverband ervaringen uit te wisselen.

De toegang op het forum van de website kan worden verkregen door de
volgende gegevens in te vullen:

Eerste vak: lidnummer. Dit staat op het adreslabel van de nieuwsflits.

Tweede vak: postcode. Aaneengesloten, dus zonder spaties invullen.




Lotgenotencontact

In dit boekje en op onze website www.neurofibromatose.nl
treft u een overzicht van onze lotgenotencontactgroepen en
een activiteitenkalender met de komende bijeenkomsten.
In deze contactgroepen worden de ervaringen met elkaar
gedeeld en ondervindt men steun aan elkaar. U bent hier
van harte welkom!

Meer informatie

U kunt extra informatie inwinnen via het secretariaat
of via de website van de Neurofibromatose Vereniging
Nederland.
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