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Op de af<leling Oogheelkunde van

het vu ziekenhuis vormt dr. Saskia

M.Imhof samen met dr. Annette C.

Moll het nationale aanspreekpunt

voor de zeer belastende oogziekte

retinoblastoom; een vorm van

kanker van het netvlies. Hun

voormalig hoogleraar (prof, dr.

K.E.W.P. Tan) richtte zich als

oogarts aan de Riiks Universiteit

van Utrecht sterk op de .

diagnostiek en behandeling van het

retinoblastoom. Van r99r totry96

werkte hij aan de vu en betrok

Imhof en Moll bii de patiëntenzorg

en onderzoek. Beide oogartsen

promoveerden op dit ziektebeeld.

De vu beschikt nu over een

expertise die voor Nederland

uniek is.
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a4 Door LUCA'S VAN DER HOEVEN

Í\ e kwaadaardige tumor retinobla-
I lstoom ontstaarvóór het zesde

-l-t levensjaar. Op de consultatiebu-
reau's voor zuigelingen spoort men onder
meer visuele stoornissen op en is men
gewoonlijk wel bekend met dit ziekte-
beeld. Als het vermoeden bestaat dat een
kind een retinoblastoom heeft, dan vér-
wijst men-door via de huisarts naar een
oogarts. Die verricht verdere diagnostiek
en sruurt het kind, als het inderdaad blijkt
te gaan om een retinoblastoom, door naar
een academisch ziekenhuis. Het vroegtij-
dig stellen van deze diagnose is van groot
belang voor het behoud van het leven en
van het gezichtsvermogen.

'Netvliescellen ontstaan al vroeg in de
zwangerschap', vertelt Imhof 'Soms gaat
er door nog onopgehelderde oorzaak iets
fout bij de celdeling. Een eiwit dat de cel-
groei in het netvlies normaliter afremr,
ontbreekt en de cellen gaan zich vervol-
gens ongeremd delen. Er ontstaan dan
[*urdaárdige tumor"n i], het netvlies
van de embryo's. Kinderen die lijden aan

. retinoblastoom zijn herkenbaár aan hun
'Kattenoogjes': er is een witte verkleuring
van de pupil zichtbaar. Op kleurenfoto's
met flits zljn de oogjes, anders dan bij
gezonde kinderen, niet rood maar juist
grauwig.' Dat flitsfoto's in huiselijke
omstandigheden bij gezonde mensen
vaak zulke rode ogen opleveren, komt
doordat de pupil in de Jchemerige

, omstandigheden waarin flitsfoto's vaak
worden gemaakt wijd open staar en her
rode netvlies via de pupil zichtbaar is.
Vóórflitsen doet de pupil direct voordat
de foto wordt genomen al iets vernau-
wen, waardool h"t rode-ogen-effect
afneemt. Het rode-ogen-effect valt bij
kinderen vaak extra óp, doordat zij onder
dezelfde omstandigheden wijdere pu.pil-
len hebben dan ouderen.

Vaak merken ouders van kinderen
met een retinoblastoom ook een toene-
mende scheelheid van hun'oogappeltjes'.
Als kinderen van meer dan drie maanden
nog steeds scheel kijken, dient dat nader
te worden onderzocht

Erfeliikt
'Het 

retinoblastoom was de eerste
kankersoort waarbij een afwijkend gen als
oorzaak werd vastgesteld', vervolgt
Imhof 'Dat was in de jaren tachtig. Het
foutieve RB-gen dat de erfelijke ziekte
veroorzaakt, bevindt zich dan ook-in de
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kiemcellen (de eicel of de zaadcellen). Bij
een niet erfeli jke vorm van de ziekte
bevinden zich alleen in het netvlies afwij-
kende cellen. Retinoblastoom is dus maar
in een deel van de gevallen erfeli jk over-
draagbaar. Bij familiaire belasting zijn
vaak ook beide ogen door de ziekte aan-
getast. Uit onderzoek bli jkt dat kinderen
van ouders die zelfaan beide ogen retino-
blastoom hadden, 45oÁkans lopen om de
ziekte ook te krijgen. Wij adviseren de
ouders in samenwerking met de klinische
genetici dan ook vooraf over de mogelii-

Meer dan go% van de
patiënt1es is vijfjaar na
1 ' . roe lngreep nog ln leven

ke risico's. De aanstaande moeders kun-
nen een vruchtwaterpunctie of een
onderzoek kort na de bevalling onder-
gaan. Waarschijnlijk is er echter bli 6o%
van de patiëntjes geen sprake van overer-
ving. Deze groep heeft de aandoening aan
één oogje. Belangrijk is dat de ziekre zo
snel mogelijk wordt vastgesteld: hoe eer-
derde behandeling begint, hoe groter de
kans dat de schade beperkt blijft. De kans
op succes van de behandeling is groot.
Meer dan 9ooÁ van de patiëntjes is vijf
jaar na de ingreep nog in leven. Als er in
het gezin al eerder kinderen waren, con-
troleren wijdie ook op de aanwezigheid
van de ziekte tot de leeftijd van vier jaar'.

Diagnostiek
'Gewoonlijk vragen wij de ouders bij

het eerste polikliniekbezoek hoe lang de
patiënt de ziekte al heeft en ofer een
familiaire belasting is', zegr Imhof,'Wij
onderzoeken de kinderen zeer grondig,
met een funduscopie (oogspiegelen)
onder narcose, een MRr-scan, echografie,
een lumbaalpunctie (ruggenprik)'en
orue-analyse. Zo worden niet alleen
grote, maar ook middelgrote en zelfs klei-
ne tumoren opgespoord.'

Als een grote rumor wordt gevonden,
is behoud van het oog niet mogelijk. Het
dient dan te worden verwijderd, en wordt
vervangen door een kunstoog. Zonder
deze operat^:, 
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De directe gevolgen en
vooral de consequenties
op termijn maken elke
afw eging hoe dan ook
moei l i rk

tweede primaire rumoren en kan de ziek-
te aan het nageslacht worden doorgege-
ven.Juist over de psychosociale gevolgen
van deze ziekte is nog maar weini g
bekend. Daarom willen onder meer
Imhof en Moll ook op dat rerrein een
onderzoek opzetten. Hopelijk kan dat
binnenkort van start gaan.

Imhofen Moll hebben ervaren dat
retinoblastoom kan leiden tot aangrijpen-
de menselijke drama's. Imhof:'Als een
kind retinoblastoom op erfeli jke basis
heeft, dan lopen ook eventuele broers,
zussen, en eigen kinderen een kans op de
ziekte. Als de ziekte met een vruchtwa-
terpunktie wordt aangetoond, moeten
ouders kiezen om wel ofniet tot abortus
over te gaan. Aan de andere kant zijn er
ook echtparen met een zeer sterke kin-
derwens of uitgesproken religieuze
opvattingen die besluiten de zwanger-
schap toch door te zetten. De directe
gevolgen en vooral de consequenties op
termijn maken elke afweging hoe dan ook
moeili ik.'

nieuwe tumoren die in de botten (osteo-
sarcoom), weke delen (sarcoom), huid
(melanoom) en hersenen (pineobla-
stoom) ontstaan. Bij uitwendige bestra-
ling wordt het risico op tweede primaire
tumoren in het bestralingsveld extra ver-
hoogd.

Chemotherapie in combinatie met
laser-bestraling is een andere mogelijk-
heid. Inmiddels is er een nieuwe therapie
beschikbaar die het gezichtje spaart.
Imhof:'Daarbij worden radioactieve
schildjes op de buitenkant van de oogbol
aangebracht. Na enige dagen worden die
verwijderd en is de tumor vernietigd. De
kleine tumoren behandelen wij over het
algemeen met succes door middel van
laserstralen. De vraag is echter welke
behandeling in welke gevallen het beste
resultaat oplevert. Vandaar dat onze
afcleling graagaan een grootschalig inter-
nationaal onderzoek naar de behandeling
van retinoblastoom wil deelnemen.
Helaas ontbreekt ons momenteel het
budget voor de aanschafvan een digitale

fotocamera.Zolangdie er niet is, zijn wij
van deelname uitgesloten. Wij zrindaar-
om een fondsenwervingsactie gestart.'

Multidis ciplinaire aanpak
De diagnostiek en behandeling van

retinoblastoom is een multidisciplinaire
zaak.Er bestaat een intensieve samen-
werking met kinderoncologen, radiothe-
rapeuten, radiologen, klinische genetici,
pathologen en anesthesisten. Ook de psy-
chosociale aspecten en de slechtzienden-
begeleiding zijnvan groot belang voor
deze patiëntengroep. In het team van
hulpverleners is ook een vaste verpleeg-
kundige op de afdeling oogheelkunde
van belang voor de opvang van patiënten.

Bij een ziekte als retinoblastoom zijn
niet alleen de directe gevolgen groot,
maar vooral ook de consequenties op lan-
gere termijn. Imhofbenadrukt dat de kin-
deren vaak allerlei maatschappelijke pro-
blemen ondervinden door hun misvormd
gelaat en hun beperkte gezichtsvermo-
gen. Tevens is er een verhoogd risico op

Kattenoogie: retinoblastoom?
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