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			Achterplat.

		

		
			Onze hersenen maken ons tot wie we zijn. Ze zorgen dat we kunnen bewegen en waarnemen, ze zijn verantwoordelijk voor ons denkvermogen, gevoel voor humor, inlevingsvermogen, onze veerkracht, sociale vaardigheden en nog veel meer. Als er iets in onze hersenen verandert, veranderen wij zelf. Dat maakt hersenaandoeningen zo ingrijpend.

			Vrijwel iedereen krijgt in zijn leven te maken met een of andere hersenaandoening: zelf, of in de naaste omgeving. Toch is er bij de meeste mensen maar weinig over bekend. In dit boek geeft Iris Sommer mensen met verschillende aandoeningen een gezicht en een stem. Aan de hand van hun ervaringen worden ontstaan, verschijnselen, diagnostiek en behandeling toegelicht.

			Of het nu gaat om de ziekte van Parkinson, schizofrenie, bipolaire stoornis, alzheimer, multiple sclerose, dwangstoornis, de ziekte van Huntington, een ticstoornis of niet-aangeboren hersenaandoeningen: hersenaandoeningen hebben veel met elkaar gemeen. Ze leiden tot klachten die tot op zekere hoogte vergelijkbaar zijn, net als de mogelijkheden tot preventie en behandeling. En dat is geen wonder, want deze aandoeningen treffen allemaal hetzelfde brein.

			Haperende hersenen is geschreven in samenwerking met de Hersenstichting en bevat een inleiding van Dick Swaab. Het bevat alle informatie die artsen een patiënt en zijn familie zouden willen geven wanneer een consult de hele middag kon duren. Het werpt ook een blik in de toekomst: wat valt er op korte en lange termijn aan medische ontwikkelingen te verwachten?

		

		
			Bio en biblio.

		

		
			Iris Sommer is hoogleraar Psychiatrie aan het Universitair Medisch Centrum in Utrecht. Zij is lid van de Jonge Akademie van de KNAW en schreef Stemmen Horen, dat in 2011 verscheen. Haperende hersenen is haar tweede boek.
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			Woord vooraf

			Iris Sommer heeft in samenwerking met de Hersenstichting dit boek Haperende hersenen geschreven, waarin zij negen verschillende psychiatrische en neurologische hersenaandoeningen bespreekt. De ziektegeschiedenissen zijn heel toegankelijk voor een algemeen publiek, patiënten, familieleden en verzorgenden. Per hoofdstuk worden er hersenmechanismen uitgelegd die het ook interessant maken voor mensen die al wat meer kennis van hersenen en hersenziekten hebben. De besproken aandoeningen beïnvloeden niet alleen de motoriek, maar ook het denken, het voelen en het gedrag. Iris Sommer benadrukt daarom, terecht, de overeenkomsten tussen psychiatrische en neurologische ziekten, zowel vanuit neurobiologisch als psychosociaal perspectief. 

				Dat mag tegenwoordig weer. Honderd jaar geleden werd het onderscheid tussen de psychiatrie en neurologie ook niet gemaakt en werd de term ‘neuropsychiatrie’ gebruikt om de integratie tussen de twee gebieden aan te geven. Ook Sigmund Freud was zeer geïnteresseerd in het brein. In 1885 schreef hij het Project voor een wetenschappelijke psychologie, om de brug te slaan tussen zijn analytisch werk en het brein. Maar hij zag dit project vervolgens als een mislukking, en het werd tijdens zijn leven niet gepubliceerd. Naar zijn oordeel was de kennis van die tijd over het brein, de neurowetenschappen, nog niet rijp om die brug te slaan in de vorm van een wetenschappelijk gefundeerde psychologie van de menselijke geest. Toentertijd was dat een terechte conclusie. 

				De door Sigmund Freud ontwikkelde psychotherapie werd tot in de jaren vijftig dé methode om psychiatrische patiënten te behandelen. De analytische psychiatrie zorgde geleidelijk echter voor een schisma tussen de psychiatrie en de neurologie. Nederland was een van de laatste landen waar dit in 1974 leidde tot een afzonderlijke Vereniging voor psychiatrie en een Vereniging voor neurologie. In de tijd dat ik met hersenonderzoek begon – dat was in 1966 – waren om dezelfde reden de neurowetenschappen nog steeds ‘geestloos’. De neurologie was in die tijd ook wars van alles wat met psychiatrie of filosofie te maken had. Intussen waren in de jaren vijftig de eerste antipsychotica en antidepressiva in de kliniek geïntroduceerd, en hun effecten resulteerden in hypotheses over een verstoorde chemische balans als oorzaak voor psychiatrische ziektebeelden. Dit werd de basis voor de ontwikkeling van de ‘biologische psychiatrie’, waarbij het psychiatrisch onderzoek gericht werd op het brein zelf en de hersenmechanismen die de basis voor aandoeningen als depressie en schizofrenie vormden. Psychiatrische ziekten bleken hun oorsprong te hebben in de genetica en de vroege hersenontwikkeling, en dat maakte de patiënten kwetsbaar voor invloeden van de omgeving. Bij patiënten werden veranderingen gezien in functionele scans, in de structuur en de moleculaire samenstelling van hersensystemen. Hiermee werd de overlap tussen psychiatrische en neurologische ziekten weer steeds groter, en zag men steeds meer de overeenkomsten in plaats van de verschillen tussen deze twee disciplines, net als honderd jaar geleden. Mijn eigen onderzoeksgroep heeft terecht de naam ‘Neuropsychiatrische stoornissen’. 

				Hersenaandoeningen geven, in tegenstelling tot een hartinfarct, een stigma aan patiënten en familieleden. Wij zijn ons brein, en natuurlijk zijn we bang voor ziekten die ons brein en dus onze persoonlijkheid aantasten. Maar dat maakt een stigma nog niet acceptabel. Bovendien zijn taboes rond hersenziekten gevaarlijk. In Nederland heeft 16 procent van de volwassenen ooit in zijn leven een depressie gehad. Dat percentage is vergelijkbaar met dat in de meeste andere westerse landen. In China, waar ik ook werk, laten de officiële cijfers zien dat slechts 5 procent ooit een depressie heeft gehad. Dat komt niet doordat Chinezen zoveel gezonder zijn dan wij, maar doordat mensen met een depressie niet naar een psychiater durven te gaan vanwege het stigma dat op hen en de hele familie zou drukken. Hierdoor zijn de zelfmoordcijfers in China driemaal zo hoog als in het Westen. Gelukkig is het taboe op hersenaandoeningen in het Westen niet meer zo sterk als in China, maar het is wel degelijk ook in onze maatschappij nog aanwezig. Illustratief was voor mij in dit boek te lezen dat de patiënten die een neurologisch ziektebeeld hadden, hun ziektegeschiedenis onder hun eigen naam gepubliceerd wilden zien, terwijl de psychiatrische patiënten juist liever voor een pseudoniem kozen. De neurologische patiënten hadden met hun netwerk over hun ziekte gesproken; de psychiatrische patiënten hadden voornamelijk gezwegen over hun aandoening. Het taboe op psychiatrische ziekten is nog springlevend in Nederland!

				Het is mijn vaste overtuiging dat het wekken van belangstelling voor die fantastische machine die ons brein is, het mechanisme waardoor we mens zijn en van het leven en de cultuur kunnen genieten, het enige efficiënte wapen is tegen deze stigma’s en taboes. We moeten vervolgens ook uitleggen dat deze complexe machine vanaf de conceptie kwetsbaarheden vertoont die tot problemen in het functioneren van het brein kunnen leiden en die aanleiding geven tot psychiatrische en neurologische ziekten. Daar moet niemand de ‘schuld’ van krijgen. 

				De complexiteit van de hersenen is enorm, en daarom is het lastig effectieve behandelingen voor hersenaandoeningen te ontwikkelen. Maar we moeten dat met al onze inzet blijven proberen. Een andere weg is er immers niet. Er is niets mysterieus of engs aan hersenziekten dat een stigma of uitstoting van de patiënt acceptabel zou maken. Ik ben ervan overtuigd dat dit boek een belangrijke bijdrage zal leveren aan de zo noodzakelijke destigmatisering van hersenziekten door begrip en interesse, verwondering en bewondering voor ons brein te genereren.

			Dick Swaab

		

	
		
			HOOFDSTUK 1 

			 1 - Waarom dit boek?

			Niet veel mensen krijgen de kans levende hersenen te zien. Ik mocht een paar keer over de schouder van een neurochirurg meekijken en ben hem daar dankbaar voor. Het is een voorrecht dit fabelachtige orgaan in actie te zien. Levende hersenen zijn ronduit schitterend. Een zalmroze, glanzend oppervlak, versierd door een keurig netwerk van rode en blauwe bloedvaatjes die er in een bladervormig patroon doorheen trekken. Toegedekt met een ragfijn vlies van zilverachtig netgaas. Zachtjes pulserend op de maat van de hartslag.

				Die magie is echter afwezig wanneer je hersenen na iemands dood bekijkt. Als medisch student mag je een paar grijze hersenen op sterk water ontleden. Het kon mij weinig bekoren. Veel mensen staat dat beeld, van dode, grijze hersenen, voor ogen als ze aan het brein denken. Het is moeilijk te bevatten dat die anderhalve kilo (voor vrouwen nog een paar onsjes minder) goed doorbloed vet en eiwitten het denken, doen, voelen en ervaren van een mens bepalen. Lang werd dan ook ontkend dat dit het geval is. In de Griekse oudheid werden het verstand en het gevoel aan het middenrif (phrenos in het Latijn) toegedicht. Het middenrif! Een peesplaat met spieren eraan; zo’n onbenullig orgaan. Het middenrif zit op een centrale plek, vlak onder het hart, en wordt actief op en neer bewogen om adem te halen. Misschien dat die beweging gekoppeld werd aan het vermogen tot denken? Vanuit die zeer oude gedachte is de term phrenos synoniem geworden met geest of ziel, vandaar dat zwakzinnigheid nog steeds oligofrenie heet (‘weinig middenrif’), en psychosegevoeligheid met cognitieve problemen aangeduid wordt als schizofrenie (‘gespleten middenrif’). 

				Vele eeuwen heeft de sappenleer van Galenus het denken over gevoel en stemming bepaald. Galenus was de zoon van een welgestelde architect in het Romeinse rijk van de eerste eeuw n.Chr. Hij verzorgde de gladiatoren voor en na hun arenagevechten, voor zover daar na afloop nog behoefte aan was. De oorzaak van somberheid, melancholie, is een teveel aan zwarte gal. Kanker overigens ook. Apathie (‘flegmatiek’) ontstond volgens Galenus door te veel slijm, en ‘cholerisch’ (zeg maar: de huidige ADHD) word je door te veel gele gal. De hersenen bleven volledig uit beeld. Pas in de zestiende eeuw durfde de in Brussel geboren Andreas Vesalius te beweren dat die zwarte gal nergens in het lichaam te vinden is. Hij riep dit echter niet hard genoeg om deze sappenleer geheel te laten verdwijnen uit het medisch denken. Met name de antroposofische geneeswijzen grijpen hier nog steeds op terug. Kort na Vesalius gaf René Descartes de hersenen wel enige functie, maar die bleef beperkt tot het aansturen van de ledematen en het registreren van pijn. Gevoelens en denken dichtte hij toe aan de mentus, iets als een ‘geest’ of ‘rook’, die via de pijnappelklier (alweer zo’n onbenullig orgaantje) contact zou maken met de hersenen. Deze ideeën waren destijds zo revolutionair dat Descartes’ boek waarin hij de (zeer beperkte) rol van de hersenen beschreef, pas na zijn dood werd uitgegeven uit angst voor de inquisitie. 

				Nog steeds worden hersenaandoeningen, geheel in de geest van Descartes, verdeeld in ‘motorische’ en ‘mentale’ aandoeningen en speelt de ‘geestelijke gezondheidzorg’ zich grotendeels af in aparte instellingen buiten het algemeen ziekenhuis. We zouden inmiddels beter moeten weten. Ook de gespannen verhouding tussen godsdienst en hersenwetenschappen is nooit helemaal verdwenen.

			Lange tijd zijn de hersenen, mede onder druk van de kerk, terra incognita geweest; zoveel gebeurde daar immers niet. Pas ruim honderd jaar geleden bracht de Duitse neuroloog Korbinian Brodmann, met zijn beroemde atlas, de hersenfuncties in kaart. Nog steeds wordt zijn werk gebruikt om actieve hersengebieden te lokaliseren op een hersenscan. Kort daarvoor hadden Paul Broca, een Franse arts, anatoom en antropoloog, en de Duitse neuroloog en psychiater Carl Wernicke aangetoond dat taalfuncties te lokaliseren waren in de hersenen, en wel in de linker hersenhelft. Van veel functies weten we nog steeds niet precies hoe de hersenen ze voor elkaar spelen. Bewustzijn blijft bijvoorbeeld een lastige. Het lijkt wel alsof het hele brein daaraan bijdraagt. Toch weten we inmiddels een hoop dingen wel, en dat is maar goed ook. Want de hersenen zijn een kwetsbaar orgaan en hersenaandoeningen kunnen ernstige gevolgen hebben. Hoe beter we begrijpen wat er precies gebeurt onder ons schedeldak, des te beter kunnen we deze ziekten behandelen en vooral voorkomen. 

				Hersenaandoeningen zijn de meest ingrijpende ziekten die er zijn, want je hersenen, dat ben jezelf. Vanuit de hersenen worden inderdaad de spieren aangestuurd en wordt de informatie die via de zintuigen binnenkomt verwerkt. Maar inmiddels weten we dat hier ook het denkvermogen, mentale flexibiliteit, humor, sociale vaardigheden en persoonlijkheid zetelen. De hersenen maken ons tot wie we zijn. Wanneer daar iets in verandert, verander je zelf. Hersenaandoeningen komen bovendien heel veel voor. Vrijwel iedereen krijgt in zijn leven te maken met een hersenziekte. Zelf, of in de naaste omgeving. Toch zijn hersenaandoeningen nog steeds tamelijk onbekend. Dat is jammer, want onbekend maakt onbemind. 

				In dit boek wil ik mensen met een hersenaandoening een gezicht en een stem geven; hun verhaal laten horen, hun aandoening toelichten. Sommige patiënten kunnen hun verhaal niet meer laten horen, omdat ze het zijn vergeten, of omdat ze zich niet meer verstaanbaar kunnen maken. Andere zouden het juist heel goed kunnen, maar zwijgen uit angst voor stigma en vooroordelen. 

				Voor de naasten van patiënten met een hersenaandoening is het vaak moeilijk zich voor te stellen hoe het moet zijn om bepaalde symptomen te hebben, zoals de uitzichtloosheid tijdens een depressie, de onmogelijkheid om te bewegen tijdens een ‘off’ periode bij de ziekte van Parkinson, de wiebelige onhandigheid bij de ziekte van Huntington, de tics van gilles-de-la-tourette, die je met veel moeite tijdelijk kunt onderdrukken, of de vaste overtuiging dat er een complot tegen je wordt gesmeed bij schizofrenie. Voor hen wil ik deze symptomen zo concreet mogelijk beschrijven en uitleggen, zodat ze invoelbaar en begrijpelijk worden. 

				In dit boek vertel ik de verhalen van negen patiënten die, vroeg of laat in hun leven, te maken kregen met een hersenaandoening. Die verhalen zijn niet alleen kommer en kwel. Ze vertellen over kracht en doorzettingsvermogen, humor, optimisme en flexibiliteit. Ze illustreren wat een mens goed aankan en wat niet.

				Dit boek is in de eerste plaats geschreven voor partners, familie, verzorgenden en bovenal voor mensen die zelf een hersenaandoening hebben. Wanneer je net zo’n diagnose gekregen hebt, zijn er duizend-en-één vragen die je zou willen stellen. In het ziekenhuis is daar beperkt tijd voor. Dit boek geeft de informatie die je elke patiënt, zijn naasten en zijn verzorgers zou willen meegeven als een consult de hele middag kon duren. Prangende vragen worden beantwoord. Hoe ontstaat een bepaalde hersenaandoening? Wanneer is die eigenlijk begonnen? Hoe kun je de symptomen herkennen? Hoe wordt de diagnose gesteld en hoe zeker is die diagnose dan? Wat kan het anders zijn? Welke behandelingen bestaan er, hoe effectief zijn die en wat zijn de bijwerkingen? Gaat het weer over, of wordt het langzaam erger? Waarom krijg juist ik dit? Is het erfelijk, en hoe groot is dan de kans dat mijn kinderen of kleinkinderen het ook krijgen? Wat valt te verwachten van hersenonderzoek? Wanneer komen nieuwe behandelingen beschikbaar en wat kunnen die bewerkstelligen? Wat maakt het leven de moeite waard met een hersenaandoening? En wat als ik niet meer verder wil? 

				In dit boek worden deze vragen beantwoord voor de ziekte van Huntington, bipolaire stoornis, de ziekte van Parkinson, schizofrenie, de ziekte van Alzheimer, dwangstoornis, multiple sclerose (MS), syndroom van Gilles de la Tourette en niet-aangeboren hersenletsel (NAH). Sommige van deze aandoeningen komen veel voor, zoals de ziekte van Alzheimer en schizofrenie; andere, zoals de ziekte van Huntington, zijn zeldzaam. 

				Ik heb juist deze ziektebeelden gekozen omdat ze aandoeningen zijn die een veelvoud aan symptomen veroorzaken, die zowel het aansturen van de spieren als het denken, het voelen en het gedrag beïnvloeden. Deze ziektebeelden illustreren hoeveel impact een aandoening van de hersenen heeft. Ze illustreren ook hoeveel invloed de (sociale) omgeving op de werking van de hersenen heeft. De ziektebeelden gaan alle negen gepaard met (vaak subtiele) veranderingen in de hersenen, maar dit houdt niet automatisch in dat hier ook de primaire oorzaak van deze ziekten ligt. In de komende hoofdstukken zal duidelijk worden dat er meestal sprake is van een unieke combinatie van erfelijke aanleg (gevoeligheid voor een ziekte) en ongunstige omstandigheden uit de omgeving, zoals infectie, misbruik, ongezonde leefstijl, persoonlijk verlies, hoofdletsel. Juist die omgevingsinvloeden bieden mogelijkheden om in de (nabije) toekomst het ontstaan van hersenaandoeningen te voorkomen. 

			Om goed te kunnen begrijpen wat er in de hersenen gebeurt bij de verschillende aandoeningen, leg ik in ieder hoofdstuk een paar principes uit over de werking van dit orgaan. Zo kom je al lezend kenniskaders tegen die extra uitleg geven. In het hoofdstuk over parkinson staan bijvoorbeeld informatiekaders over slaap, over het bestaan en de werking van de bloed-hersenbarrière, over de sympathicus en de parasympathicus, over het merkwaardige gegeven dat de linkerkant van het lichaam bestuurd wordt vanuit de rechter hersenhelft en andersom, over deep brain stimulation en over stamcellen. In datzelfde hoofdstuk wordt uitgelegd uit welke onderdelen een zenuwcel bestaat en hoe het die cel lukt om razendsnel elektrische signalen over te brengen. In het hoofdstuk over bipolaire stoornis komt de werking van groeifactoren, zoals Brain Derived Neurotrophic Factor (BDNF), aan de orde, er wordt uitgelegd wat de hersenkamers zijn en wat grijze en witte stof is. Hoe de afweer tegen indringers, beschadigde cellen en kankercellen werkt, en wat dat met hersenaandoeningen te maken heeft, wordt geïllustreerd in het hoofdstuk over MS. In het hoofdstuk over de ziekte van Huntington wordt een introductie gegeven over de erfelijkheid. Hoe infecties kunnen zorgen voor kruisreacties waarbij het eigen immuunsysteem zich tegen een onderdeel van de hersenen richt, komt aan de orde in het hoofdstuk over gilles-de-la-tourette. In het hoofdstuk over de ziekte van Alzheimer wordt uitgelegd waar de hippocampus ligt en welke functies die hersenstructuur vervult. Wat een boodschapperstof is, en wat er gebeurt bij een hogere of lagere aanmaak van verschillende boodschapperstoffen zoals dopamine, GABA, glutamaat en histamine, wordt toegelicht in het hoofdstuk over schizofrenie. In het hoofdstuk over NAH wordt uitgelegd wat coma is en wat er gebeurt als het bewustzijn verloren gaat. In het hoofdstuk over dwangstoornis leest u wat optogentica is.

			Deze principes over de werking van de hersenen zijn niet specifiek voor die ene aandoening waarbij ze besproken worden, maar leggen uit hoe de hersenen in het algemeen werken en zijn daarmee relevant voor alle negen aandoeningen. De kennis die de lezer in het ene hoofdstuk opdoet, is relevant voor het volgende hoofdstuk. Ongemerkt raak je vertrouwd met prikkelgeleiding, erfelijkheid, energievoorziening, voeding, immuniteit en hormonen. Aan het eind van dit boek ben je een breinexpert geworden. Daarmee zijn hersenaandoeningen makkelijker te begrijpen en snap je bovendien beter wat er in je eigen brein gebeurt. Ik hoop dat ik op deze manier ook iets van mijn fascinatie en bewondering voor dit prachtige orgaan zal kunnen overbrengen.

			De hersenen zijn met stip het meest complexe orgaan. De afgelopen decennia is ons begrip van dit orgaan enorm toegenomen. Van de meeste aandoeningen die in de komende hoofdstukken beschreven worden, hebben we een redelijk idee over wat er misgaat in de hersenen. Hoeveel we van een hersenaandoening begrijpen, is een direct gevolg van de hoeveelheid onderzoek naar dat ziektebeeld, en indirect van de hoeveelheid geld die besteed wordt aan wetenschappelijk onderzoek naar dat ziektebeeld. Er is een aantal korte hoofdstukken bij, zoals het hoofdstuk over gilles-de-la-tourette en het hoofdstuk over NAH. Dat zijn de ondergeschoven kindjes, de aandoeningen die weinig in de belangstelling staan en daardoor veel minder onderzocht worden. Naar andere ziektebeelden, zoals alzheimer en MS, wordt juist relatief veel onderzoek gedaan. 

				Onze huidige kennis is echter een tussenstand, geen eindstand. Wetenschap is nooit af. Er is altijd sprake van voortschrijdend inzicht. Die voortdurende verbetering van kennis en inzicht leidt tot aanhoudende vernieuwing in de manier waarop we over hersenaandoeningen denken, en de richting waarin nieuwe behandelingen en preventieve interventies ontwikkeld worden.

			Je hersenen maken je tot wie je bent. Mensen zijn sociale dieren, en het is de kunst om in balans met je omgeving te leven. Sociale interactie is noodzakelijk voor een goede ontwikkeling van de hersenen, en ook op volwassen leeftijd blijft sociaal contact een absolute vereiste voor optimale hersenwerking. Sommige mensen zeggen dat ze goed alleen kunnen zijn, en natuurlijk hoef je niet altijd gezelschap om je heen. Maar echte eenzaamheid – wekenlang niemand spreken, niemand zien – verdragen alle mensen slecht. Daar zijn we niet op gebouwd. Hersenaandoeningen brengen veel sociale problemen met zich mee. Die komen in de verhalen van de negen patiënten in dit boek naar voren. Sociale en professionele rollen veranderen als iemand een hersenaandoening krijgt. Werk moet worden aangepast, of is helemaal niet meer mogelijk. Rollen als partner, ouder, vriend, zullen veranderen. Sommige patiënten kunnen niet meer thuis wonen. 

				Eenzaamheid is iets waar veel patiënten mee kampen. Het is het grootste probleem van hersenaandoeningen in het algemeen, dunkt me. Dat komt deels door moeilijkheden in de communicatie, deels doordat patiënten bepaalde rollen niet meer kunnen vervullen, deels door matige sociale acceptatie van mensen die vreemd doen. Iemand die schokkerige bewegingen maakt, die raar praat of zich vreemd gedraagt, wordt al gauw eng gevonden en dan maar gemeden. Dat is een logische reactie, die ik niemand verwijt. Maar het is goed om daar, met de kennis van nu, overheen te stappen. Een hersenaandoening kan iedereen overkomen, en overkomt daadwerkelijk een groot deel van de bevolking. Als dit lot je treft, heb je juist meer behoefte aan steun en begrip van familie, vrienden, studiegenoten, collega’s, winkelpersoneel, ambtenaren en soms gewoon van een vreemde op straat. Iemand die moeilijk spreekt, hoeft niet achterlijk te zijn, iemand die raar beweegt, is niet per se dronken en iemand die vreemde dingen doet, hoeft niet gevaarlijk te zijn. Het is essentieel voor patiënten om deel te blijven uitmaken van de samenleving en voldoende sociaal ingebed te blijven. 

			Hersenaandoeningen leveren soms ethische dilemma’s op. Wil iemand zijn diagnose weten, als hij 50 procent kans heeft op een ernstige, vooralsnog onbehandelbare ziekte? Wil je die diagnose weten als het je ongeboren kind betreft? Moet je een aandoening die steeds erger wordt, tot de laatste snik uitzitten, of mag het leven al eerder beëindigd worden? Voor sommige patiënten slaat de weegschaal tussen prettige en nare dingen iedere dag weer negatief uit. Zij zouden liever niet meer wakker willen worden. Sommigen overwegen zelfmoord. Vaak heeft dat met depressie te maken, en is aan de sombere stemming en moedeloosheid wel iets te doen, zelfs als iemand een ernstige aandoening heeft. Er zijn ook hersenaandoeningen waarbij mensen zich niet goed realiseren dat er iets met hen aan de hand is, bijvoorbeeld tijdens een psychose of een manie. Zij denken dat het juist aan de buitenwereld ligt; die anderen zijn niet te vertrouwen, of gewoon erg traag van begrip. Moet je iemand dan tegen zichzelf beschermen? Of blijft zelfbeschikking het hoogste goed? Wanneer mag je iemand tegen zijn wil opnemen? Gebeurt dat vaak en hoe gaat dat in zijn werk? Mag je iemand ook tegen zijn wil medicijnen geven of psychotherapie? En werkt dat dan nog wel? Dit soort dillema’s zijn voor partners en familieleden van patiënten uiterst relevant, en toch weten zij vaak niet de antwoorden op deze vragen. In de hoofdstukken over bipolaire stoornis, dwangstoornis, alzheimer en schizofrenie komen deze kwesties aan bod.

			Over hersenaandoeningen wordt nog veel gezwegen. Waarom spreekt het koningshuis niet over wat prinses Juliana mankeerde? Waarom kennen we niemand met schizofrenie, terwijl 1 procent van de bevolking dat heeft? Patiëntenverenigingen leveren hier goed werk. Dankzij de radiospotjes van Stichting MS Research weet nu iedereen wat MS is. Ook over parkinson kan gesproken worden. Het wordt tijd dat dit voor alle hersenaandoeningen het geval is. Psychiatrische aandoeningen worden nog vaak gezien als een gebrek aan doorzettingsvermogen, een karakterzwakte of overgevoeligheid; kwaaltjes die geen echte ziekten zijn. Zelfs in politiek Den Haag heeft die opvatting postgevat. In 2012 nam het kabinet een nieuwe wet aan waarbij patiënten een eigen bijdrage moesten betalen voor psychiatrische behandeling. (Bedenk daarbij dat veel patiënten met ernstige psychiatrische ziekten van een minimuminkomen rondkomen en dat een korte intake en behandeling bij een psychiater duurder is dan een nieuwe laptop.) Uit die maatregel klinkt de boodschap door dat deze aandoeningen geen professionele behandeling behoeven, en dat je voor bipolaire stoornis eigenlijk beter met de buurvrouw kunt praten in plaats van naar het ziekenhuis te gaan. Vooralsnog is die maatregel weer teruggedraaid, maar het kenschetst het belang van voldoende kennis over hersenaandoeningen. Ik wil daarom laten zien hoe haperingen van de hersenen tot een bont palet aan klachten kan leiden, wat daar nu al aan te doen is, en wat er in de toekomst aan nieuwe behandelingen te verwachten valt. Preventie van hersenaandoeningen is daarbij de belangrijkste verbetering die de toekomst zal brengen. Elk hoofdstuk sluit dan ook af met een paragraaf over de toekomst. 

				Onderzoekers over de hele wereld zoeken naar oplossingen voor hersenziekten. Wat valt er te verwachten van dit onderzoek? Welke nieuwe behandelingen komen er op korte en op langere termijn? Welke stappen zijn al gezet op het gebied van immuuntherapie, stamceltherapie, gentherapie, optogenetica en brain-computer interface? Wat is nu al mogelijk bij proefdieren, en wanneer is het veilig om deze nieuwe technieken bij mensen toe te passen? Ook preventie komt daarbij aan bod. Want genezen is mooi (en moeilijk), maar voorkomen is beter (en makkelijker). Preventie van hersenaandoeningen wordt al schoorvoetend toegepast, maar kan veel verder geoptimaliseerd worden. Net zoals kinderen op de basisschool geleerd wordt gezond te eten, zou hun ook moeten worden bijgebracht hoe ze hun brein goed kunnen onderhouden. Het is het mooiste en vernuftigste orgaan dat we hebben; wees er zuinig op!

			In dit boek worden neurologische en psychiatrische ziektebeelden door elkaar beschreven. Ik verwacht dat na het lezen de overeenkomsten tussen deze ziektebeelden meer indruk zullen maken dan de verschillen. Tot in de jaren tachtig werden neurologie en psychiatrie nog beoefend vanuit hetzelfde medisch specialisme, namelijk dat van de zenuwarts. Men bestudeerde het hele brein, en alles wat daaruit voortvloeit. In België is dat nog steeds mogelijk. In Nederland werd het specialisme zenuwarts in 1984 opgeheven en is de tweedeling ontstaan tussen hersenaandoeningen die destijds anatomisch aanwijsbaar waren (dat werd de neurologie), en ziekten waarbij het zogenaamde ‘anatomische substraat’ wel vermoed werd maar nog niet gevonden was (de psychiatrie). Inmiddels zijn we ruim dertig jaar verder, en blijkt het anatomisch substraat van zowel neurologische als psychiatrische ziekten veel complexer, subtieler en variabeler dan destijds gedacht werd. Bovendien blijkt het niet wezenlijk anders. Genetische, biologische, psychologische en sociologische factoren spelen bij alle hersenaandoeningen een rol. In dit boek wil ik laten zien hoeveel er inmiddels bekend is over de werking van de hersenen, en hoe haperingen van het brein tot neurologische én psychiatrische klachten kunnen leiden. 

		

	
		
			HOOFDSTUK 2

			 2 - Twee Connies

			Ik zat al jaren bij Fred in de klas, maar hij zag me eigenlijk nooit staan. Totdat ik naar de kapper was geweest en eruitzag als een superster. Ineens maakten de jongens ruzie wie er met mij naar het schoolfeest mocht. Fred was de winnaar en ik ben daarna altijd aan hem blijven hangen. Op mijn achttiende ben ik weggelopen van huis en bij Fred gaan wonen. We woonden boven de winkel: een bloemenzaak in Den Haag. Nadat ik weggelopen was, had ik helemaal geen contact met mijn ouders. Totdat ik na drie maanden gebeld werd door mijn moeder. Mijn vader had een hersenbloeding gehad! Hij was halfzijdig verlamd. Ik ben hem toen direct gaan opzoeken in het ziekenhuis en wilde hem een zoen geven. Hij zei afgemeten tegen mij dat een hand wel voldoende was. Dat deed pijn. Kort daarna is hij overleden. Mijn moeder was er stuk van, maar ze pakte toch de draad weer op. Ze is een volhouder, ik ben trost op haar. 

				Toen Fred en ik jong waren, hadden we samen die winkel. Bloemsierkunst Constance heette het, chique naam hè! Naar mij genoemd! Die zaak lag in een buurtwinkelcentrum in Den Haag, met allemaal particuliere winkels bijeen, hartstikke gezellig. Je kende de andere winkeliers, mijn klanten, hun sores, hun hondjes. Ik verkocht bloemen in de winkel en Fred stond boven boeketten op te steken. Ik riep hem toe welke boeketten hard gingen en die hij dus bij moest maken. De avond voor Moederdag stonden we samen tot diep in de nacht boeketten te binden. De avond voor Pasen maakten we honderd paasstukjes. Het was leuk werk en we draaiden prima. Maar het winkelcentrum moest plaatsmaken voor woningen en de gemeente kreeg het gedaan dat alle winkels hun deuren sloten. Zonder compensatie of wat ook; gewoon weggepest. Toen we de winkel nog hadden, had ik ook al een baantje bij de bank, voor de middagen. Ik was vliegende kiep aan de balie van een aantal kantoren in het Westland. Elke middag op een andere plek, nergens was ik echt ingeburgerd. Toen we de bloemisterij moesten sluiten, kreeg ik van de bank de gelegenheid me bij te scholen tot directiesecretaresse. Ik haalde mijn diploma bij de LOI. Bij mijn eerste sollicitatie werd ik meteen aangenomen en kwam ik vlak bij ons huis te werken op het hoofdkantoor van de bank; een echte topbaan! Ik was een kei in mijn werk en deed het met veel plezier. Toen onze dochter geboren werd ging ik parttime werken, precies tweeënhalve dag in de week. Mooie combinatie toch? Vier jaar later kregen we onze tweede dochter.

				Na die tweede geboorte begon ik te kwakkelen. Ik bleef maar moe, moe en nog eens moe. En dat terwijl Laura juist een heel lieve en makkelijke baby was. Ze liet me ’s nachts al snel doorslapen. Ik werd ook somber. Een postnatale depressie. Vreemd, daar had ik bij de eerste helemaal geen last van gehad. Daarbij kwam dat ik ook een beetje een raar loopje ontwikkeld had. Ik miste een goed ritme met lopen en liep dan weer te snel, dan weer te langzaam. Fysiotherapie hielp niet. Mensendieck ook niet. Fred zei dat ik mijn linkerhand zo raar hield bij het tandenpoetsen. Als een lam vleugeltje. Het was mij nog niet opgevallen. Na een jaar ging de somberheid eindelijk weg, maar het rare loopje bleef en het tandenpoets-lamme-vleugeltje ook. En moe was ik nog steeds. Werken lukte niet echt. Ik ben een perfectionist: als ik iets doe, dan wil ik het goed doen. Maar ik was traag geworden met typen en met notuleren. Ik was niet tevreden over mijn werk. Dan maar naar de huisarts, vooral omdat ik me zorgen maakte over dat gekke loopje van me. De huisarts dacht meteen aan parkinson, ook al was ik toen pas achtendertig. Hij stuurde me door naar de neuroloog, en die gaf de huisarts gelijk. Heel zeker: ik had parkinson. 

				Ik had die diagnose totaal niet zien aankomen en wist ook niet wat dat nu precies zou betekenen voor mijn toekomst, voor mijn baan en mijn gezin. In mijn familie had niemand parkinson, en ik kende zelf slechts één persoon die die ziekte had. Dat was een oude man, een paar straten verderop, die krom liep en beefde; we hadden hoegenaamd niets gemeen. Fred nam mij mee naar Lanzarote om het even te laten bezinken en alles op een rij te zetten. 

			WAT IS DE ZIEKTE VAN PARKINSON?

			Een vroeg verschijnsel van de ziekte van Parkinson is dat een van de armen niet meer goed mee beweegt tijdens het lopen. Partners valt dit vaak eerder op dan degene die het heeft. Andere vroeg optredende verschijnselen zijn problemen met snelle handbewegingen, zoals schrijven, piano spelen, typen en tanden poetsen. Pijn en stijfheid van een schouder zijn ook vroege symptomen. Die stijfheid komt doordat de spieren te strak zijn aangespannen. Ook kan trillen (tremor) van één of beide handen ontstaan. Veel bewegingen worden trager en bij dingen die voorheen automatisch gingen, zoals fietsen, aankleden, brood smeren of autorijden, moet worden nagedacht. Lopen gaat niet meer vanzelf; elke stap moet bewust gezet worden. Schrijven gaat niet alleen langzamer; het handschrift wordt ook opvallend priegelig. Patiënten lijken minder emotioneel omdat de mimiek van hun gezicht afneemt en ze een star gelaat krijgen. Dit betekent niet dat er onder dat masker geen emoties zijn; je kunt ze alleen moeilijker zien. Allerlei kleine, spontane beweginkjes zoals knipperen met de ogen, de benen over elkaar slaan, handgebaren om je betoog te ondersteunen en een glimlach om aan te geven dat je een grapje maakt, worden minder. De stem wordt zachter en monotoon. Die veranderingen hebben grote consequenties voor de communicatie. Wat je precies bedoelt, wordt namelijk niet alleen bepaald door de woorden die je kiest, maar ook door de toon, stembuiging en mimiek waarmee je de woorden uitspreekt. Probeer maar eens een anekdote te vertellen zonder mimiek te gebruiken.

				Problemen met bewegen zijn meestal niet de allereerste tekenen van parkinson. Jaren daarvoor treden vaak andere, vagere klachten op. Minder goed kunnen ruiken is een van de eerste verschijnselen van parkinson, iets wat heel geleidelijk ontstaat. Door het gebrek aan geur smaakt het eten niet meer zo goed. Ook een depressie is iets wat vooraf kan gaan aan de kenmerkende stoornissen van het bewegen. Oudere mensen die zonder duidelijke aanleiding voor het eerst in hun leven een depressie ontwikkelen, krijgen later soms de ziekte van Parkinson. Ook de ziekte van Alzheimer, waar hoofdstuk 5 over gaat, ontstaat vaak aansluitend op een depressie. Die depressie was dan achteraf bezien de eerste uiting van een beginnende hersenaandoening. Moeheid en moeite met concentreren zijn andere vage, vroege klachten. Ook emotionele problemen komen in die heel vroege fase veel voor. Iemand is bijvoorbeeld eerder in tranen, sneller onzeker of neigt sterk tot twijfelen.

				Kenmerkend voor de ziekte van Parkinson zijn de slaapproblemen, die ook al vroeg optreden. 

			Slaap

			Het ritme van slapen en waken wordt geregeld door de hersenstam en de hypothalamus. Slaap kent verschillende fases, van oppervlakkig naar heel diep. Met een elektro-encefalogram (EEG) van een slapende persoon kun je precies zien in welke slaapfase die is. Daarbij wordt de elektrische activiteit van de hersenen gemeten door verschillende elektrodes op de schedel te plaatsen. Tijdens de diepe-slaapfases zie je grote, langzame uitslagen op het EEG, die erop duiden dat grote groepen hersencellen tegelijkertijd vuren. Er zijn vier fases te onderscheiden, waarbij de golven steeds trager en de slaap steeds dieper wordt. Rapid eye movement (rem)slaap is een oppervlakkige slaapfase, waarbij je ziet dat iemand (onder zijn gesloten oogleden) veel met de ogen beweegt. In een nacht van acht uur maak je meestal vijf of zes cycli door van oppervlakkige remslaap en diepe slaap. De diepste slaapfases (drie en vier) bereik je meestal alleen in de eerste helft van de nacht. Tijdens de remslaap droom je vaak heel levendig. Om te voorkomen dat je die dromen daadwerkelijk uitvoert, ben je tijdens de slaap tijdelijk verlamd. Een mooi mechaniekje ziet erop toe dat je de spieren van armen en benen even niet kunt aansturen. Als je in een droom weleens het gevoel had dat je wilde schreeuwen maar het niet kon, of wilde wegrennen maar aan de grond genageld stond, dan klopte dat dus! Je kunt inderdaad niet bewegen en dus ook niet schreeuwen tijdens remslaap. Pas wanneer je daaruit ontwaakt, kun je roepen. Bij mensen met beginnende parkinson kan het mechaniekje dat voor slaapverlamming zorgt gaan haperen. Resultaat: schreeuwen in je slaap, woeste bewegingen in bed. Bedgenoten weten dit maar al te goed. Van de mensen die zich bij de huisarts melden omdat ze zulke woeste dingen tijdens hun slaap doen, zal een behoorlijk deel later parkin­son of een daarop lijkende hersenaandoening ontwikkelen.

			Als de ziekte van Parkinson wat verder gevorderd is, is het lopen flink veranderd: langzaam in een voorovergebogen houding, met armen die niet mee bewegen en kleine schuifelende pasjes. Op gang komen en van richting veranderen is moeilijk, maar ook stoppen is niet altijd eenvoudig. Je wordt een beetje als een goederentrein, die langzaam optrekt en moeizaam tot stilstand komt en het beste op gestaag tempo rechtdoor rijdt. De voorovergebogen houding brengt je zwaartepunt te ver naar voren, waardoor je eerder valt. 

				Wanneer de ziekte nog verder voortschrijdt, wordt het lastig om zelfstandig uit een stoel op te staan en kan iemand pas na een aantal pogingen beginnen met lopen. Omdraaien in bed lukt alleen nog met veel moeite. De medicatie raakt steeds sneller uitgewerkt, waardoor er perioden ontstaan waarin het bewegen niet goed meer lukt: een off-periode. Deze perioden kunnen ook onvoorspelbaar optreden. Daarnaast zijn er kortdurende, plotselinge blokkades bij het lopen, het zogenaamde freezing, wat soms kan resulteren in een valpartij. Onvoorspelbare off-periodes en freezing zijn beangstigend voor patiënten en maken dat ze niet zo makkelijk een uitstapje ondernemen, uit angst buitenshuis tot stilstand te komen. In de gevorderde stadia van de ziekte van Parkinson gaan bijwerkingen van het medicijn levodopa vaak een rol spelen in het klachtenpatroon. Langdurig gebruik van levodopa levert perioden met vreemde, soms woeste bewegingen van hoofd, armen of benen op. Dit heet dyskinesie. In eerste instantie treden die dyskinesieën vooral kort na inname van de medicijnen op, maar later worden ook de dyskinesieën vaak onvoorspelbaar. 

				Trillen is misschien wel de meest kenmerkende klacht van de ziekte van Parkinson, maar niet iedereen heeft daar last van. Ongeveer 70 procent wel. Bij hen trillen de handen vaak, bijna altijd de ene hand erger dan de andere. Dit komt doordat de handen ieder vanuit een andere hersenhelft worden aangestuurd en er meestal één hersenhelft is waar de problemen wat erger zijn. 

			Rechts bestuurt links en andersom

			De hersenschors bestaat uit twee helften, net als een walnoot. De linkerkant van het lichaam wordt vanuit de rechter hersenhelft bestuurd en andersom. Waarom? Goeie vraag, en niet helemaal duidelijk is hoe dit zo gekomen is. Hoogstwaarschijnlijk is dit ergens vroeg in de evolutie per ongeluk gebeurd. De hersenen van de mens hebben zich in de evolutie ontwikkeld vanuit een zeer simpel trapladderachtig zenuwstelsel (zoals de zeeslak dat nu nog bezit). Door groei en allerlei extra bochten, uitstulpingen en draaiingen is die trapladder geworden tot de opgerolde buis van hersenwindingen die mensen nu hebben. Daar heeft waarschijnlijk een draai om de links-rechtsas tussen gezeten, waardoor nu alles vanuit de andere kant wordt aangestuurd. Zie je dus afwijkingen aan de linkerkant van het lichaam, bijvoorbeeld een pupilreflex die niet werkt, een trillende hand, een verlamming of een verhoogde kniepeesreflex, dan weet je dat er iets mis is aan de andere kant van de hersenen.

			Wanneer de handen niet gebruikt worden, dus in rust zijn, is het trillen het ergst. De handen maken dan een regelmatige, tamelijk trage beweging, alsof ze geld aan het tellen zijn of een sjekkie draaien. Wanneer je iets oppakt, bijvoorbeeld een kopje, wordt het trillen minder. Ook benen, hoofd en zelfs de romp kunnen meetrillen. Soms nauwelijks storend, soms heel uitgesproken. 

				Een aantal andere klachten die bij de ziekte van Parkin­son horen, zijn minder bekend: het slikken wordt minder en daardoor hoopt zich te veel speeksel op in de mond, waardoor er af en toe een sliertje ontsnapt – niet elegant. Door meer talgproductie in de huid gaat het gezicht een beetje glanzen. Ook de transpiratie neemt toe. Niet alleen het bewegen van de armen en benen wordt langzamer, ook de beweging van de darm, de peristaltiek, wordt langzamer. Veel patiënten krijgen daardoor een trage stoelgang en verstopping. Plassen moeten de meeste patiënten met de ziekte van Parkinson juist vaker, omdat de aansturing van de blaas verandert. Dat is vooral ’s nachts erg lastig. 

				Verder komen depressies veel voor bij parkinsonpatiënten, niet alleen als vroeg symptoom van de ziekte, maar ook in latere stadia. Ongeveer de helft van de patiënten krijgt te maken met hallucinaties en wanen, vooral als de ziekte al wat langer bestaat. Hallucinaties zijn dingen die je ziet, voelt of hoort, terwijl anderen ze niet kunnen waarnemen. Patiënten met parkinson zien vaak mensen die er niet zijn. Zo was ik op bezoek bij een man met parkinson die koffie serveerde voor drie personen: voor hem, voor mij en voor ‘die dame naast mij’. Wanen zijn overtuigingen die niet kloppen. Bijvoorbeeld het idee dat de verpleegster je spullen steelt tijdens de ziekenhuisopname. Zulke symptomen kunnen versterkt worden door de medicijnen die bij parkinson gebruikt worden, maar ook zonder medicijnen komen hallucinaties en wanen veel voor. 

				Traag op gang komen en moeite met stoppen, of van richting veranderen, wat zo kenmerkend is voor het lopen, zie je precies zo terug in het denken. Patiënten met parkinson denken trager dan voor de ziekte en hebben meer moeite met het overschakelen naar iets anders, of stoppen met een bepaalde strategie. Zij verliezen hun mentale flexibiliteit. Dat kan gevolgen hebben voor sociale relaties: patiënten houden vast aan eerder gemaakte afspraken, zijn niet in voor spontane acties of veranderingen. Ook het aanleren van nieuwe vaardigheden gaat lastiger: bijvoorbeeld een nieuwe smartphone bedienen. Daarnaast zijn er stoornissen van het geheugen, de aandacht en het ruimtelijk inzicht. In het begin van de ziekte heeft ongeveer een kwart van de parkinsonpatiënten last van zulke stoornissen van het denken. Juist die problemen met denken, zeker als daar een depressie bovenop komt, leveren veel problemen op voor zowel patiënten als hun naasten. Vaak zijn deze klachten nog lastiger te hanteren dan het trillen en het trage bewegen. De problemen met het denken nemen in de loop van de tijd toe. In gevorderde stadia van de ziekte van Parkinson is bij de helft van de patiënten een vorm van dementie ontstaan, een parkinsondementie. Wanneer dementie al in het eerste jaar van de ziekte optreedt, is er meestal sprake van een ander ziektebeeld, dat veel op de ziekte van Parkinson lijkt, dementie met Lewy-lichaampjes.

			De sympathicus en de parasympathicus

			Het autonome zenuwstelsel bestaat uit zenuwen die de organen aansturen en aldus lichaamstemperatuur, hartslag, ademhaling, transpiratie, doorbloeding van huid en spieren, afgifte van verteringssappen en de beweging van de darmen regelen. We hoeven ons met al deze regelzaken, goddank, niet bewust bezig te houden. Ook het functioneren van de geslachtsorganen wordt vanuit het autonome zenuwstelsel aangestuurd. Dat is wel eens lastig.

				Dit autonome zenuwstelsel wordt bestuurd vanuit de hypothalamus, een grote regelkern vlak boven de hersenstam. Daar komt informatie uit het lichaam, de zintuigen en de hersenschors samen. Het autonome zenuwstelsel bestaat uit twee takken, die elkaars tegenpool zijn en elkaar prachtig aanvullen. De sympathicus zorgt voor reuring; en bereidt het lichaam voor op actie (fight or flight). De parasympathicus maant tot kalmte (feed and breed). Om met de woorden van Deepak Chopra te spreken: ‘Life is a dance between the sympathic and the parasympatic nervous system.’ 

			In de eindstadia van parkinson zijn er onvoorspelbare veranderingen in het functioneren, waarbij perioden met stijfheid, traagheid en trillen en perioden met dyskinesieën elkaar afwisselen. Problemen met de lichaamshouding en het evenwicht leiden ertoe dat lopen en rechtop staan moeilijk of zelfs onmogelijk worden. In deze fase belanden patiënten daardoor in een rolstoel of worden ze bedlegerig. De meest voorkomende doodsoorzaak van patiënten met parkinson is een longontsteking, vaak het gevolg van weinig bewegen, zich verslikken en slecht kunnen ophoesten. Daarnaast kan een hartstilstand optreden, omdat ook het autonome zenuwstelsel bij de ziekte van Parkinson is aangedaan.

			HOE WORDT DE DIAGNOSE GESTELD?

			De diagnose wordt gesteld op basis van het verhaal van de patiënt (de anamnese) in combinatie met kenmerkende bevindingen bij het neurologisch onderzoek. Voor de diagnose moeten minimaal twee van de volgende vier klachten aanwezig zijn: trillen, traag bewegen, stijfheid en evenwichtsproblemen. Aanvullend onderzoek door middel van laboratoriummetingen in het bloed en hersenfoto’s met CT of MRI-scans dient vooral om andere oorzaken van de klachten (bijvoorbeeld een doorgemaakte beroerte of een te traag werkende schildklier) uit te sluiten. In twijfelgevallen wordt een DaTscan gemaakt om de diagnose te vergemakkelijken. Zo’n DaT scan neemt een aantal uren in beslag. Vlak voor de scan krijg je een jodium­houdend drankje, zodat de schildklier niet te veel radioactief mate­riaal zal opnemen. Daarna wordt een stof ingespoten die bindt aan een molecuul in de hersenen dat do­pamine vervoert; de dopamine-transporter (DaT). Die stof is radioactief gemaakt, zodat hij op de scan te zien is. Ongeveer vier uur na inspuiting is de stof in de hersenen aangekomen en heeft zich aan de dopamine-transporter gehecht. Dan wordt met een speciale gammacamera een foto van de hersenen gemaakt, waarbij, dankzij die radioactieve component, goed te zien is hoeveel dopamine-transporter precies aanwezig is. Met deze techniek kan worden aangetoond of er een dopamine-tekort in de hersenen is. Zo’n tekort is kenmerkend voor de ziekte van Parkinson. Zo’n scan kan bijvoorbeeld duidelijkheid verschaffen bij mensen die vooral last hebben van trillen. Er bestaat namelijk ook een essentiële tremor waarbij trillende handen, benen of hoofd op (jong)volwassen leeftijd ontstaan, maar andere klachten zoals traag bewegen, evenwichtsstoornissen en stijfheid uitblijven. Een essentiële tremor komt vaak in de familie voor en is soms moeilijk te onderscheiden van een beginnende parkinson. De DaTscan is in geval van essentiële tremor niet afwijkend, terwijl deze bij de ziekte van Parkinson een duidelijk lagere concentratie dopamine-transporters laat zien. 

			WAT KAN HET ANDERS ZIJN?

			De kenmerkende stoornissen van het bewegen zoals die bij parkinson optreden, worden aangeduid met de term parkin­sonisme. Parkinsonisme is niet altijd het gevolg van de ziekte van Parkinson. Het komt ook bij andere hersenaandoeningen voor, zoals bij vasculair parkinsonisme, veroorzaakt door herhaalde kleine herseninfarcten of meer diffuse hersenschade door een slechte doorbloeding (aderverkalking). In typische gevallen komt vasculair parkinsonisme vooral tot uiting in stoornissen van het bewegen van de onderste lichaamshelft. Medicijnen die gebruikt worden om psychose te bestrijden, kunnen ook parkinsonisme veroorzaken. In hoofdstuk 7 over schizofrenie komen we hier verder over te spreken.

				Twee zeldzamere hersenziekten die vanwege het parkin­sonisme sterk op de ziekte van Parkinson kunnen lijken, zijn de multipele systeem atrofie (MSA) en de progressieve supranucleaire paralyse (PSP). Die twee aandoeningen beginnen ongeveer net zoals de ziekte van Parkinson, maar veroorzaken meestal snel uitgebreidere klachten. 

				Bij de al eerder genoemde dementie met Lewy-lichaampjes beginnen parkinsonisme en dementie ongeveer tegelijk (dat wil zeggen: de dementie begint niet langer dan een jaar na het parkinsonisme). Bij deze vorm van dementie komen hallucinaties veel voor en wisselen de problemen met het denken sterk over de tijd, met heldere momenten en momenten van forse verwardheid. Wat deze andere ziekten gemeen hebben, is dat ze slechter reageren op medicijnen, en de achteruitgang in de meeste gevallen sneller gaat dan bij de ziekte van Par­kinson.

			WAAR KOMT DIE NAAM VANDAAN?

			James Parkinson (1755-1824) groeide op in Londen, als zoon van John Parkinson, die daar arts en apotheker was. Ook ­James werd arts en praktiseerde vanaf 1784. Na een aantal jaren nam hij de praktijk van zijn vader over. In 1817 gaf James Parkinson de eerste beschrijving van zes patiënten die de typische combinatie hadden van trillende handen, voorovergebogen houding, weinig bewegen en evenwichtsproblemen. Drie van de patiënten die hij beschreef, had hij enkel door de straten van Londen zien lopen, een zelfs alleen van een afstandje. Het beeld van een voorovergebogen persoon die kleine pasjes maakt en trillende handen heeft, vond hij echter zo kenmerkend dat hij het van verre herkende. Overigens schreef hij toen dat het denken en de waarneming bij patiënten met deze aandoening onaangetast zijn, iets waarvan we nu weten dat het niet klopt. Zijn beroemde Essay on the Shaking Palsy werd in zijn tijd slechts door weinig collega’s gelezen. Hij heeft nooit geweten dat zijn naam in de geneeskunde nog zoveel gebruikt zou worden. James Parkinson kreeg zes kinderen, van wie er één (John William Parkinson) de familiepraktijk overnam. Op zijn achtenzestigste kreeg James een herseninfarct, waardoor hij rechtszijdig verlamd raakte en niet meer kon spreken. Ondanks de goede zorgen van John William overleed hij een jaar later. 

				Ruim vijftig jaar later verfijnde Jean-Martin Charcot (1825-1893) met zijn leerlingen in Parijs de beschrijving van dit ziektebeeld. (Over deze Charcot en zijn leerlingen komen we nog te spreken in hoofdstuk 6.) Charcot legde het accent op traag bewegen, in plaats van op trillen. Hij onderscheidde twee types: een type waar trillen op de voorgrond staat en een type dat gekenmerkt wordt door stijfheid en gebrek aan beweging. De naam die James Parkinson gegeven had – shaking palsy (te vertalen als ‘trillende verlamming’) – vond hij onjuist; er is immers geen sprake van verlamming en trillen is bij ongeveer 30 procent van de patiënten niet aanwezig. Charcot wijzigde de naam daarom in de ziekte van Parkinson.

			KOMT HET VEEL VOOR?

			De ziekte van Parkinson treft ongeveer één op de tweehonderdvijftig mensen in Nederland. Van de 65-plussers heeft ongeveer 1 procent deze aandoening. Vrouwen krijgen het iets minder vaak dan mannen; van de tien patiënten zijn er gemiddeld zes man en vier vrouw. Bij de parkinsondementie en dementie met Lewy-lichaampjes is het aandeel mannen ten opzichte van vrouwen nog groter. 

				De gemiddelde leeftijd waarop het duidelijk wordt dat iemand parkinson heeft, ligt tussen de vijftig en zestig jaar. Maar er zijn ook mensen, zoals Connie, die het veel jonger krijgen. Eén op de drie parkinsonpatiënten is jonger dan veertig als de diagnose gesteld wordt. 

				Wanneer de ziekte vóór het veertigste jaar ontstaat, kan het een vorm van parkinson betreffen die in families voorkomt. Soms begint deze erfelijke vorm zelfs al op de kinderleeftijd. Wanneer de ziekte na het vijftigste jaar ontstaat, is de kans klein dat het om een familiaire vorm gaat. Dat wil overigens niet zeggen dat bij de niet-familiaire vorm erfelijkheid geen rol speelt! 

			WAT GAAT ER MIS IN DE HERSENEN?

			Er zijn twee hoofdrolspelers in de hersenprocessen die maken dat iemand parkinson ontwikkelt, dat zijn het eiwit alfa-synucleïne en de boodschapperstof dopamine. Voordat we ons verdiepen in die twee stoffen, eerst even een korte uitleg over zenuwcellen.

			De anatomie en functie van een zenuwcel 

			Een zenuwcel, of neuron, bestaat uit een cellichaam waarin de celkern, enkele celorganellen (bijvoorbeeld de mitochondrion, die voor energie zorgen) en wat cytoplasma (= vocht) liggen. Ze hebben één heel lange uitloper, het axon, die contact maakt met andere zenuwcellen een eind verderop. Daarnaast hebben ze een aantal korte uitlopers: de dendrieten, die contact maken met zenuwcellen in de buurt. In rust heeft een zenuwcel een kleine negatieve lading; er zitten dus meer negatief geladen deeltjes dan positief geladen deeltjes in de cel. Contact tussen twee zenuwcellen gaat via een synaps, een kleine spleet waarin de ene zenuwcel boodschapperstoffen uitspuwt en de andere ze via receptoren opvangt. Zodra een boodschapperstof aan een receptor hecht, gaat de ontvangende zenuwcel reageren. Vaak gebeurt dat door een poortje in de celmembraan open te zetten, waardoor positief geladen deeltjes de cel binnenstromen. Door die positieve deeltjes raakt de zenuwcel zijn negatieve lading kwijt. Dit is de ontlading; het neuron vuurt. Vervolgens moet er hard gepompt worden om die positief geladen deeltjes de cel weer uit te krijgen, zodat de zenuwcel zijn oorspronkelijke negatieve lading weer terugkrijgt, en klaar is voor de volgende ontlading.
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			Nu eerst over het eiwit. Alfa-synucleïne komt overal in de hersenen voor, en trouwens ook in het hart en in de spieren. Wanneer alfa-synucleïne goed functioneert, helpt het mee boodschapperstoffen (zoals dopamine) netjes in blaasjes op te slaan binnen het zenuwuiteinde van het axon, waar het ligt te wachten tot het wordt uitgescheiden als de zenuwcel gaat vuren. Bij de ziekte van Parkinson is dit eiwit van vorm veranderd, waardoor het neerslaat in eiwitklonters; dit gebeurt zowel in uitlopers van zenuwcellen als in het cellichaam zelf. Lewy-lichaampjes zijn ophopingen van eiwit die in de zenuwcellen van patiënten met parkinson gevonden worden. Alfa-synucleïne is een belangrijk bestanddeel van Lewy-lichaampjes. 

				De ophoping van alfa-synucleïne leidt tot het afsterven van hersencellen, ook van de cellen die dopamine moeten maken. Dit leidt tot een tekort aan dopamine. In de hersenen zijn de cellen die dopamine aanmaken goed te herkennen aan hun donkere kleur. In de hersenstam ligt een flink aantal van die dopamineproducerende cellen bij elkaar; dit wordt de substantia nigra (zwarte substantie) genoemd. Hersenonderzoek van overleden patiënten met de ziekte van Parkinson laat duidelijk zien dat die zwarte substantie nagenoeg verdwenen is. De ziekte van Parkinson ontstaat als ongeveer de helft van de dopamineproducerende cellen dood is. De hoeveelheid dopamine die dan nog gemaakt wordt, is slechts een kwart van de normale hoeveelheid. Dopamine zorgt er onder andere voor dat bewegingen soepel verlopen. Maar deze boodschapperstof heeft veel functies in de hersenen. In de paragraaf over behandeling van de ziekte van Parkinson, en zeker in hoofdstuk 7 over schizofrenie, komen we hierop terug. Rechtstreekse gevolgen van het verlies van dopaminecellen in de zwarte substantie zijn stijfheid, traag bewegen en trillen. 

				Hoe komt het nu dat dit eiwit zich ophoopt en daardoor de cellen die dopamine moeten aanmaken, maar ook andere hersencellen, zo vroeg het loodje leggen? Er is een aantal factoren, deels genetisch, deels van buitenaf, die daarvoor zorgen. Ook bij de niet-familiaire vorm van de ziekte van Parkinson spelen genen een rol, zij het minder direct dan bij de familiare vorm. We nemen aan dat erfelijke kwetsbaarheid aanwezig is, waarbij een groot aantal genen betrokken is. Door de wisselwerking tussen erfelijke aanleg en ongunstige omgevingsinvloeden ontstaan de klonteringen van alfa-synucleïne. Lewy-lichaampjes ontstaan niet alleen in dopamineproducerende cellen, maar ook in andere hersencellen, het alfa-synucleïne komt immers in alle zenuwcellen voor. Daardoor worden ook andere functies van de hersenen verstoord, die niet direct met bewegen te maken hebben. Problemen met het denken, veranderde stemming en slaapproblemen kunnen daar het gevolg van zijn. 

				Wat zijn nou precies die erfelijke en omgevingsfactoren die maken dat je uiteindelijk de ziekte van Parkinson krijgt? Erfelijke aanleg kan bijvoorbeeld zitten in genen die iets te maken hebben met de energievoorziening van hersencellen. De energiehuishouding van cellen wordt voornamelijk geregeld door de mitochondriën. 

			Mitochondriën – de energiefabriekjes van de cel

			Als je cellen onder een microscoop bekijkt, dan lijken de mitochondriën wel kleine donkere kevertjes die in de cellen zitten. Die mitochondriën zijn kleine energiefabriekjes die glucose en andere stoffen verbranden om er energierijke verbindingen van te maken die worden gebruikt bij alles wat energie kost in de zenuwcel. Mitochondriën komen in elke cel voor. Zij zorgen ervoor dat glucose en andere brandstoffen netjes verbrand worden met behulp van zuurstof en dat daarbij zo weinig mogelijk schadelijke stoffen ontstaan. Mitochondriën hebben hun eigen DNA en maken dus hun eigen eiwitten. Het aantal mitochondriën per cel kan variëren van slechts eentje, als een cel weinig energie verbruikt, tot vele duizenden in bijvoorbeeld hart en hersencellen. In tegenstelling tot het DNA in de celkern erf je DNA in mitochondriën alleen van je moeder. Het DNA van mitochondriën lijkt verdacht veel op dat van bacteriën. We denken daarom dat ergens in de evolutie endosymbiose is opgetreden: nuttige bacteriën die heel goed glucose konden verbranden, zijn een vast onderdeel van dierlijke (en later menselijke) cellen geworden, omdat dit zowel voor de bacterie als voor het dier (mens) voordelig was. Dat verbranden is gevaarlijk werk, want als bijproduct ontstaan vrije radicalen: moleculen zoals zuurstof of stikstof die heel graag een extra elektron inpikken van andere onderdelen in de cel, bijvoorbeeld van stoffen in de celmembraan, eiwitten of van het DNA. Door dat afpakken van elektronen beschadigen de vrije radicalen die andere onderdelen. Zo ontstaan kapotte eiwitten, beschadigde celmembranen en DNA met fouten erin. Vrije radicalen moeten daarom zo snel mogelijk onschadelijk gemaakt worden. Daarvoor beschikt elke cel over antioxidanten, beschermende stoffen, zoals vitamine C, glutathion en vitamine E, die de radicalen wegvangen. Als er meer vrije radicalen zijn dan door de antioxidanten kunnen worden weggevangen, gaat het niet goed met de cellen en treden beschadigingen en uiteindelijk celdood op.

			Erfelijke aanleg die de verbranding van suiker en het evenwicht tussen vrije radicalen en antioxidanten ongunstig beïnvloedt, bijvoorbeeld door een lage natuurlijke aanmaak van antioxidanten of door slordige mitochondriën die veel vrije radicalen produceren, zorgt ervoor dat de kans groter is dat je de ziekte van Parkinson zult krijgen.

				We weten inmiddels dat ook bepaalde omgevingsfactoren het ontstaan van de ziekte van Parkinson in de hand werken. Mensen die bij een ongeval een hersenschudding hebben opgelopen, krijgen later vaker parkinson dan mensen wie zulke ongelukken bespaard zijn gebleven. Het is niet helemaal duidelijk wat die hersenschudding precies uitricht waardoor later parkinson ontstaat. Een hersenschudding heeft veel gevolgen, zoals in het hoofdstuk over niet-aangeboren hersenaandoeningen (NAH) duidelijk wordt. Een van die gevolgen is dat het immuunsysteem door de beschadiging van de hersenen geactiveerd wordt. Dat immuunsysteem ruimt beschadigde cellen op maar maakt zelf ook giftige stoffen aan, waardoor de dopamineproducerende cellen die niet meer helemaal goed zijn, eerder worden opgeruimd en er dus nog minder dopamine komt.

				Zware metalen, zoals lood, kwik en mangaan kunnen ook zo’n extra duw in
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					1. trillen dat niet reageert op medicijnen (hiervoor wordt soms slechts één elektrode geïmplanteerd);

					2. forse wisselingen in het bewegen die met medicijnen onvoldoende te behandelen zijn en 

					3. ernstige dyskinesieën. 
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