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ocol van het onderzoek: niet-invasief onde van sDle

Becker Spierd)'strofie
protocol stud1,: Quaniitatir e \IR Imaging of skeletal muscle in Duchenne and Becker muscular

dystrophl'

Beste lamilie Star ornlus.

\\-e riillen \r3gen t-.f urr.zoon mee *i1 doen aan \\'etenschappelijk onderzoek naar de ziekte van

Duchenne er ;e ziek:e r an Becker. ln deze brief r indt u informatie over het onderzoek' Het is

belangr:,;k::: ', Jeze rrl-or:ratie goed leest r-oordat u zegt of urv kind lvel of niet mee wil doen'

le or;erzcei-_=oel
i: 'te: L.--;s rL n-r ersiuir \leiiisch Centrum houdt een onderzoeksgroep zich bezig met

',r:reiscl:appelij'i o:derzoek naar spierziekten. De ziekte van Duchenne en de ziekte van

Becker hebben Lrnzi speciale belan-estelling. Bij het onderzoeksproject waar deze brief over

qaar ziin on,Jerzoekers betrokken r-an de afdelingen radiologie en neurologie.

\\-at is de achtergrond r an het onderzoek?

In àe spie.e, ,run puti.nten met de ziekte van Duchenne en de ziekte van Becker is er een

probleàm met het dystrofine eiwit. Bij Duchenne wordt dit niet gemaakt en bij de ziekte van

Becker wordt het maar gedeeltelijk gÀmaakt. Het dystrofine eiwit is nodig om stevigheid in de

spiercellen te behouden. atr het èiwit ontbreekt of niet goed werkt raken spiercellen

beschadigd en gaan kapot. Uiteindelijk ontstaat hierdoor spierzwakte.

Hoel.el de ziektebeelden op elkaar li.lken is het verloop van de ziekte erg verschillend. Er zijn

nr ee belangriike redenen om een beter begrip te krijgen over waarom we deze verschillen zien'

Ten eerste om patienten met Becker een betere prognose voor hun ziekteverloop te kunnen

se\-en. Ten nieede om mogelijke behandelingen die ontwikkeld worden voor zowelDuchenne

Iis Becker goed te kunnen vervolgen. Er wordt momenteel veel onderzoek gedaan om een

bruikbare tÈerapie te vinden 
"oo.long"ns 

met Duchenne. Een veelbelovende therapievorm is

de eronskip-methode. Het d,vstrofine wat de jongens met Duchenne maken als gevolg van deze

therapie liiit op het eiri it wat mannen met de ziekte van Becker maken. De spieren van een

jongen mËt de ziekte van Duchenne zullen dus waarschijnlijk gaan lijken op de spieren van een

patient met de ziekte van Becker.
'Er 

zijn r erschillende manieren om veranderingen in de spieren bij Duchenne en Becker

patiënten re meten. Tegenwoordig wordt vaak gebruik gemaakt van beeldvorming, zoals MRI'

i1i..... kan je kijken naar veranderingen in de verschillende spieren zoals ontsteking,

vervetting en de richting waarin spierbanen lopen. Deze veranderingen kunnen we dan

vergelijkJn met de kracht van de spieren. MRI onderzoek is vrij gemakkelijk te herhalen na

eeiantaljaren en minder belastend dan een stukje uit de spier wegnemen (spier biopt).

Mogelijk kan deze techniek in de toekomst ook worden gebruikt om veranderingen in de

spieiente meten na behandeling, die misschien in de dagelijkse praktijk nog niet zichÍbaat ztjn.

Aan dit onderzoek zullen deelnemen: jongens met Duchenne spierdystrofie, jongens met

Becker spierdystroÍie, volwassen mannen met Becker en kinderen en volwassenen zonder

spierziekte.


