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Barn är inte miniatyrer av vuxna 

Hjärnans viktutveckling 

• Fullgången  c:a 25 % av vuxen 

• 6 månader  c:a 50 % av vuxen 

• 2 ½ år   c:a 80 % av vuxen 

• 10 år   c:a 100 % av vuxen 

Pediatrisk neuroradiologi och CNS utveckling 

• Neuralrörets 

anläggning och 

utveckling 

• Neuronal migration, 

organisation  

• Gyrering / sulci 

• Myelinisering 

 

 

 

• Intrauterin MRI! 

Strukturell utveckling - gyrering 

• Programmerad utveckling av gyri och sulci 

• Fullgånget barn har i princip den vuxnes 

gyreringsmönster, men sulci djupnar med 

tiden 

• Dock, sulci utveckals tidigare in utero än 

hos en prematurt född 
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Kapellou et al PLOS 2006 

Gyrering Gyrering 

       v 20                        v 25                      v 27                        v 32 

Normal? 

2 v 

Född i v 29 

T2 

T1 

Vuxen Nyfödd 

Myelinisering 

Myelinisering – T1 

Fullgången  4 månader 7 månader  9 månader 

http://www.seattlechildrens.org/healthcare-professionals/education/radiology/pediatricbrainatlas/ 

Avspeglar det ökade fettinnehållet i hjärnan 

Myelinisering – T1 IR 

Fullgången  4 månader 7 månader  9 månader 

http://www.seattlechildrens.org/healthcare-professionals/education/radiology/pediatricbrainatlas/ 

Avspeglar det ökade fettinnehållet i hjärnan 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=An%20external%20file%20that%20holds%20a%20picture,%20illustration,%20etc.Object%20name%20is%20pmed.0030265.g002.jpg%20%5BObject%20name%20is%20pmed.0030265.g002.jpg%5D&p=PMC3&id=1564324_pmed.0030265.g002.jpg
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=An%20external%20file%20that%20holds%20a%20picture,%20illustration,%20etc.Object%20name%20is%20pmed.0030265.g002.jpg%20%5BObject%20name%20is%20pmed.0030265.g002.jpg%5D&p=PMC3&id=1564324_pmed.0030265.g002.jpg
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22 månader 18 månader 11 månader 9 månader 

Myelinisering T2 

http://www.seattlechildrens.org/healthcare-professionals/education/radiology/pediatricbrainatlas 

Avspeglar det minskade vatteninnehållet i hjärnan 

Timing, barn 
9 mån 

T1 IR, 4 mm 

2 ½ år 

Nästan färdigmyeliniserad 

9 mån 

Inkomplett myelinisering 

T1 IR, 4 mm MPRAGE, 1 mm 

Pediatric brainatlas 

 

 

• http://www.seattlechildrens.org/healthcare-

professionals/education/radiology/pediatricbr

ainatlas/ 

12 mån 

T1 T2 T2 FLAIR 

Normal myelinisering? 

12 mån - inte normal myelinisering  

T1 T2 T2 FLAIR 
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Nyfödd fullgången. Normal? 

DWI T2 

MR atlas of the pediatric brain 

Nyfödd fullgången. Normal? 

DWI T2 

Asfyxi, kortvarig, djup 

DWI T2 

T2 T1 MPRAGE 

Resttillstånd efter grav asfyxi Tidig ischemisk episod 

• < c:a 24 v -> missbildning 

 

• v24 – v34 PVH/PVL (WMIP) 

 

• v34 – utbredd eller cortikal skada 

– v38 – v42 – Basala ganglier 
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<24 veckor 

Missbildning, t.ex. 
polymikrogyri 

24-34 veckor 

WMIP = PVL 

34+ veckor 
38-42 Basala ganglier 

PVL 

T1 DWI 

Vecka 34 

T1 DWI 

Vecka 34 
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Hjärnmissbildningar Hjärnmissbildningar 

Nyfödd fullgången T1 IR 

T1 MPRAGE 

Total agenesi av 

corpus callosum 

Nyfödd fullgången 

T1 MPRAGE 
T1 MPRAGE 

Hjärnmissbildningar 

Holoprosencefali, 

Dandy Walker 

Hjärnmissbildningar 

X-bunden lissencefali (dcx/xlis-genen)  

– missbildningen mer uttalad anteriort 

Fullgången, 2 veckor gammal pojke, 

ventriculomegali på ultraljud. 

Modern har medicinerat med Tegretol 

under graviditeten 

Modern har medicinerat med Tegretol 

under graviditeten 

Normal MR hjärna 2 ½ år tidigare. 

Subcortikal bandheterotopi – samma  

X-bundna genetiska defekt som sonen. 
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Vecka 22 + 0 
Total agenesi av corpus callosum 

Normal 

Hjärnmissbildningar 

8-årig pojke med svår utvecklingsstörning, 

mikrocefali och diplegisk cerebral pares. 

MR hjärna utförd endast i 

nyföddhetsperioden. Vi önskar nu MR 

hjärna för bedömning av etiologi till NN:s 

tillstånd. 

20 dagar 

1 månad 

senare 

20 dagar 

1 månad 

senare 

20 dagar         knappt 2 månader       3 år 
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Nu ska ni under en minut berätta för er 
bordsgranne det viktigaste ni lärt er / redan 

visste om hjärnans mognadsprocess 
avseende myelinisering och gyrering 

Ryggmissbildningar 

Ryggmissbildningar 

• Spinal dysrafism, gr. δυσ (defekt, dålig) ραφη 
(sutur, söm) (SD) = 
– Generell term som används för många olika 

kongenitala malformationer i ryggrad och/eller 
medulla 

– öppen SD  nervvävnad (plakod) exponeras 
• (= spina bifida aperta/cystica) 

– sluten SD  nervvävnad är täckt av hud, ofta 
cutana stigmata 

• (= spina bifida occulta) 

• Spina bifida = 
– defekt fusion av kotkroppens bakre element 

Begrepp 
• Fjättrad märg - tethered cord 

– Ingen enhetlig missbildning utan en kontstellation 
symptom = tethered cord syndrome (ex. 
neurogen blåsa, sfinkterinkontinens, 
gångproblem, skolios, bendeformiteter etc) 

– dragning av ofta lågt liggande conus 

– kan orsakas av många olika spinala dysrafismer 
samt 

– postoperativt sekvele (=sekundär tethering) t.ex. 
efter rekonstruktion av öppen spinal dysrafism 
(myelomeningocele) 

 

Klassificering 

• Klinisk 
– öppen spinal dysrafism 

– sluten spinal dysrafism 
• enkla 

• komplicerade 

• Embryologisk 
– när skedde skadan  hur manifesteras den? 

• gastrulation (v 2-3)  

• primär neurulation (v 3-4) 

• sekundär neurulation (v 5-6) 

• Molekylärbiologisk 
– mutationer, påverkan på div. geners transkription, 

bristande kemiska gradienter etc. 

 

Embryologisk klassificering 
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Gastrulation 

Vecka 2-3 

• På embryots ryggsida 

uppstår en fåra, 

primitivstrimman, med en 

kranial fördjupning, 

primitivgropen 

• Primitivstrimman 

bestämmer embryots 

organisation 

(huvud/svans och 

höger/vänster) 

EMBRYOLOGI 

Gastrulation 

 Gastrulationen är den 

process i vilken det 

bilaminära embryot 

förvandlas till ett 

trilaminärt embryo 

EMBRYOLOGI 

Gastrulation 

• De tre skikt som bildas kallas för groddblad 

• Ektodermet 

• – Hud (epidermis) 
• – Nervsystemet 

• Mesodermet 

• – Skelett 
• – Muskler 

• – Större delen av urogenital systemet 

• – Dermis 
• Endodermet 

• – Mag-tarm kanalen 

EMBRYOLOGI 

Dag 16 Dag 18 

Dag 20 

EMBRYOLOGI 

• Orsakas av att notochorden inte bildas på 

rätt sätt  komplexa dysrafismer 

– Dålig medellinjeintegration 

• Diastematomyeli 

• Dermalt sinus 

• Neurenteriska cystor 

 

 

– Segmentell underutveckling 

• Caudal agenesi (caudal regression) 

• Segmentell dysplasi 

Missbildningar, gastrulation Neurulation 

• Dag 18: Neuralplattan 
utvecklas 

• Dag 20: Neuralplattan 
viker inåt och bildar 
neuralrännan 

• Neuralrännan stängs från 
mitten 

• Dag 24/25: den kraniala 
neuroporen stängs 

• Dag 26/27: den kaudala 
neuroporen stängs – 
neuralröret har bildats 

EMBRYOLOGI 
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Neurulation 
EMBRYOLOGI 

Neurulation 
EMBRYOLOGI 

Missbildningar, neurulation 

• Mindre komplexa dysrafismer, 

ryggmärgsbråck: 

 

Myelocele 

=myeloschisis 

Myelo- 

meningocele 

Lipomyelo- 

meningocele 

Intraspinalt 

 lipom 

EMBRYOLOGI 

Klinisk klassificering 

Spinal dysrafism 

• Myelomeningocele 

• (Myelocele) 

• Opereras akut 

• Alla har Chiari II 

• Med subkutan knöl 

– Lipomyelo(meningo)cele 

– Meningocele 

– (Myelocystocele) 

• Utan subkutan knöl 

– Intraduralt lipom 

– Ventrikulus terminalis 

– Dermalt sinus 

– Diastematomyeli 

– Caudal agenesi 

– mm  (se Tortori-Donati, 

Neuroradiology, 2000) 

 

Slutna (CSD) Öppna (OSD) 

Spinal dysrafism, öppen 
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Myelomeningocele (MMC) 

T1 

ÖPPEN 

MMC 

Tortori-Donati et al, Neurorad (2000) 

T1 

ÖPPEN 

MMC 

Bulas, Pediatr Radiol (2010) 

T2 

ÖPPEN 

MMC postop 

T2 DRIVE/CISS 

ÖPPEN 

Spinal dysrafism, slutna med knöl 

  

Lipomyelo(meningo)cele 

• Plakod-lipomkomplex kontinuerligt med 

subcutant fett via spina bifida 

• Fjättrad märg, alltid 

• Kotanomalier vanligt 

• Vanligast lumbosacralt 

 

 

SLUTEN, MED KNÖL 
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Lipomyelomeningocele 

Bulas, Pediatr Radiol (2010) 

SLUTEN, MED KNÖL 

Lipomyelocele, fjättrad märg 

T2 DRIVE/CISS T1 

T1 

SLUTEN, MED KNÖL 

Spinal dysrafism, slutna utan knöl 

 

T1 

T1 

T1 

T1+K T2 

T2 GRE 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Lipom intramedullärt 

T1 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Lipom i filum terminale 

T1 T2 STIR 

SLUTEN, UTAN KNÖL 
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Wilson and Prince, AJR och AJNR 1989 

Conus nedre begränsning 

i olika åldrar 

Spinal dysrafism, slutna utan knöl 

• Mer komplexa 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Dermalt sinus 

• Epitelbeklädd gång i medellinjen 

• Associerad med spina bifida och fjättring 

• Lumbosacralt (60 %) eller occipitalt (25 %) 

• Drygt hälften når intraspinalt 

• Knappt hälften har associerad (epi)dermoid 

• Komplikationer 

– Infektion (meningit, abscess) 

Dermalt sinus 

• Epitelbeklädd gång i medellinjen 

T1 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Diastematomyeli 

• Tudelning av medulla och ibland durasäck 

• Fibrös eller ossös ”sporre” klyver medulla 

• Mellan Th9 och S1 (85 %) 

• Medullorna återförenas oftast på ömse 

sidor av delningen 

• Ofta associerad kotfusion/anomali 

• Fjättring caudalt om tudelningen 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Diastematomyeli 

T1 T1 

SLUTEN, UTAN KNÖL 
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Diastematomyeli 

T1 T2 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Caudal agenesi 

• aka Caudal regression syndrome, sakral 
agenesi 

 

• Heterogen grupp missbildningar med 
partiell agenesi av caudala ryggraden 

• Ofta dysplastiska nedre extremiteter 

• Ofta kombinerad med t. ex. analatresi, 
genitala anomalier, njur- och 
lunghypoplasi 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Caudal agenesi 

T1 T2 DRIVE/CISS 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Caudal agenesi 

T1 
T1 

SLUTEN, UTAN KNÖL 

Färdigundersökt? 
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Fakomatoser 

– Medfödda ektodermala missbildningar med 

varierande fenotyp.  

 

– Neurofibromatos (NF) typ 1 och Tuberös 

Scleros är ganska ovanliga (prevalens 10-

25/100000).  

 

– Övriga fakomatoser är jätteovanliga. 

 

MR-fynd NF typ 1 

• Neurofibrom, plexiforma o enstaka 

• Opticusgliom 

• Vitsubstanslesioner (”UBO”, ”FASI”)*, 

  T2k, T1 iso,  3 k 12 m 20 år 

• Meningocele, dural dysplasi 

*UBO = Unidentified bright object 

FASI = Focal area of signal intensity 

MR-fynd NF typ 1 

• Opticusgliom 

MR-fynd NF typ 1 

• Neurofibrom, plexiforma o enstaka 

MR-fynd NF typ 1 

Vitsubstanslesioner ”FASI”, 
T2+, T1 iso 3-10-20 år 

MR-fynd Tuberös scleros 

• Subependymala hamartom 

• Jättecellstumör – växande, stort hamartom 

nära foramen Monroi 

• Corticala hamartom – tuber 

• Vitsubstanslesioner – heterotopa neuron 

och balloon-cells  

• Liknar cortikal dysplasi 
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Tuberös scleros 


