A-kursus i berneradiolo gi Kongenitte knogleforandringer optraeder hos ca. 2 % af en argang.

d. 11. november 2014

Hyppigste medfodte malformationer er:

Kongenit hofteluksation: 1-1.5 pr. 1000
Hofteinstabilitet: 5-10 pr. 1000

Knogledvsplasier Kongenit klumpfod: 1-4 pr. 1000

0g Malformation af vertebrae.
Kongenitte Lumbosacrale overgang er et ustabilt omrade. 6.5% af en argang
. %o har lumbalisation af S1. Der er spina bifide
malformationer ge med faldende incidens frem mod
voksenalder til 10

Primaer kraniesynostose Barnet er scaphocephal med

( diff diagnose: lejringsbetinget plagiocephali) . praematur synostose af sutura
: A saggitalis.

Kraniet har abnorm facon, men hvilke
suturer et lukket for tidligt? Her er CT
ngdvendig, men undersggelsen skal
veere sufficient til brug i specialafdeling
for sjeeldne handicaps.

3 D modellen har her
stor diagnostisk vaerdi,
ogsa for radiologen.




Kongenitte malfomationer
Arsager:

+Tilfeeldig mutation

*Dominant eller recessiv
arvegang

*Kemisk, fysisk pdvirkning

eIntrauterin pavirkning, fx
infektioner

sk Hemihypertrofi er Typisk thalidomid skade, men
associeret med malignitet i

nyre og binyre.

ses ogséd som led i syndromer.

Ved fodselen synlig
malfomation. —
I neonatalperioden 2 , Vertebrae
foretages rtg. af skelet ) : Anorectal
til syndromdiagnostik. / Tracheal
- Esophageal
Radial/Renal

Kranie i to plan,

Thorax

Columna tot. i to

planer,

Pelvis

Extremiteter i et

plan

incl. hander og

fodder




Kongenit malformation af columna

af columna.

e Columna dannes fra mesodermen efter at
denne er opdelt i sgjler bl.a. den intermedizere,
der danner urogenital-systemet.

e Det forklarer den teette relation mellem
misdannelser i columna og urinveje.

e De ossgse malformatioer er i 40% af tilfeeldene
kombineret med neuralrgrsdefekter.

e Samtidig er der hos 18% urinvejsmalfomation
(1/3 har aplasi af en nyre), 7% mb. Cordis, 6%

prengels derformitet og 4 % malformation af
1. fingerstrale.

Skema til vurdering
af buerodsafstand.

5.3 Campoteggh o sl mcin st e

Columna er anlaegsma
et vanskeligt omrade
og der findes er

bredt variationsmenster.

‘ Anterior
fusion.
Barr-
. - . dannelse.
Hvirvelcorpora dannes udfra 3 forbeningscentre, Arcolyse.
hvilket forklarer risikoen for kongenitte malfor- s Manglende

tioner med halvhvirvler, butterfly hvirvler etc. bagre fusion.




-
Diastematomyeli

Delt medulla af |,
osses bjaelke i
spinalkanalen

Kongenit malformation af columna
lumbalis, der kan nedvendiggere
operation. For dette MR

Definitionen pa tethered cord er at —
medulla er bundet lavere end gvre @

terminalflade af L3.

Indikation for MR ved kongenit
malformation af columna:

1. Neurologiske udfald

2. Forud for operation.

3-arig pige med cervicalt '
Myelomeningocele opereret .

som spaed. Nu tiltagende
gangbesvzaer og klager over
foleforstyrrelser.

Heojre nyre er reseceret pga Wilm'’s tumor.
Efterfolgende stralebehandling.

Vakst af vertebrae i stralefeltet er stoppet.
Derfor selektiv platyspondyli.




Vurdering af columna koliose

ved kongenitte malformationer.
Definition: S-formet krumning af columna i
. coronealplanet.
*Scoliose og/eller kyfose.
*Antallet af corpora. Statisk skoliose: benlaengdeforskel, sjeeldent
fikseret, korrigeres med skoforhgjelse.
*Antal costae.

*Buerodsafstand. Strukturel skoliose: sekundzer til lidelser i knogler,
*Andre ossgse malformationer? muskler og led. Bliver kronisk med tendens til

*Esophagus, anale eller renale progression.
malformationer. Idiopatisk skoliose: ukendt aetiologi. Hyppigst piger

*Cerebrale eller spinale malformationer. i pubertet med vekslende risiko for progression. Ofte
thoracal og hyppigst dextrokonveks.

Arsaer til strukturelle skolioser

Kongenit skoliose: halvhvirvler, ensidige
sammenvoksninger af bagre elementer.

Myopatisk skoliose: ved muskeldystrofi.

Neuropatisk skoliose: polio, cerebral parese,
myelomeningocele.

| Metabolisk skoliose: Marfan syndrom, rakit.




dersggelsesmetoder Skoliosefoto

Konventionel rontgen.

Skoliosefoto. Al: stiende PA B1: stiende lateral (aktuel ved forste
kontrol, fer operation, ved spondyloli-
CT-scanning med rekonstruktioner. steser og mb. Scheuerman).

MR-scanning til kortleegning af de intraspinale A2: siddende PA B2: siddende lateral

forhold ved

1) Malformationer. A3:liggende PA  B3: liggende lateral

2) Hastigt progredierende skoliose eller kyfose.

3) Atypisk skoliosekurve. C3: liggende bejningsoptagelser (forud for operation, for at
4) Sent udviklet skoliose. vurdere muligheden for opretning af patientens skoliose).
5) Drenge.

Skoliosefoto
tages med

sko og uden
korset med
mindre det

er kontrol af
korset-
tilpasning.
Billederne tages
PA for specielt
at beskytte

det voksende

Knoglen

Figur 4. Métning av skoliosgrad enl Col ] v / ¢
 av skoliosgrad enl Cobh, ; Mammavav.

Cobb-vinkel




Indikationer for korsetbehandling Indikation for korsetbehand ||ng

. Initialkurve under 19 grader med
progression pa mindst 10% til en kurve
over 25%.

I almindelighed progressive kurver pa over
25%, hos endnu ikke fuldt udvoksede bern.

Progression defineres som mindst 5%
. Initialkurve 20-29 grader med progression tilvaekst i lobet af et ar.
pé mindst 5% over et ar.
Korsetbehandling betragtes som en
| konservativ terapi og individualiseres efter
patientens knoglemodenhed og alder for at
undga overbehandling.

. Initialkurve over 30 grader giver
umiddelbar behandlingsindikation.

Korsetbehandling er en o Natkorset:
belastning af unge i pubertet

Bostonkorset Ved korsettilpasning foretages
kontrolrgntgen inden pt. udskrives.
Ved bostonkors altid skoliosefoto A1
og B1 i korset.
Ved brug af natkorset kontrolrgntgen
liggende i korsettet.
Det er vigtigt at korsettet trykker de
rigtige steder.
Korsettet udtrappes nar barnets

knoglemodning er Risser 4.
Korsettet kan kun forhindre
progression.




Risiko for progression ved idiopatisk
thorakal skoliose hos piger.

Initiale skoliose

Knoglealder

10-12 ar 13-15 ar 16- ar

under 19 grader 25%
20-29 grader 60%
30-59 grader 90%
over 60 grader 100%

10% 0%
40%10%
70%30%
90%70%

Kurver over 45 grader medforer operation, undtaget ndar

kurven er rent lumbal.

Korsetterapi afsluttes ndr knoglemodningen er sv.t.
Risser 4-5. Cristaapofyser er neesten tilhelede.

Indikation for MR ved skolioser:
1. Sen debut.

2. Hurtig progression

3. Dreng

4. Sinistrokonveks

16-arig med scoliose.
MR viser cervical tumor.
Benignt astrocytom.

Torticollis

Sekundear

skoliose

Spondylodese a.m

Intramedulleer tumor




Kongenit hofteluksation

e Hofteinstabilitet: 1-5 pr. 1000

e Hofteluksation: 1-1.5 pr. 1000

e Familiger ophobning. Det bruskede caput femoris
o M:F =15

e 60 % af tilfeeldene hos farstefadte. Wy Migrationsprocenten =

e 1/3 opdages sent. 4 ’ Den procentdel af caputkenen,

der ikke er under knogledakke
e Udredes med ultralyd og rgntgen af hofter.
Ved cerebral parese trakkes

Caputkernen ud af acetabulum af
de staerke abduktorer.

Ultralydskanning Hofteledsarthrografi

Hofteledsarthrografi ved kongenit
hoftedysplasi.

neoacetabulum || Kant af labrum

* illofemoral oS
jon:t space
femoral head " P

Udspringet af Elongeret ligamentum teres
ligamentum teres




Ortolani

Tidlig pabegyndt
Skinnebehandling
er effektiv.
Ultralyd er en god
modalitet til
screening.

Bilateral kongenit, sent opdaget

Vellykket behandling

mbination af medfedt eller
moninduceret loshed af leddet,

Risikogrupper:
Slaegtninge med hofteluksation
Tvilling

Intrauterin lejring, saedestilling

et acetabulum og intrauterin lejring

Pes

equino-

varus
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Pes equino-varus

Denne model lant fra Ozonoffs bog

. om padiatrisk radiologi er en god
o 1 promille af alle nyfadte

e Drenge 2-3 gange sa hyppigt som piger
e Dobbeltsidig i halvdelen af tilfaeldene

o Spidsfodstilling i bagfoden og varusstilling af Adomal  B.Cubost G Phanovaigus >
forfoden ///é/ %,
J
e Fadderne fobliver ret stive selvom de far en \\\\D (/g/é " é/)/é 05 \\(\ﬁ/
paen facon (U 2
e Ofte forkortning af syge ben med 2 . _
underudviklet muskulatur wZ . S oz S =
- Congents otioal £ Cas s G Metatrsus M oot " Vaigus

Resultat af
behandlet pes

‘ \ ‘ equinovarus.

v

Man ma tilrade
: belastede billeder
Klumpfodsoptagelser til vurdering af

skal veere belastede!!! fgdder hos bgrn.

Vertikal talus:

Til diff diagnosen
Kongenit Vertikal Talus
kontra Neuromuskulzer
Dysfunktion tages
sidebillede med max

Den talocalcaneare vinkel T
plantarfleksion.

udmiéles og forfodsstillingen
beskrives.
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Discoid
menisk

|
3 '@ Y
Madelung deformitet, solitaer

eller bilat. Hvis bilat. kan det
veere led i syndrom.

Tibiaexostose

Knogledysplasier

benethed uden
behandling.

e Alder: En del dysplasibgrn er normale
ved fgdselen (fx Morquio). Andre der i
spaedbarnsalder (fx trisomi 18)

Ofte led i ‘ ‘ e Arvelighed: Dominant, recessiv eller
neuro- . — SporadiSk

S fibromatose . . .
Fibulaaplasi oromatose e Lokalisation: Epifyse, fyse, metafyse
. hausen. ‘ eller diafyse

Mied tiden e Columna: Normal?, typiske forandringer
for brud ved flere dysplasier fx akondroplasi eller
uden Hurler.
mulighed
for heling.




Lokalisation columna normal Spondyli Diff. diagnose

Epifysen Dysplasia epifysialis Spondyloepifyser JRA
multiplex. Dyspla: Cretinismus
Congenita Haemophili
Pseudoachondroplasi
Tarda
Punktata
Diastrofisk dvergvaekst

Epifyseskiven Marfan Akondroplasi Cretinismus
Mucopolysakkaridoser
Hurler
Morquio etc.
Metatropisk dveargvaekst

Differentialdiagnoser

e Juvenil rheumatoid arthrit kan ligne epifyseer
dysplasi.

e Rachitis kan ligne metafysaer dysplasi.

o Infantil kortikal hyperostose kan fejlskannes som
diafysaer dysplasi.

e Fraktur/epifysiolyse seque. kan ligne Madelungs
deformitet.

e Osteogenesis imperfecta kan ligne Battered
child.

Lokalisation ~Columna normal i Diff. Diag.

Metafysen Metafysare Spondylometafysare
kondrodysplasier: dysplasier:
Schmid Kozlowski
MCKusic Murdoch
Jansen Pyles metafysaere
Ollier dysplasi
Exostosis multiplex

Rachitis
Hypofosfat.
Eosinofile
granulomer
C.RM.

Diafysen Engelmanns syndrom Seque. infantil
Hyperphosphatasaemia cortical hyperostosis

Fluorosi

S

Knoglestruktur: Albers-schonberg, Pyknodysostosis, Neurofibromatosis
Fibres dysplasi, Osteogenesis imperfecta, Fibrogenesis
imperfecta, Idiopatisk osteoporose, Osteopetrose etc.

Ostopetrose

e Autosomal recessiv

e Abnorm sklerosering af knoglerne

o Arsag: mangelfuld resorption af
knogleveevets intracellulaere
grundsubstans. Compacta vokser og
marvrummet indsnaevres.

e Det haamopoietiske veev fortraenges.

e Anaemi, hepato/splenomegali.
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! | Osteopetrose

Marmorknogler
svage pé trods
af det massive
udseende.
Hyppigt fraktur.

Osteopoikilose. Tilfeldigt fund
i forbindelse med fx rtg. af fodled
obs. fraktur

Bemaerk:

*Prominerende, fremhveel-
vet pande.

*Korte humera og femora

i forhold til antebrachii og
crurae.

*Neasten normal stor
truncus.

Achondroplasi
Chondrodystrofi
”cirkusdvaerg”

Autosomal dominant eller spontan mutation.
Den hyppigste form for dvergvaekst (1/10.000
fodsler). Genet er fundet. Normal intelligens.
Karakteristisk

udseende lige fra fodselen. Chondrodystrofe

kan formere sig, men afkommet der ved fodselen

e Knogleforandringerne skyldes haemning
af den enchondrale ossifikation.

e De lange rgrknogler bliver korte, plumpe
med accentuerede tuberositeter. Mest
udtalt humerus og femora.

e Dveerge fra fedselen med gennemsnitlig
sluthgjde 130 cm for meend og 120 cm
for kvinder.

e Ovalt foramen magnum. @get lumbal
lordose med samtidig aftagende
buerodsafstand. Risiko for
spinalstenose bade cervicalt og lumbalt.
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s | Karakteri
aftagende
buerodsafstand
og lille iliac notch.

Cleidocraniel
dysostosis

Autosomal
Dominant
arvegang

Abne suturer
Og fontaneller. Claviculae er hypoplastiske

eller slet ikke anlagt.

Manglende
ossifikationscenter
ved sym

Columna ses med tungefor-
mede forkanter. Der er
karakteristiske metafysaere
forandringer med nat.
epifysekerner.

De perifere knogler ses med oget
knogletaethed og ligner neermest
knoglerne ved osteopetrose.

Det karakteristiske ved dette syndrom er
den manglende angulus mandibulae med
udrettet keebevinkel.

15
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Et babygram pé neonatal
afdelingen kan give mange
oplysninger.

Thoracic syndrom

Arsag:
abnormitet i
metabolismen

poly-
saccharid.
Autosomal
reces

Hvilke
Karakteristiske
Traek finder ‘
I hos disse bern?

Worm’ske
Knogler i suturerne

Frakturer af vekslen-
de alder. Kongenit
deformering af lange
rerknogler. Oget
gennemskinnelighed
af knoglerne.

Rachiti

16



Typiske traek:

*Knogleskerhed med multiple frakturer.

*Bla sklerae

*Ca. 4 vil udvikle hernedsattelse pga otosklerose
*Ved den kongenitte form der bgrnene som spaede
eller overlever med normal intelligens, men bliver
vaeksthemmede og misdannede

Hvilke ka-
rakteristika
er der pa
billederne
af disse
bern??

Battered child

Ostogenesis
imperfecta

e 1/50.000 fadsler

e Kongenit (symptomer ved fgdsel) og tardiv
variant (symptomer i 2 ars alder).

e Medfadt optreeder sporadisk. Den tardive
form er uregelmaessig dominant arvelig.

e Abnorm kollagen struktur med nedsat
oteoblastaktivitet medferer manglende
omdannelse af spongigst til coticalt
knoglevaev.

o Kalkfattige knogler med tynd corticalis og
frakturrisiko.
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3% mdr. gammelt barn — rask?

Dermatomyositis

e Sporadisk

e Ukendt eetiologi

e Hyppigst piger

e Debutalder 3-10 ar
e Sjeelden

o Under aktivitet
febrilia, smerter i
muskler og led

e Progressiv

Battered child

e 4 % af bgrn udseettes for omsorgssvigt.

e Aktive fysiske overgreb (battered child) er
sjeeldne mens passiv fysisk og psykisk svigt
er hyppigere.

e Gentagne traumer

e Barnet preeget af laesioner af forskellig alder
og sveerhedsgrad.

e Metafyseere bucklehandle laesioner, frakturer
bagtil i costae og cerebrale hygromer af
vekslende alder er karakteristiske.

e Shaking babysyndrom ses hos bgrn under
1ar. Risiko for svaere cerebrale skader.
Omkring 10% der og 15 % far sveere
permanente hjerneskader.

Dermatomyositis
Myositis ossificans

Udbredt inflamma-
tion i muskulatur
med sekundare
forkalkninger.
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De gamle kunstnere har
meget flot illusteret den
kondrodystrofe dvaergs traek.
De gamle stenfigurer er

et besog veerd.
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