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Olika typer av diagnoser

 Etiologisk diagnos
ex genetisk, infektion

 Morfologisk diagnos
ex schizencefali, periventrikulär vit substansskada, optikusgliom

 Funktionell eller symptombaserad diagnos
ex cerebral pares, cerebral visual impairment, ADHD, skelning
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Funktionell diagnos

Definition av cerebral pares

CP is a group of disorders

 it is permanent but not unchanging;
 it involves a disorder of movement and/or posture and of motor 

function;
 it is due to a non-progressive interference/lesion/abnormality;
 this interference/lesion/abnormality is in the developing brain

Surveillance of Cerebral Palsy in Europé (SCPE) 2000
ICD G80-83
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Funktionell diagnos
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Förslag på kriterier för att uppfylla diagnosen cerebral visual
impairment (CVI):

Synstörning till följd av en primär avvikelse eller skada i det 
retrogenikulära synsystemet som karaktäriseras av

• subnormal synskärpa för åldern, mätt med randmönster eller 
symboler med bästa korrektion och/eller synfältspåverkan

• visuell perceptuell-kognitiv störning skattad med 
neuropsykologisk test och/eller en strukturerad anamnes

CVI kan kompliceras  av ögonmotoriska problem såsom 
fixationssvårigheter, skelning, nystagmus och svårigheter att 
utföra visuellt styrda ögonrörelser
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1st-2nd trimester or genetic early 
3rd trim

late 3rd trimester
Krägeloh-Mann I. Experimental Neurology, 190 (2004) S84-90
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unilateral

Morfologiska 
diagnoser
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Fledelius,  Acta 
Ophthalmol 1990, 
Brodsky,  Arch
Ophthalmol 2001



Transsynaptic degeneration
över knäkroppen
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retrograd
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synbarken
synstrålningen

knäkroppen

synnervskorsningen

synnerven

ögongloben

Med nya 
diagnostiska verktyg 
kan synorganets 
morfologi kartläggas 
ännu bättre – vi 
närmar oss att med 
imaging kunna 
avbilda även 
funktion
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Topographical representation of the VF in the visual pathways
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Diffusion-weighted MRI (DWI), fibre tractography of the OR

Sherbondy et al, J Vision 2008
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Presentatör
Presentationsanteckningar
Topographical representation of the VF in the visual pathways
Posterior visual pathways can be visualized with MRI�Here by white matter fibre tractography of the OR from diffusion-weighted MRI. The different fibres in OR are color-coded wrt their VF representation. There is a the correspondance between fibre tractography of OR (first column B-E) and histopathology (second column B-E)�
Injuries in visual pathways cause predictable VF defects
The well-known correspondance between lesion location and VF defects�
Early brain lesions in the optic radiation (OR) cause VF defects
In the same way as for adult, but extent of injury and VF defects not always congruent.
Timing of the lesion matters, earlier lesions are associated with better VF function
Involvement of thalamus/LGN associated with larger VF defects1




Lena Jacobson 10

Fibertraktografi av synstrålningen
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Transsynaptic degeneration över
knäkroppen..
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anterograd degeneration
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Imaging av näthinnan med Optical
Coherence Tomography OCT
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Peripapillära NFL…

..och tjockleken av gangliecells- och inre plexiforma
komplexet (GCL_IPL) i macula



…vid primär skada/missbildning av 
den bakre synbanan/syncortex ses 
sekundär förlust av retinala 
ganglieceller…
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retrograd transsynaptisk degeneration
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7 individuals aged 
18 - 35 years with 
known white 
matter damage of 
immaturity (WMDI) 
on conventional 
MRI may affect the 
OR were 
examined with 
fibre tractography 
of the OR and 
OCT and 
perimetry (HFA)



bilateral spastisk cp och cvi med stora
dorsal och ventral stream problem –
ex-preterm

MRI tractografi
synstrålningen
kontroll M 31 år
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•SHV 1,0

•synfält
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Note the 
topographical 
correspondence 
between the 
spatial 
displacement of 
the OR-V1d 
tract into the 
space occupied 
by the OR-V1v 
tract
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Despite having a large white-matter damage of immaturity 
[bilateral intra-ventricular hemorrhage (L > R) and right-sided 
periventricular hemorrhagic infarct, the primary visual system 
is not affected in this patient.



 I våra första studier var urvalet gjort efter en känd 
morfologisk diagnos – periventrikulär vit 
substansskada från GÅ 24-34 veckor

 I vår andra studie valde vi individer med funktionell 
diagnos – homonyma synfältsdefekter – av olika 
genes och morfologisk skada uppkommen vid olika 
mognadsskede
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Ungdomar med känd homonym synfältsdefekt valda för 
att representera skada av retro-genikulära synsystemet 
vid olika mognadsgrad –pre-och postnatal



GA (weeks) 37<20 

malformation watershed-infarkt

R L
R L

Prenatal missbildning/skada



Postnatalt förvärvad skada
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Cystisk skada 
efter bilaterala 
asymmetriska 
PCA-infarkter 
vid 18 
månaders 
ålder



29 av 34 barn 7-17 år med unilateral CP kunde undersökas med 
konfrontation, Goldmann och Rarebit datoperimetri

MRI: missbildning (n=7), WMDI (n=13), kortikal-subkortikal skador 
(n=9)

18 (62%) hade någon synfältspåverkan
6 (20%) hade total homonym hemianopsi
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Studiedeltagarna var utvalda för sin förmåga att medverka i de krävande 
undersökningarna. Individer med större hjärnskador har svårare 
funktionella begränsningar såsom svår cerebral pares, intellektuella och 
uppmärksamhetsproblem, svår synskada utan förmåga att hålla fixation 
vilket omäöjliggör medverkan i studierna, Det finns, emellertid, ingen 
anledning att tro att vare sig GCL-IPL eller synfältsfunktionen skulle sparas 
vid mer utbredda skador.  Barn med mycket svår bilateral spastisk 
cerebral pares har ofta samtidig blindhet eller grav synskada, och kan inte 
förväntas bygga sin kommunikation med hjälp av synfunktionen.
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Varför är det viktigt att med OCT påvisa förlusten av retinala GC 
hos barn/ungdomar/vuxna med retro-genikulär synbaneskada?

• Förutsäger synfältsfunktionen
• Hjälp att identifiera individer med CVI
• Hjälp att få förståelse inom ögonsjukvården, som har ett 

diagnostiskt ansvar, barnneurologi och habilitering, för 
konsekvenserna av en lesion i de bakre synbanorna

• Utgöra underlag för att belysa behovet av habiliteringsinsatser, 
och för att utforma dessa insatser
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 1982 jmf 2011
 Incidens av blindhet hos barn ökade från 0.17 

till 0.41 per 10000 medan incidensen hos vuxna 
minskade

 Incidensen av synsvaghet hos barn ökade från 
0.21 till 0.59 per 10000

 Orsaken är huvudsakligen CVI hos de nya 
överlevarna, framför allt prematurfödda
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Vid CVI ofta
 Subnormal synskärpa
 Inskränkt synfält och/eller subnormal känslighet i 

synfältet
 Problem  att hålla fixation och att göra adekvata 

ögonrörelser och adekvat ackommodation
 Dorsal and ventral stream dysfunktion
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• ackommodations-svaghet
• nystagmus
• skelning
• instabil fixation
• dysmetriska sackader
• inga följerörelser
• paroxysmala deviationer
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Ögonmotoriska problem
vid cvi pga periventrikulär
vit substansskada
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The ‘Tree’ of Visual Perception and Cognition
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