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La esclerosis tuberosa también
conocida como enfermedad de
Bourneville, es un sindrome
neurocutaneo caracterizado por la
formacion de lesiones
hamartomatosas en multiples organos:
cerebro, rinones (angiomiolipomas),
pulmones (enfermedad quistica), piel,
corazon y otros 6rganos.

Se trata de la segunda facomatosis en
frecuencia tras la neurofibromatosis
tipo .

Las pruebas de imagen tienen un peso
Importante en detectar las
alteraciones y definir parcialmente los
criterios diagnosticos.




CLINICA

Se describio clasicamente como
la

presentacion en la infancia de
una triada

de:
convulsiones
retraso mental
adenoma sebaceo

La triada completa
solo se observa
en una minoria de
pacientes <30%




CASO

Paciente de sexo
masculino de 15 anos
de edad que se presenta
con retraso metal y crisis
de epilepsia.

Se solicita RM de cerebro










HALLAZGOS
IMAGENOLOGICOS

Tubers corticales y nédulos subependimarios
(95-100%), astrocitomas de células gigantes

subependimarios, alteraciones de la sustancia
blanca

(40-90%). Suelen observarse en casi todos los
pacientes, excepto los astrocitomas de células
gigantes.

Otras manifestaciones infrecuentes incluyen atrofia
cerebelosa, aneurismas cerebrales, agenesia del
cuerpo calloso, Chiari, microcefalia.

TUBERS CORTICALES: En resonancia magnética
(RM) presentan un aumento de senal en las
secuencias potenciadas en T2 y una baja
intensidad de senal en las secuencias T1,
pueden presentar realce

NODULOS SUBEPENDIMARIOS (hamartomas):
En RM presentan un aumento de senal en las
secuencias potenciadas en T1 y baja senal en
las secuencias T2. En torno al 5-10% degeneran
hacia astrocitomas subependimarios de células
gigantes.

ALTERACIONES DE SUSTANCIA BLANCA: En RM
se visualizan como bandas rectas o curvilineas
que se extienden desde la sustancia blanca
yuxtaventricular hasta los tubers corticales o la
corteza normal. Presentan una senal intensa en
las secuencias potenciadas en T2 y baja senal
en las secuencias T1 .




TRATAMIENTO

Se realiza control cada 1-3
anos durante la infancia-
adolescencia. Las
convulsiones responden a
vigabatrina. Las
tuberosidades aisladas se
resecan si son
epileptogenicas. Los
astrocitomas se resecan
si obstruyen el agujero de
monro.




CONCLUSIONES

La esclerosis tuberosa es
una facomatosis con
multiples manifestaciones
en diversos organos. Los
diferentes métodos de
diagnostico por imagenes
permiten detectar sus
manifestaciones y son utiles
en el seguimiento a largo
plazo y en la deteccidon de
sus posibles complicaciones.
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