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RESUMEN. 

La esclerosis tuberosa es una enfermedad hereditaria que pertenece al grupo de enfermedades 
llamadas síndromes neurocutáneos, donde existe compromiso tanto de la piel como del sistema 
nervioso central, siendo la misma el segundo síndrome neurocutáneo en frecuencia, después de la 
neurofibromatosis.  

Se define por un conjunto de criterios diagnósticos, muchos de los cuales se basan en alteraciones 
del SNC observables mediante TC y RM, aunque también por afectaciones que provoca en la piel 
existiendo igualmente criterios a este nivel para el diagnóstico de la misma. Radiológicamente los 
cuatro hallazgos más frecuentes que podemos encontrar en el sistema nervioso central son las 
tuberosidades corticales, los nódulos subependimarios, los astrocitomas de células gigantes y las 
alteraciones de la sustancia blanca.  

A continuación se presenta caso clínico de paciente masculino de 16 años, con diagnóstico de 
Esclerosis tuberosa con intensificación de las crisis epilépticas por lo que se solicita estudio de IRM 
para seguimiento de su enfermedad de base.  
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SUMMARY 

The tuberous sclerosis hereditary is a disease that belongs to the group neurocutaneo syndromes 
calls diseases, where there is commitment both skin as central nervous system, being the same the 
second neurocutaneo in frequency syndrome, after the neurofibromatosis. Defined by a set of 
diagnosis critera, many of which is base on alterations of SNC observable through TC and RM, but 
also by affectations that causes in the skin, still also criteria to this level for diagnosis of it. 
Radiologically the four most findings frequent that we can find in the central nervous system are the 
tuberosidades cortical, the nodules subependimarios, the astrocitomas of giant cells and the 
alterations of the White substance. Then clinical case is presents of patient male 16 years, with 
tuberous sclerosis diagnosis with intensification of epilepticas by crises what is requested RM study 
for follow-up its base disease. 

Key Words: Tuberous sclerosis. Imagenology study. 
 



DATOS CLÍNICOS. 

Se presenta paciente masculino de 16 años, con diagnóstico de Esclerosis Tuberosa. En estos 
momentos con intensificación de las crisis epilépticas por lo que se solicita estudio de IRM para 
seguimiento de su enfermedad de base. 

ESTUDIO IMAGENOLÓGICO: 

T1 axial: Nódulos subependimarios.  

T2 axial: Lesiones de sustancia blanca.  

FLAIR Axial: Tuberosidades corticales. 

 

INFORME IMAGENOLÓGICO: 

Presencia de imágenes de comportamiento hiperintenso en T2 y FLAIR a nivel frontoparietal derecho 
en relación con tuberosidades corticales; adyacente al asta occipital de este mismo lado se visualizan 
imágenes hiperintensas que interesan solo la sustancia blanca en relación con anomalías de la 
misma.  

A nivel intraventricular existe imagen de comportamiento isointenso en T1 e hipointenso en T2 que 
contacta con la pared lo cual recuerda los nódulos subependimarios. 

Imágenes de resonancia magnética.  
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DISCUSIÓN DE CASO: 

La esclerosis tuberosa es una hereditaria.Sólo uno de los padres necesita transmitir la mutación para 
que su hijo adquiera la enfermedad. Sin embargo, la mayoría de los casos se deben a nuevas 
mutaciones, así que normalmente no existe un antecedente familiar de la enfermedad. 

Esta entidad pertenece al grupo de enfermedades llamadas síndromes neurocutáneos. Existiendo 
compromiso tanto de la piel como del sistema nervioso central siendo la misma  el segundo síndrome 
neurocutáneo en frecuencia, después de la neurofibromatosis. Este síndrome generalmente se 
diagnostica inicialmente en la edad pediátrica. 

La ET se define por un conjunto de criterios diagnósticos, muchos de los cuales se basan en 
alteraciones del SNC observables mediante TC y RM. Aunque también por afectación que provoca 
enla piel, existen criterios a este nivel para el diagnóstico de la misma. 

 

Los cuatro hallazgos radiológicos más frecuentes que podemos encontrar en el sistema nervioso 
central son las tuberosidades corticales, los nódulos subependimarios, los astrocitomas de células 
gigantes subependimarios y las alteraciones de la sustancia blanca. 

Tuberosidades corticales. 
 
Son alteraciones del desarrollo caracterizadas por la pérdida de la estructura normal de la corteza 
cerebral. Se asocian a alteraciones de la sustancia blanca adyacente y están vinculados con 
epilepsia, alteraciones del comportamiento y deterioro cognitivo. Alrededor del 50%se encuentran en 
los lóbulos frontales. En algunos casos pueden presentar calcificaciones o degeneración quística 
central. En resonancia magnética (RM) presentan un aumento de señal en las secuencias 
potenciadas en T2 y una baja intensidad de señal en las secuencias T1. 
 
Nódulos subependimarios. 
 
Son hamartomas localizados en el tejido subependimario. A diferencia de las tuberosidades corticales 
no está clara su asociación con las manifestaciones neurológicas de la esclerosis tuberosa. 
Frecuentemente calcifican, por lo que se pueden identificar en la tomografía computarizada (TC) sin 
contraste como múltiples nódulos hiperdensos localizados alrededor de los ventrículos laterales. En 
RM presentan un aumento de señal en las 4 secuencias potenciadas en T1 y baja señal en las 
secuencias T2. 
 
 



Astrocitomas de células gigantes subependimarios. 
 
Son tumores de bajo grado que presentan mínimo edema, crecimiento lento y escasainvasión. Está 
demostrado que derivan de los nódulos subependimarios. Presentan mayor tamaño y realce con el 
contraste endovenoso; y se localizan típicamente en el foramen de Monro, por lo que pueden causar 
hidrocefalia. 
 
 
Alteración de sustancia blanca. 
 
Normalmente afectan a la sustancia blanca de los lóbulos frontales de forma bilateral. En RM se 
visualizan como bandas rectas o curvilíneas que se extienden desde la sustancia blanca 
yuxtaventricular hasta los tubers corticales o la corteza normal. 
Presentan una señal intensa en las secuencias potenciadas en T2 y baja señal en las secuencias T1. 
 
Otras alteraciones neurorradiológicas menos frecuentes asociadas a la ET son atrofia, infartos, 
aneurismas cerebrales, disgenesia del cuerpo calloso, malformación de Chiari y quistes aracnoideos. 

CONCLUSIONES: 

La esclerosis tuberosa es una facomatosis con múltiples manifestaciones y alteraciones en varios 
tejidos. Los diferentes métodos de diagnóstico por imágenes permiten detectar sus manifestaciones y 
son útiles en el seguimiento a largo plazo y en la detección de sus posibles complicaciones. 
En nuestro paciente el diagnóstico de Esclerosis Tuberosa fue realizado debido a La presencia de 2 
criterios primarios (tuberosidades corticales y nódulos subependimarios) y 1 criterio secundario (las 
lesiones de la sustancia blanca). El diagnóstico definitivo se realiza con la presencia de por lo menos 
2 criterios mayores o la combinación de un criterio mayor y dos criterios menores. Actualmente sigue 
en control y con seguimiento por neurología pediátrica. 
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