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Introducao

* Doenca autossomica dominante caracterizada por tumores benignos congénitos em multiplos orgaos.
* Sindrome neurocutanea com envolvimento primario da pele e do sistema nervoso central.
* Também frequentes lesdes renais, cardiacas, pulmonares, gastrointestinais, 0sseas e vasculares.

* |nvestigacao imagiolégica imprescindivel para o diagnostico ja que apenas uma minoria dos doentes manifesta a triade
classica de epilepsia, atraso mental e adenomas sebaceos.

Principals manifestacoes
2.1/ Abdominais

* Renais: angiomiolipomas, quistos multiplos ou rim
poliquistico, carcinoma de células renais

* Hepaticas: angiomiolipomas, lipomas, hamartomas e fibromas
* Pancrearticas: hipoplasia, tumores neuroendocrinos, _ .
f\amartomas, mucoviscosidose Fig.1l: Ecografia demonstrando um angiomiolipoma renal com cerca

_ o o . _ de 5mm numa crianga de 8 anos com esclerose tuberosa. Fig.2:
» Gastrointestinais: multiplos polipos, tumores fibrosos, Ecografia demonstrando dois quistos renais (setas) na mesma
crianca da Fig.1. Fig.3: TC abdominal evidenciando multiplos

lelomiomas, adenocarcinoma, malformagaoes vasculares angiomiolipomas renais (setas pequenas) e um angiomiolipoma A s EoH g

e R ' - linf ioleiomi : | hepatico (seta grande) numa jovem de 15 anos com esclerose |
etroperltoneu_ N anglo elomiomatose retroperltonea tuberosa. Fig. 4. TC abdominal mostrando angiomiolipoma hepatico %

noutro doente com esclerose tuberosa. Fig.5: TC abdominal
evidenciando 3 lesdes hepaticas com densidade de gordura,
homogeneas, em provavel relacdo com lipomas num doente com
esclerose tuberosa.

2.3 Neurologicas

* Tubers corticais (hamartomas)

* Nodulos subependimarios

« Astrocitomas de células gigantes (AAG)

* Linhas radiarias na substancia branca
(ligam os tubers a superficie ependiméria)

2.2| Toracicas

y

* Tumores cardiacos
(rabdomiomas,
angiomiolipomas)

* Linfangiolelomiomatose

oulmonar

* Hiperplasia pneumocitaria
micronodular

Fig.6: TC toracica demonstrando lesdes
quisticas pulmonares compativeis com
linfangioleiomiomatose incipiente
(circulos), associadas a micronodulos
pulmonares atribuiveis a hiperplasia
pneumocitaria (seta), num doente com
esclerose tuberosa. Fig. 7: Nodulos
pulmonares (setas) no mesmo doente da
Fig. 6. Fig. 8: Multiplas lesbes quisticas
(setas) num doente com
linfangioleiomiomatose avancgada.

Fig.9: RM axial FLAIR, ACG (seta) no pawmento anterlor do Il ventriculo e foramen de Monro
direito, causando hidrocefalia activa e desvio da estruturas da linha média. Fig.10: RM T2
coronal, linhas radiarias na substancia branca (seta). Fig.11: RM T2 axial nodulos
subependimarios parcialmente calcificados (setas). Fig. 12: RM axial FLAIR, mdltiplos tubers
subcorticais (setas).

Fig. 8

2.4 Osseas

« Areas de esclerose dssea
* Hiperostose fontal interna
 Formacao de 0sso

2.4| Cutaneas e vasculares

Manchas hipopigmentadas

subperiosteal . . , ,
_ , » Angiofibromas cutaneos (“adenomas sebaceos”)
* Quistos 0sseos N . .
o e : * Displasia vascular (causada por hamartomas da parede)
medulares ou corticais Fig.13:Radiografia de cranio (incidéncia lateral)
demonstrando hiperostose do osso frontal compativel e Aneurismas intra-craneanos e de grandes vasos
e Escoliose com hiperostose frontal interna. Fig.14: TC de cranio ) o .
em janela de osso do mesmo doente da figura anterior « Tumores de células epitelioides perivasculares (PEComas)

comprovando a hiperostose do osso frontal.

Conclusao

* A hipotese de esclerose tuberosa deve ser colocada sempre que sao detectadas algumas das suas manifestacoes,
nomeadamente angiomiolipomas renais, rabdomiomas cardiacos e envolvimento do sistema nervoso central.

* A familiarizacao do radiologista com as manifestacdes de esclerose tuberosa aumenta o indice de suspeicao para a
doenca, facilitando o seu diagndéstico e o correcto encaminhamento do doente.
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