SARCOIDOSIS, NEUROFIBROMATOSIS, DISPLASIA FIBROSA.

Puntos comunes/diferencias en las tres patologias:

Ana |. Garcia Diez
Hospital Clinic

Sarcoidosis Neurofibromatosis  Displasia fibrosa
Edad 20-40 afios Infancia-adolesc. Adolesc.-adulto jéven
Etiologia: Inflamatoria Genética Genética
Manchas café-leche No Si Si (E.McCune-Albright)
Influencia estrégenos No Si Si
Imagen L.litica medular L.litica cortical L. litica medular
(granuloma éseo) (neurofibroma/
Festoneado cortical hematoma subperi6st)
(granuloma en p.bl)
SARCOIDOSIS.

Desorden inflamatorio de origen desconocido que causa granulomas no caseificados en todos los
tejidos. Afectacion musculoesquelética: 1-13% (media 5%).

1. HUESO RX/TC RM DD

Falanges  +fr *

Manos/pies Osteopenia ] Gota
Lesién litica (panal abeja) +fr * L. méd. Osea Esclerosis tuberosa
Acroosteoesclerosis Granulomas en p.bl Encondromatosis
Festoneado periférico / T1bajo/T2 alto/Gd+
No reacc. Periostica

Huesos grandes Lesion litica / borde escleroso T1 bajo/T2alto/Gd+ M1

Lesién esclerosa

Calota Expansiva

Otras por: aumento de vit.D / HPT por IR / tto corticoideo prolongado

Focos grasa *

Mieloma / Linfoma
Tuberculosis

Hemangioma
Granuloma Eo
M1

Infeccion crénica

2. ARTROPATIA SARCOIDEA

Clinica

Imagen

Crénica: artritis granulomatosa + 6 m/ = sinovitis granulomatosa

No eritema nodoso

Aguda: Sd. Lofgren
(por citoquinas inflamatorias
circulantes)

Artralgia

Eritema nodoso
Adenopatia hiliar bilateral

Tenosinovitis, tendonitis,
bursitis, sinovitis

Osteoporosis
Derrame
Tumefaccion

3. MIOPATIA SARCOIDEA

RM

Nodular (=granulomas no caseificados)

Atrofia muscular

Ndédulos inflamatorios musculares. Centro hipointenso no captante*

Infiltracion grasa (DD: atrofia por tto.corticoideo prolongado)

* Hallazgos caracteristicos



NEUROFIBROMATOSIS.

La enfermedad benigna de origen genético mas frecuente, ocasionada por alteracion en el
cromosoma 17 (NF1) 6 22 (NFIl) debida a mutacion (50%) o heredada de forma autosémico
dominante (50%). La NFI o enf. De Von Recklinghausen (90% casos) es la que va a dar
manifestaciones en el sist. Musculoesquelético. Hay una displasia del mesodermo:

Clinica

1. Retraso mental

2. Lesiones cutaneas
Manchas café con leche
Neurofibromas / Schwannomas
Nédulos de Lisch (iris)

3. Lesiones esqueléticas

Columna (60%) Severa cifoescoliosis
Festoneado post. cuerpo vertebral Simétrico: Ectasia dural / displasia 6sea
Ampliaciéon foramenes Asimétrico: Meningocele

Neurofibroma

Craneo Defectos ala >/< esfenoides / sutura lamboidea.../deformidad facial

Huesos largos Adelgazamiento / incurvaciones *Seudoartrosis congénita de tibia
Fracturas

Costillas Anguladas / Ensanchadas / irregulares

Quistes 6seos: por hemorragias subperiésticas (hay displasia del periostio) / por neurofiboromas periféricos.

4. Tumores neurales
Schwannoma o neurilemoma : poco frecuente
Neurofibroma solitario: el mas frecuente
Neurofibroma difuso: en tej cel. subcutaneo
Neurofibroma plexiforme: patognomoénico »  *entej. cel. subcutaneo = elefantiasis

Malignizacion de T. neurales (2-30%), se sospecha por:
Clinicamente = subito aumento de tamafio en un neurofibroma estable
TC/RM = Tumores mal definidos ( *neurofibromas plexiformes pueden mostrarlo también)
Necrosis intralesional (*Schwannomas viejos lo pueden mostrar también)
GG Galio 67: Se fija en t. neurales malignos.

5. Otros: Gliomas n. 6ptico
Otros tumores malignos de la cresta neural (neuroblastoma, melanoma,...) 0 no (rabdomioSA,
leucemia...)
Lesiones vasculares que ocasionan HTA
Alteraciones endocrinas

DISPLASIA FIBROSA.

La mutacién de un gen del cromosoma 20g13.2-13.3, determina una alteracion en la produccion
de matriz 6ésea por los osteoblastos, sustituyéndose por una matriz fibrosa que desarrollara una
estructura 6sea displasica (en RXy TC se vera con patrén en vidrio deslustrado o esmerilado).

RX/TC: Lesion litica
Borde escleroso / expansiva o no (sin rotura de cortical)
Patrén en vidrio deslustrado
* Focos hemorragia: zonas de quiste éseo aneurismético (QOA)
RM:  Predominio matriz fibrosa: T1 bajo/medio T2 alto/ medio Captacion +



Predominio hueso displasicoT1y T2 bajo Captacion +
* Zonas de QOA: areas quisticas con T1 bajo, T2 alto Captacion periférica
GG Osea: Para localizacion de lesiones en formas poliostéticas.

Complicaciones:  Fracturas
Degeneracion sarcomatosa (1% de formas poliostoticas)

Tipos:
Lesion Manchas A. Endocrinas Mixomas
Unica / Mdltiples ~ Café con leche mausculos
Monostaética (+fr) X
Poliostética (1) X
E. Mc Cune Albright (2) X X X
E. Mazabrau X X

(1): Muy frecuente la afectacion de pelvis, con grandes deformidades (fémur proximal en “cayado
de pastor”)

(2): DD con neurofibromatosis por las manchas café con leche y las deformidades 6seas por la
displasia.

QOA= Quiste 6seo aneurismatico.

DD:

Quiste 6seo: No vidrio deslustrado / util la RM y GG 6sea.

Tumor de células gigantes: Metafisoepifisario / no borde escleroso / 3°-4° década
Encondromatosis multiple: muestra calcificaciones por la matriz condroide.

Defecto cortical fibroso: Localizacion cortical.

Paget: Adulto mayor / Alteraciones analiticas

Adamantinoma: zona anterior de la tibia.

Osteosarcoma de bajo grado central: Bordes mal definidos sin anillo escleroso/+ denso.



