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Complexo esclerose tuberosa

Tuberous sclerosis complex (TSC)

Péricles Maranhdo-Filho'

O complexo esclerose tuberosa (CET) constitui
doenga autossdbmica dominante, com prevaléncia de
1,/20.000 individuos. Suas mazelas surgem ao longo
da vida e afetam qualquer 6rgio. Recentemente, o

Figura 1. Angiofibroma facial (> 3) ocorre em 75% dos casos e tipicamente
surge entre 2 e 5 anos de idade (A). Placa fibrosa no scaip histologicamente
similar ao angiofibroma talvez seja a lesdo cutanea mais especifica do CET
(B). Maculas hipopigmentadas (> 3, > 5 mm) ocorrem em 90% dos casos (C).
Lesdes em confete. Numerosas e hipomelandticas (1-3 mm), com frequéncia
que varia de 3% a 58%, mais avistadas nos bragos e pernas (D).

International Tuberous Sclerosis Complex Consensus
Group 2012! reviu e delimitou parametros dessa con-
di¢do polimorfa. Identificar a muta¢io que previne a
sintese ¢ /ou inativagdo funcional das proteinas TSC1
ou TSC2 passou a ser um critério diagndstico inde-
pendente.? Mas o quadro clinico com 11 aspectos
maiores (dermatoldgico e odontolégico; oftalmolo-
gico; estrutural e cerebral, tuberosidades e tumores;
epilepsia; desordens neuropsiquiatricas; cardiologico;
pneumologico; nefrolégico; endocrinolégico; gastro-
enteroldgico; cuidado integral) e seis aspectos meno-
res (lesdes em confete; furos (pits) dentais; fibromas
gengivais; cistos 6sseos; mancha acromica retinal; po-
lipo retal hamartomatoso) continua sendo o principal
meio diagnostico. Quase 100% dos acometidos pelo
CET apresentam alteragoes cutaneas de facil reconhe-
cimento. Dai a importancia de ressalta-las, visando ao
diagnostico precoce dessa facomatose.
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