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Leitlinien zur Uberwachung
und Behandlung von TSC

UNTERSUCHUNG NEUDIAGNOSE GESICHERTE TSCDIAGNOSE
MRT des Gehirns mit ja ja, alle 1-3 Jahre bis 25 Jahre;
und ohne Gadolinium als Erwachsene regelmaf3ig bei

SEGAs in der Kindheit

Elektroenze- ja, falls abnormal Routine-EEG je nach klinischer Not-
phalogramm (EEG) Verlaufskontrolle mit wendigkeit; bei pranataler TSC-Diag-
24-Stunden-Video-EEG nose 4-6 wochige Kontrollen¥;

Video-EEG, wenn Anfallsaktivitat
unklar oder unerklarliche Verhaltens-
bzw. neurologische Veranderungen
beobachtet werden

TAND-Checkliste ja ja, mindestens jahrlich bei jeder
klinischen Vorstellung

Umfassende wenn die Analyse der zu den wichtigsten Entwicklungszeit-
Bewertung fir TAND TAND-Checkliste dies punkten (Jahre): 0-3, 3-6, 6-9, 12-16,
rechtfertigt 28-35, anschlief3end nach Bedarf
Beratung der Eltern Elternaufklarung zur Elternaufklarung nachholen, falls bei
betroffener Kinder Erkennung kindlicher Diagnose noch nicht geschehen
Spasmen**
Herz
l UNTERSUCHUNG NEUDIAGNOSE GESICHERTE TSC-DIAGNOSE
Fetale nur bei Rhabdomyomen -
Echokardiographie im pranatalen Ultraschall
Echokardiographie ja, bei Kindern, v.a. alle 1-3 Jahre, bei asymptomatischen
wenn junger als 3 Jahre Kindern mit Rhabdomyom; haufiger
bei symptomatischen Patienten
Elektrokardiogramm ja alle 3-5 Jahre; hdufiger, wenn
(EKG) Symptome auftreten
* Vorgehensweise in Deutschland (kein internatonaler Standard)
x*x Behandlung kindlicher Spasmen mit Vigabatrin als Erstlinientherapie; Adrenocorticotropes Hormon (ACTH) kann als Zweitlinientherapie

eingesetzt werden, wenn die Behandlung mit Vigabatrin nicht erfolgreich ist



UNTERSUCHUNG NEUDIAGNOSE GESICHERTE TSCDIAGNOSE

Vollstandige ja jahrlich, wenn bei der
Augenuntersuchung Erstuntersuchung Ldsionen
mit erweiterter oder Symptome festgestellt wurden

Fundoskopie

Ausfuhrliche ja jahrlich
Untersuchung der Haut
Ausfuhrliche ja alle 6 Monate
zahndrztliche
Untersuchung
Panoramarontgen- wenn, dann erst mit Ab dem Alter von 7 Jahren,
aufnahme der Zdhne 7 Jahren oder alter falls noch nicht geschehen

Nier
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Blutdruckmessung ja jahrlich
Abdominelles MRT ja alle 1-3 Jahre
GFR-Bestimmung ja jahrlich

Lungs’

UNTERSUCHUNG NEUDIAGNOSE GESICHERTE TSC-DIAGNOSE

Klinisches Screening auf  ja bei jeder klinischen Vorstellung
LAM-Symptome***

Lungenfunktionstest/ bei Frauen ab 18 Jahren; jahrlich, wenn durch hochauflésende
6-Minuten-Gehtest bei erwachsenen Man- Computertomographie (HRCT)

nern nur bei Symptomen  Lungenzysten entdeckt wurden
Hochauflosende bei Frauen ab 18 Jahren; alle 2-3 Jahre, wenn durch HRCT
Computertomographie  bei erwachsenen Man- Lungenzysten entdeckt wurden;

(HRCT) des Brustkorbs nern nur bei Symptomen  ansonsten alle 5-10 Jahre

Risko-Beratung bei bei jugendlichen und bei jeder klinischen Vorstellung fir

Rauchen und erwachsenen Frauen Patienten mit LAM-Risiko

Ostrogenanwendun
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Genetische Beratung Einholen der Angebot von Gentests auf TSCz1/2;
Familiengeschichte Beratung, falls im fortpflanzungsfahi-
Uber 3 Generationen gen Alter noch nicht erfolgt

*%%  Evaluation auf LAM, wenn Symptome wie ungeklarter chronischer Husten, Brustschmerzen oder Atembeschwerden einschlieRlich
Belastungsdyspnoe und Kurzatmigkeit auftreten
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