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ตารางที่ 1 เกณฑ์การวินิจฉัยโรค tuberous sclerosis


Major features
 Minor features


Facial angiofibromas or forehead plaque
 Multiple randomly distributed pits in dental enamel


Nontraumatic ungual or periungual fibroma
 Hamartomatous rectal polyps***


Hypomelanotic macules (more than three)
 Bone cyst****


Shagreen patch (connective tissue nevus)
 Cerebral white matter “migration tracts”*,****


Cortical tuber*
 Gingival fibromas


Subependymal nodule
 Nonrenal hamartoma***


Subependymal giant cell astrocytoma
 Retinal achromic patch


Multiple retinal nodular hamartomas
 “Confetti” skin lesions


Cardiac rhabdomyoma, single or multiple
 Multiple renal cysts***


Lymphangiomyomatosis**
 


Renal angiomyolipoma**

* 	 When cerebral cortical dysplasia and cerebral white matter migration tracts occur together, they should be counted as one rather than two 
 

	 features of tuberous sclerosis.


** 	 When both lymphangiomyomatosis and renal angiomyolipomas are present, other features of tuberous sclerosis should be present before a 

definite diagnosis is assigned.


*** 	 Histologic confirmation is suggested.


****	 Radiographic confirmation is sufficient.
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รูปที่ 1	 บทบาทของ TSC genes ผ่านทาง hamartin และ tuberin ต่อการควบคุมการทำงานของ mTOR
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ประสาท


การตายของเซลล์


การแสดงออกของ


ตัวรับสารสื่อประสาท
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mTOR
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MELANOGENESIS





รูปที่ 2	 การควบคุมกระบวนการ melanoge-
nesis ของ mTOR
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