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Resumo

Introducio: A Sindrome de La Tourette (ST) foi descrita pela
primeira vez em 1825 e se trata de uma patologia
neuropsiquatrica de inicio geralmente na infancia, que aco-
mete mais o sexo masculino, caracterizada por notavel com-
prometimento psicolégico e social, causando impacto na vida
dos portadores e familiares. Até pouco tempo, essa patologia
era considerada uma condi¢ao rara, porém, estudos atuais
demonstram que a taxa de prevaléncia pode variar de 1% a
2,9% em alguns grupos.

Objetivo: Realizar uma revisio de literatura sobre os princi-
pais aspectos relacionados a Sindrome de La Tourette.
Sintese dos dados: A ST é um distirbio genético, associado
a alteracoes neurofisiolégicas e neuroanatdémicas, caracteri-
zado por fendmenos compulsivos, cuja etiologia ainda é
desconhecida. O quadro clinico é composto, principalmente,
por tiques motores e vocais que se subdividem em simples e
complexos. A sua associacao com Transtorno Obsessivo
Compulsivo e Transtorno do Déficit de Atencao e
Hiperatividade é relativamente comum. O diagnéstico é emi-
nentemente clinico e nao existe, até o momento, nenhum teste
laboratorial especifico que confirme esta patologia. O trata-
mento é fundamentado, principalmente, na terapia psicolégi-
ca. Porém, quando ha necessidade do emprego de farmacos,
os mais utilizados sao os antagonistas dos receptores de
dopamina.

Conclusao: A ST causa diversos prejuizos psicossociais e
educacionais para o individuo e familiares. Porém, o diagnés-
tico e tratamento precoces sao capazes de minimizar ou anular
estes danos. Desta forma, conhecer os aspectos gerais que
norteiam a ST € de fundamental importincia para preservar
a qualidade de vida dos portadores da doenca.
Palavras-chave: sindrome de Tourette, tiques, otorrinolaringo-
patias, disttrbios da voz.

SUMMARY

Introduction: Tourette Syndrome (TS) was described for the
first time in 1825, and it is a neuropsychiatry disease, initially
begins in childhood, affects more males, characterized by
remarkable social and psychological commitment, impacting
the lives of patients and family. Until recently, this disease
were considered a rare condition, but current studies show
that the prevalence rate may vary in 1% to 2,9% in a few groups.
Objective: Perform a review of literature over the main aspects
related to Tourette syndrome.

Data synthesis: The TS is a genetic disorder, associated with
neuroanatomical and neurophysiological alterations,
characterized by compulsive phenomenon, whose etiology is
still unknown. The dlinical profile is composed, mostly, by
motor tics and vocal tics, that which are divided in simple and
complex. Its association with Obssessive Compulsive Disorder
and Attention Deficit Hyperactivity Disorder is very commom.
The diagnosis is mainly clinical and do not exist. Until now,
there is no specific laboratory test that confirm this pathology.
The treatment is based mainly on psychological theory.
However when there is need for the use of drugs, the most
widely used are the antagonists of dopamine receptors.
Conclusion: The TS causes many damages as psychosocial
and educational for the individual and the family. However,
the diagnosis and the early treatment are able to minimize or
cancel this damages. This way, knowing the general aspects
that guide the TS is of utmost importance to preserve the quality
of life for the patients with the disease.

Keywords: Tourette syndrome, tics, otorhinolaryngologic
diseases, voice disorders.
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INTRODUCAO

A primeira descricao de um paciente com tiques e
comportamentos, que caracterizama sindrome de Tourette
(ST), ocorreu em 1825, pelo médico francés Jean Marc
Gaspard Itard, que diagnosticou a maldicao dos tiques na
Marquesa de Dampierre (1).

Entretanto, somente em 1884, esta patologia rece-
beu o nome de sindrome de Gilles de la Tourette (ST),
quando o aluno Gilles de la Tourette, no Hospital de la
Salpétriere, relatou a patologia como um distarbio caracte-
rizado por tiques multiplos, incluindo o uso involuntario ou
inapropriado de palavras obscenas (coprolalia) e a repeti-
cao involuntaria de um som, palavra ou frase de outrem
(ecolalia), baseado nos relatos do préprio Itarp (2,3).

Houve tempos em que a ST era tida como uma
maldicao, e que quem a tinha estava condenado a manifes-
tar comportamentos bizarros até o fim da vida. Evista ainda
hoje, como uma perturbac¢ao que causa dificuldades de
integracao e por vezes inadaptacao dos seus portadores
nos varios contextos (4). Criancas e adolescentes que
sofrem coma doenga sao frequentemente discriminados e
possuem desvantagens em termos de desenvolvimento
psicosocial. Essa condicao pode contribuir para uma
cronificacio dos sintomas, assim como para o surgimento
de outros transtornos de personalidade (5).

A ST consiste em uma patologia neuropsiquatrica de
inicio na infancia, caracterizada pelo comprometimento
psicoldgico e social dosacometidos, causando impacto na
vida dos portadores e familiares (3,6). Ela é geralmente
associada ainda a uma variedade de problemas
comportamentais e emocionais (7). E classificada no CID-
10 no grupo de Perturbacoes Emocionais e de Comporta-
mento com inicio Habitualmente na Infincia e Adolescén-
cia, com coédigo F95.2 e descrita como Perturbagdo de
tiques vocais e motores muiltiplos combinados (8).

Até pouco tempo, essa patologia era considerada
uma condicaorara, comindices de baixissima incidéncia na
populacao mundial (0,5/1000, em 1984) (9). Esse fato se
devia provavelmente aos casos subdiagnosticados, ja que
este transtorno, na maioria dasvezes, é de intensidade leve
e muitos pacientes nem mesmo procuravam atendimento
(10). Entretanto, tem-se observado, atualmente, através de
estudos de prevaléncia, o aumento de sua incidéncia nos
ultimos anos (6,11,12,13).

Estudos atuais demonstram que a taxa de prevaléncia
podevariarde 1%a 2,9% em alguns grupos (14,15). Dados
estatisticos internacionais mostram que esta sindrome &
encontrada emvarios paises, independentemente de clas-

se social ou de etnia, acometendo cerca de trés a quatro
vezes mais o sexo masculino, em rela¢io ao sexo feminino
(16,17,18). Estudos mostram que a prevaléncia de ST é dez
vezes maior em criancas e adolescentes, sendo que,
quando tiques sao considerados isoladamente, a frequéncia
aproximada varia de 1%a 13% nos meninose 1%a 11% nas
meninas (3). A razao para este aumento na deteccao da
incidéncia mundial da ST parece ser a melhoria na divulga-
cao e no conhecimento das caracteristicas clinicas da ST,
entre os profissionais da area de satde (3,6,19).

Tendo em vista que a ST constitui um paradigma
paraum melhor entendimento da estreita relacao existen-
te entre a atividade cognitivo-emocional e a fun¢ao motora,
o presente estudo se propoe a abordar, de forma abrangente,
diversos aspectos da ST, incluindo sua defini¢ao e etiologia,
fisiopatologia, quadro clinico, patologias associadas, abor-
dagem diagnéstica, diagnoésticos diferenciais e tratamento.

Definicao e etiologia

A ST é um distarbio genético, de natureza
neuropsiquiatrica, caracterizado por fenémenos compulsi-
vos, que, muitas vezes, resultam em uma série repentina
de multiplos tiques motores e um ou mais tiques vocais,
durante pelo menosumano, tendo inicio antes dos 18 anos
de idade (20,21,22,23). Estes tiques podem ser classifica-
dos como motores e vocais, subdividindo-se, ainda, em
simples e complexos. Geralmente, pacientes com ST
apresentam, inicialmente, tiques simples, evoluindo para
os mais complexos; entretanto, o quadro clinico pode
variar de paciente para paciente (24,25).

Os tiques sao definidos como movimentos anor-
mais, cldénicos, breves, rapidos, sabitos, sem propésitos e
irresistiveis. Sao exacerbados por situacoes de ansiedade e
tensao emocional; atenuados pelo repouso e por situacoes
que exigem concentracao. Podem ser suprimidos pela
vontade (por segundos ou horas), logo seguidos por
exacerbacoes secundirias. Outras manifestacoes, tais como,
ecolalia, ecopraxia, coprolalia e copropraxia podem, tam-
bém, estar presentes (20).

A medida que o conhecimento acerca da ST se
expande, torna-se cada vez mais ébvio que nio se trata
apenas de um distarbio de movimento que se manifesta
meramente através de tiques motores e vocais, mas que
também ¢é caracterizado por complexas alteracoes
neurocomportamentais. A associacao de hiperatividade
com déficit de atencao (HDA) e transtorno obsessivo
compulsivo (TOQC) é relativamente comum. Dessa forma,
o que ¢ frequentemente apresentado como manifestacao
clinica pelos pacientes, representa apenas a ponta do
iceberg (26,27).
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Desde os anos 60, pesquisadores em todo o mundo
vém descrevendo novos aspectos desse transtorno. Sabe-
se hoje que essa condicao esta associada a alteracoes
neurofisiolégicas e neuroanatdémicas de etiologia, no entan-
to, ainda desconhecida. Ha ainda inGmeras lacunas a serem
esclarecidas tais como: um modelo neurobiolégico preciso,
omodo de transmissao genética e o espectro clinico desse
transtorno (28).

Durante a tltima década, tem sido possivel observar
significativo progresso na investigacao genética da etiologia
da ST. Anormalidades cromossomiais em individuos e
familias portadoras da ST tém sido estudadas, no intuito de
identificar genes como o gene A da monoamina-oxidase
(MAOA) (29) e regides cromossémicas como a 18q22 (30),
17925 e 7q31 (29), que parecem estar envolvidas nesta
patologia (31).

Neste processo de identificacao, evidéncias suge-
rem que a ST seja um distarbio genético de carater
autossOmico dominante, visto a frequéncia de casos de
tiques e manifestacdes obsessivo-compulsivas entre fami-
liares desses pacientes, observada em estudos multicéntricos
(3,16,17). Até o presente momento, nao foi possivel
identificarum marcador genético de forma definitiva para
a ST (29).

O grau de concordiancia entre pares de gémeos
monozigéticos é maior do que 50%, enquanto que, em
pares de gémeos dizigbticos, é de 10%. Se forem incluidos
gémeos com tiques motores cronicos, o grau de concor-
dancia aumenta para 77-90% entre os monozigoticos e
para 30% entre os dizigéticos. As diferencas entre os graus
de concordincia nos pares de gémeos monozigéticos e
dizigoticos indica que os fatores genéticos desempenham
papel importante na origem da sindrome de Gilles de La
Tourette (9).

Outros fatores também tém sido associados a
patogénese da ST, tais como, o possivel papel de infeccoes
estreptococicas no surgimento dos tiques. Emalguns casos,
as reinfeccoes por Streptococcus estio diretamente asso-
ciadas com a recorréncia de sintomas neuropsiquidtricos
(32). Estudos recentes sugerem que um processo inflama-
tério, em virtude de uma infeccao aguda ou crbnica, ou
mesmo de uma resposta auto-imune pos-infecciosa, pode
estar envolvido na patogénese da ST. Pesquisas a respeito
da funcao do sistema imunolégico na ST, tem encontrado
noaumento da produgao de anticorpos contra os ganglios
basais, incluindo os anticorpos antifosfolipide e antineural,
uma possivel ligacao com a génese da sindrome (33).

Existemainda possiveis indicacdes do envolvimento
de infec¢oes nao-estreptocdcicas na etiologia da ST, como
a relacao temporal entre infec¢oes respiratérias virais e

exacerbacao detiques (32). Segundo pesquisas, os tiques
podem aparecer ou se encontrarem exacerbados na doen-
cadeLymeaguda, infeccoes por Mycoplasmaprneumontiae,
ou até mesmo no resfriado comum. Além disso, foi obser-
vada a atenuacao ou remissao desses apos antibioticoterapia.
Esses achados sugerem que agentes infecciosos podem
contribuir para a patogénese da doenca (34). Entretanto
estudos ainda estio sendo realizados para determinar a
relacao direta entre estes quadros infecciosos e a ST (3).

O traumatismo cranio-encefilico, a intoxicacao por
monoxido de carbono, o abuso de cocaina, a retirada de
opiaceos ou o tratamento farmacoldgico com neurolépticos
podem também se associar a génese da sindrome. Ha
evidéncias de que o tratamento a longo-prazo com
neurolépticos, pode elevar o risco de desenvolvimento de
tiques em alguns pacientes. Esses sao denominados de
“touretismo” ou tiques secundarios (9).

Eventos pré ou pods-parto também podem estar
ligados a ST, onde a gravidade dos estressores durante a
gestacao tem sido analisada como fatores que poderiam
contribuir para o desenvolvimento de distarbios de tiques
e patogénese da doenca (9,17). Dessa forma, devido ao
fato de nao se ter determinado, ainda, todos os fatores
envolvidos no quadro neurolégico anormal da ST, nao se
pode excluir a possibilidade da mesma ser uma sindrome
multicausal.

Fisiopatologia

No que diz respeito a fisiopatologia da sindrome,
importantes avancos tém ocorrido nos Gltimos anos, gracas
as informacdes provenientes de pesquisas envolvendo
neuroanatomia, neurobiologia e estudos funcionais #7: vivo
através de ressonancia nuclear magnética (RNM) (35).

Ha consenso que, a nivel cerebral, se distinguem
varios circuitos neuronais paralelos, que dirigem informa-
cao desde o cortex até estruturas subcorticais (ganglios
basais) e retornamao cértex passando pelo talamo, conhe-
cidos como circuitos cortico-estriato-talamo-corticais (CETC);
estes sao responsaveis por mediar a atividade motora,
sensorial, emocional e cognitiva. Cogita-se que os pacien-
tes com ST tenham uma deficiéncia na inibicio destes
circuitos, que a nivel motor se expressa como tiques e
compulsoes, e a nivel limbico e frontal como parte da
sintomatologia obssessiva e défcit de atencao. Essa defi-
ciéncia inibitoria se reflete em uma hipersensibilidade aos
estimulos tanto do meio interno como do meio externo

(10, 35).

O estudo de imagens neurolégicas tem possibilitado
melhor entendimento sobre a base neural da ST, bem
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como, de sua provavel patogénese (36). Diversas evidén-
cias do envolvimento do circuito cortico-estriato-talamo-
cortical e seus sistemas de neurotransmissao, associados
comas caracteristicas clinicas e comorbidades presentes na
ST, tém sido amplamente divulgadas na literatura (7,22).

A supressao de tiques em pacientes submetidos a
leucotomias e talamotomias, pela interrup¢ao do circuito
CETC, apontam para o envolvimento direto deste na ST,
sendo este fato observado através da visualizacao funcional
da ressonincia magnética, da anilise das medidas de area
do corpo caloso e pelo metabolismo da glicose e fluxo
sanguineo nas areas corticais (3,7).

Anormalidades nos volumes dos ginglios de base no
corpo caloso também foram observadas em portadores
com ST (3).Estudos de neuroimagem em adultos com a
sindrome, sem realizacao de tratamento com antipsicoticos
alongo-prazo, revelaram volumes significativamente me-
nores dos nutcleos caudato, lenticular e globo palido quan-
do comparados com grupo controle, tanto no lado direito
como no lado esquerdo. Resultados similares foram encon-
trados em outros estudos, a0 compararem crian¢as com ST
e grupos controle, observando diferenca importante no
volume do globo palido esquerdo e assimetria lenticular
37).

Pesquisas envolvendo tomografias de emissao tém
revelado ainda hipometabolismo e hipoperfusao em
regides do cortex frontal e temporal, no cingulo, estriado
etalamo de pacientes com ST'. Estas pesquisas de analise
do metabolismo de glicose e do fluxo sanguineo na regiao
cortico-estriatal tém identificado anormalidades, princi-
palmente envolvendo os ganglios da base e dreas corticais
destes individuos (3,9).Esses achados evidenciam que os
distarbios morfol6gicos e funcionais dos ganglios da base
e circuito CETC, sao fatores centrais para a persisténcia
tanto dos tiques como dos sintomas obssessivo-compul-
sivos (37).

Do ponto de vista neuroquimico, diversas hipéteses
sugerem o envolvimento do sistema dopaminérgico na
patogénese da ST, visto que os neurolépticos, antagonistas
da dopamina, sao considerados efetivos no tratamento
desta doenca, por promover grande reducao dos tiques.
Por outro lado, os estimulantes como o metilfenidato, a
cocaina, a pemolina e a L-dopa causam exarcebacao dos
tiques (3,7).

Estudos imuno-histoquimicos tém sido ultimamente
realizados na ST, particularmente os que se referem aos
sistemas dopaminérgico, noradrenérgico e serotoninérgico
(9). Com base nestes dados, a literatura sugere alguns
mecanismos pelos quais o sistema dopaminérgico poderia
estar envolvido, tais como, anormalidades na liberacao de

dopamina, hiperinervacao dopaminérgica e a presenca de
receptores dopaminérgicos supersensiveis (7,29).

A primeira hipétese, hipersensibilidade de D2, nao
foi confirmada, ou seja, nao ficou demonstrado que o acido
homovanilico, principal metabdlito da dopamina, esteja
reduzido no liquido cefalorraquidiano (LCR). A segunda,
hiperinervacao dopaminérgica do estriado, levariaao au-
mento da concentracio da dopamina (9). Um estudo
recente, envolvendo analises pos-mortem de tecidos do
cortex frontal e estriato, mostrou densidade elevada do
receptor dopaminérgico D2 na regiao pré-frontal de paci-
entes com ST (3). Dessa forma, a hiperinervacao levaria a
estimulacaoaumentada do circuito CETC, sugerindo assim,
quea ST esteja associada a falha da inibi¢ao dos minicircuitos
CETC. Nesse contexto, as obsessoes e a necessidade
obsessiva por simetrias e exatitudes seriam o resultado da
falha da inibicao dos minicircuitos pré-frontais (12, 13).

O papel de outros neurotransmissores, tais como,
acetilcolina, Gaba, sistema opioide endégeno, serotonina e
norepinefrina (13,17,23) vem sendo estudado, ja que nao
se pode descartar o envolvimento de outros
neurotransmissores dentro do circuito CSTC (23).

A evidéncia do envolvimento do sistema
noradrenérgico na fisiopatologia da sindrome esta baseada
nos efeitos benéficos da clonidina e da guanfacina,os quais
sao tradicionalmente agonistas seletivos do receptor D2
adrenérgico. Ja estudos no LCR de pacientes com ST, tém
evidenciado reducao do principal metabdlito da serotonina,
oacido hidroxi-indolacético. Em tecidos postmortem, estu-
dos preliminares também tém mostrado que a serotonina
estd diminuida globalmente nos ganglios basais. Essa alte-
racao metabdlica, no entanto, esta mais relacionada aos
pacientes com TOC (9,22).

Quadroclinico

O quadro clinico pode ser dividido em trés categori-
as: tiques motores, tiques vocais e tique sensitivo.

Os tiques sao definidos como movimentos anor-
mais, clénicos, breves, rapidos, sabitos, sem propositos e
irresistiveis, que persistem durante o sono. Sio exacerba-
dos porsituacoes de ansiedade e tensao emocional; atenu-
ados pelo repouso, relaxamento e por situacoes que
exigem concentracao. Podem ser suprimidos pela vontade
(porsegundos ou horas), logo seguidos por exacerbacoes
secundarias (3,38).

Os tiques acontecem diariamente, geralmente se
apresentando emsalvas, ocorrendo diversas vezes durante
um Gnico dia, porém eles podem se apresentar de maneira
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intermitente ao longo do ano (3). Ha uma variacao peri6-
dica no ndmero, na frequéncia, no tipo e localizacao dos
tiques, sendo que a intensidade dos sintomas também tem
um carater flutuante, podendo até desaparecer por sema-
nas ou alguns meses (11,12,39).

Além do notavel prejuizo social causado pela pre-
senca dos tiques, em um trabalho realizado por MiranDA
(1999) (35), observou-se um caso de desprendimento de
retina devido a tiques distonicos cervicais e fratura de
costelas devido a tiques motores complexos, onde o
paciente golpeava severamente seu térax. Além disso,
podem ocorrer também problemas ortopédicos (por
flexionar os joelhos, virar excessivamente o pescoco ou a
cabeca) e problemas cutineos (por beliscar-se).

O inicio dos sintomas geralmente se manifesta
durante a infincia oujuventude, eventualmente atingindo
estagios classificados como crénicos. Porém, no decorrer da
vida adulta, frequentemente, os sintomas vao aos poucos
se amenizando e diminuindo (3,40,41).

Tiques motores

Os tiques motores classificam-se simples e com-
plexos. Os primeiros envolvem contracoes de grupos
musculares funcionalmente relacionados (ex.: piscar os
olhos e realizar movimentos de torcao de nariz e boca),
sao abruptos, rapidos, repetidos e sem propdésito, geral-
mente percebidos como involuntarios (3). Incluem-se
nesta classificacao os tiques complexos, entretanto, sio
mais lentos, envolvem grupos musculares nao relaciona-
dos funcionalmente, podem parecer propositados e sdo,
porvezes, percebidos como voluntarios. Os tiques moto-
res complexos incluem imitacao de gestos realizados por
outrem, sejam eles comuns (ecocinese) ou obscenos
(ecopraxia), além da realizacao de gestos obscenos
(copropraxia) (35).

Os tiques motores simples mais frequentes sao:
piscamento dos olhos, desvios do globo ocular, caretas
faciais, repuxara cabeca, movimentos de tor¢ao do nariz e
boca, estalar a mandibula, trincar os dentes, levantar os
ombros, movimento dos dedos das maos, chutes, tensao
abdominal ou de outras partes do corpo, sacudidelas de
cabeca, pescoco, ou outras partes do corpo. Ja os tiques
motores complexos mais encontrados sio: Gestos faciais,
estiramento da lingua, manutencao de certos olhares,
gestos das maos, bater palmas, atirar ou jogar um objeto,
empurrar, tocar as pessoas ou coisas, pular, bater o pé,
agachar-se, saltitar, dobrar-se, rodopiar ou rodarao andar,
girar, retorcer-se, posturas distOnicas, desvios oculares,
lamber maos, dedos ou objetos, tocar, bater em ou analisar
partes do corpo, outras pessoas ou objetos, beijar, arrumar,
beliscar, escrever a mesma letra ou palavra, retroceder

sobre os proprios passos, bater com a cabeca, morder a
boca, os labios ou outra parte do corpo, ecopraxia e
copropraxia (5,8,10,26,28,35).

Na maioria dos casos, os pacientes portadores de
Sindrome de La Tourette apresentam, inicialmente, tiques
simples, evoluindo para os mais complexos. Porém, o
quadro clinico pode variar de paciente para paciente (3).

Tiques vocais

Os tiques vocais também se subdividem em simples
e complexos. Os simples incluem a emissao de sons, tais
como, o pigarrear, grunhidos, fungacao e até gritos. Os
complexos compreendem o uso involuntirio ou
inapropriado de palavras chulas ou obscenas (coprolalia),
repeticao de palavras ou frases (palilalia) e repeticio
involuntaria das frases de outrem (ecolalia) (27,39). Obser-
va-se, ainda, o uso repetido de palavras aleatérias, caracte-
rizadas por sonoridade complexa ou exética, arbitraria-
mente colocadas entre ou no meio das frases (42).

Dentre os principais tiques vocais simples estao
cocara garganta, fungar, cuspir, estalar a lingua, cacarejar,
roncar, chiar, latir, apitar, gritar, grunhir, gorgolejar, gemer,
uivar, assobiar, zumbir, sorver e inimeros outros sons. Ja o
ato de proferir silabas, palavras ou frases fora do contexto
ou inapropriadas, frases curtas e complexas, a palilalia,
coprolalia e ecolalia, além de outras anormalidades da fala
como bloqueio da fala, figuram-se entre os tiques vocais
complexos mais comuns (2,8,10,28,35).

Tique sensitivo

Otique sensitivo € definido como sensa¢ao somatica
nas articulacdes, nos ossos e nos musculos (peso, leveza,
vazio, frio ou calor), que obrigam o paciente a executarum
movimento voluntario para obter alivio. A sua presenca
nao se faz obrigatoria para o diagnéstico (3).

Patologias associadas

Pesquisas tém mostrado que individuos com SLT
apresentam mais comorbidades psiquidtricas e consequen-
temente maiores prejuizos de funcionamento (40,41).

Os sintomas mais comumente associados a Sindrome
de La Tourette sio obsessoes e compulsoes. Em um estudo
clinico de 58 casos feito por Fex (2001) (28), foi encontrada
associacao com Transtorno Obsessivo Compulsivo em
39,6% dos casos.

Hiperatividade e distracio também sao relativa-
mente comuns, sendo que muitos pacientes com SLT
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apresentam inicialmente sintomas do Transtorno do Défi-
citde Atencao e Hiperatividade (TDAH). Dessa forma, faz-
se necessario distinguir se sintomas de TDAH ocorrem no
contexto da SLT ou se existe uma co-morbidade da SLT
com TDAH (4).

Impulsividade e desconforto social com a sensacao
de estar sendo observado pelos outros, vergonha e humor
deprimido também podem se manifestar juntamente com
a SLT (3).

A presenca de auto-agressividade pode alcancaraté
30% dos pacientes e os pacientes com SLT exibem uma
maior incidéncia de fobias, transtornos de ansiedade e
panico que a populacio em geral (10).

Além de todo o exposto, o funcionamento social,
académico ou ocupacional pode estar prejudicado, em
vista da rejeicao pelos outros ou ansiedade quanto a ter os
tiques em situacoes sociais, portanto, a sindrome em
questao também pode associar-se ao Transtorno da Apren-
dizagem (9,35).

Diagnostico

O diagnodstico da Sindrome de La Tourette ¢ emi-
nentemente clinico, nao existindo atualmente, nenhum
teste laboratorial especifico que confirme esta patologia
(3). Porém, a Associacao Americana de Psiquiatria (2002)
(38), no intuito de sistematizar e facilitar o diagnésticos,
criou os seguintes critérios:

A. Multiplos tiques motores e um ou mais tiques vocais
estiveram presentes em algum momento durante a
doenca, embora nao necessariamente ao mesmo tem-
po.

B. Ostiques ocorrem muitas vezes ao dia (geralmente em
ataques) quase todos os dias ou intermitentemente
durante um periodo de mais de 1 ano, sendo que
durante este periodo jamais houve uma fase livre de
tiques superior a 3 meses consecutivos.

C. O/inicio dd-se antes dos 18 anos de idade.

D. A perturbaciao nao se deve aos efeitos fisiol6gicos
diretos de uma substiancia (por ex., estimulantes) ou a
uma condicio médica geral (por ex., doenca de
Huntington ou encefalite pés-viral).

Odiagnéstico de SLT deve ser feito cuidadosamen-
te, pois 10% das criancas apresentam tiques em algum
momento da vida (3,4). Sendo assim, apesar dos exames
complementares (EEG, tomografia ouanalises sanguineas)
nao serem uteis para firmar o diagnéstico de SLT, eles
podem ser de grande valia no diagnéstico diferencial, uma
vez que contribuem para a exclusao de outros distarbios
que possuem sintomas semelhantes (43).

Apesar dos exames de neuroimagem nao serem
empregados para o diagnéstico de certeza da SLT, um
estudo com pacientes que nao fizeram uso prolongado de
antipsicéticos, demonstrou volumes diminuidos dos nticle-
os caudado e lenticular, comparado com o grupo controle.
Ovolume donicleo caudado demonstrou, ainda, ter valor
preditivo com rela¢ao a severidade dos tiques em criancas
(33,34).

Diagnéstico diferencial

A Doenca de Huntington, o acidente cérebro-
vascular, a sindrome de Lesch Nyhan, doenca de Wilson,
Coreia de Sydenham, esclerose multipla, encefalite p&s-
viral e traumatismo craniano sio condicdes médicas que
podem vir acompanhadas de movimentos anormais, que
devem ser diferenciados dos tiques presentes na SLT.
Além destas patologias, efeitos toxicos diretos de uma
substancia também podem simular a presenca de tiques
(38,44,45).

Os tiques também devem ser diferenciados dos
movimentos estereotipados vistos no Transtorno de Movi-
mentos Estereotipados e em Transtornos Invasivos do
Desenvolvimento. A diferenca entre eles nem sempre é
facil, mas em geral, os movimentos estereotipados pare-
cem ser mais direcionados e intencionais, enquanto os
tiques apresentam uma qualidade mais involuntaria e nao
sa0 ritmicos (38).

A SLT também deve ser diferenciada do Transtorno
Obsessivo Compulsivo (TOC), patologia mais complexa,
onde os movimentos sao executados em resposta a uma
obsessao ou de acordo com regras que devem ser rigida-
mente aplicadas (28). As compulsoes sao precedidas por
preocupacoes persistentes, enquanto que os tiques sao
precedidos por tensoes fisicas transitérias numa parte do
corpo. Porém, é valido salientar que a associacao das duas
patologias nao é incomum, portanto, se existem os sinto-
mas de ambasas perturbacdes, os dois diagnosticos podem
serjustificados caso o quadro clinico se encaixe nos critérios
diagnostico de cada uma delas (4).

Certos tiques motores ou vocais presentes na
Sindrome também devem ser diferenciados do comporta-
mento desorganizado ou catatonico da Esquizofrenia.

Outros transtornos de tique, (Transtorno de Tique
Motor ou Vocal Cronico, Transtorno de Tique Transitério e
Transtorno de Tique Sem Outra Especificacao) incluem-se
também no diagnéstico diferencial da SLT (38).

Essas co-ocorréncias de sintomas podem levar a
confusao diagnostica. Sendo assim, deve-se estar aten-
to as peculiaridades do quadro clinico e evolucoes
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particulares de cada doenca e, ainda, ter conhecimento

de que alguma delas podem ocorrer como co-morbidade
(40,41).

Tratamento

Devido as notaveis implicacdes socioculturais e
educacionais que norteiam a SLT, é importante que o
tratamento seja instituido o mais rapido possivel, a fim de
minimizar ou evitar danos ao paciente.

Aescolha dotipodetratamento deve serapropriada
para cada portador da ST, podendo incluir abordagens
farmacolégica e a psicolégica (3). Esta Gltima € de grande
importancia, umavez que, alémdo tratamento psicoterapico
do paciente, orienta pais, familiares e pessoas proximas ao
mesmo, sobre as caracteristicas da doenca e o melhor
modo de lidar com o individuo afetado (4).

A SLT nao tem cura, sendo assim, o tratamento
farmacoldgico é utilizado apenas para o alivio e controle
dos sintomasapresentados. Devido ao consideravel nime-
ro de efeitos colaterais, a abordagem farmacologica deve
ser considerada somente quando os beneficios da interven-
cao forem superiores aos efeitos adversos (3). Além disso,
a maioria dos pacientes nao necessita de um tratamento
especifico para os tiques, bastando explicara natureza do
quadro e o bom prognéstico na maioria dos casos, para os
familiares, professores e pessoas proximas ao paciente

(35).

Porém, quando se julga relevante o emprego de
farmacos, os mais utilizados sao os antagonistas dos recep-
tores de dopamina, uma vez que diversos estudos sugerem
que o bloqueio dos receptores dopaminérgicos tipo 2 é o
ponto central para a eficacia do tratamento (3,34).

O Haloperidol, um dos medicamentos mais utiliza-
dos para o tratamento SLT, apresenta uma série de efeitos
colaterais, como sintomas extrapiramidais de caracteristi-
cas parkinsonianas, sedacao, disforia, hiperfagia com ganho
de peso e, discinesia tardia. A pimozida possui eficacia
semelhante ao haloperidol sem o inconveniente dos efei-
tos extrapiramidais, porém apresenta efeitos colaterais
envolvendo o sistema cardiovascular, incluindo ainda
sedacao e disfuncao cognitiva (3,10).

Atualmente, existe uma tendéncia a substituir os
antagonistas tipicos de receptores dopaminérgicos
(ex.:haloperidol e pimozida), pelos antagonistas atipicos
(ex.: risperidona, olanzapina e quetiapina) ou poragonistas
dos receptores alfa-2-adrenérgicos (ex.:clonidina e a
guanfacina), pois estes apresentam menor perfil de efeitos
colaterais (3,33,34,42).

A risperidona tem como principais efeitos colaterais
a sedacao, aumento de apetite e elevacao dos niveis de
prolactina. A olanzapina é uma boa alternativa para o
controle dos sintomas agressivos e nao possui efeitos
colaterais graves, porém pacientes com problemas
cardiovasculares e de epilepsia devem usa-lo com precau-
cao, e pacientes com glaucoma devem evitd-lo (3,33,34,42).

A clonidina e a guanfacina, vem se mostrando
eficazes no tratamento da SLT, porém, por seres agentes
anti-hipertensivos, deve ser feito um monitoramento da
pressao arterial (3,33,34,42).

As doses empregadas de cada firmaco devem ser
individualizadas para atender a necessidade do paciente,
causando-lhe o menor nimero de efeitos colaterais possi-
veis.

Alguns estudos demonstram que a injecao de
toxina botulinica pode ser uma boa op¢ao terapéutica
para o tratamento de tiques motores e em alguns casos
para tiques vocais (39). Experimentos mais recentes
discutemainda o emprego da terapia imunomoduladora
e anti-inflamatéria, bem como o uso da estimulacao
magnética transcraniana repetitiva , estimulacao cerebral
profunda e terapia eletroconvulsiva para o tratamento da
SLT (33,34).

CONCLUSAO

A Sindrome de La Tourette ¢ uma desordem que
cursa com tiques motores e vocais significativos, causando
causa diversos prejuizos socioculturais e educacionais para
oindividuo, sendo que os danos podem ser minimizados
quando o diagndstico e o tratamento sao feitos precoce-
mente. Desta forma, conhecer os aspectos gerais que
norteiama etiopatogenia, apresentacio clinica e tratamen-
to da doenca em questao sao indispensaveis.
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