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TIQUES E SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE

JAMES PITAGORAS DE MATTOS*, ANA LUCIA ZUMA DE ROSSO**

RESUMO - Os autores revisam a literatura a propdsito dos tiques ¢ da sindrome de Gilles de 1a Tourette,
abordando os aspectos histéricos, etiopatogénicos, neuropatolgicos, semiolégicos, clfnicos e terapéuticos.
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Tics and Gilles de la Tourette syndrome

SUMMARY - The concept of tic was developed at the end of the XIX century, emerging from the “chaos of
choreas”. Tic is defined as involuntary contractions of agonist and antagonist muscles in one or more parts of
the body. It can be suppressed by voluntary efforts for seconds or hours, followed by exacerbations. Gilles de 1a
Tourette’s original article was published in 1885, in which he described nine patients with tics, and
vocalisations.The pathogenesis of Gilles de la Tourette syndrome remained obscure. However, three factors
have been considered: the neurochemical factor, related to the increased dopaminergic activity at the basal
ganglia; the genetic factor and the non-genetic factors, for which environment more than genetic factors are
involved. Pathologic examinations failed to reveal structural lesions, but PET studies showed metabolic
hypofunction on the frontal, cingulate and possibly insular cortex, and on the inferior corpus striatum. The
motor tics as well as the vocal tics can be simple or complex and are present in all patients. Other signs can be
added to the previous tics: sensory tics, echophilia, coprophilia, obsessions, compulsions and impulsions.
Diagnostic criteria of Gilles de la Tourette syndrome are based on: age of onset; presence of motor and vocal
tics; voluntary suppression of the movements; variation in number, type, location and severity of tics; duration
of more than one year. Haloperidol is the drug of choice for the treatment of Tourette's syndrome.
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A longa histéria dos movimentos anormais reconhece trés perfodos: a) o primeiro, que vai
até Thomas Sydenham, em 1686, logo apds a descrigdo da doenga que hoje leva o seu nome; b) o
século XVIII, quando a botinica e a sua taxonomia impregnaram o pensamento médico; c) o século
XIX, quando, apés décadas de hesitagdo, médicos da Europa e dos Estados Unidos precisaram a
descri¢do da coréia e dos tiques, assim como das mioclonias e da atetose .

Somente no final do século XIX, o conceito de tiques emergiu do assim chamado “caos das
coréias™. A etimologia da palavra tique permanece obscura ¢ misteriosa. De acordo com Meige,
citado por Dordain’, a palavra foi empregada pela primeira vez a prop6sito dos cavalos. Segundo
Pedro Pinto, citado por Costa e Badim*, a palavra indica, inicialmente, “doenga do cavalo” traduzida
dos movimentos repetidos da cabega. Acrescenta, ainda, que, talvez, a palavra tico-tico - termo que
designa uma ave passeriforme - seja derivada do jeito irrequieto e agitado desta ave. Shapiro e col.”®
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Fig 1 e 2. Retiradas do artigo "The man and his time" de A.J. Lees (reproducdo autorizada). Fig 1:
Jotografia de Gilles de la Tourette. Fig 2: ilustragdo do tiro de revélver dado por uma de suas pacientes da
Salpétriére.

conceituam tique como a contragdo involuntdria de mdsculos agonistas e antagonistas em uma ou
mais partes do corpo. Caracteriza-se, clinicamente, como clnico, breve, répido, stibito, inesperado,
recorrente, estereotipado, sem propésito e irresistivel. S3o exacerbados por ansiedade e tensdo
emocional e atenuados pelo repouso e por situagoes que exigem concentragio. Podem ser suprimidos
pela vontade, por segundos ou horas, logo seguidos por exacerbagdes secunddrias.

O seu nome completo era Georges Albert Edouard Brutus Gilles de la Tourette e 0 seu tempo
foi de 1857 a 1904. Apesar de ter vivido pouco, sua histéria é muito longa, e, por isso, vamos apenas
nos referir a alguns fatos interessantes. Gilles de la Tourette nasceu na cozinha da casa de seu tio,
numa pequena cidade do Distrito de Chatellerault. Entrou para a escola médica aos 16 anos, em
Poitiers. Tornou-se um dos alunos favoritos de Charcot. Foi seu Chefe de Clinica. Sua voz era rude
e rouca. Falava muito alto. Era considerado como impaciente, hiperativo, violento, passional e
anticlerical. Seus trabalhos foram, essencialmente, sobre histeria e sobre as consequéncias médico-
legais do hipnotismo. Fez profunda anlise do quadro histérico de Madre Joana dos Anjos e do seu
amor ndo retribufdo pelo Padre Urbain Grandier. Em 1893, ap6s o trdgico fim de seu jovem filho e
de seu mentor Charcot, uma de suas pacientes da Salpétriere the d4 um tiro de revélver. Sabe-se,
pelos critérios atuais de diagn6stico, que essa mulher padecia de Esquizofrenia Paranéide, havendo
macabra semelhanga entre as declaragdes dela e a acusagdo de Madre Joana dos Anjos, contra 0
Padre Grandier. Gilles de la Tourette se definia “feio como um piolho, porém, muito inteligente™3,
Etude sur une affection nerveuse caracterisée par I'incoordination motrice accompagnée d’écholalie
et de coprolalie (1885)- este ¢ o titulo do trabalho original de Gilles de la Tourette®. Quando contava
28 anos, descreveu os nove primeiros casos da doenga que hoje leva o seu nome. Dos casos descritos,
todos apresentavam tiques; seis, vocalizagGes; cinco, coprolalia; cinco, ecolalia; dois, copropaxia e
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dots, sintomas similares na famflia. Surpreendentemente, em nenhum momento empregou a palavra
tique. Os termos usados foram os seguintes: incoordenacZo motora, convulsdes, contor¢Ges e descargas
muscularess'>

Apesar de ter sido descrita hd mais de 100 anos, pouco se sabe sobre a sua etiologia. Somente
nos dltimos anos houve algum avango nos conhecimentos etiopatogénicos, que serdo aqui analisados
sob a forma de fatores: neuroquimicos, genéticos e ndo-genéticos’.

a) Fatores neuroquimicos - Seignot", em 1961, demonstrou a efic4cia do haloperidol em controlar
os ditirbios da sindrome de Gilles de la Tourette. Esses resultados terapéuticos sugeriram que os
tiques poderiam estar ligados ao excesso de atividade dopaminérgica ao nivel dos génglios da base.
Haveria ou a liberagdo exagerada de dopamina, ou a mé utilizagdo da dopamina liberada, ou a
hipersensibilidade dos receptores. Logo a seguir, demonstrou-se que, na sindrome de Gilles de la
Tourette, havia diminuig@o da concentragdo do 4cido homovanilico no liquido cefalorraquidiano
(LCR), sabidamente o principal metobolito da dopamina. H4 pouco, em 1990, Singer e col."”
analisaram marcadores pré e p6s sindpticos da dopamina em tecidos estriatais pés-mortem,
encontrando alteragoes significativas nos mecanismo de recaptagdo da dopamina. Isto reforga as
propostas iniciais de anormalidade dopaminérgica nos ginglios da base.

b) Fatores genéticos - estudos clinicos recentes, nos Estados Unidos e na Inglaterra, indicaram que
havia concentragdo familiar de tiques, de problemas neuropsiquidtricos, assim como da sindrome de
Gilles de la Tourette propriamente dita. E conhecido o estudo de Price e col. ™ relatando a concordancia
da ordem de 77% dos tiques entre 30 pares de gémeos monozigéticos.

c) Fatores ndo-genéticos - em outros estudos genéticos, porém, 50% dos pares de gémeos
monozig6ticos ndo demonstrou concordéncia completa e ressaltaram a provavel importincia de
fatores ambientais 7.

Passemos, agora, a analisar os estudos estruturais e funcionais.

a) Neuropatologia - os estudos neuropatolégicos pés-mortem na sindrome de Gilles de la Tourette
sd0 muito limitados®. Quase todos os trabalhos citam a publica¢do intrigante de Balthasar?, datada
de 1957. Este autor referiu-se, em um caso, ao aumento da populagdo de pequenos neurdnios estriatais.
Até hoje, hd grande dificuldade em se interpretar esse achado. Apesar do aumento do nimero de
células estriatais, estas, microscopicamente, mostravam-se normais. Balthasar? observou que o aspecto
do striatum lembrava o de uma crianga sauddvel de um ano. Por isso, sugeriu que a sindrome de
Gilles de la Tourette poderia representar urmna alteragdo na maturagéo e na diferenciagio do striatum.

b) Tomografia por emissdo de pdsitrons - ndo foram encontradas alteragSes significativas em estudos,
até relativamente frequentes, de vérios autores conceituados®. No entanto, bem recentemente, estudos
realizados em 12 pacientes com sindrome de Gilles de la Tourette, com técnicas mais modernas de
PET de alta resolugdo, indicaram anormalidades®. Apés inje¢do endovenosa de fluordeoxiglicose,
demonstrou-se hipofun¢do metabélica neuronal no lobo frontal, no giro cingulo e, possivelmente,
na fnsula e no striatum inferior. Foi possivel, até, estabelecer correlagfo inversa entre a severidade
dos tiques motores e vocais com os niveis de glicose nestas dreas. Ou seja, quanto mais severos eram
os tiques motores € vocais, menor era a atividade metabélica nestas regides®.

No que se refere asemiologia geral dos tiques, estes podem ser arbitrariamente classificados
em simples € complexos®. O simples apresenta contragio de um grupo muscular; o complexo, de
mais de um grupo muscular. Sio exemplos de tiques simples: pisca-pisca, encolher de ombros,
aceno de cabega, contragdo da musculatura frontal, emiss@o de som ou rufdo isolado. Exemplos de
tiques complexos: stbita flexdo da coxa com inclinag&o do corpo, girar ou fazer a volta durante a
marcha, gestos obscenos (copropraxia). Eletrofisiologicamente, podem, também, ser divididos em
simples e complexos. Os simples sdo registrados eletromiograficamente sob a forma de surtos
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arritmicos, breves, em média de 100 ms. S#o clonicos. Os complexos, mais frequentemente, tém
registro eletromiogréifico de longa duragdo, mantido. S@o tonicos. Os tiques simples e complexos
podem coexistir®.

O quadro clinico da sindrome de Gilles de 1a Tourette pode ser dividido em trés categorias:
tiques musculares ou motores, vocalizagBes e os chamados sinais acessérios®.

1. Tiques motores: o termo “doenca dos tiques” resume, adequadamente, a expressdo clinica da
afecgdo. Em principio, ocorre em 100% dos pacientes. Shapiro e Shapiro's, quando contavam com
666 pacientes, referiram que assim estavam distribuidos: 80% na musculatura do olho, 69% na
cabega, 55% nos ombros e 36% com careteamento.

2. Tiques vocais: constituem o segundo grupo de sintomas indispenséveis ao diagnéstico. Também
podem ser simples ou complexos. Os simples incluem a emissdo de sons, tais como, “o limpar da
garganta”, grunidos, fungag@io. Sdo exemplos de tiques vocais complexos a ecolalia, a palilaliae a
coprolalia®'é.

3. Sinais acessérios:

3.1 Tique sensitivo: definido como sensagfio somdtica nas articulagGes, nos ossos, nos miisculos ou
em outras partes do corpo. Sensagdes tais como peso, vazio, leveza, frio, calor, que induzem o
paciente a executar um movimento voluntirio para obter alfvio!"'6,

3.2 Ecofilia: termo genérico para designar conjuntamente a ecolalia, a palilalia e a ecopraxia. Ecolalia
consiste na repeti¢do involuntdria do dGltimo som, palavra ou frase de outra pessoa. Palilalia € a
reproducdo involuntéria do seu préprio ltimo som, palavra ou frase. Ecopraxia consiste na repeti¢do
involuntdria de movimentos de outras pessoas's.

3.3 Coprofilia: termo também genérico para designar a coprolalia e a copropraxia. Coprolalia € o
uso de sons, palavras ou frases obscenas, involuntariamente. Copropraxia € a utilizag@o involuntéria
de gestos obscenos'.

3.4 Obsessoes, compulsdes e impulsdes: a relagio entre os distiirbios do comportamento ¢ a sindrome
de Gilles de la Tourette é controversa, principalmente, por questdes bésicas de conceito. O conceito
destes trés termos sdo, ainda, muito confusos. Para alguns autores, isto explica a alta percentagem de
distirbios obsessivos-compulsivos na sindrome de Gilles de la Tourette. Ndo h4 qualquer estudo
adequado, comparativo, entre a frequéncia de sintomas obsessivos-compulsivos na sindrome de
Gilles de la Tourette com grupos controles!S.

Os critérios para o diagnéstico da sindrome de Gilles de 1a Tourette foram estabelecidos por
Shapiro e Shapiro's, em 1986, baseados em 1210 pacientes. S3o os seguintes: 1.inicio na infancia ou
na adolescéncia; 2.tiques motores miiltiplos ou sensitivos que induzem a movimentos tdnicos
voluntérios; 3.um ou mais tiques vocais; 4.irresistiveis, mas podem ser suprimidos pela vontade, por
segundos ou horas; 5.bastante varidveis em niimero, frequéncia, localizagéo e em severidade; 6.devem
perdurar por um periodo maior de um ano.

Baseados nesses mesmos 1210 pacientes, Shapiro e Shapiro' fizeram os seguintes comentirios,
a propésito da apresentagdo clfnica: 1.idade: a média de idade de infcio € de 6,6 anos (99%
apresentaram sintomas antes dos 14 anos); 2.sexo: bem mais comum no masculino, na proporgéo de
3:1; 3.padrdo familiar: os tiques so mais comuns nos membros de uma mesma familia do que na
populac@io geral; 4.ecofilia: ocorreu em 33% dos pacientes; 5.coprofilia: em 37% dos pacientes;
6.psicopatologia: altamente controversa; 7.fatores predisponentes: ndo hd qualquer fator predisponente
demonstrado e a precipitagdo dos tiques pelo uso de drogas estimulantes é controversa; 8.evolugio
clinica: € doenga cronica e na maioria dos pacientes os sintomas tendem a diminuir com a idade; em
8%, os sintomas podem desaparecer na adolescéncia; 9.complicacdes: h4 interferéncias com fungdes
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ocupacionais e sociais; ocasionalmente, podem ocorrer lesGes trauméticas e, possivelmente, suicidio;
10.prevaléncia: desconhecida.

Dentre os exames complementares especializados, no eletrencefalograma ocorrem
anormalidades em 40 - 50% dos pacientes, porém, inespecificas. Os registros poligréficos mostram
perturbagdes da sequéncia normal do sono. O exame rotineiro do LCR costuma mostrar-se normal,
porém, virios estudos bioldgicos comprovaram a diminui¢do da taxa do 4cido homovanflico, o
principal metabélito da dopamina. A tomografia computadorizada e a ressonfncia magnética do
crinio sfo normais®®.

Devido a expressdo clinica dos tiques e da sfndrome de Gilles de la Tourette ser muito variada,
assim como a inexisténcia de testes laboratoriais patognomdnicos, o diagnéstico correto se faz
baseado em elementos clfnicos tfpicos. Algumas autoridades no assunto véem a doenga dos tiques
como um continuum ao longo de um espectro. De um lado o tique simples, leve e suprimido
temporariamente pela vontade; do outro, o tique crdnico, complexo, miltiplo e ndo suprimido's.

O diagnéstico diferencial deve ser feito entre os tiques e entre esses e outros movimentos
involuntérios'-,

1. Entre os tiques: 1.1 Tique transit6rio: € o mais comum de todos. As caracteristicas s&o as mesma
da s{ndrome de Gilles de la Tourette, exceto pela remissdo espontinea de todos os sintomas no
periodo de um ano; 1.2 Tique motor miltiplo crénico: sdo miiltiplos quanto ao niimero, aos tipos e
as localizagGes, e perduram por mais de um ano; 1.3 Tique motor crdnico: h4, até, trés tiques motores,
de intensidade ndo varidvel e com duragéio de até um ano. Shapiro e Shapiro'® chamaram a atengdo
para o fato de que, raramente, esses critérios podem ser completamente estabelecidos. Muitas
autoridades acham que a sfndrome de Gilles de la Tourette, o tique transit6rio, 0 motor miiltiplo
crdnico € 0 motor cronico tém a mesma origem, e representam uma sindrome (continiuum).

2. Entre os tiques e outros movimentos involuntirios. Segundo Jankovic'!, o diagnéstico diferencial
se baseia em trés fatores: 2.1 frequentemente precedidos por uma sensagio peculiar e uma urgéncia
irresist{vel para movimentar; 2.2 suprimidos temporariamente pela vontade; 2.3 os tiques persistem
durante todas as fases do sono.

O tratamento pode ser medicamentoso, psicolégico e cinirgico.

haloperidol - primeiro medicamento comprovadamente eficaz, no tratamento da sfndrome de Gilles
de la Tourette, foi o haloperidol, empregado, em 1961, por Seignot'. Considerada, até hoje, a droga
de escolha, € reservada, porém, aos casos mais severos. Os aumentos devem ser gradativos, até a
dose de 10 mg por dia. Dois tergos dos pacientes melhoram!91011.16

pimozide - alguns o preferem por ter agio anti-dopaminérgica mais especifica. Shapiro e Shapiro'é,
no entanto, notaram que, em estudo comparativo, o haloperidol foi mais eficaz. Administraram, em
dose dnica, progressivamente aumentada, até 8 mg por dia*!!,

flufenazina - certos servigos nos Estados Unidos adotam-na como droga de escotha, na dose média
de 7 mg por dia'’.

tetrabenazina - € uma droga interessante porque nio somente depleta a dopamina como, também,
bloqueia os receptores pré e pés-sindpticos dopaminérgicos e, por isso, teoricamente, ndo leva
discinesia tardia"’.

clonidina - € um agonista do receptor pré-sindptico @ 2 adrenérgico. Metade dos pacientes apresenta
resultados satisfatérios com a dose de 0,3 a 0,5 mg por dia®!!,

nicotina/maconha - a literatura atual ressalta a possibilidade da eficécia, tanto da nicotina quanto da
maconha, no tratamento da sindrome de Gilles de la Tourette. Refere-se 2 efic4cia de meio a um
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cigarro de maconha por dia, tanto para os tiques motores quanto para os vocais. N@o se sabe se o seu
efeito ocorre por atuar na ansiedade ou por outra agdo. Especula-se que a nicotina/maconha teriam
atuagdo colinérgica no sistema extrapiramidal'®,

naltrexone - recentemente, observou-se melhora da sintomatologia com a dose de 50 mg por dia,
para o adulto''2,

Psicoterapia - indicada devido aos distirbios do comportamento e da personalidade, eventualmente
associados®.

Talamotomia do niicleo intralaminar - Hassler, citado por Jankovic'" relatou, na Alemanha, os
beneficios obtidos com esse método cinirgico. No entanto, ndo séo conhecidos os resultados a longo
prazo. Qutros autores, também, obtiveram beneficios transitoriamente*!.

Por fim, em certa ocasido, examinando um candidato, Gilles de la Tourette perguntou: “quais
s#o os trés maiores médicos franceses do século XIX?”. Apds reflexéo, o aluno respondeu: “Laenec,

Duchenne de Bologne e Charcot”. “Absolutamente”, retrucou Tourette. “Vocé est4 errado. Eles s@o:
0 meu avd, o meu pai e eu. Por isso, vio erguer uma estétua de brometo de potdssio para mim!”3,

Gilles de 1a Tourette morreu em 1904, aos 46 anos, com Paralisia Geral Progressiva, psicético
¢ demente'.
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