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SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE

Estudo clinico de 58 casos

Chien Hsin Fen’, Egberto Reis Barbosa’, Euripedes Constantino MigueF

RESUMO - A sindrome de Gilles de la Tourette (SGT) é um transtorno neuropsiquiatrico, de inicio na infancia,
caracterizado pela presenca de tiques motores e vocais. Cinquenta e oito pacientes com SGT foram
acompanhados clinicamente durante periodo de trés anos. Trinta e seis pacientes eram do sexo masculino e
22 do feminino, a proporgao entre os sexos foi 1,6:1. A idade dos pacientes variou de 7 a 50 anos, média
20,33 anos. A idade de inicio dos sintomas variou de 3 a 15 anos, sendo a média 7,81 anos. O tique motor foi
o sintoma inaugural em 79% dos pacientes. Quanto aos tiques complexos, a coprolalia estava presente em
27,6%; a copropraxia em 20,1%; a palilalia em 20,1%; a ecolalia em 27,6%; e a ecopraxia em 27,6%. Em
relacdo a manifestagoes associadas, 25,8% apresentavam déficit de atencao/ hiperatividade e 39,6% transtorno
obsessivo-compulsivo. O fendmeno sensitivo estava presente em 54,8% dos pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Gilles de la Tourette, tiques.

Gilles de la Tourette syndrome: a clinical study on 58 cases

ABSTRACT - Gilles de la Tourette's syndrome (GTS) is a neuropsychiatric disorder with a childhood onset and is
characterized by motor and vocal tics. Fifty-eight patients with GTS were evaluated during a period of three
years. Thirty-six patients were male and twenty two female, with an age range of 7 to 51 years (mean 20.33
years). The male to female ratio was 1.6:1. The age of onset ranged from 3 to 15 years (mean 7.81 years).
Seventy nine percent of the patients presented motor tics as the initial symptom of the disease. In terms of
complex tics, coprolalia was present in 27.6% of the patients; copropraxia in 20.1%; palilalia in 20.1%,; ecolalia
in 27.6%; and ecopraxia in 27,6%. Associated manifestations, such as attention deficit, hyperactivity disorder
and obsessive-compulsive disorder were present in 25.8% and 39.6%, respectively. Sensory phenomena were

present in 54.8% of the patients.
KEY WORDS: Gilles de la Tourette's syndrome, tics.

A sindrome de Gilles de la Tourette (SGT) é trans-
torno neuropsiquatrico de inicio na infancia, que se
caracteriza pela presenca de tiques motores e vo-
cais'2. Desde a sua primeira descricao®** em 1885, mui-
to aspectos dessa entidade nosoldgica ainda perma-
necem obscuros. Parte desse desconhecimento pode
ser atribuido ao fato de que, até ha poucas déca-
das, muitos profissionais da area de satide desconhe-
ciam as caracteristicas clinicas ou ndo admitiam causa
organica para este transtorno®.

A partir dos anos 60, pesquisadores em todo o
mundo vém descrevendo novos aspectos desse trans-
torno®’. Sabe-se hoje que essa condigao esta associa-
da a alteragoes neurofisiolégicas e neuroanatémicas®

de etiologia, no entanto, ainda desconhecida. Ha
ainda inUmeras lacunas a serem esclarecidas tais
como: um modelo neurobiolégico preciso, o modo
de transmissdo genética e o espectro clinico desse
transtorno.

Descreveremos os aspectos clinicos de 58 paci-
entes com SGT acompanhados no Ambulatério de
Disturbios do Movimento do Departamento de Neu-
rologia do HC-FMUSP'.

METODO

Foram analisados os dados de 58 pacientes com diag-
néstico de SGT atendidos no Ambulatério de Disturbios
do Movimento da Clinica Neurolégica do HC-FMUSP. Para
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Fig 1. Distribuicdo quanto ao sexo.

o diagnéstico de SGT utilizamos os critérios clinicos do
Tourette Syndrome Classification Study Group®. Para o
diagnéstico de transtorno de déficit de atencdo sem/com
hiperatividade (TDAH) e transtorno obsessivo—compulsivo
(TOCQ), utilizamos os critérios do DSM-IV'°.

Dos 58 pacientes, em 42 os dados foram obtidos direta-
mente durante o periodo de Fevereiro de 1996 a Marco de
1999 e nos 16 restantes, por meio da consulta a prontudrios.

Foram registrados os seguintes dados de cada pacien-
te: idade de inicio, idade atual, sexo, manifestacoes inici-
ais, presenca de tiques complexos, presenca de manifes-
tagoes associadas (TDAH e TOC) e presenca de fendmeno
sensorial. Este UGltimo é referido como uma vivéncia subje-
tiva (ou percepcao), de definicdo imprecisa na literatura.
O Tourette Syndrome Classification Study Group® definiu
o fenémeno sensorial como sentimentos generalizados ou
focais que precedem os tiques e geralmente séo aliviados
com o movimento. Existem ainda outros conceitos para
este termo de acordo com a revisao de Miguel et al®.

Todos os pacientes foram examinados sob o ponto de
vista neurolégico e nado foi encontrada nenhuma altera-
¢do além dos tiques motores ou vocais. O exame de
tomografia computadorizada do encéfalo foi realizado em
todos os pacientes e nenhuma alteracao significativa foi
evidenciada.
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Fig 2. Manifestacées inaugurais da Sindrome de Gilles de la
Tourette.

RESULTADOS

Dos 58 pacientes estudados, 22 (38%) eram do
sexo feminino e 36 (62%) do masculino. A propor-
¢ao entre pacientes do sexo masculino e feminino
era 1,6:1 (Fig 1).

Aidade atual dos pacientes variou de 7 a 50 anos,
sendo a média 20,33 anos e a mediana 17 anos. A
idade de inicio das manifestacoes clinicas variou de
3 a 15 anos, com média de 7,83 anos e mediana de
7 anos.

Em 46 (79%) pacientes, a manifestacao inaugu-
ral da SGT foi o tique motor. O tique vocal e o TDAH
foram as manifestagdes inaugurais em 7 (12%) e 1
(2%) pacientes, respectivamente. Nao foi possivel de-
terminar a manifestacao inicial em 4 (7%) casos, por-
que ja apresentavam longo tempo de evolucdo e ndo
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Fig 3. Frequéncia de manifestacées associadas e sua
distribuicdo quanto ao sexo.
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se lembravam de detalhes do inicio do quadro. Os
dados referentes as manifestacdes inaugurais da
doenca constam na Figura 2.

Quanto aos tiques complexos, 16 (27,6%) pacien-
tes apresentaram coprolalia; 12 (20,1%) copropraxia;
12 (20,1%) palilalia; 16 (27,6%) ecolalia e 16 (27,6%)
ecopraxia.

Quanto as manifestacdes associadas, o TDAH foi
observado em 25,8% (15/58) e o TOC em 39,6% (23/
58) dos casos estudados. Essas duas condicoes pre-
dominavam em pacientes do sexo masculino (11 em
15 com TDAH e 14 em 23 com TOC), conforme pode
observado na Figura 3. FenOmenos sensoriais esta-
vam presentes em 54,76% (23/42) dos casos.

Quando inquiridos sobre a presenca de tiques ou
TOC entre os familiares, 24% dos pacientes (10/42)
relataram a presenca de tique e/ou TOC em familia-
res de primeiro grau; 21% (9/42) em familiares de
segundo grau e 5% (2/42) em familiares de terceiro
grau.

DISCUSSAO

Apesar de nao terem sido encontradas diferen-
cas significativas quanto as manifestagoes sintoma-
tolégicas dos pacientes com SGT neste grupo em
comparacao com dados da literatura, podem ser carac-
terizados alguns aspectos particulares nesta série.

Uma caracteristica peculiar do grupo estudado é
a predominancia de adultos entre os casos avalia-
dos (idade média de 20,33 anos). A analise da distri-
buicao por sexo dos pacientes mostra relacdo de 1,6
pacientes do sexo masculino para um do sexo femi-
nino, portanto abaixo da encontrada na maioria das
casuisticas relatadas na literatura®'"'>. Porém, essa
proporcao é semelhante a encontrada por Apter et
al.’s, que estudaram jovens de 18 anos, recrutados
para o servico militar obrigatério em Israel. Kerbe-
shian et al.”” encontraram uma relacéo de 9 pacien-
tes do sexo masculino para 1 do feminino com SGT
em estudo epidemiolégico com criancas de idade
escolar e uma relacédo de 3,4:1 em pacientes de ida-
de adulta da mesma comunidade. Esses dados indi-
cam que ha uma diferenca de caracteristicas entre a
populacdo adulta e infantil entre os portadores da
SGT.

Apter et al'® acreditam que essas diferencas de
proporcao entre os sexos se deva ao fato de haver
para os pacientes do sexo masculino, maior chance
de remissdo dos sintomas na idade adulta do que
para os do sexo feminino.

Brunn e Budman? relatam que cerca de 2/3 dos

pacientes tém melhora importante dos tiques na fase
adulta. Pelo fato de nosso servigo ser de referéncia
terciaria, é possivel que concentre maior nimero de
casos com persisténcia da sintomatologia até a ida-
de adulta (casos de maior gravidade), entre os quais
predominam pacientes de sexo feminino.

Quanto ao transtorno obsessivo compulsivo, no-
tamos predominancia dos sintomas em pacientes do
sexo masculino (14/23). Até ha pouco, acreditava-se
gue o TOC predominava em individuos do sexo fe-
minino'8; entretanto, estudos mais recentes mostram
gue, quando o paciente apresenta SGT e TOC, ha
predominancia no sexo masculino'®?!, portanto com-
pativel com os dados encontrados no presente es-
tudo.

Muitos autores relatam que, frequentemente, o
TDAH é a primeira manifestacdo da SGT?2. Na pre-
sente série, porém, apenas um paciente apresentou
TADH (1,72%) como manifestacdo inicial da doen-
ca. Uma explicacdo para esse fato pode ser a faixa
etaria do grupo em questdo, pois tratando-se de
adultos, as informacoes referentes as fases mais
precoces da vida quando instalaram-se as primeiras
manifestacdes do transtorno geralmente sdo mais
precarias. Muitas vezes, mesmo os pais ndo sabem
referir se o filho(a) apresentou sintomas de TDAH,
pois a instalacdo dos tiques é mais marcante.

Muitos pacientes referem a presenca de fenéme-
nos sensoriais que impelem o paciente a realizar o
tique com o intuito de aliviar esse desconforto. Au-
tores como Bliss* consideram os tiques em geral co-
Mo uma resposta voluntaria a esses fend6menos pre-
monitérios. Esse tipo de fendmeno estava presente
em 54,76% dos casos avaliados neste estudo.

Em 1988, Shapiro et al.?*, em estudo retrospecti-
vo, analisaram a presenca de sensacdo premonitéria
nos seus 1237 pacientes e encontraram uma frequén-
cia de 8,5% (105/1237). Shapiro introduziu o termo
“tique sensitivo” para esse fendmeno, pois apesar
de expressar-se antes dos tiques motores ou vocais,
muitas vezes os pacientes referiam a presenca dessa
sensacao independentemente dos tiques. A critica a
esse trabalho recai sobre seu carater retrospectivo,
pois muitas vezes o paciente nao refere essa sensa-
¢ao, a ndo ser quando especificamente inquirido.

Segundo Leckman et al.?>, quanto maior a idade
maior é a percepcdo do fendbmeno sensorial. Sendo
esta amostra constituida predominantemente de
adultos, deveriamos encontrar porcentagem maior
de pacientes com esse tipo de manifestagdo. Como
isso ndo ocorreu, podemos aventar a hipdtese de
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que a frequéncia do fen6meno sensorial nao esteja
relacionada com a idade e, portanto, com a capaci-
dade de exprimir adequadamente os sintomas.

Miguel et al.?5?7, em estudo recente, consideram
que a presenca de fend6meno sensorial é um dado
importante para caracterizar subgrupos no espec-
tro TOC - SGT. Assim, os autores constataram que
esse fendmeno é mais frequente em pacientes com
TOC associado a SGT do que em pacientes com TOC
primario na auséncia de tiques.

A média de idade de inicio da doenca observada
nesta série foi 7,8 anos, cifra que nao difere da cons-
tatada em outros estudos, incluindo-se o de Cardo-
so et al 28 (32 pacientes avaliados) e o de Alves?® (42
pacientes avaliados), ambos desenvolvidos em nos-
so meio e que registraram idades médias de inicio
de 7,1 anos e 6,8 anos, respectivamente.

Quanto aos tiques complexos, deve-se ressaltar
gue a coprolalia, manifestacao tipica mas nao obri-
gatéria da SGT, estava presente em apenas 27,6 %
dos casos. Na maioria das séries publicadas, esse tipo
de manifestacao é encontrado em menos de 40 %
dos casos; portanto sua auséncia ndo deve trazer
duvidas quanto ao diagndstico, desde que os crité-
rios essenciais sejam preenchidos.

Asignificativa frequéncia de familiares que apre-
sentavam tique ou TOC esta de acordo com a litera-
tura e é indicativa da natureza genética dessa con-
dicdo. Freeman et al.”', em recente estudo multicén-
trico envolvendo 22 paises e agrupando 3500 casos
da SGT (parte dos casos deste estudo integram essa
gigantesca série), observaram que, quanto mais pre-
coce a instalacdo dessa afecgcdo, maior era a
positividade de histéria familiar para tiques.
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