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GILLES DE LA TOURETTE SENDROMU
Dr. ibriiham [YIGUN*

OZET :

Bu derlemede mu[ﬂ'pl motor ve vokal tiklerle karakterize Gilles de la Touret- -

te sendromu gegitli yonleriyle literatiir wiginda gozden gegrildi.

GIRIS

Gilles de la Tourette sendromu ilk kez 1825'te Itard tarafindan tammlanmus, .
1885'te-aynr aragtirmaci tarafindan genigletilmis multipl motor ve vokal tiklerle
karakterize bir hastahikur (1). :

- DSM IIT'R'de tani kriterleri sOyle mralanmakladir:

1. Hastahk' sirasinda multipl motor ve/veya bir ya da daha fazla vokal tik
goriliir.

2. Tikler bir yildan daha uzun bir siirc bo'yunca,’ giiniin ¢ogu zamaninda,
hemen hemen hergiin veya aralikl olarak gonilir. B

3. Tiklcrin anatomik yerlesimi, sayisi, kompicksligi ve siddeti zamanla
degisir. ' ' :

4. 21 yagindan once baglar.

S. Psikoaktif madde cntoksikasyonu ya da Huntigton koresi ve postviral en-
scfalit gibi bilinen bir merkezi sinir sistemi hastalif1 esnasinda ortaya gikmis ol-
~ mamasi gerekir (2). Bas

Etyopatogenez:

Ik tammlandi @ yillardan beri Tourette sendromunda ailesel yatkinlikla ilgili
yaymlar vardir. Arastirmalarin gogunda ol gulann ailelerinde Tourette sendromu
veya bu sendromun tani kritlerine uymayan diger tiklerin yiiksek oranda
goriildigi bildirilmigtir (3). Hastaligin biiyiik oranda familyal ve otozomal domi-
nant gegisli oldugu gosterilmistir (4,5). o
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Tourette sendromunun olug mekanizmasi aydinlatulamamigtir. Ancak dopa-
min reseptdrlerini bloke eden haloperidol'iin tedavi edici dzelliginden yola gikarak
dopaminerjik hiperaktivite izerinde durulmaktadir (6). ‘

KLINIK

Tourette sendromu, ¢ocukluk ¢aginda goriilen yiiz burusturma, jerk, g0z
kirpma, sigrama gibi motor ve bagirma, bogaz temizleme, mirildanma, ksiirme,
s0ylenme gibi vokal tiklerle karakterize noropsikiyatrik bir bozukluktur(7).

Semptomlar okul ¢aginda ortaya ¢ikmaya egilim gosterir. Fakat okul 6ncesi
donemde de erken olarak ortaya gikabilir (7,8). Ortalama baslangig yas1 7-11'dir.
Ancak bir yagindan 6nce baglayan nadir olgulara rastlanmaktadir (3). Kiz erkek
orant 1: 3'tiir (9). Stres genellike hastah@i baslatan presipitan bir fakiordiir (1).
Her irktan, her sosyal simiftan kisi bu hastalifa yakalanabilir. Ancak bazi
¢alismalar yahudi ve Dogu Avrupa kokenlilerde daha sik oldugunu gostermistir
(10). Buna kargin Ortadogu'da ¢ok nadir oldugu bildirilmistir (11).

Tourctie sendromunda ailesel yatkinlik sik rapor edilmigtir. Aragtirmalann
cogunda olgulann ailelerinde Tourette sendromu veya bu sendromun tami kriterle-
-rine uymayan diger tiklerin yiiksck oranda goriildiigi bildirilmistir. Shapiro ve ar-
kadaslan 33 olgunun % 12'sinin ailelerinde, Fernando ise 65 olgunun % 11'inin
ailclerinde tik oldu@unu rapor etmislerdir (1.3).

. Motor tikler olgulann % 80'indc, vokal tikler ise olgulann % 20'sinde ilk
bulgudur. Hastalarda zamanla farkh motor ve vokal tiklerin kombinasyonu gelisir
(12). Motor tikler gencllikle yiizde goz kirpma, agiz burusturma, bas sallama
scklinde baglar, giderck ckstremitelere atlar. Blefarospazm, omuz ve boyunda
distonik harcketler, okiilorjik kriz. zorlu bakig gibi klonik veya tonik (distonik)
karakterde motor tikler de gelisir (1). Motortikler ckstremitelerde daha gok proksi-
mallerde yerlesilr ve bu 6zcllikleriyle kore'den aynhirlar (13).

Tik ve vokalizasyonlar anksiycte, stres, yorgunluk ve cksitasyonla agrave
edilir; uyku, alkol, ates, relaksasyon, zevkli bir ise dalmaile gegici olarak kaybo-
lur. Hasta, tiklerini bir siirc i¢in bastirabilir. Ancak tikler, hastamin yalmiz kalmasi
ve gevsemesi halinde daha siddetli olarak ortaya ¢ikar (1,14). Tiklerin dogal bir
fluktuasyon gosterdidi de tespit edilmigtir. Bagkasina dokunma, karsisindakinin
s6zlerini tekrarlama (ckolali), ayni harcketleri yapma (ckopraksi), siirekli ayni ke-
limeyi tekrarlama (palilali) gibi bazi ekrarlayict hareketler hasta viicut parcalanna
dokunma tarzinda ortaya ¢ikmaktadir (1.6,14).

Antisosyal davranig, uygunsuz scksiicl aktivite, agresif davranis, hiperakti-
vite, 8fke ve zorbalik, kendine ve ctrafina zarar verici aktiviteler seyrek degildir
(1,15). Urik asit mctabolizmasi bozuklugu gosteren Lesch-Nyhan sendromunda
da kendine zarar verici davraniglar gézlenmistir (15).
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Olgularin % 57'sinde hafif norolojik defisitler 'buluhmustur. Kore, distoni,
tortikolis, disfoni, disdiadokokinezi, postural anomaliler, refleks asimetri ve
motor inkoordinasyon bildirilmisitr (1).

, Okul ve 6grenme problemleri, davranig bozuklugu, affektif bozukluklar, ke-
kemelik, somnambulizm, gece korkusu ve entirezis nokturna gibi uyku bozukluk-
lan da bilidirilmigtir. Aynca, bir incelemede Tourette olgularinin % 35'inde so-

laklik rapor edilmistir (16,17,18). ,

Tourette olgularimin % 12.5-37'sinde nonspesifik anormal EEG bulgulan
bildirilmistir. Genclde BBT anomalileri seyrektir (1,12).

Bu sendrom, sercbral palsinin atetoid tipi, distoni muskulorum deformans,
ensefalitis letarjika, Huntington koresi, Sydenham koresi, spazmodik tortikolis,
" Wilson hastali, fenilketoniiri gibi harcket bozukluguna yol agan durumlardan

ayirt edilmelidir (1,12). ' :

Farmakolojik tcdavi kiiratif degil semptomatiktir. Haloperidol, pimozid gibi
noroleptiklerin ispatlanmg ctkinlikleri vardir. Hatta bazi hastalar oldukea diigiik
dozlardan fayda goriirler (7). Kalsiyum antagonistlerinin de bu hastalarda faydal
olabilccegi bildirilmistir (19). :

Prognoz gencllikle 6miir boyudur. % 3.3'liik spontan diizelme bilidirilmigtir
M. ‘
SUMMARY
GILLES DE LA TOURETTE SENDRLOMU
In this paper, Gilles de la Tourcttc's syndrome charactcrized’by multiple
motor and vocal tics was reviewed with it's several aspects in the light of the lite-
rature. '
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