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Streszczenie

Zespot Tourette’a zaciekawit mnie juz dawno temu, jeszcze zanim zaczatem interesowad sie
medycyna. To nieuleczanie wrodzone zaburzenie neurologiczne odkryt i opisat, w 1885 roku francuski
neurolog i neuropsychiatra Georges’a Gillesa de la Tourette, dlatego tez zaburzenie to nosi nazwe od
jego nazwiska. Zespdt objawodw opiera sie na wystepowaniu licznych tikdw motorycznych i
gtosowych, zapewne wiekszo$¢é z nas bedzie kojarzy¢ to zaburzenie jako mimowolne przeklinanie
(koprolalia) i/lub wykonywanie rozmaitych i nieprzyzwoitych gestow, lecz to tylko jeden z
symptomow ktéry moze, ale nie musi wystepowac. Wtasnie od tych charakterystycznych objawoéw,
ktdre pierwszy raz ujrzatem w telewizji, rozpoczeta sie moja ciekawos¢, a poznawanie medycyny z
biegiem lat, rodzito kolejne pytania. Czestos¢ wystepowania jest stosunkowo rzadka jednakze o wiele
wieksza niz kiedys$ sadzono, wedtug obecnych statystyk wiadomo, ze dotyka on 1-5 na kazde 1000 -
10 000 oséb, wystepowanie u mezczyzn jest od 3 do 4 razy czestsze w stosunku do kobiet. Wiadomo
tez ze zespdt Tourette’a dotyka wszystkich kultur oraz grup etnicznych. W niniejszej pracy, pragnat
bym przedstawic zaburzenie jakim jest Zesp6t Tourette’a w sposdb jasny i ciekawy, nie tylko dla
fanatykow i zainteresowanych medycyng lecz takze wszystkich czytelnikéw ktérzy lubig ciekawe i
nieprzecietne zagadnienia.

Stowa kluczowe: Zespot Tourette’a, mimowolne przeklinanie, tiki motoryczne i gtosowe, Georges’a
Gillesa de la Tourette’a, koprolalia

Summary

Tourette's syndrome has interested me for years even before | became interested in medicine. This
incurable neurological disorder was discovered and described in 1885 by the French neurologist and
neuropsychiatrist Georges Gilles de la Tourette, for which reason the name of the disorder
references to his surname. The set of symptoms is based on the occurrence of numerous motor and
vocal tics. Most of us will associate the disorder with involuntary cursing (coprolalia) and/or various
indecent gestures but this is only one of the symptoms that may or may not be present. It is from
these characteristic behaviors which | first saw on television that my curiosity developed and
studying medicine gave rise to further questions. The incidence of Tourette is relatively rare however
much higher than previously thought. According to current statistics, it is known that it affects 1-5 for
every 1000 - 10,000 people. The rate of occurrence in men is 3 to 4 times more frequent compared
to women. It is also known that Tourette's syndrome affects all cultures and ethnic groups. In this
dissertation | would like to present the disorder which is the Tourette’s Syndrome in a clear and
interesting manner, not only for those fascinated and interested in medicine, but also for readers
who’d like to take an interest in the outstanding issue.

Keywords: Tourette syndrome, involuntary swearing, motor and voice tics, Georges Gilles de la
Tourette, coprolalia
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Wprowadzenie

Georges Gilles de la Tourette to francuski,
wybitny neurolog, zyjacy w latach 1857-
1904. Znany byt jako peten zapatu i pasji,
inteligentny i towarzyski cztowiek, takze
znakomity méwca, lecz wspodtczesdnie
gtdwnie rozpoznawany jest przez opisanie
Zespotu Gilles'a de laTourette’a (GTS —
Gilles de la Toutette syndrom). Pierwszy
raz zaburzenie opisat w 1885 roku
nazywajac go ,chorobg tikéw” a to za
sprawg charakterystycznych objawdéw, u
podstaw ktérych lezg: mimowolne tiki,
echolalia i koprolalia. Nazwa zaburzenia
obowigzujaca do dzi$, zostata nadana kilka
lat pdzniej przez Jean’a-Martin’a
Charcot’a, ktory byt nauczycielem 28
letniego Tourette’a. [11] Syndrom
Tourett’a (GTS) stanowi wrodzone
zaburzenie neurologiczne, ktdre cechuje
obecnos¢ mnogich tikow, okreslanych jako
mimowolne, nagte i okresowe
wystepowanie ruchéw motorycznych i/lub
wokalizacji. [8,13] Charakter schorzenia

Czestos¢ wystepowania
Zespotu Tourette'a

Grupa

Wykryty ZT

Badana - -4

400

H Grupa Badana Kobiety Mezczyzni
Wykres 1 na podstawie badan

(12]

jest przewlekty z okresami remisji; warto
zauwazyc, ze okresy te czesto wystepuja w
chorobach o podtozu psychicznym.
Zaburzenie ujawnia sie miedzy 2 a 15
rokiem zycia, Srednio w wieku 7 lat. W
okresie mtodzieficzym schorzenie to
postepuje, pojawiajg sie tiki gtosowe i
koprolalia, a po osiggnieciu dojrzatosci
objawy podlegajg stopniowe] remisji. [6]
Czesto$¢ wystepowania GTS na podstawie
miedzynarodowych badan obejmujacych
ponad 400 tysiecy oséb, zostata
oszacowana na 1% ogdlnej populacji
(wykres 1), w innych badaniach wynosi 1-
3%. [10] Wiadomo takze, ze u mezczyzn
wystepuje do 3-4 razy czesciej niz u kobiet.
[10] Nalezy jednak pamietaé, iz u wielu
0s6b mogg wystepowac tiki o tagodnym
natezeniu lub objawy charakterystyczne
dla innych zaburzen i w zwigzku z tym
diagnoza moze by¢ mylnie postawiona.
[10] Przyktadem takiego zaburzenia moze
by¢ ADHD. Wg najnowszych badan nad
zespotem Turette’a u 90 % pacjentow
cierpigcych na GTS wspdtwystepuje
ADHD, co wskazuje na wysoki
poziom korelacji zaburzen. [4]
Obserwuje sie takze wzrost czestosci
wystepowania schorzenia
w rodzinach, w ktérych
zdiagnozowano GTS lub innego
rodzaju zaburzenia ruchowe, a takze
choroby z grupy nadpobudliwosci
lub tez zaburzenia obsesyjno-
kompulsyjne. [5] Warto zaznaczy¢ iz
Zespot Tourette’a, nie stanowi
jednostki chorobowej jak to okreslit
Georges Gilles de la Tourette , lecz
jak nazwa wskazuje, jest
kompleksem neurologiczno-
psychiatrycznych objawdw, o wciaz
niewyjasnionej etiologii. Dlatego wydaje
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sie by¢ wiasciwym nazywac GTS
zaburzeniem, schorzeniem lub zespotem.
Ponad to syndrom Tourett’a okreslany jest
jako najczestsza przyczyna wystepowania
tikdw, specyficznie charakteryzujaca
pacjenta i niejednokrotnie
doprowadzajaca go do inwalidyzacji. [11,1]

Etiopatogeneza

Przyczyna choroby do dzi$ nie zostata
doktadnie poznana, lecz powszechnie
uwaza sie, ze syndrom Tourett’a ma tto
genetyczne, potaczone z
wieloczynnikowym trybem dziedziczenia,
co zostato potwierdzone niepodwazalnymi
wynikami badan przeprowadzanymi na
rodzinach, w ktérych omawiane
zaburzenie zdiagnozowano. [12]
Przyktadem jest badanie z roku 1999,
prowadzone przez Tourette Syndrome
Association International Consortium for
Genetics. Badaniami objetotf 76 rodzin i
110 par rodzenstwa. Wyniki wykazaty
mozliwos$é sprzezen ST z loci 4q i 8q.
Sprzezenie GTS z locus 4q potwierdzity
réowniez badania Zhang i wsp. z 2002 roku.
[11] Prowadzone badania wykazaty takze
powinowactwo etiologiczne zespotu
Tourett’a z zespotem obsesyjno-
kompulsywnym. Mimo wcigz
prowadzonych badan nad defektem
molekularnym, nie zidentyfikowano
odpowiedzialnego genu, zastugujacego na
miano ,genu Tourette’a”. [12] W latach
2007-2014 przeprowadzono badania na
Waszyngtonskim Uniwersytecie
Medycznym w St. Louis, w ktérych brato
udziat ponad 400 dzieci w wieku 7-17 lat.
Celem badania byto wykonywanie i
archiwizacja zdjec rezonansu
magnetycznego mozgu zdrowych
osobnikéw i ich pdzniejsze poréwnanie z

rezonansamilO3 dzieci z zespotem
Tourette’a tej samej ptci. Wyniki sg
zaskakujgce bowiem wskazujg na réznice
w budowie mdzgu u dzieci z zespotem
Tourette’a. Wykazano, ze dzieci cierpigce
na to zaburzenie majg wiecej istoty szarej
w Srédmozgowiu, podwzgdrzu i wzgdrzu a
mniej w korze przedczotowej, w
poréwnaniu do dzieci catkowicie
zdrowych. [7,14] Nie wiadomo doktadnie
dlaczego zachodzg takie réznice, a badanie
zrodzito wiele kolejnych pytan. Pewne jest,
ze to odkrycie wptynie na proces myslowy
badaczy, zblizy nas do poznania schorzenia
i pomoze w dobraniu odpowiedniego
leczenia. [7,14] A moze po prostu zmiany
w mozgu sg wynikiem préb
przezwyciezania pojawiajgcych sie tikéw
przez pacjenta? Pozostaje czekac na
wyniki kolejnych badani. Obecnie sugeruje
sie takze, ze w przebiegu goraczki
reumatycznej, w plasawicy Sydenhama,
uszkodzeniu ulegajg te same struktury
anatomiczne co w GTS. Z kolei Polskie
Stowarzyszenie Syndrom Tourette’a,
zwraca uwage na coraz to nowsze
dowody, przemawiajgce za tym, ze
zaburzenie jest skutkiem nieprawidtowego
metabolizmu neuroprzekaznikéw w
mozgu, takich jak dopamina i serotonina
Brak informacji na temat innych
neuroprzekaznikdw, lecz nie wyklucza sie
ich czynnej roli w etiologii zaburzenia [8].
Wiedza na temat etiopatogenezy GTS jest
bardzo istotna z punktu widzenia
racjonalizacji, a co za tym idzie
skutecznosci prowadzonego leczenia i
rokowanie.

Czynniki ryzyka

Mimo ze Zespo6t Tourette’a nie zostat
dokfadnie poznany, a przeprowadzane
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badania rodza coraz wiecej pytan, to juz
teraz mozna wymienié potencjalne
czynniki ryzyka w oparciu o statystyki. (

prenatalnym zwigzane z matkg i rozwojem
ptodu (palenie papieroséw, niska masa
urodzeniowa, przejsciowe niedotlenienie

osrodkowego uktadu nerwowego).

tab. 1) [12]
Nieprawidtowosci zwigzane z = Choroby matki
przebiegiem cigzy
» niedotlenienie » zespo6t ADHD (

okotoporodowe z/lub
bez uszkodzert OUN,

Stwierdzane u 90%
cierpigcych na ZT)

emocjonalne zwigzane z

» zaburzenia gospodarki » choroba afektywna
hormonalnej kobiety dwubiegunowa
ciezarnej » depresja

» naduzywanie kawy i » zespot obsesyjno-
spozywanie alkoholu kompulsywny
podczas cigzy » choroby z grupy

» niedozywienie ptodu nadpobudliwosci

» niewydolnosc¢ tozyska » silne przezycia

przewlektym stresem,
sytuacja
spoteczng/socjalng

>

inne choroby i zaburzenia
psychiczne

Nieprawidtowosci u ptodu

» uszkodzenia okotoporodowe
» zaburzenia

autoimmunologiczne
zapoczatkowane przez
infekcje streptokokowg
infekcje wirusowe i
bakteryjne skutkujgce
wzrostem wytwarzania
cytokin prozapalnych
infekcje modulujgce
intensywnos¢ proceséw
zapalnych przez
polimorfizmy DNA zwigzane
z odpowiedzig
immunologiczng

Tabela 1 wedtug danych zasiegnietych z [12]

Z tabeli wynika, ze do rozwoju GTS mogg
predysponowac niekorzystne czynniki
srodowiskowe we wczesnym dziecinstwie,
takie jak choroby infekcyjne
streptokokowe doprowadzajgce do
zaburzen autoimmunologicznych, czy
zakazenie wirusami lub innymi bakteriami
jak np. Borrelia sp , Mycoplazma sp. oraz
Streptococcus haemolyticus. Nalezy
wymienic¢ tutaj skrot PANDAS (pediatric
autoimmune neuropsychiatric disorders
associated with streptococcal) czyli zespot
zaburzen neuropsychiatrycznych,
zwigzanych z zakazeniem
paciorkowcowym u dzieci. Inng przyczyng
mogg by¢ nieprawidtowosci w okresie

[11,12] Badacze z Chin dowiedli badajac
wybrany SNP (polimorfizm pojedynczego
nukleotydu) w genach cytokin: IL8, TNF-a
oraz klasteru IL1, ze allel 1 genu IL1IRN
wystepuje jako mozliwy czynnik ryzyka
istotny w etiologii GTS. [12]

Symptomatologia

Charakterystycznymi objawami dla
zespotu Tourette’a sg przewlekte tiki
miesniowe i gtosowe. Tik nalezy rozumieé
jako mimowolny, nagty, powtarzalny i
urywany ruch lub wokalizacje. Tiki tatwo
rozpoznaé, poniewaz wyrdézniajg sie
wysokg intensywnoscig i pozbawione s3
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rytmicznosci. [10] Nalezy pamietad, ze
okreslenie tikow jako ,,mimowolne” lub
,hiekontrolowane”, w pewnym sytuacjach
moze by¢ mylace, bowiem wiadomo, iz
wiekszo$¢ oséb z GTS posiada nad nimi
pewny poziom kontroli, od ttumienia
objawoéw i zastepowania odruchdw na
bardziej akceptowalne przez
spoteczenstwo, az po catkowite zniesienie
symptomoéw. Pacjenci starajg sie pracowad
nad tg kontrolg cate zycie. Niestety
omawiane kontrolowanie, polega na
kumulowaniu objawdéw choroby, czy to
przez pare sekund, czy tez godzin. Po tym
czasie dochodzi do wytadowania
powstatego ,napiecia”, w postaci
wzmozonych objawdw, pacjenci takze
skarzg sig, ze jest to bardzo meczace i
nieprzyjemne [2]. Tiki ruchowe, najczesciej
dotyczg samej twarzy, lecz wraz z
postepem choroby mogg wystepowad na
catym ciele, dla przyktadu objawiajg sie
[10,17] :

e grymasami twarzy (np. zaciskanie ust)
® wzruszaniem ramionami

® mruganiem oczami

e gwattownymi ruchami gtowg

e lizaniem i wachaniem

e dotykaniem

e drganiemi,szarpaniem” tutowiem

e kucaniem

e skakaniem

e rzadko kopropraksjg i echopraksjg-
nieprzyzwoite ruchy lub powtarzanie
niecenzuralnych ruchéw.

Natomiast wydawanie réznorodnych
dzwiekdw, gtosek lub stow to tiki

dzwiekowe objawiajgce sie z kolei
[3,10,17]:

e wypowiadaniem wulgarnych stéw-
koprolalia u 15 % chorych

e powtarzaniem ustyszanych stow
lub zdan — echolalia

e palilalig- powtarzanie wtasnych
dzwiekdéw

e kaszlem

e pocigganiem nosem

e chrzgkaniem

e prychaniem

e innymi dziwnymi odgtosami

Wystepuje takze podziat tikdw w GTS na
proste i ztozone. (schemat 1)[7,11] W
tabeli 2, przedstawiono ogdlny podziat
tikdw dzielac je na tiki: przemijajace i
przewlekte. Nalezy je réznicowac z GTS
wedtug kryteriow klasyfikacji, ktére zostaty
opisane w dziale poswieconym
diagnostyce.

Tiki
Przemijajace Przewlekte
» Proste tiki » Ztozone lub
ruchowe i/lub proste tiki
dzwiekowe ruchowe lub
trwajace 4-12 wokalne, trwajace
miesiecy > 12 miesiecy
» 18 % populacji Czestos¢
wystepowania
0,1-0,3%
» Rozpoczynajg sie » Poczatek
w wieku objawéw przed

szkolnym 4-24 %
Tabela 2 na podstawie badan [11]

W GTS mogg wystapic tez takie objawy jak
[5,7]:
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e oObsesje

e bezustanne sprawdzanie (np. czy
wyfaczylismy zelazko)

Objawy GTS mogg by¢ nasilane przez
czynniki emocjonalne (stres,
podekscytowanie, nude, niepokdj,

Tiki

Proste

Ztozone

Ruchowe

dotyczace pojedyniczch
miesni, najczesciej dotyczy
samej gtowy (np.grymas
twarzy,mruganie oczami,
ruchy gtowg)

Dzwiekowe
np.pomrukiwanie,
chrzgkanie, pocigganie
nosem

Ruchowe

dotyczace réznorodnych

grup miesniowych (np.
dotykanie, skaknie,
kucanie, wachanie)

e zaburzenia zachowania (np.
autoagresja, nadpobudliwos¢
psychoruchowa, lek, depresja,
zaburzenia obsesyjno-

kompulsywne

e zaburzenia koncentracji

e zachowania przymusowe lub

rytualne

e zaburzenia snu

To tylko czes$¢ symptomoéw jakie moga
wystepowac, poniewaz gama tikow u
pacjentéw chorych na zesp6t Tourette’a
jest bardzo szeroka i nie sposéb wymienié
wszystkich. Neurolodzy i psychiatrzy
uwazajg, ze na Swiecie nie ma dwéch
takich samych chorych z identycznymi
objawami tego zespotu. [9]. Tak wiec
wymienione zostaty symptomy ktdre
najczesciej sg spotykane i powszechnie

Znhane.

llustracja 1 wedtug danych zaczerpnietych z [2,11]

Dzwiekowe

np.kaprolalia,echolalia,
wokalizacje w postaci zdan
i petnych wyrazéw

rozdraznienie i wzmozone napiecie
nerwowe), ale takze przez niektdre
substancje chemiczne (kofeina,
amfetamina alkohol oraz inne substancje
wyptywajgce na uktad nerwowy). [2]
Wiadomo takze, ze wysoka temperatura
oraz pora wieczorna nasilajg i zwiekszajg
czestotliwos¢ objawow, z kolei relaks czy
absorbujace zajecie wptywa naich

zmniejszenie. [5,7]

Diagnostyka

Pierwsze objawy zespotu Tourette’a
wystepujg miedzy 2 a 15 rokiem zycia,
najczesciej w wieku 7 lat. [10] Niestety w
tym wieku objawy sg skromne, i bardzo
czesto bagatelizowane. Poczgtek GTS
zwiastujg proste tiki ruchowe takie jak:
mruganie oczami, chrzgkanie, pocigganie
nosem. [10] Tiki ztozone pojawiajg sie
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dopiero w wieku 10-11 lat i mogg im
towarzyszy¢ tiki gtosowe. W tym czasie
rodzice i chore dziecko zaczynajg
zauwazac problem. Najwieksze nasilenie
objawéw przypada na okres dojrzewania,
$rednio okoto 12 r.z.[10]

Diagnoza ma charakter kliniczny, czyli
stawiana jest na podstawie wywiadu z
pacjentem i osobg z jego otoczenia.
Wywiad szczegdlnie dotyczy : urazéow
gtowy w przesztosci, chordb
wystepujacych w rodzinie, przyjmowanych
lekéw, charakterystyki objawoéw, chordéb
towarzyszacych. Po zebraniu wywiadu
wykonywane sg badania i ewentualnie
dodatkowe konsultacje. Diagnostyka
powinna byé przeprowadzana przez
doswiadczonego specjaliste - to bardzo
wazne - poniewaz wczesna diagnoza
umozliwi rozpoczecie leczenia i pozwoli na
ograniczenie skutkdw choroby, a co za tym
idzie, da szanse na normalny rozwdj i
prawidtowe funkcjonowanie w
spoteczenstwie.[5,8,9,10] Zespot
Tourette’a bywa dosc¢ czesto mylnie
rozpoznawany z zaburzeniami tikowymi,
czesto jako tiki ruchowe. Te w poréwnaniu
z GTS sg znacznie czestsze; ich
wystepowanie szacuje sie ha 7-28% u
dzieci i nastolatkow, oraz 1% u oséb
starszych. [10] W prawidtowym
rozpoznaniu moze pomac klasyfikacja ICD-
10, ktéra zawiera kryteria diagnostyczne
przedstawione ponizej [6]:

F95.0 Tiki przemijajace

A. Pojedyncze lub liczne tiki ruchowe albo
gtosowe, albo jedne i drugie wystepuja
wielokrotnie w ciggu dnia, przez wiekszosé
dni okresu trwajgcego co najmniej 4
tygodnie.

B. Zaburzenia trwajg 12 miesiecy lub

kroce;j.

C. W wywiadzie nie ma objawoéw zespotu
de la Tourette'a i zaburzenie nie jest
wynikiem stanu somatycznego ani
ubocznych skutkéw podawania lekow.
D. Poczatek przed 18 rokiem zycia.

F95.1 Przewlekte tiki ruchowe lub
gtosowe (wokalne)

A. Tiki ruchowe albo gtosowe, lecz nie
jedne i drugie, wystepujg wielokrotnie w
ciggu dnia, przez wiekszos¢ dni okresu
trwajgcego co najmniej 12 miesiecy.

B. W ciggu tego roku nie byto remisji
trwajacej dtuzej niz 2 miesigce.

C. W wywiadzie nie ma objawoéw zespotu
de la Tourette'a i zaburzenie nie jest
wynikiem stanu somatycznego ani
ubocznych skutkéw podawania lekow.
D. Poczatek przed 18 rokiem zycia.

F95.2 Zespot tikdw gtosowych i
ruchowych (zespot Gilles de la Tourette'a)
A. Liczne tiki ruchowe oraz jeden lub
wiecej tikdw gtosowych wystepujgcych w
jakims$ czasie w okresie trwania
zaburzenia, lecz nie koniecznie
jednoczesnie.

B. Tiki wystepowaty wiele razy w ciggu
dnia, niemal kazdego dnia, dtuzej niz rok,
bez remisji trwajgcej w danym roku dtuzej
niz dwa miesigce.

C. Poczatek przed 18 rokiem zycia

F95.8 Inne tiki

F95.9 Tiki nieokreslone

Nie zalecana kategoria resztkowa dla
zaburzen, ktére spetniajg ogdlne kryteria
tikdw, lecz nie mozna okresli¢ ich
specyficznej postaci lub ktére nie spetniaja
kryteriow F95.0, F95.1, F95.2.
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Istnieje jeszcze klasyfikacja DSM-IV, w
ktérej wyrdznia sie trzy zespoty
chorobowe: zesp6t Tourette'a, przewlekte
tiki ruchowe lub gtosowe oraz tiki
przemijajgce, w poréwnaniu do klasyfikacji
ICD-10, jest ona bardziej szczegdtowa i ma
charakter opisowy. [6,11]

Leczenie

Zespot Tourette’a to schorzenie o
niejasnej etiopatogenezie, dlatego obecnie
nie jest mozliwe wdrozenie leczenia
przyczynowego. Do leczenia nalezy
podejs¢ ostroznie ze wzgledu na naturalny
przebieg choroby i fakt, ze u ok. 80%
pacjentéw objawy ustepujg lub majg
lekkie nasilenie w pdzniejszym wieku.
Wspdiczesnie prowadzone jest leczenie
objawowe, fagodzgce skutki choroby i
poprawiajgce funkcjonowanie w
kontekscie intelektualnym, emocjonalnym
i spotecznym pacjenta. [15] Leczenie GTS
sktada sie gtdwnie z czterech filaréw
obejmujace leczenie: edukacyjne,
psychoterapeutyczne (behawioralne),
farmakologiczne i neurochirurgiczne.
[15,16] W zaleznosci od zaawansowania
objawdéw GTS, wdraza sie kolejno etapy
leczenia (schemat 2). Leczenie rozpoczyna
sie od edukacji pacjenta i oséb bliskich w
jego otoczeniu - rodziny czy opiekundw.
Edukacja ma na celu, poprawe
codziennego funkcjonowania pacjenta,
niezaleznie od nasilenia objawdéw GTS. [5]

Kolejnym etapem jest leczenie
psychoterapeutyczne. Potwierdzono
bowiem skutecznos¢ terapii
behawioralnej, opartej na technice
odwracania nawyku (HRT-habit reversal
training), podobnej do niej kompleksowej
behawioralnej interwencji w tikach (CBIT-

comprehensive behavioral intervention for
tics) oraz terapii ekspozycyjnej z
powstrzymaniem reakcji (ERP-exposure
and response prevention). [16] Techniki
behawioralne oparte sg na osiggnieciu
przez pacjenta zdolnosci do celowego i
krotkotrwatego powstrzymywania
objawoéw. Dlatego tak wazne jest,
poznanie rodzaju tikéw oraz objawéw
zwiastujacych nadejscia tikow, na
przyktad uczucie piasku w oczach
poprzedzajgce mruzenie powiek. [16]
Technika HRT opiera sie na [16]:

e zapoznaniu pacjenta z
charakterystyka tikow i objawéw
poprzedzajgcych ich wystgpienie

e wypracowaniu czynnosci
konkurencyjnej do tiku (trwajgcej
minute lub do czasu ustgpienia
nieprzyjemnych wrazen
poprzedzajacych tiki)

e wsparciu spotecznym (np.
rodzic/opiekun zacheca do
wykonywania wyuczonych w czasie
terapii ¢wiczen).

Natomiast terapia CBIT w poréwnaniu do
HRT uzupetniona jest o analize
funkcjonalng obejmujacg czynnosci i
sytuacje, ktére nasilajg lub zmniejszajg
dolegliwosci (relaksacja). [16]
Wyrdzniajaca sie terapia ekspozycyjna z
powstrzymaniem reakcji (ERP), obejmuje
ograniczenie nie jednego ale wielu tikéw
jednoczesnie i ktadzie nacisk na prace
indywidualng pacjenta. [16] Ciezko
okresli¢, ktéra terapia przynosi najlepsze
efekty. Wazne jest, aby kazde leczenie
byto dobierane indywidualnie do pacjenta
Terapia behawioralna uwazana jest za
wysoce skuteczng i poréwnywalng do
leczenia farmakologicznego.
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Potwierdzenie stanowig najnowsze
badania, okreslajgce jej skutecznos¢ w 38
% u dorostych i 52,5% u dzieci w wieku 9-
17 lat. [16] Wspomnied rowniez nalezy o
innowacyjnym leczeniu opartym na
hipnoterapii, lecz brakuje badan
okreslajacych jej skutecznosé. [13]
Niestety terapia behawioralna wykazuje
dos¢ duzo nastepujacych wad [16]:

e wysokie, nierefundowane koszty
leczenia

e trudnosc w realizacji przez
pacjenta i bliskich (okreslana jako
pracochtonna)

e brak wykwalifikowanych
psychoterapeutéw

Badania wykazaty, ze terapia
behawioralna zostata zastosowana tylko u
1/5 mtodych pacjentéw (sondaz
bezposredni) i u 1/4 (sondaz internetowy).
[16]

Trzecim etapem leczenia jest
farmakoterapia, ktérg wdraza sie gdy
wystepujg u pacjenta przewlekte tiki o
duzym nasileniu, ktére bardzo utrudniajg
prawidtowe funkcjonowanie pacjenta oraz
gdy poprzednie etapy leczenia s3
nieskuteczne lub nie mozliwe do
zastosowania. [4] Wedtug badania
przeprowadzonego przez Katedre i Kliniki
Neurologii Wieku Rozwojowego Akademii
Medycznej im. Karola Marcinkowskiego w
Poznaniu, 70,6% pacjentéw wymagato
tego etapu leczenia. [11] Farmakoterapia
pozwala na redukcje tikéw o 25-50%,
jednak nie ma leku, ktéry bytby réwnie
skuteczny u wszystkich pacjentow. [16]
Najczesciej stosuje sie antagonistow
dopaminergicznych i atypowe leki przeciw
psychotycznych, ale takze benzamidy (np.

Sulpiryd), leki noradrenergiczne (np.
klonidyna, benzodiazepiny oraz inne leki i
substancje np. takie jak: nikotyna, blokery
kanatéw wapniowych, marihuana, toksyna
botulinowa. [15] Ciezko okreslié, ktéry lek
lub grupa lekdéw czy substancji jest
najskuteczniejsza ze wzgledu na fakt, iz nie
ma badan klinicznych oceniajgcych ich
skutecznosé. Dlatego tez moze wystgpic
duza rozbieznosc¢ zalecen i rekomendacji
ekspertow. [16] By wdrozy¢ odpowiednie
leczenie farmakologiczne, nalezy tiki
sklasyfikowac, wedtug obiektywnej skali
Yale Global Tic Severity Scale (YGTSS; (0—
100 pkt.). Skala pozwala na ocene
uposledzenie ogdélnego funkcjonowania
oraz nasilenie tikow. [16] Wg europejskich
rekomendacji wydanych przez European
Society for the Study of Tourette
Syndrome (ESSTS) zalecanymi lekami sg
kolejno: rysperydon, klonidyna,
arypiprazol, pimozyd, sulpiryd, tiapryd i
haloperydol. [16] Jednakze jak
wspomniano wczesniej, istniejg
rozbieznosci na ten temat. Wedtug
kanadyjskich rekomendac;ji zaleca sie
stosowanie w pierwszej kolejnosci
guanfacyne lub klonidyne, natomiast
Stany Zjednoczone rekomendujg kolejno:
guanfacyne, topiramat, lewetiracetam w
tikach o fagodnym nasileniu oraz
tetrabenazyne i toksyne botulinowg w
tikach ciezkich. [16] Dawki najczesciej
stosowanych lekéw zostaty przedstawione
w tabeli 3. [16] Nalezy pamietac o licznych
dziataniach niepozgdanych, w
szczegoblnosci stosujgc klasyczne
neuroleptyki zwtaszcza u mtodych
pacjentéw. Neuroleptyki bowiem
wykazujg wysokie dziatanie sedatywne i
zobojetniajace, uposledzajgce rozwdj
emocjonalny, a przy dtuzszym stosowaniu
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moga wystapi¢ dyskinezy. [11,15]

Psychoterapia
(terapia
behawioralna)

Ostatnim etapem leczenia GTS jest
leczenie neurochirurgiczne. Wdrazane jest
woéwczas, gdy farmakoterapia jest
nieskuteczna lub dawki terapeutyczne
lekéw powodujg liczne dziatania
niepozadane. [16] Metodg z wyboru jesto
gteboka stymulacja moézgu (DBS-deep
brain stimulation), ktéra polega na
wszczepieniu do mdzgu elektrod
sterowanych przez specjalne urzadzenie
tzw. ,rozrusznik moézgu”. Elektrody
wysytajg impulsy elektryczne precyzyjnie
do okreslonego miejsca. [16] Niestety ten
sposoéb leczenia GTS przysparza wiele
trudnosci zwigzanych z
zaprogramowaniem neurostymulatora, w
zwigzku ze zmiennoscig nasilenia
objawdw zwtaszcza u mtodych pacjentow.
Z uwagi na to DBS stosowany jest gtownie
u dorostych pacjentéw, gdzie rozwdéj
zespotu jest zahamowany i nastepuje
powolna remisja objawow. [16] Brakuje
dotychczas badan klinicznych,
obejmujgcych wiele przypadkéw i jasno
okreslajacych skutecznos¢ tej metody w
leczeniu GTS, lecz wiadomo Ze jest coraz
czesciej stosowana i promowana. Nie
wolno zapominac o dziataniach
niepozadanych DBS, obejmujacych [16]:

e infekcje

e krwotoki

Farmakoterapia

llustracja 2

Neurochirurgia

e udary niedokrwienne

e przemieszczenie i pekniecie
elektrody

e zaburzenia seksualne

e objawy psychotyczne

o depresje

e hipomanie

® przemijajgce parestezje ust

e przemijajgce zamazane widzenie
e napady wejrzeniowe

e inne

Warto mie¢ na uwadze, ze zespot
Tourette’a to nie tylko tiki, ale takze czesto
towarzyszy mu nadpobudliwosé
psychoruchowa z deficytami uwagi i
zaburzeniami emocjonalnymi. Pacjenci
majg problem z zaakceptowaniem wtasnej
osoby, wykazujg niski poziom samooceny
i dlatego chorzy, w szczegélnosci mtodzi i
rozwijajacy sie, powinni by¢ pod opieka
psychologa, ktéry pomoze im pogodzic sie
z samym sobg i otaczajgcym Swiatem. [5]
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Lek Dawka

Poczatkowa  Terapeutyczna

(mg) (mg)
Neuroleptyki atypowe
Rysperydon 0.25 1-4
Arypiprazol 2,5 10-20
Sulpiryd 50 200-400
Tiapryd 50 300-900
Olanzapina 2,5 5-10
Zyprazydon 5 10-80
Neuroleptyki klasyczne
Haloperydol 0,5 1-5
Pimozyd 0,5 2-8
Alfa2-agonisci
Klonidyna 0,0375 0,225
Leki przeciwpadaczkowe
Klonazepam 0,5 1,5-6
Topiramat 25 50-200
Inne
Toksyna - -
botulinowa
Tetrabenazyna 12,5 37,5-150

Tabela 3 na podstawie tabeli z [16]

Podsumowanie

Zespot Tourette’a jest chorobg przewlekta
o podfozu genetycznym. Zwykle ujawnia
sie w dziecidstwie i utrzymuje z réznym
nasileniem do okresu dojrzatego. Zespét
Tourette’a nie jest tatwy do rozpoznania.
Waznym elementem diagnostycznym jest
starannie zebrany wywiad od pacjenta i
rodziny. Niekiedy nie da sie od razu
postawié rozpoznania i dopiero
obserwacja wielomiesieczna i
przeprowadzone badania dajg prawidiowg
diagnoze. Leczeniem z wyboru u chorych
z lekkim lub umiarkowanym nasileniem
objawoéw jest terapia behawioralna, ktdra
pozbawiona jest efektow ubocznych jakie
moze dawac farmakoterapia, a posiada
poréwnywalng skutecznos¢
terapeutycznga. Przy braku mozliwosci
zastosowania psychoterapii wprowadzamy
farmakoterapie.

U petnoletnich chorych z ciezka postacia
choroby, ktérzy nie reagujg na
farmakoterapie stosuje sie innowacyjna
technike leczenia za pomoca DBS.
Pamietac trzeba, ze kazdy chory z GTS jest
inny i dlatego nalezy podchodzi¢ do
pacjentéw indywidualnie. Jednym z
elementow leczenia jest edukacja pacjenta
i rodziny. Wazny jest takze odpowiedni
dobdr lekéw biorgc pod uwage choroby
towarzyszace i zaburzenia towarzyszace.
Niestety Zespdt Tourett’a u czesci chorych
jest nieuleczalny, mimo coraz to
skuteczniejszych sposobdw leczenia.
Nalezy czekaé, na wyniki prowadzonych
badan nad etiopatogenezg ST i nowymi
sposobami leczenia, ktore winny przyniesc
wiecej odpowiedzi, a moze wreszcie
rozwiktajg zagadke Zespotu Tourette’a.
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