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RESUMO

A sindrome de Gilles de La Tourette (SGT) é uma situagio frequente, com inicio dos sintomas tipicamente na infincia. Nesta doenga existe uma combinagio varidvel de
tiques motores e vocais, pensamentos obsessivos e compulsdes, perturbagio de hiperactividade com défice de atengio e outras comorbilidades, como depressio e ansiedade.
E uma doenga benigna mas frequentemente incapacitante e estigmatizante, sendo os doentes muitas vezes mal compreendidos e a doenga mal diagnosticada ou incor-
rectamente tratada. O processo de diagndstico mantém-se assente numa cuidadosa observagio clinica e o tratamento é indispensdvel para a melhoria da qualidade de vida
dos doentes e suas familias. Este artigo apresenta uma revisio clinica actualizada e pragmdtica sobre a SGT, nomeadamente os sintomas, a forma correcta de os explorar e
de diagnosticar a doenga, bem como as variadas abordagens terapéuticas a considerar. A estimulagio cerebral profunda é uma terapéutica de fim de linha a ter conta, que
serd também abordada no texto.
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ATENGAO; ANTI-PSICOTICOS; ESTIMULACAO CEREBRAL PROFUNDA

GILLES DE LA TOURETTE SYNDROME: CLINICAL FEATURES, DIAGNOSIS, AND THERAPEUTIC APPROACH
ABSTRACT

Gilles de La Tourette syndrome (GTS) is a common condition, with symptoms typically emerging during childhood. This disorder encompasses a variable combination
of motor and vocal tics, obsessive thoughts and compulsions, attention deficit hyperactivity disorder, and other important comorbidities, such as anxiety and depression.
It is a benign but often disabling and stigmatizing condition. Patients are frequently misunderstood, and the disease misdiagnosed and undertreated. Accurate diagnosis
remains founded on a skillful clinical observation and therapy is fundamental for quality of life improvements of both patients and their families. This manuscript presents
an updated and practical clinical review, approaching symptoms, how to accurately explore them and diagnose the condition, as well as the several available therapeutic
approaches. Deep brain stimulation is a last resort to keep in mind, which will also be focused in the text.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Gilles de La Tourette (SGT) é uma
doenca multifactorial do neurodesenvolvimento,
com inicio na infincia, que foi descrita no século
XIX, em Franca, por Georges Albert Edouard Bru-
tus Gilles de la Tourette.! Trata-se de uma doenca
neuroldgica ndo degenerativa, mas potencialmente
incapacitante, capaz de gerar grave disfuncio psi-
cossocial e fisica, nomeadamente devido aos tiques,
estando frequentemente associada a uma diversida-
de de comorbilidades, cujas consequéncias se adicio-
nam e frequentemente sobrepem as dos tiques.”

A investigacao tem conduzido a algum progresso
no entendimento de muitos aspectos da SGT, no
entanto estdo ainda por esclarecer muitos dos me-
canismos fisiopatoldgicos que lhe estio subjacen-
tes. Por exemplo, com excep¢do de casos raros, a
base genética permanece indefinida® As alteragoes
anatomicas e neuronais subjacentes ndo estdo devi-
damente esclarecidas, embora as evidéncias dispo-
niveis sugiram a existéncia de alteragoes na funcio
dos circuitos fronto-subcorticais que envolvem os
ganglios da base.!

Este artigo fornece uma visao geral actualizada da
epidemiologia da SGT, descreve a sua apresentagio
dlinica, critérios de diagndstico e estratégias de tra-
tamento. Trata-se de um texto de Ambito clinico
que pretende munir o leitor de dados pragmadticos,
facilitando a compreensio desta doenga e as suas

implicagdes, bem como o processo de diagndstico e
as estratégias terapéuticas mais adequadas.

EPIDEMIOLOGIA

A SGT ocorre em todo o mundo, em todas as ra-
cas e etnias, em ambos 0s sexos e tanto em criangas
como em adultos.! Parece ser 50% menos prevalen-
te em Afro-Americanos e em populagoes Africanas
sub-saarianas, em comparagio com caucasianos.' A
prevaléncia nos individuos do sexo masculino ¢ trés
a quatro vezes maior do que no sexo feminino;* no
entanto, a prevaléncia estimada de tiques e SGT nas
criangas tem uma variabilidade considerdvel e nao
se encontra bem estabelecida nos adultos. Foram
reportadas estimativas da sua prevaléncia em crian-
¢as com taxas até 1%, variando geralmente entre
0,3-0,8%.*>¢ Apesar desta elevada prevaléncia, na
prética verifica-se uma baixa afluéncia de doentes
aos servigos de satde, provavelmente porque em
muitos casos hd sintomas pouco incapacitantes, que
ndo despertam no doente a necessidade de procurar
ajuda médica.

ETIOLOGIA, FISIOPATOLOGIA

A grande variabilidade nos fenétipos da SGT e

de outras perturbagoes associadas a tiques sugere
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uma etiologia multifactorial provével, bem como
um amplo espectro de gravidade. Inimeros facto-
res ambientais e relacionados com o estilo de vida,
tais como o tabagismo, stress, infeccoes e disfuncio
auto-imune, que poderdo surgir no periodo pré,
peri ou pds-natal, tém sido implicados no desenvol-
vimento da SGT; no entanto, o papel exacto desses
factores permanece controverso e requer uma inves-
tigacdo mais aprofundada.’

Existe uma forte evidéncia do papel da genética no
desenvolvimento da SGT, mas as alteragdes genéti-
cas exactas permanecem desconhecidas na maioria
dos casos.” Estudos de familias com SGT demons-
traram que a incidéncia de tiques ou SGT ¢ 10 a
100 vezes maior em familiares em primeiro grau
de doentes com SGT, em comparagio com uma
populagao controlo.” A transmissao proveniente
de ambos os progenitores parece existir em 25%
dos casos.* Uma eventual etiologia auto-imune pds-
infecgao estreptocdcica permanece controversa.

As alteragdes anatdmicas e neuroquimicas que
fundamentam as manifestagées clinicas da SGT
ndo sdo claras. No entanto, vérios estudos tém su-
gerido que alteragoes funcionais e estruturais nos
circuitos em que os nicleos da base estdo envolvi-
dos, e em outros sistemas neuronais, desempenham
um papel na complexa sintomatologia da doenga.’
Estudos com diferentes técnicas de ressonincia
magnética (RM) e investigacoes electrofisiologicas
que exploraram a inibi¢io neuronal identificaram
alteracbes em dreas cerebrais a nivel dos circuitos
cdrtico-estriado-talamo-corticais, que geram uma
desinibicao dos sistemas motores e limbicos, des-
conhecendo-se, no entanto, ainda a alteragio subja-
cente com exactidao.”” Em estudos que recorreram
a PET foi demonstrada uma significativa libertagao
de dopamina em adultos com SGT apds uma prova
terapéutica com anfetamina, a nivel do putamen,
sugerindo uma disfungio fisica na transmissio de
dopamina nestes doentes.”

Estudos neuropartolégicos em doentes com SGT
demonstraram uma reducio de até 60% de inter-
neurénios GABAérgicos e colinérgicos no nicleo
caudado e no putamen, assim como uma diminui-
¢4o do niimero de neurénios GABAérgicos no glo-
bo pélido externo (GPe) e incremento significativo
no globo pdlido interno (GPY), colocando a possi-
bilidade de defeitos da migragdo neuronal durante
o desenvolvimento do sistema nervoso central que
levariam a alteragdes na fungao neuronal e dos cir-
cuitos dos ginglios da base.!

Embora a evidéncia tenda a destacar as alteragoes
em sistemas dopaminérgicos, outros desequilibrios
de neurotransmissao ou metabdlicos parecem pro-
vaveis nos doentes com SGT, tais como nos sistemas

serotoninérgico, noradrenérgico, glutamatérgico,
GABAérgico, colinérgico e opidide. Além disso,
existe uma evidéncia crescente da interac¢ao entre
estes sistemas, particularmente entre 0 dopaminér-
gico e serotoninérgico."

SINTOMATOLOGIA CLINICA

A SGT pode apresentar-se apenas como uma do-
enca do movimento ou como uma associagio
complexa de disfun¢io motora e neurocomporta-
mental." A clinica caracteriza-se por um conjunto
variado de sintomas, entre os quais se destacam os
tiques — movimentos (tiques motores) ou sons (ti-
ques f6nicos ou vocais) breves, estereotipados, ndo
ritmicos, que surgem de forma abrupta e recorrente,
geralmente precedidos por uma sensagio premoni-
tdria (sensacio de ansiedade ou mal-estar crescente)
que alivia apés a sua execugio.”'* Quase 90% dos
adolescentes com SGT reportam a ocorréncia de
sensagio premonitéria, mas muitas criangas nio se
apercebem da sua existéncia.? Os tiques foram em
tempos  considerados movimentos  involuntdrios,
mas podem ser voluntariamente suprimidos, daf a
tendéncia actual & designagio de movimentos semi-
voluntdrios, ou “unvoluntary” na terminologia an-
gléfona.”* O doente consegue impedir a execugio
dos tiques durante algum tempo, mas depois pode
haver uma exacerbacio transitéria dos mesmos (“7e-
bound’ ou “tempestade de tiques”)."* Os tiques po-
dem ser dlassificados como simples (envolvimento
de um grupo muscular que gera um movimento
discreto ou um som no articulado) ou complexos
(envolvimento de vérios grupos musculares que ge-
ram movimentos ou verbalizacoes coordenadas).
Os tiques simples podem ocorrer de forma rdpida
(tiques clénicos: pestanejar, abalos da cabeca, pesco-
¢o ou membros) ou lentamente (tiques distonicos e/
ou tnicos: blefarospasmo, rotagio cefilica, postura
andémala sustentada do ombro ou tronco). Os tiques
complexos incluem marcha bizarra, pontapear, sal-
tar, rotagio corporal, arranhar, copropraxia (produ-
¢Ao de gestos obscenos), ecopraxia (imitagio de ges-
t0s)." As vocalizagdes variam desde simples ruidos
até coproldlia (palavras obscenas), ecollia (repeti¢io
de palavras), e palildlia (repeti¢io de uma frase ou
palavra com velocidade crescente). Muitos doentes
também experienciam pensamentos e ideias bizar-
ras, fixacio de pensamento, ruminagbes mentais, e
fantasias sexuais perversas.®

A gravidade, frequéncia e niimero de tiques pode
flutuar durante a evolucio clinica da SGT. Os ti-
ques tendem a ocorrer em surtos € variam em gravi-
dade, em ciclos que podem ir de semanas a meses.



Podem ocorrer durante o sono, embora com uma
gravidade menor em relagio ao periodo de vigilia.
Sao conhecidos factores de agravamento de tiques,
tais como ansiedade e fadiga, e factores de alivio
como tarefas que requerem concentragio e habi-
lidade motora, incluindo apresentacdes musicais e
desportivas e/ou realizacao de exercicio fisico, que
podem reduzir ou até mesmo suspender tempora-
riamente os tiques.'

Os tiques costumam surgir na infincia entre os
4 e os 6 anos de idade e tendem a agravar gradu-
almente, com pico frequentemente em torno dos
10-12 anos." Os tiques motores geralmente prece-
dem o desenvolvimento de tiques vocais, e o apa-
recimento de tiques simples antecede geralmente o
de tiques complexos.”” Os tiques tendem a diminuir
a sua gravidade gradualmente durante a adolescéncia
e, pelos 18 anos, até 85%" dos doentes experienciam
uma marcada redugio do ndimero de tiques ou estes
desaparecem.” No entanto, hd uma pequena pro-
porcio de doentes (estimada em cerca de 20%) que
mantém alongo prazo a mesma intensidade de tiques
&, dentro deste grupo, alguns doentes podem ter um
agravamento na idade adulta e desenvolver formas
mais graves e debilitantes da doenga.” Os tiques que
surgem durante a vida adulta sio frequentemente
atribuidos quer a re-emergéncia de tiques da infan-
cia, quer a outros factores, como iatrogenia, trauma,
acidente vascular cerebral, ou infeccio cerebral.’ No
entanto, a causa mais comum de tiques de inicio no
adulto ¢ a SGT, que pode remitir ap6s a puberdade
€ expressar-se novamente por tiques varios anos mais
tarde.'® Muitas caracteristicas dos tiques, incluindo a
sua natureza flutvante (waxing and waning), a sensa-
¢Ao irresistivel premonitoria de tique com alivio apds
a sua execugo,” e a capacidade de supressao tempo-
rdria voluntdria, podem levar ao diagnéstico erréneo
de patologia de origem psicogénica.

Em todo o caso, as alteracdes psiquidtricas sao fre-
quentes na SGT. Estudos de prevaléncia em vérias
populagdes demonstraram que cerca de 50-90%
dos doentes desenvolvem graus varidveis de pelo
menos uma perturbagio psiquidtrica ou comporta-
mental. As alteragdes mais frequentes sao a Pertur-

bagao de Hiperactividade com Défice de Atengio
(PHDA) e sintomas obsessivos e/ou compulsivos
(com ou sem critérios para Perturbagio Obsessiva-
Compulsiva). Outras alteragoes que podem ocorrer
sdo: ansiedade, depressdo, insdnia, perturbagoes de
personalidade, redugao da capacidade de controlo
de impulsos, comportamentos de auto-agressio,
dificuldades de aprendizagem, redugao da fungio
executiva, e outras alteragoes do comportamento.'
A instalagio de alteragoes psiquidtricas pode pre-
ceder o desenvolvimento de tiques, ocorrer simul-
taneamente, ou apds o aparecimento destes. Estas
comorbilidades podem apresentar uma evolugio
clinica semelhante a dos tiques.'

A PHDA surge na maioria dos casos antes dos
tiques e apenas em cerca de um tergo das crian-
¢as surge posteriormente. Os sintomas de PHDA
tendem a diminuir em 20% dos casos durante a
adolescéncia, mas mais tardiamente que os tiques.”
A persisténcia da PHDA e de sintomas obsessivos-
compulsivos na idade adulta correlaciona-se com
pior funcionamento psicossocial.” Algumas caracte-
risticas, como a perturbagio do humor e compor-
tamento auto-agressivo, podem persistir ou agravar
durante a idade adulta, independentemente da gra-
vidade dos tiques."”

Tirando os tiques, é de esperar que o restante exame
neuroldgico seja normal, sendo muitas vezes neces-
sdria a observago especializada a fim de distinguir
claramente tiques de distonia, coreia ou mioclonias
— nem sempre a semiologia ¢ fcil de perceber e clas-
sificar. Por outro lado ¢ indispensvel dar atencio a
eventuais alteragdes extra-neuroldgicas que podem
apontar para outras causas (e.g. gota, hepatomegalia).

DIAGNOSTICO

Encontram-se publicados vdrios esquemas de clas-
sificagio e critérios de diagndstico para SGT, in-
cluindo os do Manual de Diagnéstico e Estatistica das
Perturbagioes Mentais, 4% edigio texto revisto (DSM-
IV-TR)® e do Tourette Syndrome Classification
Group (TSCG).”

TABELA 1 - Critérios de diagnéstico para Sindrome de Gilles de La Tourette

DSM-IVTR

A. Nalgum momento da doenga estiveram presentes miltiplos tiques motores e um ou mais tiques vocais, ainda que nio

necessariamente de modo simultineo (Tique é uma vocalizagio ou movimento motor stibito, ripido, recorrente, nao ritmico e

estereotipado).

B. Os tiques ocorrem muitas vezes por dia (normalmente em acessos), quase todos os dias ou intermitentemente durante um

periodo de mais de 1 ano e, durante este periodo de tempo, nunca héd um periodo livre de tiques superior a 3 meses consecutivos.

C. O inicio é anterior aos 18 anos de idade.

D. A perturbagio néo se deve aos efeitos fisiolégicos directos de uma substincia (por ex., estimulantes) ou a um estado fisico geral

(por ex., doenga de Huntington ou encefalite pds-viral).
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TABELA 1 (cont.) - Critérios de diagnéstico para Sindrome de Gilles de La Tourette

The Tourette Syndrome Classification Study Group

1. Presenca de tiques motores multiplos e um ou mais tiques vocais durante a doenga, nao necessariamente concomitantes

2. Ocorréncia de tiques muitas vezes ao dia, quase todos os dias, ou intermitentemente, ao longo de mais de um ano

3. Variagao ao longo do tempo da localizagao anatémica, do niimero, frequéncia, complexidade, tipo e gravidade dos tiques

4. Inicio antes dos 21 anos de idade

5. Auséncia de outras condi¢oes médicas que expliquem os movimentos involuntdrios e as vocalizagoes

6. Testemunho de tiques por examinador idéneo ou observagio de registo video de tiques motores e/ou vocais (SGT Definitivo: A-1)
7. O testemunho de um familiar ou amigo e sua descri¢io dos tiques é aceite por examinador idéneo (SGT pela Histdria: A-2)

Diagndstico provével:

-Tipo 1: Preenche todos os critérios para o diagndstico definitivo, excepto o terceiro e o quarto.
-Tipo 2: Preenche todos os critérios do diagnéstico definitivo, excepto o primeiro. Este tipo pode ser tanto um tique motor

simples com tiques vocais, ou multiplos tiques motores com provavel(eis) tique(s) vocal(is).

INVESTIGACAO ADICIONAL

Raramente ¢ necessdrio recorrer a uma extensa in-
vestigagdo através de exames complementares de
diagnéstico, excepto em situagoes de apresentagio
atipica, havendo outras alteragdes do movimento
para além dos tiques e/ou havendo suspeita de
causas secunddrias de tiques.” Em todo o caso é
sensato requerer estudo do cobre e ceruloplasmina
no sentido de rastrear a doenca de Wilson (doen-
¢a de mau prognéstico se ndo tratada), e estudo
formal das comorbilidades psiquidtricas. Poderd
eventualmente ser considerado, de acordo com a
suspeita clinica: ressonincia magnética cerebral,
electroencefalograma, ecografia abdominal, 4cido
tirico sérico (sindrome de Lesch-Nyhan), pesquisa
de acantécitos em esfregago de sangue periférico
(coreia-acantocitose), testes genéticos seleccionados
(doenga de Huntington, sindrome de Rett).”* No
entanto, estas sao ocorréncias raras. Como exem-
plo, na nossa experiéncia de cerca de 2 dezenas de
casos de sindrome de Tourette, todos eles com
sintomas signiﬁcativos € incapacitantes, sentimos
necessidade apenas de solicitar RM cerebral em
dois doentes, e nunca foram requeridos estudos
genéticos.

TRATAMENTO

As decisoes acerca do tratamento da SGT devem
basear-se num processo de diagnéstico amplo e
minucioso. Existe uma elevada variabilidade inter-
individual dos sintomas, bem como flutuacées na
gravidade dos tiques e comorbilidades, que dificul-
tam a elaboragio de orientagbes terapéuticas con-
sensuais. Além disso, a incapacidade gerada ndo se
correlaciona necessariamente com a gravidade dos
tiques: alguns doentes com tiques graves experien-
ciam um comprometimento ligeiro, enquanto nou-
tros casos os tiques ligeiros podem associar-se a um
sofrimento significativo.”

O tratamento deve iniciar-se com a educagio do
doente, da familia e de outras pessoas importantes
no processo terapéutico acerca das caracteristicas
dos tiques, da influéncia das comorbilidades na
evolugio clinica da doenca, das opgoes terapéuti-
cas e objectivos a alcangar. Geralmente pretende-se
diminuir a frequéncia e gravidade dos tiques, so-
bretudo os mais incomodativos, e ndo suprimi-los
completamente.® Esta abordagem pode ajudar os
doentes e familias a compreenderem a situagdo ¢ a
definirem expectativas adequadas, o que facilitard o
surgimento de estratégias para lidar com a doenga e
a optimizar todo o plano terapéutico.’

Atéadata, ndo existe cura paraa SGT, o tratamen-
to ¢ estritamente sintomdtico e muitas vezes desne-
cessario nas formas leves da doenca. Para as formas
que provoquem repercussio significativa na vida do
doente (ver abaixo) ¢ possivel planificar terapéuti-
cas educacionais e comportamentais, intervengoes
farmacoldgicas e, em casos raros e seleccionados,
tratamento neurocirdrgico através de estimulagio
cerebral profunda (ECP), que se encontra em fase
de investigagao e desenvolvimento, com resultados
promissores, mas os dados actualmente disponiveis
s3o de interpretagio complexa.”” De notar que a
intrincada apresentagao de disfungio motora, psi-
quidtrica e psicossocial aconselha uma abordagem
multidisciplinar abrangente."*

O tratamento dos tiques pode ser considerado nas
seguintes circunstincias:'*’

* Os tiques causam desconforto (dor ou lesio,
frequentemente musculo-esquelética, e.g.
fractura éssea, feridas cutineas)

* Os tiques causam problemas sociais e/ou
emocionais (isolamento ou estigmatizagio
social, bullying, ansiedade ou sintomas de-
pressivos reactivos)

* Os tiques causam interferéncia funcional
(limitagdo na performance académica por
falta de concentracio, ou dificuldade na escri-
ta ou leitura)



* Os tiques causam interferéncia/perturbagio
na sala de aula (geralmente por tiques vocais
ou motores violentos)

* Persisténcia da limitagio causada pelos tiques

TRATAMENTO FARMACOLOGICO

DOS TIQUES

Uma vez tomada a decisao de utilizagao de firma-
cos para a supressao dos tiques, podemos definir 2
niveis de tratamento: o primeiro com firmacos ndo
neurolépticos (antipsicdticos), menos agressivo mas
com eficicia provavelmente menor, usado em casos
mais ligeiros; o segundo nivel recorre a firmacos
antipsiciticos, provavelmente mais eficazes, mas a
custa de efeitos adversos potencialmente mais gra-
ves. Recomenda-se, em primeiro lugar, o recurso
aos fdrmacos de nivel 1, e s6 depois aos de nivel 2.
No entanto, o tratamento deve ser sempre seleccio-
nado em fun¢io da situagao especifica.”’

Podemos considerar ainda num “terceiro nivel”
firmacos menos usuais, como a tetrabenazina e
a toxina botulinica. No entanto, alguns autores
defendem a utilizagio de tetrabenazina como pri-
meira alternativa aos antipsicéticos,” uma vez que
esta nao provoca os efeitos adversos tardios tipicos
dessa classe de firmacos. A toxina botulinica pode
ser utilizada em tiques motores e vocais refractérios,
geralmente apenas em casos excepcionais. Tem um
papel importante na redugio dos sintomas premo-
nitdrios. Deve ser considerada para o tratamento de
um tique especifico, bem reconhecido, que causa
disfuncao significativa, e ndo responde ao tratamen-
to farmacol6gico mais usual.*

TABELA 2 - Escolha faseada do tratamento

farmacolégico dos tiques, com base no
perfil risco-beneficio de cada firmaco.

Nivel 1: clonidina, topiramato, levetiracetam, clonazepam,
baclofeno

Nivel 2: pimozide, risperidona, aripiprazol*, haloperidol,
ziprasidona®, olanzapina*, quetiapina*

Nivel 3: tetrabenazinaf, toxina botulinica

O objectivo do tratamento nio ¢ suprimir com-
pletamente os tiques, mas minimizar os problemas
psicolégicos ou fisicos que indicaram o inicio da
terapéutica.”’ Sempre que possivel deve recorrer-se
4 monoterapia e introduzir sempre cada firmaco
em doses baixas, que serdo gradualmente incremen-
tadas, geralmente a cada 5-7 dias, tendo em conta
efeitos benéficos e adversos. ApSs vérios meses de
tratamento com sucesso (i.e. redugio significativa
de sintomas) poder4 ser ponderada uma diminui-
¢o gradual e lenta da dose, em geral numa fase em

que hd menor ansiedade (e.g. férias de Verdo no caso
dos estudantes).?

Os fdrmacos disponiveis em Portugal estio lista-
dos em seguida (Tabela 3), sendo os niveis de evidén-
cia classificados em A (boa evidéncia de eficicia e
seguranga a curto prazo, proveniente de pelo menos
2 ensaios controlados e aleatorizados com resultados
positivos), B (evidéncia razodvel a partir de um en-
saio controlado) e C (evidéncia minima proveniente
de ensaios abertos ou experiéncia clinica acumula-
da). Todos estes fdrmacos sdo administrados por
via oral, com excep¢do da toxina botulinica, que é
administrada por via intramuscular.
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TABELA 3 Firmacos disponiveis em Portugal para o tratamento dos tiques,

elaborado com base nas referéncias 11, 20 e 25.

Grupo/Firmaco Nivel Dose inicial

deevidéncia /mdxima

Tolerabilidade e seguranga

Antagonistas Efeitos adversos significativos: sedagao, efeitos

receptores D2 anticolinérgicos, hiperprolactinemia, sindrome

(neurolépticos ou maligna dos neurolépticos, efeitos extrapiramidais

antipsio()ticos) (distonia, tremor, parkinsonismo, discinésias tardias,
acatisia); prolongamento do intervalo QTec.

Tipicos ou classicos

Ha.loperidol A 0.5mg/10mg  Efeitos extrapiramidais, sedagdo, alteragoes
cognitivas, disforia, depressio, fobias sociais ¢
escolares, ganho ponderal.

Pimozide A 2mg/10mg  Efeitos extrapiramidais, sedacdo, ganho ponderal.
Atipicos

Risperidona A 0.25mgf4-6mg  Ansiedade, insonia, cefaleia. Menos frequente
sedacdo, ginecomastia, hiperprolactinemia,
amenorreia/galactorreia; efeitos extrapiramidais.

Ziprasidona B 5mg/40mg*  Hipotensao, sonoléncia, ganho ponderal,
hiperglicemia, acatisia, parkinsonismo, sindromes
tardias, hiperprolactinemia, insénia, desregulagio da
temperatura corpora.l, crises epilépticas. Maior
prolongamento do intervalo QTc em comparagio
com a risperidona, olanzapina, ou haloperidol.

Aripiprazol C 2.5-5mg/30mg Agravamento de depressio, ideagio suicida, hipotensio,
hiperglicemia, ganho ponderal, prolongamento do
intervalo QT, alteragoes gastrointestinais, acatisia,
discinésias tardias, cefaleia, insénia, sedacdo, fadiga,
ansiedade, inquietude (sobretudo nos primeiros dias).

Olanzapina C 2.5mg/10mg  Sonoléncia, aumento ponderal, hipotensio ortostatica,
edema. Risco aumentado de hiperglicemia e
dislipidemia, sintomas extrapiramidais, ginecomastia,
hiperprolactinemia, queixas gastrointestinais,
taquicardia.

Quetiapina C 50mg/600mg  Sedagio, agravamento do parkinsonismo em doses
elevadas, risco aumentado de diabetes mellitus e
eventos vasculares (cerebrais e cardfacos).

Agonistas
Clonidina B 0.075mg/0.3mg  Sedagdo, irritabilidade, tonturas, boca seca, cefaleia,
hipotensao ortostatica, disforia, alteragoes do sono.
Desmame deve ser feito lentamente para evitar picos
hipertensivos.
Depletor de
dopamina
Tetrabenazina C 12.5mg/200mg  Sedagao, depressio, parkinsonismo, insonia,

ansiedade, hipotensao postural, acatisia, distonia
aguda, nduseas, vémitos, hipotensio ortostdtica.
Menos comuns, mas mais graves: intengao suicida,
sindrome maligna dos neurolépticos. Nao provoca

alterages extrapiramidais tardias.
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TABELA 3 (cont.) -

Firmacos disponiveis em Portugal para o tratamento dos
tiques, elaborado com base nas referéncias 11, 20 e 25.

Grupo/Firmaco Nivel Dose inicial Tolerabilidade e seguranga
deevidéncia /mdxima
Outros
Topiramato B 25mg/300mg  Perturbagio da meméria, dificuldade de
concentragdo, confusdo, parestesias, alteracio do
gosto, ataxia, diplopia, sonoléncia, fadiga, depressao,
ansiedade, perda ponderal. Incomum mas mais
grave: nefrolitfase, acidose metabélica, oligo-hidrose,
hipertermia e glaucoma agudo.

Levetiracetam C 250mg/3000mg  Sonoléncia, tonturas, cefaleia, ataxia, fadiga e
labilidade emocional. Incomum, mas potencialmente
grave: depressio e/ou ideagao suicida, psicose,
pancreatite, pancitopenia.

Clonazepam C 025mgf6mg  Sedagio, fadiga, tonturas, confusao, hiperactividade e
ataxia.

Baclofeno C 5mg/60mg  Sonoléncia, tonturas, fraqueza, alucinagoes,
confusio, cefaleia, problemas gastrointestinais,
hipotonia, parestesias, ataxia, hiperglicemia.

Toxina botulinica C Varidvel Dor, eritema, equimose no local da injecgdo.
tipo A consoante Fraqueza muscular regional transitéria, disfagia
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musculoemarca  transitdria na injecgdo laringea.

TRATAMENTO FARMACOLOGICO:
PHDA, OBSESSOES E COMPULSOES,
ANSIEDADE E DEPRESSAO
Existem vdrias opgdes farmacoldgicas disponiveis
para o tratamento destas alteragoes. A PHDA tem
sido tratada com fdrmacos denominados de “esti-
mulantes”, que aumentam a neurotransmissao do-
paminérgica e noradrenérgica em circuitos frontais,
aumentando desta forma os niveis de atengo e con-
centragio. Incluem-se neste grupo o metilfenidato e
aatomoxetina. A conidina é também uma op¢io a
considerar, uma vez que pode trazer um duplo be-
neficio clinico sobre a PHDA e os tiques.”'*** Os
resultados clinicos com este tipo de medicamentos
tém sugerido que nao hd um risco de aumento dos
tiques,"** aconselhando-se uma subida gradual e
lenta da dose, com monitoriza¢io clinica apertada.
As obsessoes e as compulsdes podem ser tratadas
com inibidores selectivos da recaptagao da sero-
tonina (SSRIs) como fluvoxamina, sertralina ou
escitalopram, ou o antidepressivo triciclico clomi-
pramina.’® O perfil de tolerabilidade e seguranca é
francamente favoravel no primeiro grupo, pelo que
deverd recair num destes firmacos a escolha inicial.
Estes medicamentos s3o também utilizados no tra-
tamento da depressdo. A ansiedade pode ser tratada
a curto prazo com uma benzodiazepina (e.g. clona-
zepam), mas os SSRIs €m um perfil de tolerabilida-
de mais favordvel a longo prazo.

INTERVENCOES PSICOEDUCACIONAIS

E PSICOTERAPEUTICAS

O primeiro passo na abordagem terapéutica da
SGT ¢ fundamental e consiste na explicagio rigoro-

sa e clara sobre o diagndstico, a natureza da doenga e

os sintomas, bem como o que se pode esperar acerca
da evolugzo clinica, nao esquecendo a provével va-
riagéo da gravidade dos tiques ao longo do tempo,
a possibilidade de melhoria significativa e até remis-
s30 dos sintomas com o passar do tempo."*' Devem
ser envolvidos neste processo psicoeducacional, para
além do préprio doente, a sua familia e outras en-
tidades significativas, como os professores, amas,
etc. E importante explicar que ndo hd cura dispo-
nivel para a doenga, mas que os tratamentos podem
trazer melhorias sintomdticas importantes, apesar
de nem sempre ser necessdrio encetar intervengoes
farmacolégicas, como explicitado anteriormente. As
intervengdes psicoeducacionais permitem ao doente
afastar a incerteza do diagndstico, diminuir a ansie-
dade, gerar conforto psicoldgico e criar estratégias
que visam lidar com a situagao de uma forma mais
adaptativa®' A partilha de experiéncias inter-pares
em grupo de apoio ou associagoes de doentes pode
ser também um aspecto terapéutico importante.

Existem alguns dados que suportam a eficicia de
algumas intervengdes psicoterapéuticas, das quais a
mais estudada é a chamada “reversao de habitos”,
que consiste num conjunto de técnicas que ajuda
a que o doente se aperceba dos tiques e possa criar
estratégias comportamentais que visam competir
com a sua execugio, impedindo-a desta forma.
Existem vérios ensaios controlados e estudos nio
controlados que sugerem eficécia significativa desta
terapéutica na redugao de tiques, efeito que poderd
perdurar até 10 meses apés a suspensdo da interven-
¢d0.*' No entanto, nio foi ainda determinado quais
as melhores técnicas especificas a empregar na SGT.
Outras téenicas psicoterapéuticas €m sido utiliza-
das na SGT, nomeadamente a exposi¢io com pre-
vengio de resposta, relaxamento e bigfeedback, mas
as conclusdes relativamente 2 sua eficdcia s3o ainda
mais dificeis de inferir.

NEUROCIRURGIA FUNCIONAL:
ESTlMULAgAO CEREBRAL PROFUNDA

Foi publicado em 1999 o primeiro relato de ECP
no tratamento de SGT refractdria.?? Existem neste
momento pouco mais de 60 casos reportados na li-
teratura cientifica mundial,>** dos quais 93,6% ob-
tiveram melhoria moderada dos tiques apés ECP.**
S4o0 no entanto necessarios estudos aleatorizados e
controlados com nimero significativo de doentes
para melhor aferigio da indicagio cirtirgica, benefi-
cios, efeitos adversos associados e o alvo cerebral que
traga resultados mais satisfatérios. Tal como aconte-
ce noutras patologias, foram reportados eventos ad-
versos significativos relacionados com a cirurgja (he-
morragia, infecgio) e com a estimulagio (sedagio,
ansiedade, alteracio do humor).?* Virias 4reas cere-



brais tém sido usadas como alvo de ECP, incluindo
o globo pdlido interno (GP1) 4ntero-medial, nicleo
subtalimico, complexo centromediano-parafasci-
cular do tdlamo, nticleo accumbens e braco anterior
da cdpsula interna.’ Permanece a divida acerca do
alvo que poderd trazer mais beneficios clinicos, mas
os resultados disponiveis sugerem que o GPi parece
ser actualmente o mais vantajoso e merece investi-
gacio adicional futura neste Ambito.

O grupo de trabalho da European Society for the
Study of Tourette Syndrome (ESSTS) publicou re-
centemente um documento de consenso que afir-
ma que, a luz do conhecimento actual, a ECP deve
ser apenas utilizada no tratamento de doentes com
doenga grave e incapacitante apesar do tratamento
médico e psicoterapéutico, recomendando-se a sua
realizagio apenas em adultos e em contexto de estu-
dos controlados.*

OUTROS

Apesar de existirem alguns relatos de melhoria dos
tiques em doentes tratados com canabindides, acu-
punctura, hipnose, suplementos dietéticos e/ou me-
dicamentos homeopdticos, ndo existem actualmen-
te evidéncias suficientes para recomendar qualquer
destas intervengdes como forma de tratamento da
SGT.! Do mesmo modo, nio existem evidéncias
suficientes para recomendar o recurso a estimulagio

magnética transcraniana repetitiva no tratamento

da SGT.

CONCLUSAO

A SGT é uma situagdo frequente, clinicamente
complexa, que pode implicar significativa inca-
pacidade familiar e social. Os doentes sao muitas
vezes mal compreendidos e a situagdo nem sempre
¢ bem diagnosticada, o que adiciona ainda mais
dificuldades 2 situaio em si, dado que os sinto-
mas surgem geralmente numa fase da vida parti-
cularmente vulneravel dos doentes. O diagndstico
é feito com base numa observagio clinica detalha-
da, que pode implicar alguma especializagao, dada
a complexidade e variedade dos sintomas poten-
ciais. Nao sao necessdrias geralmente investigacoes
especializadas, pelo que o processo de diagnéstico
acarreta baixo custo se conduzido por pessoas com
experiéncia. A abordagem terapéutica ¢ multi-
facetada e multidisciplinar e implica estratégias
psicoeducacionais, psicoterapéuticas e farmacold-
gicas. Em casos raros seleccionados, de gravidade
elevada, refractdrios a todas as outras intervengoes
terapéuticas, a ECP é uma opcio a considerar, de-
vendo o doente ser avaliado e tratado em centros
com experiéncia neste Ambito.
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