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REVISAO DA LITERATURA SOBRE A SINDROME DE TOURETTE

Ana Célia Guedes R. Ferreira

RESUMO

A Sindrome de Tourette (ST) se destaca como uma desordem neuropsiquiatrica, que acomete
principalmente criangas e tem como caracteristica a presenca de multiplos tiqgues motores e vocais
naqueles que a portam. Com isso, estudos epidemioldgicos tém demonstrado que a Sindrome se
associa ao Transtorno  Obsessivo-Compulsivo  (TOC), Transtorno de Déficit de
Atencdo/Hiperatividade (TDAH) e dificuldade de aprendizado, tendo como consequéncia notavel o
comprometimento psicoldgico e social na vida dos que levam consigo a doenga. O objetivo do
estudo aqui relatado é analisar a epidemiologia, incidéncia e prevaléncia, etiologia e fisiopatologia,
sintomatologia clinica e formas de diagndstico e tratamento da Sindrome de Tourette. A
metodologia adotada foi a revisdo narrativa da literatura. Os resultados indicaram que a ST provoca
diversos prejuizos psicossociais e educacionais nos individuos que a apresentam. O diagnéstico e o
tratamento precoce tém como intuito minimizar esses danos. Dessa forma, conhecer os aspectos
gerais que norteiam a ST é de fundamental importancia para preservar a qualidade de vida dos seus

portadores.

Palavras-chave: Sindrome de Tourette. Disturbio. Epidemiologia.
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ABSTRACT

The Tourette Syndrome (ST) is highlighted as a neuropsychiatric disorder that affects children and
has several motor and vocal tics in those who have it. Therefore, epidemiologic studies
demonstrated that the Syndrome is associated with Compulsive Osessive Disorder (OCD),
Attention Deficit Hyperactivity Disorder (ADHD) and lerning troubles, having consequences in the
patients' social life and in the psychological. This study aims to analyze the epidemiology,
frequency and prevalence, etiology and fisiopatology, clinical sintomatology and diagnosis and
treatment of the Syndrome. The methodology used was review of literature. The results
demonstrated that ST causes several injuries in the individuals. Early diagnosis and treatment aim to
dicrease this demage. Thus, it is essential to know the general aspects of ST to preserve the life

quality of the people who have the disorder.

Keywords: Tourette Syndrome. Disorder. Epidemiology.

INTRODUCAO

Dentre as diversas sindromes neuropsiquiatricas, a Sindrome de Tourette (ST) se destaca por
ser uma desordem que acomete, principalmente, criancas e tem como caracteristica a presenca de
multiplos tiques motores e vocais naqueles que a portam (DU et al., 2010). Conforme Albin (2006),
esses movimentos repetitivos variam em frequéncia e complexidade, sendo precedidos por um
impulso pulsatil, que determina uma acdo compulsiva.

A Sindrome de Tourette foi, por muito tempo, um distdrbio considerado raro e pouco
detectado na populacdo mundial, fato que pode ser atribuido aos casos subdiagnosticados da doenca
(BRUUN, 1984; MIRANDA, 2000). Com o maior conhecimento e a divulgacdo de informacdes
acerca das caracteristicas clinicas da ST, notou-se uma maior incidéncia de casos em todo o mundo,
determinados a partir do diagnéstico em portadores da sindrome pelos profissionais de salde
(LOUREIRO, 2005).

Os estudos acerca da sua fisiopatologia também ndo eram muito difundidos. Porém, segundo
Loureiro et al. (2005) esses se intensificaram na década passada, determinando que tanto a
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influéncia genética quanto as reinfecgdes estreptococicas podem estar diretamente ligadas ao
disturbio (ROBERTSON, 2000), apesar de ainda ndo possuirem uma causa definida. Além disso,
junto a manifestacdo da ST, podem estar presentes outros disturbios associados, como o Transtorno
de Déficit de Atencdo/Hiperatividade (TDAH), Transtorno Obsessivo-Compulsivo (TOC) e
dificuldades no aprendizado (DU et al., 2010).

A Sindrome de Tourette tem a sintomatologia manifestada por movimentos involuntarios,
como emissdo de sons, pronunciamento de palavras obscenas ou insultos e realizacdo de
movimentos de membros, pescoco e rosto. O diagnostico clinico vem sofrendo numerosas
reformulacGes e aperfeicoamentos. Além disso, a ST gera comprometimento psicoldgico e social,
causando impactos e sofrimento aos portadores do distlrbio e aos familiares (HOUNIE; PETRIBU,
1999). O portador do distarbio pode ter dificuldade em se adaptar em diversos contextos, podendo
ser alvo de discriminacdo e apresentar problemas de integracéo social, no rendimento escolar e para
conseguir empregos (TEIXEIRA et al., 2011; ROBERTSON, 2000).

A Sindrome de Tourette ainda ndo possui diagnostico clinico definitivo, sendo um distdrbio
dificil de ser detectado e que pode ter diagnostico tardio ou errbneo. Seus sintomas podem ser
atribuidos a transtornos psiquiatricos, fazendo com que o paciente possa ser submetido a
tratamentos desnecessarios e dispendiosos (LOUREIRO et al., 2005). Ademais, o tratamento do
Transtorno de Tourette, realizado conforme avaliacdo do grau de interferéncia dos sintomas
associados na vida do paciente (ASTOC, 2015), possui uma vertente psicossocial e outra
farmacoldgica — podendo essa ser realizada com medicamentos antagonistas tipicos ou atipicos de
receptores dopaminérgicos, ou pelos agonistas dos receptores alfa-2-adrenérgicos (FADERS, 2015).
O objetivo da terapéutica é minimizar os sintomas e danos ao paciente (TEIXEIRA et al., 2011). O
tratamento evolui conforme o0s avangos nos estudos acerca da sindrome ocorrem, bem como o
desenvolvimento da industria farmacoldgica.

Apesar do maior conhecimento sobre os mecanismos da doenca nos ultimos anos, ainda €
necessaria uma maior compreensao acerca dos seus aspectos bioldgicos e comportamentais e maior
divulgacdo de informagfes para os profissionais de salde e para a sociedade, tornando-a mais
facilmente identificavel (EAPEN et al., 2004; LOUREIRO, 2005). Dessa forma, faz-se necessario
um maior estudo acerca dessa patologia, a fim de conhecer suas bases neurobiolégicas, facilitar o
seu diagndstico e iniciar o tratamento mais precocemente, minimizando e evitando danos graves aos
portadores (TEIXEIRA et al., 2011).
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Nesse contexto, o0 presente estudo tem como objetivo, pela andlise da literatura vigente,
descrever a epidemiologia, a incidéncia e a prevaléncia, a etiologia e a fisiopatologia e a
sintomatologia clinica da Sindrome de Tourette, além das suas formas de diagndstico e tratamento.
Dessa forma, a partir desses conhecimentos, pode-se oferecer auxilio aos profissionais de salude e

melhora na assisténcia médica e na qualidade de vida dos portadores da sindrome.

METODOLOGIA

A metodologia utilizada é um estudo de revisdo narrativa da literatura. As revisdes
narrativas sdo publicacbes amplas apropriadas para descreverem e discutirem um determinado
assunto, sob o ponto de vista tedrico ou contextual. Constituem, basicamente, a analise da literatura
publicada em livros, artigos de revistas impressas e/ou eletrdnicas, na interpretacdo e analise critica
pessoal do autor.

A busca de artigos incluiu pesquisa em bases eletronicas e busca manual de citagbes nas
publicacgdes inicialmente identificadas. As bases eletronicas pesquisadas foram Google Académico,
PubMed, Scientific Eletronic Library Online (Scielo), literatura internacional em Ciéncias da Saude
(MEDLINE), cédigo internacional de doencas (CID 10) e Associacdo Brasileira de Sindrome de
Tourette (ASTOC). Nas bases MEDLINE, PubMed, Google Académico e Scielo foi utilizada
palavra-chave em inglés e portugués. O periodo de abrangéncia foi entre 1990 a 2019.

Para a busca dos artigos foram utilizados os descritores padronizados pelos Descritores em
Ciéncias da Salde, a saber: Sindrome de Tourette. Para refinar a busca a essas combinacgdes,
acrescentou-se 0s termos: epidemiologia, incidéncia, etiologia, fisiopatologia, sintomatologia,
diagndstico e tratamento. Ao final, houve uma obtencdo do méximo de referéncias possiveis.

Os titulos e os resumos de todos os artigos identificados na busca eletrénica foram
revisados. Quando possivel, os estudos que pareciam preencher os critérios para sua inclusdo foram
obtidos integralmente. Os critérios de inclusdo foram: artigos de pesquisa, estudos de caso e
revisdes sistematicas em periodicos sobre Sindrome de Tourette. Os resumos foram compilados e
direcionados segundo os objetivos para a construcao do artigo.

RESULTADOS E DISCUSSAO
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Aspectos historicos

A primeira descri¢éo de paciente com sintomas caracteristicos da Sindrome de Tourette (ST)
ocorreu em 1825, pelo médico francés Jean Marc Gaspard Itard na Marquesa de Dampierre
(ITARD, 1825 apud TEIXEIRA et al., 2011).

Sintomatologia Clinica

A Sindrome de Tourette (ST) € uma desordem neuropsiquidtrica comum em criangas,
caracterizada por multiplos tiques motores e vocais (DU et al., 2010). Em geral, a fase mais
comprometedora da ST € o periodo entre 0s 8 e 12 anos. No entanto, metade dos pacientes tende a
melhorar significativamente ao final da adolescéncia e inicio da vida adulta. Em um terco das
pessoas acometidas, 0s sintomas vocais se tonam cada vez mais raros ou podem desaparecer e 0sS
tiques motores podem diminuir em numero e frequéncia (HOUNIE; MIGUEL, 2012). De acordo
com Houni e Petribl (1999), a Sindrome de Tourette € manifestada por movimentos involuntarios,
como: emissao de sons, ato de proferir palavras obscenas ou insultos e realizacdo de movimentos de

mé&os, bracos, ombros, pescoco, rosto e pernas.
Aspectos familiares

Os estudos com gémeos e familias tém fornecido evidéncias de que ha uma transmissdo
genética vertical da vulnerabilidade a ST. A analise de segregacdo de familias indica que a ST é
herdada de acordo com o padrdo autossdmico dominante, com penetrancia variavel, dependendo do
sexo (PAULS; LECKMAN, 1988). E de grande prevaléncia a presenca de tiques ndo apenas nos
pacientes, mas também nos seus parentes de primeiro grau (KING et al., 1999).

Comorbidade

Uma comorbidade da Sindrome de Tourette é o Transtorno Obsessivo-Compulsivo (TOC),

que pode ser mais incapacitante para o paciente do que os proprios tiques. Estudos que analisam a
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psicopatologia também demonstram uma alta prevaléncia (64%) de transtornos de personalidade e
depressdo nos portadores dessa sindrome (TANNER; GOLDMAN, 1997). Um estudo
epidemioldgico feito em Taiwan revela que as alteragdes associadas a ST mais comuns em criancas
entre 6 e 12 anos sdo: TDAH (36%), comportamento autoagressivo leve (27%), TOC (18%) e
dificuldades no aprendizado (9%) (DU et al., 2010). Estudos demonstram uma associa¢do da ST
com comorbidades psiquiatricas, tais como o transtorno de déficit de atencdo com hiperatividade
(TDAH) (ROESSNER et al., 2007). O TDAH constitui o transtorno associado mais observado, com

uma frequéncia que chega aos 75%, envolvendo todas as faixas etéarias.

Incidéncia e Prevaléncia

A Sindrome de Tourette ocorre em todas as ragas e etnias, em ambos 0s sexos e tanto em
criancas como em adultos. E observada em nivel mundial, ndo tendo relagdo com a classe social ou
etnia, sendo vista cerca de trés a quatro vezes mais em meninos (TEIXEIRA et al., 2011; TERRA,;
RONDINA, 2014). Sua ocorréncia na populacdo em geral é¢ de 5-10%. (COFFEY; PARK, 1997).
Além disso, a prevaléncia da ST é dez vezes maior em criangas e adolescentes, sendo que, quando
os tiques sdo considerados isoladamente, a frequéncia aproximada é de 1% a 13% nos meninos e
1% a 11% nas meninas (LOUREIRO et al., 2005).

Essa patologia ja foi considerada uma condicdo rara com incidéncia de 0,5/1000. Entretanto,
estudos atuais demonstram a taxa de prevaléncia de 1% a 2,9% em alguns grupos (TEIXEIRA et
al., 2011). A raz&o para esse aumento na deteccdo da incidéncia mundial da ST parece ser a
melhoria na divulgacdo e no conhecimento das caracteristicas clinicas dessa patologia. (HOUNIE;
PETRIBU, 1999; TEIXEIRA et al., 2011).

Etiologia e Fisiopatologia

Na ultima década, houve uma intensificacdo de estudos para investigar a etiologia da
Sindrome de Tourette (LOUREIRO et al., 2005). A etiologia mais aceita esta associada a fatores
genéticos (ROBERTSON, 2000), porém ainda ndao foi determinada a causa real da doenca
(HOUNIE; PETRIBU, 1999). Estudos neuroanatdmicos e neuroquimicos acerca da ST buscam

investigar as estruturas cerebrais e substancias quimicas envolvidas na sintomatologia do transtorno,

| Fed. Nac. das Apaes- Fenapaes| Brasilia/DF |v.12| n°2 | P.22-34 |jul./dez.2019 |ISSN 2237-4329 |



ApaelCiencialtt

‘
Viyy n\n\\"‘

|
OrporAnY APAE BRASIL
Feceragio Nocons) dus Agaes

apaeciencia.org.br/revista - =

em associacdo aos fatores ambientais que influenciam no quadro clinico (HOUNIE; MIGUEL,
2012).

Pesquisas relacionam fatores genéticos a etiologia da ST por estudos acerca de
anormalidades cromossémicas em individuos e familias que desenvolveram a sindrome, buscando
identificar genes e regibes genémicas, que podem estar associadas a essa patologia (CUKER et al.,
2004; PASCHOU et al., 2004). Estudos realizados com familiares de pacientes portadores da
sindrome sugerem que a ST seja um disturbio genético autossomico dominante (EAPEN; PAULS;
ROBERTSON, 1993), porém, ainda néo foi identificado um gene causador de forma definitiva para
a ST (DIAZ-ANZALDUA et al., 2004).

Outro fator que pode estar associado a etiologia dos tiques sdo as infec¢Bes estreptocdcicas
(ROBERTSON, 2000). Swedo et al. (1998) sugerem a possibilidade de que essas infeccdes levem a
formacéo de anticorpos antineuronais (SWEDO; LEONARD; KIESSLING, 1994), que reagem com
tecidos do sistema nervoso central, podendo estar associados a sintomas como distlrbios do
movimento e tiques (KIESSLING; MARCOTTE; CULPEPPER, 1993).

Estudos acerca das bases neurais da ST sugerem que na sindrome ha uma deficiéncia na
inibicdo dos circuitos cortico-estriado-talamo-corticais (CETC), responsadveis por mediarem a
atividade motora, sensorial, emocional e cognitiva cerebral, o que leva aos tiques e compulsdes e a
sintomas obsessivos e déficit de atencdo, além de uma hipersensibilidade aos estimulos internos e
externos (MIRANDA, 2000). Evidéncias associam, ainda, a etiologia da ST a anormalidades nas
fungdes dopaminérgicas (STEEVES et al., 2010), de forma que os medicamentos neurolépticos,
antagonistas da dopamina, séo utilizados no tratamento da sindrome por reduzirem a ocorréncia dos
tiques. (HOUNIE; PETRIBU, 1999)

Ademais, ainda ndo foram identificados todos os fatores envolvidos na etiologia da ST, o
que sugere que a sindrome possa ter carater multicausal (LOUREIRO et al., 2005). A literatura
registra forte relacdo da ST com o Transtorno-Obsessivo-Compulsivo (TOC) e com o Transtorno de
Hiperatividade com Déficit de Atencdo (TDAH), indicando que essas patologias possam ter a
mesma patogénese (HOUNIE; PETRIBU, 1999).

Segundo Bleuler (1985), esses movimentos se apresentam na forma de tiques nervosos, ou
seja, 0s movimentos realizados pelos doentes, além de serem involuntarios, apresentam um padrédo
de aparecimento em intervalos irregulares e que podem ser brevemente interrompidos.
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De acordo com Loureiro et al. (2005), esses movimentos sdo classificados como motores e
vocais e ainda se subdividem em simples ou complexos. Os movimentos ou tiques motores simples
se caracterizam por terem um padrdo de movimentacdo abrupta, repetida e sem proposito,
envolvendo contracBes de grupos musculares com funcbes relacionadas. Os tiques motores
complexos sdo mais lentos, envolvem grupamentos musculares ndo relacionados quanto a sua
funcionalidade e as pessoas tém a impressdo de que sdo movimentos voluntérios, além de serem
frequentemente observados compulsdes e gestos balizados, que apresentam simetria ou mesmo
movimentos violentos, com arremesso de objetos.

Segundo Menezes et al. (2011), os tiques vocais simples incluem os atos de cocar a garganta
e fungar, enquanto os tiques vocais complexos abrangem o0 uso involuntario ou inapropriado de
palavras chulas ou obscenas e repeti¢cdo de palavras ou frases, bem como a repeticdo involuntaria

das frases de outros individuos.
Diagnostico

Desde as primeiras descrigdes dos tiques até os dias de hoje, o diagndstico da ST vem
sofrendo numerosas reformulacbes e aperfeicoamentos. De acordo com o DSM-IV (1995), a
sindrome € incluida nos transtornos de tique motor, vocal crdnico ou transitérios.

Por sua vez, segundo a CID-10 (1993), a ST é um transtorno emocional e de
comportamento, com inicio usualmente ocorrendo na infancia e adolescéncia, sendo os tiques
transitorios, tique motor ou vocal e motores multiplos combinados. Desse modo, o diagndstico é
essencialmente clinico e se deve observar tiques motores maltiplos e um ou mais tiques vocais
devem se manifestar durante algum tempo, mas nao necessariamente ao mesmo tempo. Deve-se ter
menos de 18 anos e analisar se o0s tiques ocorrem diversas vezes ao dia, quase ou todos os dias ou,
ainda, por um periodo de pelo menos trés meses consecutivos.

Sendo assim, Teixeira et al. (2011) afirmam que o diagnostico da Sindrome de Tourette
deve ser feito cuidadosamente, pois 10% das criangas apresentam tiques em algum momento da
vida. Por conseguinte, apesar dos exames complementares (EEG, tomografia ou analises
sanguineas) ndo serem Uteis para firmarem o diagndstico de ST, eles podem ser de grande valia no
diagndstico diferencial, uma vez que contribuem para a exclusdo de outros distdrbios que possuem

sintomas semelhantes, prevalecendo, dessa forma, o olhar clinico.
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Tratamento

O tratamento da Sindrome de Tourette (ST) deve ser realizado mediante a avaliagdo do grau de
interferéncia que os sintomas associados, como 0s tiques verbais e motores, tem na vida dos
pacientes (ASTOC, 2015). Caso a sintomatologia seja minima e ndo cause grandes impactos
pessoais e sociais, a familia do enfermo — geralmente uma crianca —, pode optar por ndo realizar a
terapéutica. Porém, quando os tiques acontecem de forma exacerbada, é necessario que o tratamento
seja realizado rapidamente, a fim de minimizar os danos ao paciente, como descrito por Teixeira et
al. (2011).

A terapéutica destinada a ST consiste em uma abordagem psicossocial e farmacoldgica,
sendo essa individual e especifica para cada caso (TEIXEIRA et al., 2011). Em situacdes ndo
urgentes é recomendado o monitoramento da crianga para distinguir a necessidade de intervencao e
a elaboracao de um plano de tratamento (ASTOC, 2015). Para inicia-lo, é realizado um diagnostico
topogréafico dos tiques, identificando sua localizacdo, frequéncia, intensidade, complexidade, e
interferéncia no cotidiano, visando uma analise criteriosa sobre a preméncia de farmacos
(HOUNIE; PETRIBU, 1999). Essa se faz necessaria, a fim de evitar medicacio desnecesséria e
altas doses, uma vez que, conforme a FADERS (2015), essa intervencdo pode ocasionar efeitos
colaterais nas criancas, sendo comum o ganho de peso, sonoléncia e raciocinio lento e, em certas
situacdes, a inquietude, sintomas depressivos ou reacdes alérgicas.

Julgada a necessidade da abordagem farmacoldgica — apenas em 60% dos casos — as drogas
escolhidas para a supressao dos tiques sdo as antagonistas da dopamina, denominados neurolépticos
(HOUNIE; PETRIBU, 1999). A utilizacio desses ocorre, segundo Teixeira et al. (2011), pois o
blogueio dos receptores dopaminérgicos tipo 2 € o ponto central para a eficacia do tratamento. Um
exemplo € o haloperidol, utilizado inicialmente em pequenas doses (0,25 - 0,5mg/dia), com
aumentos gradativos de 0,5 mg/semana até 0 maximo de 2-3mg/dia, que apesar de ser o primeiro
medicamento escolhido, pode originar os efeitos adversos descritos anteriormente, bem como
sintomas extrapiramidais de caracteristicas parkinsonianas, disforia, sedacdo, hiperfagia e discinesia
tardia (TEIXEIRA et al. 2011).
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Outro medicamento comparavel ao haloperidol é o primozide, utilizado em doses que
variam de 1 a 20mg/dia, conforme Hounie e Petribl (1999), contendo menos efeitos colaterais,
apesar de poder ocasionais sintomas cardiovasculares. Sendo assim, recomenda-se a realizacdo de
eletrocardiograma (ECG) de controle aos usuarios. Faz-se importante a orientacdo aos pais de que
0s medicamentos, apesar de reduzirem os sintomas da ST, raramente os eliminardo por completo,
devendo, portanto, avaliar se os beneficios do tratamento superardo os efeitos indesejaveis
(FADERS, 2015).

Existe, atualmente, uma tendéncia a substituicdo dos antagonistas tipicos de receptores
dopaminérgicos pelos antagonistas atipicos, como a risperidona, e pelos agonistas dos receptores
alfa-2-adrenérgicos, como clonidina e a guanfacina, pela reducdo dos efeitos adversos. A
risperidona é utilizada em doses gradativas, que variam entre 4 a 10mg/dia, podendo gerar ganho de
peso em funcdo do aumento do apetite e elevacdo nos niveis de prolactina (ASTOC, 2015). As
doses de clonidina estdo entre 0,1 a 0,6mg/dia e podem ocasionar sedacdo e dor estomacal
(HOUNIE; PETRIBU, 1999). As doses de guanfacina giram em torno de 1,5mg/dia divididos entre
os periodos da manhd e da tarde (TEIXEIRA et al., 2011), com possiveis efeitos sedativos e
cefaleia. Esses sdo agentes anti-hipertensivos e, portanto, seus usuarios devem monitorar a pressao
arterial.

A outra vertente do tratamento da ST é a psicoterapia, necessaria uma vez que a inabilidade
de controle dos pensamentos e do corpo pode gerar ansiedade, medo, raiva e depressao. De acordo
com ASTOC (2015), uma técnica de terapia comportamental bastante utilizada é a Reversdo de
Habitos, que consiste em ajudar a crianca a aprender e perceber quando os tiques terdo inicio para
que, assim, com esforco e treino, consigam suprimi-los ou modifica-los.

Além disso, o tratamento inclui orientacéo aos familiares e aos que convivem com a crianca,
como o0s educadores — sendo esses instruidos, conforme FADERS, (2015), a terem atitudes
positivas e de aceitacdo do doente, bem como oferecerem intervalos fora da sala, permitirem
realizacdo de provas em locais reservados e trabalharem com os outros alunos, a fim de ajuda-los a

entender os tiques e evitarem implicancias e ridicularizagdes.

CONSIDERAGOES FINAIS
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A partir do que foi exposto, tem-se como resultado que a sindrome de Tourette é classificada
como uma desordem marcada por tiques motores e vocais, com maior prevaléncia em criangas entre
8 e 12 anos. Percebe-se uma ampla repercussdo sociocultural e educacional aos individuos
portadores da sindrome, uma vez que causa prejuizo ao aprendizado, ja que vem associada, muitas
vezes, com déficit de atencdo e hiperatividade.

O diagndstico precoce se torna necessario, pois se tem uma melhora progressiva no quadro.
Por conseguinte, € de suma importancia conhecer 0s aspectos gerais que norteiam a etiopatogenia,

apresentacdo clinica e tratamento da doenca.
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