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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas da Sindrome de Tourette (ST). Revisado bibliogréfica: A ST é definido
pelo Manual Diagnéstico e Estatistico de Transtornos Mentais (DSM-5) pela presenca de tiques motores e
fénicos antes dos 18 anos de idade e persistindo por um periodo superior a 12 meses sem uma causa
secundéria. E mais comum em homens do que em mulheres (3:1), com uma prevaléncia relatada variando
entre 0,3 e 1% na populacdo geral. Os tiques motores sdo movimentos motores estereotipados subitos,
rapidos, recorrentes e nao ritmicos, geralmente precedidos por um impulso. Os tiques vocais incluem qualquer
tique que produza ruido: cheirar, grunhir, cantarolar, clicar, gritar palavras repetidamente. Consideracdes
finais: A ST é um distarbio do neurodesenvolvimento nos quais 0s pacientes apresentam tiques por um
periodo maior que um ano, sendo uma condi¢do associada a diversas comorbidades como transtorno de
déficit de atencéo e hiperatividade, transtorno obsessivo-compulsivo, transtorno de ansiedade, ou transtorno
desafiador opositivo. Nesse contexto, € uma doenca que afeta diretamente na qualidade de vida do portador.
Seu tratamento, primeiramente, com educag¢édo sobre a doenca e seu curso clinico, além de psicoterapia e
farmacos como haloperidol, pimozida e aripiprazol.

Palavras-chave: Sindrome de Tourette, Tiques, Pediatria
ABSTRACT

Objective: To analyze the characteristics of Tourette's Syndrome (TS). Bibliographic review: TS is defined
by the Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders (DSM-5) by the presence of motor and phonic
tics before 18 years of age and persisting for a period longer than 12 months without a secondary cause. It is
more common in men than in women (3:1), with a reported prevalence ranging from 0.3 to 1% in the general
population. Motor tics are sudden, rapid, recurrent, non-rhythmic, stereotyped motor movements, usually
preceded by an impulse. Vocal tics include any tic that produces noise: sniffing, grunting, humming, clicking,
screaming words over and over again. Final considerations: TS is a neurodevelopmental disorder in which
patients present tics for a period longer than one year, being a condition associated with several comorbidities
such as attention deficit hyperactivity disorder, obsessive-compulsive disorder, anxiety disorder, or
oppositional defiant disorder. In this context, it is a disease that directly affects the patient's quality of life. Its
treatment, first, with education about the disease and its clinical course, in addition to psychotherapy and drugs
such as haloperidol, pimozide and aripiprazole.
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RESUMEN

Objetivo: Analizar las caracteristicas del Sindrome de Tourette (ST). Revision bibliogréafica: El ST es
definido por el Manual Diagnéstico y Estadistico de los Trastornos Mentales (DSM-5) por la presencia de tics
motores y fénicos antes de los 18 afios y que persisten por un periodo mayor a 12 meses sin una causa
secundaria. Es mas comin en hombres que en mujeres (3:1), con una prevalencia reportada que va del 0,3
al 1% en la poblacién general. Los tics motores son movimientos motores estereotipados, repentinos, rapidos,
recurrentes, no ritmicos, generalmente precedidos por un impulso. Los tics vocales incluyen cualquier tic que
produzca ruido: olfatear, grufiir, tararear, hacer clic, gritar palabras una y otra vez. Consideraciones finales:
El ST es un trastorno del neurodesarrollo en el que los pacientes presentan tics por un periodo mayor a un
afio, siendo una condicién asociada a varias comorbilidades como el trastorno por déficit de atencién con
hiperactividad, el trastorno obsesivo-compulsivo, el trastorno de ansiedad o el trastorno negativista desafiante.
En este contexto, es una enfermedad que afecta directamente la calidad de vida del paciente. Su tratamiento,
en primer lugar, con educacion sobre la enfermedad y su curso clinico, ademas de psicoterapia y farmacos
como haloperidol, pimozida y aripiprazol.

Palabras clave: Sindrome de Tourette, Tics, Pediatria.

INTRODUCAO

Os tiques sdo definidos como movimentos subitos, repetitivos e ndo ritmicos (tiques motores) ou sons
(tiques vocais). A expressao de tique tem sido descrita como a capitulacéo voluntaria a um impulso sensorial
irresistivel, comumente referido como impulso premonitério. Os transtornos de tique sédo atualmente
classificados como condig8es de neurodesenvolvimento e distirbios de movimento hipercinético (CAVANNA
AE, 2022).

A sindrome de Tourette (ST) é um disturbio do neurodesenvolvimento definido pelo Manual Diagnoéstico e
Estatistico de Transtornos Mentais (DSM-5) pela presencga de tiques motores e fonicos antes dos 18 anos de
idade e persistindo por um periodo superior a 12 meses sem uma causa secundaria. E mais comum em
homens do que em mulheres (3:1), com uma prevaléncia relatada variando entre 0,3 e 1% (BILLNITZER A e
JANKOVIC J, 2020; ALBIN RL, 2018).

Os distlrbios de tigue sdo movimentos ou sons breves, repetitivos e involuntarios, como fazer caretas,
fazer caretas, sacudir os ombros ou pigarrear. Os tiques geralmente sdo precedidos por um impulso
premonitério e sdo temporariamente aliviados apds os tiques. A apresentacdo de tiques motores ou tiques
fénicos varia muito, podendo variar de movimentos ou sons rapidos e sem sentido a comportamentos ou falas
intencionais. As vezes, os tiques podem ser orquestrais, o que significa que diferentes tiques podem ocorrer
um a um em uma ordem especifica. Os sintomas de tique geralmente seguem um curso flutuante em termos
de gravidade e frequéncia, com uma mistura de tiques antigos e novos, e podem ser exacerbados por tensdes
psicoldgicas e fisicas (como ansiedade ou fadiga) e mudancas ambientais (UEDA K e BLACK KJ, 2021; HSU
CJ, et al.,, 2021; MIELKE E, et al., 2021).

Os pacientes mais comumente apresentam tiques motores simples afetando o rosto e 0 pescoco (por
exemplo, piscar os olhos, puxar a boca, fazer caretas faciais, enrijecer o pescoco) e tiques vocais simples,
como fungar, grunhir, tossir e pigarrear. Os tiques motores complexos sdo movimentos envolvendo multiplos
distritos musculares, enquanto os tiques vocais complexos séo palavras inteiras, incluindo palavras repetidas
(palilalia), palavras de outras pessoas (ecolalia) e palavrées (coprolalia) (CAVANNA AE, 2022; ALBIN RL,
2018).

A ST é frequentemente acompanhada por uma variedade de comorbidades comportamentais, como
transtorno obsessivo-compulsivo (TOC) ou transtorno de déficit de atencdo e hiperatividade (TDAH). Os
tiques e as comorbidades comportamentais podem levar a um prejuizo acentuado nas interagdes familiares
e sociais e no desempenho escolar e profissional, e muitas vezes impactam seriamente a qualidade de vida
dos pacientes (BILLNITZER A e JANKOVIC J, 2020).
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Nesse contexto, torna-se essencial o conhecimento sobre a ST visando diagnostico e tratamento
adequado da condicdo e suas comorbidades, de modo a melhorar a qualidade de vida do portador e seus
cuidadores. O objetivo do estudo foi analisar as caracteristicas da Sindrome de Tourette.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Definicdo e epidemiologia

Os tiques motores estdo entre as manifestacdes discinéticas mais comuns. Sua ocorréncia esta
principalmente associada a transtornos de tiques primarios, incluindo transtornos de tiques transitorios,
transtornos de tiques crénicos (motores ou vocais) e sindrome de Tourette. A sindrome de Tourette, descrita
pela primeira vez por Gilles de la Tourette em 1885, € um disturbio do movimento hipercinético diagnosticado
guando multiplos tiqgues motores e pelo menos um tique fénico persistem por mais de um ano desde o inicio
original, embora ndo necessariamente simultaneamente. Esses tiques devem comecar antes dos 18 anos e
ndo devem ser atribuidos a outros fatores causais (NOVOTNY M, et al., 2018; HARTMANN A, et al., 2021;
SEIDEMAN MF e SEIDEMAN TA, 2020; MIELKE E, et al., 2021).

A ST referida como transtorno de Tourette no DSM-5, recentemente atualizado, é um distdrbio do
neurodesenvolvimento comum que afeta até 1% da populagdo. Estudos descobriram que a sindrome de
Tourette é diagnosticada em cerca de 2 a 3 por 1.000 criancas de 6 a 17 anos, traduzindo-se em uma
prevaléncia de 0,19% a 0,3% nos Estados Unidos. Caracteriza-se por multiplos tiques motores e vocais e
inicia-se na infancia. s tiques sdo definidos como movimentos motores ou vocalizacdo subitos, rapidos,
recorrentes e ndo ritmicos, geralmente precedidos por urgéncia. Os tiques sao frequentemente observados
na populagédo pediatrica e a frequéncia é maior (27%) em populacdes de educacao especial, em comparagao
com 19,7% em uma amostra de educacéo geral (MITTAL SO, 2020; SEIDEMAN MF e SEIDEMAN TA, 2020;
ALBIN RL, 2018).

O Tourette International Consortium relatou as caracteristicas dos pacientes com ST em uma grande
populacdo, onde a idade de inicio dos sintomas variou de 2 a 21 anos, com média de 6,4 anos e proporgao
de homens para mulheres de 4,4:1. Os tiques sdo mais graves aos 10 a 12 anos de idade e eventualmente
melhoram na adolescéncia em cerca de 85% dos individuos. Tiques crdnicos e ST sdo mais comumente
observados em homens do que em mulheres. A prevaléncia homem:mulher varia de 2:1 a 10:1. O Centro de
Controle e Prevenc¢éo de Doencgas (CDC) nos Estados Unidos relata que a ST é duas vezes mais comum em
criangas caucasianas em comparac¢ao com criancas hispanicas ou afro-americanas, mas neste momento nao
esta claro se as diferengas no acesso aos cuidados influenciam esse figura (MITTAL SO, 2020; MIELKE E,
et al., 2021; HARTMANN A, et al., 2021).

Fisiopatologia e fatores de risco

Décadas de pesquisa estabeleceram que os fatores genéticos tém um impacto significativo na ST. Varios
estudos mostraram que a ST € familiar. No entanto, um estudo com gémeos descobriu que a taxa de
concordancia foi de 53% e 8% para gémeos monozigéticos e dizigéticos, respectivamente. Isso demonstra
claramente que o TS nao é inteiramente determinado por genes. Portanto, acredita-se que seja uma doenca
complexa causada por multiplos fatores, incluindo predisposic@es genéticas e gatilhos ambientais (LIN WD,
et al., 2022; YU D, et al., 2019).

Embora a neurobiologia da ST ainda ndo seja completamente compreendida, muitos estudos indicam que
0 caudado, o putamen, o globo palido, a substancia negra e os nucleos subtalamicos, que constituem os
ganglios da base, tém um papel importante. Supde-se que os ganglios da base estejam envolvidos na
supressdo de acbes indesejadas, além de outras diversas fungdes cerebrais, razdo pela qual séo
especialmente relevantes para a ST. O principal neurotransmissor excitatério dopamina do circuito
corticostriatal-talamocortical tem sido associado a patogénese da ST. Alguns estudos mencionam o aumento
da ligagdo da dopamina ao receptor D2 no nucleo caudado, o que resulta em disfuncdo do sistema
dopaminérgico em pacientes com ST. No entanto, a causa da ST é bastante complexa (RAMTEKE A e
LAMTURE Y, 2022; PRINGSHEIM T, et al., 2019; MULLER-VAHL K, 2021).
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Cesariana, crescimento fetal anormal, bebé pélvico e parto prematuro foram relacionados ao aumento do
risco de ST. Assim, insultos intrauterinos e de nascimento sao fatores de risco. As criancas que receberam
antibiéticos ou foram hospitalizadas por infeccdo eram mais propensas a desenvolver qualquer doenca
psiquiatrica mais tarde na vida. A probabilidade de internacdo foi maior para as pessoas com deficiéncia
intelectual, enquanto a segunda mais comum foi o transtorno de tiques (LIN WD, et al., 2022; HARTMANN A,
et al., 2021).

Quadro clinico, comorbidades associadas e diagnéstico

Os tiques motores sdo movimentos motores estereotipados subitos, rapidos, recorrentes e ndo ritmicos,
geralmente precedidos por um impulso. Eles podem afetar qualquer parte do corpo, mas sdo de longe mais
comuns na regido da face, cabeca e pescoco. Os tiques vocais incluem qualquer tique que produza ruido:
cheirar, grunhir, cantarolar, clicar, gritar palavras repetidamente. A coprolalia, gritos de palavrées ou outras
obscenidades, afeta menos de 10% dos pacientes com ST. Os tiques relacionados a sindrome de Tourette
estdo associados a um impulso premonitorio. Estes sdo descritos como uma sensacgdo desconfortavel de
tensdo aumentada que precede o inicio do tique e é temporariamente aliviada depois que o tique diminui. Os
disturbios de tique podem ser classificados como transitérios (duragdo ndo superior a um ano), crdnicos
(tiques motores ou vocais com durac@o superior a um ano) ou ST (tiques motores e vocais com duragao
superior a um ano) (FREY J e MALATY IA, 2022; LIN WD, et al., 2022; SEIDEMAN MF e SEIDEMAN TA,
2020; PRINGSHEIM T, et al., 2019).

Os sinais caracteristicos do disturbio séo tiques motores e fénicos repetitivos subitos. Clinicamente, trata-
se de um distdrbio complexo no qual a gravidade, a frequéncia, a flutuagdo e a localiza¢éo da fala e dos tiques
sdo altamente individuais. Na prética clinica, foram encontrados os tracos caracteristicos dos tiques que
acompanham a ST. Acredita-se que 0s tiques ndo sejam intencionais, mas podem ser suprimidos
temporariamente pela vontade. No entanto, ha um fendémeno de “rebote”, quando apds a supressao os tiques
acumulados irrompem em uma intensidade maior do que a usual para o paciente. A deterioracdo dos tiques
(tanto em qualidade quanto em quantidade) pode ocorrer sob estresse, excitacdo ou fadiga. Pelo contrario,
as expressoes de tiqgues diminuem quando o paciente esta envolvido em uma atividade mental ou fisica que
requer concentracdo. Frequentemente, ha uma tenséo interna antes do inicio dos tiques e, apds a execucao
dos tiques, o paciente se sente aliviado. Curiosamente, os tiques podem persistir em todos os estagios do
sono (NOVOTNY M, et al., 2018).

De acordo com as diretrizes clinicas europeias para a sindrome de Tourette e outros transtornos de tiques,
80% dos pacientes que apresentam tiques com menos de 10 anos apresentardo uma diminui¢ao significativa
na frequéncia e gravidade dos tiques durante a adolescéncia e, aos 18 anos, ndo terdo mais nenhum
comprometimento por tiques. Os 20% restantes dos pacientes ndo experimentam uma diminuigdo nos tiques
e alguns desses pacientes também podem desenvolver as formas mais graves e debilitantes de tiques
(QUEZADA J e COFFMAN KA, 2018).

Uma revisdo de escopo destacou que 0s pacientes experimentam ataques mais frequentes de tiques
guando consomem alimentos com cafeina ou agucares refinados. No entanto, ndo ha evidéncias de que tomar
suplementos possa ajudar a controlar os tiques. Cerca de 70% dos pais de jovens com ST relataram que a
fadiga e grandes transicdes exacerbam os tiques de seus filhos (RAMTEKE A e LAMTURE Y, 2022; LEE MY,
2022; MALEK A, 2022).

As criancas com sindrome de Gilles de la Tourette (GTS) as vezes experimentam dor fisica, isolamento
social, distdrbios emocionais e correm o risco de insucesso. E dificil distinguir se essas experiéncias s&o o
resultado dos préprios tiques ou do fato de que a maioria das criangas com sindrome de Tourette também
tem outras condi¢cdes neuropsiquiatricas comorbidas, como transtorno de déficit de atengéo e hiperatividade
(TDAH), transtorno obsessivo-compulsivo (TOC), transtorno de ansiedade, ou transtorno desafiador opositivo
(TDO). A ST também esta associada a outros distlrbios psiquiatricos, comportamentais e neuroldgicos,
incluindo agressividade, automutilacdo, transtorno do péanico, depressao, transtorno do espectro autista,
sindrome das pernas inquietas e enxaqueca. Comportamentos obsessivo-compulsivos relacionados a tiques,
gue sao relatados por até 70% dos pacientes com ST, abrangem contagem repetitiva (aritmomania),
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ordenacdo, verificacdo, toque forcado, preocupacdes com simetria e comportamentos de uniformizacéo que
geralmente sdo motivados por impulsos sensoriais e percepgoes “certas” (CAVANNA AE, 2022; HARTMANN
A, etal., 2021; NOMURA'Y, 2022; MULLER-VAHL K, 2021).

Os quatro critérios diagnosticos para ST sdo: (1) A presenca de tiques motores multiplos e um ou mais
tiques fénicos, que ndo ocorrem necessariamente concomitantemente; (2) os tigues podem aumentar e
diminuir em frequéncia, mas persistem por mais de 1 ano desde o inicio do primeiro tique; (3) apresentar
tiques antes dos 18 anos de idade, e (4) ter deficiéncias que ndo sejam causadas pelo uso de uma Unica
substancia ou condigBes médicas tipicas (LEE MY, 2022).

Embora a ST nao afete significativamente a salde fisica do paciente ou ameace sua vida, os tiques que
aumentam e diminuem interferem no sustento da crianca, nas relacdes familiares e nas interacfes com os
colegas, além de aumentar os problemas nas interacfes sociais. Tentar esconder fisicamente ou controlar os
tiques durante a escola pode interferir na capacidade de se concentrar no aprendizado. A presenca de tiques
pode prejudicar as relacdes sociais, estimular o bullying, afetar negativamente a frequéncia escolar e
aumentar o risco de depressao, tornando o diagnéstico e o tratamento da sindrome de Tourette importantes
para a seguranca geral e o bem-estar do jovem (LEE MY, 2022; QUEZADA J e COFFMAN KA, 2018;
SEIDEMAN MF e SEIDEMAN TA, 2020; MALEK A, 2022).

Acompanhamento e tratamento

Todos os pacientes recém-diagnosticados e suas familias devem primeiro ser educados sobre TS e
receber recursos informativos para facilitar a melhor compreenséo da condicdo. Os topicos a serem discutidos
devem incluir a origem neuroldgica (cérebro) dos tiques, e ndo a psicoldgica, 0 aumento e a diminuigcdo da
natureza dos sintomas, a histéria natural da progressao, o potencial de remissdo apds os 18 anos e os varios
problemas comportamentais, médicos, e opg¢fes terapéuticas cirdrgicas. A histéria natural da ST é bastante
variavel, mas geralmente a gravidade dos tiques tende a atingir o pico pouco antes da puberdade (ou seja,
entre 10 e 12 anos de idade) e diminuir apos a adolescéncia (BILLNITZER A e JANKOVIC J, 2020).

Considerando a histéria natural dos tiques, uma propor¢do de pacientes jovens diagnosticados pela
primeira vez com tiques/ST pode ndo exigir intervencdes ativas e, em vez disso, se beneficiariam de
psicoeducacdo e monitoramento vigilante. Para os demais, as opc¢des de tratamento disponiveis abrangem
intervencdes comportamentais, principalmente treinamento de reversao de habito, como parte da intervencgéo
comportamental abrangente para tiques (CBIT), e prevencao de exposicao e resposta além de farmacoterapia
(CAVANNA AE, 2022).

Para criangas com tiques leves a moderados, os tratamentos eficazes incluem técnicas comportamentais
especificas, como prevencdo de exposicdo e resposta (ERP), terapia de reversdo de héabitos (TRH)
e intervencdo comportamental abrangente para tiques (CBIT). No ERP, o paciente é treinado para ficar
exposto, suportar o impulso premonitorio e prevenir ou resistir a realizagdo dos sintomas de tique. Na HRT,
0s pacientes séo treinados para fazer respostas competitivas em vez de realizar os tiques, e o programa
consiste em treinamento de conscientizacdo com automonitoramento, treinamento de relaxamento e
treinamento de resposta competitiva. O CBIT combina treinamento de conscientiza¢céo com treinamento de
resposta competitiva e suporte social. Apés o treinamento de conscientizagcdo, 0s pacientes sédo ensinados a
se envolver em uma "resposta competitiva” toda vez que o desejo ou tique ocorre. O componente de suporte
social envolve ensinar o pai do paciente (ou outra pessoa) a elogiar o paciente por usar a resposta competitiva
corretamente e a lembrar o paciente de usar a resposta competitiva (EAPEN V e USHERWOOD T, 2021,
SZEJKO N, et al., 2022; MALEK A, 2022).

Os tratamentos farmacologicos frequentemente usados para tiques incluem neurolépticos tipicos
(haloperidol, pimozida e outros neurolépticos classicos), agonistas dos receptores alfa-adrenérgicos
(clonidina, guanfacina), neurolépticos atipicos e outros agentes que bloqueiam os receptores D2 DA
(risperidona, clozapina, sulpirida e tiaprida) e agonistas DA completos ou parciais nos receptores
dopaminérgicos (levodopa, aripiprazol, agonista D2/D1 misturado com pergolida, talipexol, pramipexol e
agonista D2 parcial tergurida) e outros. Apenas 3 agentes (ou seja, haloperidol, pimozida e aripiprazol) foram
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aprovados pelo Food Drug Administration (FDA) para a supressédo de tiques relacionados a sindrome de
Tourette (NOMURA Y, 2022; SEIDEMAN MF e SEIDEMAN TA, 2020; MULLER-VAHL K, 2021; MIELKE E, et
al., 2021).

Haloperidol € aprovado pela FDA para uso em criangas com idade =3 anos, com uma dosagem de 0,05
mg/kg/dia a 0,075 mg/kg/dia dividida em 2 ou 3 doses diarias. As dosagens podem ser iniciadas em 0,5
mg/dia, aumentando em 0,5 mg por dose em intervalos semanais conforme tolerado até a dose efetiva
minima. A pimozida é aprovada pela FDA para criangas com idade =12 anos. A dosagem pode ser iniciada
em 0,05 mg/kg ao deitar, aumentando conforme tolerado a cada trés dias até um maximo de 0,2 mg/kg por
dia, sem exceder 10 mg por dia. Uma faixa de dosagem tipica para pimozida é de 2 a 4 mg/dia. Os efeitos
colaterais com esses agentes incluem sedacéo, sonoléncia, tontura, inquietacéo e dor de cabeca. A pimozida
esta associada a um risco aumentado de prolongamento do intervalo QT, e a eletrocardiografia é
recomendada antes e durante o tratamento. Além disso, ambas as drogas carregam o risco de efeitos
colaterais extrapiramidais, como discinesia tardia, um distirbio do movimento potencialmente
irreversivel. Devido ao risco de efeitos colaterais, haloperidol e pimozida s&o reservados para tiques
relacionados a sindrome de Tourette que falharam com outras terapias. O Aripiprazol é aprovado pela FDA
para o tratamento de tiques na sindrome de Tourette para criangas a partir dos 6 anos (NOMURA 'Y, 2022).

CONSIDERACOES FINAIS

A ST é um distarbio do neurodesenvolvimento nos quais 0s pacientes apresentam tiques por um periodo
maior que um ano, sendo uma condi¢do associada a diversas comorbidades como transtorno de déficit de
atencao e hiperatividade, transtorno obsessivo-compulsivo, transtorno de ansiedade, ou transtorno desafiador
opositivo. Nesse contexto, € uma doenca que afeta diretamente na qualidade de vida do portador. Seu
tratamento, primeiramente, com educagdo sobre a doenga e seu curso clinico, além de psicoterapia e
farmacos como haloperidol, pimozida e aripiprazol.
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