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El Sindrome de Tourette

El Sindrome de Tourette

Para comprender mejor la
dimension real de esta enfermedad
bastante curiosa, desconocida, se
menciona como ejemplo la pelicula
Mejor Imposible con Jack Nicholson y
el programa televisivo de dibujos
animados South Park relacionado

con el sindrome de Tourette.

El sindrome de Tourette es un
desorden neurolégico nombrado
en honor al neurdlogo francés Giles
de la Tourette. Durante el afio de
1885, investigd y describid los casos
de 9 nifnos que padecian
crénicamente de tics, sonidos
incontrolables e incomprensibles,
trastornos de hiperactividad con
déficit de atencidén, trastornos
obsesivo-compulsivos y otros
problemas de comportamiento. A
pesar de que éste neurdlogo lo
definié como una causa hereditaria,
fue hasta mas de un siglo después
que se lograron identificar las
influencias de causas psicogenas
como parte de la etiologfa de esta

enfermedad.'

Wilather Giron-Matute

Integrante de la Sociedad Universitaria de Neurociencias
Estudiante de quinto afo de Medicina y Cirugfa

El sindrome de Tourette es un
trastorno cronico caracterizado por
la presencia de tic motores y vocales
simples y complejos, que en algunos
casos, existe repeticiones de
palabras previamente dichas,
conocido como ecolalia, o
vocalizaciéon de lenguaje soez y
obsceno junto con hiperactividad,

. 2
conocido como coprolalia.

Epidemiol6gicamente sucede en 1
de cada 2000 individuos y es mas
frecuente durante la infancia con un
predominio de mas del 50% antes
de los 7 afios. Ademas es mas

comun en familiares de primer

South Park, 1997.

Creado por Trey Parker y Matt Stone.
Distribuida por Warner Bros y transmitida
por Comedy Central.

grado que lo padecen y se da con
mayor porcentaje en hombres que
en mujeres con una razon de 4-5:1.
También esta enfermedad se

observamas en la raza blanca.

Con mucha frecuencia, los nifios

con este sindrome tienen

afectaciones conductuales,
académicas y emocionales, junto
con el trastorno obsesivo
compulsivo y el trastorno de
hiperactividad mencionado

anteriormente.

No se sabe con exactitud la causa
especifica de esta enfermedad;
aunque es probable que se relacione
con factores genéticos,
neurobioldgicos, psicoldgicos y
ambientales. Lo que si se conoce es
que afecta el metabolismo de
transmisores cerebrales de tipo
dopaminérgicos, serotoninérgicos y
noradrenérgicos. A través de los
estudios de neuroimagen se ha
determinado una asimetria en el
cuerpo estriado, o sea, de la

formacién del nucleo caudado y el

10
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nucleo lenticular junto con la
capsula interna.’ El cuerpo estriado
junto al nucleo subtalamico y la
sustancia negra del mesencéfalo,
participan en circuitos del sistema
motor extrapiramidal. Este sistema
es, a la vez, responsable de la
producciéon de los movimientos
automaticos de caricter
involuntario. Esto pudiese explicar
la causa de los tics y de otros
movimientos incontrolables en
pacientes con sindrome de

Tourette."

Los factores genéticos influyen en
la etiologfa de esta enfermedad y su
transmisién es de manera
autosémica dominante en la mayor
parte de los casos siendo el gen
responsable el cromosoma
18q22.1." Ademas se indica que el

riesgo de una familia con un nifio

afectado de tener otro, es de un 25%.

Entre las manifestaciones clinicas
mas importantes de la enfermedad
son los tics, movimientos
estereotipicos, breves, rapidos y sin
proposito aparente. Se pueden
presentar en intervalos irregulares.
Algunos ejemplos pueden ser el
parpadeo repetitivo, los gestos y el

. . 6
encogimiento de los hombros.

Normalmente, los tics tiene una
corta duracién, raras veces duran
mas de un segundo. Estos tienden a
darse en tandas y, a veces tiene un
caracter paroxistico. Ademas, estos
tics pueden manifestarse de
maneras aisladas o juntas dentro de
un patrén  organizado. Pueden
variar de frecuencia e intensidad, y
aunque la muchos de estos
desaparecen temporalmente, muy a
menudo se expresan como actos
involuntarios. Del total de nifios y
adolescentes con sindrome de Giles
de Ia 50%

aproximadamente, tienen también

Tourette, el

trastorno por déficit de atencion
con hiperactividad asociado a los
tics. Alrededor del 60% de los
pacientes jovenes, presentan un
trastorno del lenguaje y el 50%
presentan un trastorno obsesivo
compulsivo. A pesar de esto, los
movimientos breves, rapidos vy
estereotipicos es la manifestacion

cardinal de esta enfermedad.

Los tics se pueden clasificar de
diferentes maneras. La DSM 1V
clasifica los tics en: trastornos de
tics transitorios, trastornos de tics
motores cronicos, trastornos de tics
vocales cronicos y trastornos de la

Tourette.’

Los tics también pueden ser simples
o complejos, dependiendo del
numero de musculos afectados y
sus conductas asociadas; también
pueden ser motores o vocales
dependiendo del grupo muscular
dafnado. También se puede
encontrar “habitos nerviosos” tan
simples como un parpadeo hasta
expresiones complejas, cargadas de
emotividad, y ofensivas, de manera
que pueda llegar hasta la coprolalia.
A diferencia de lo que se cree
popularmente, este ultimo
trastorno de lenguaje solo se ve en
una minorfa de los pacientes. Los
pequenos temblores son dificiles de
diferenciar de los movimientos de
sacudida rapidos, encontrados en la
corea y el mioclono, aunque en el
sindrome de Tourette son
singulares debido a que pueden
inhibirse voluntariamente por un
breve periodo. Desde un punto de
vista del desarrollo de una persona,
los problemas de la atenciéon se
manifiestan antes de la edad escolar
ylos tics se dan enlos primeros afios
escolares. Los trastornos obsesivos
compulsivos, que se da en la mitad
de los pacientes, como dicho
anteriormente, aparecen mas tarde,
ya que se manifiestan poco antes o

. 8
durante la adolescencia.” En un
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estudio hecho en Brazil se evalu6 a
44 pacientes con dicha enfermedad
y se encontrd que los tics simples
ocurrian en un 97.7% vy los
complejos en un 15.9% del total de
pacientes; y tan solo un 13.6% de

. -9
los pacientes mostraron coprolalia.

La mejor manera de diagnosticar
esta enfermedad es a través de la
clinica, con la observacién de los
sintomas y evaluacion de la historia
familiar. Como se dijo
anteriormente, se puede hacer
estudios de neuroimagen, como la
resonancia magnética, la
tomografia computarizada y el
electro-encefalograma. Se puede
realizar pruebas de sangre para
excluir otras enfermedades. A pesar
de estas alternativas, el diagndstico
de la enfermedad se demora con
bastante frecuencia ya que muchos
médicos no estin familiarizados
con este sindrome. Esto trae como
consecuencia que los nifios sean
marginados en la escuela, en su casa
y hasta por el propio médico debido
al desconocimiento de la
enfermedad.” Otra manera de
diagnosticar esta enfermedad es por

estudios moleculares genéticos,

El tratamiento del sindrome de
Tourette es por medio de
medicamentos bloqueadores de
dopamina y con antipsicéticos para
tratar los tics y los sintomas
extrapiramidales.”” Entre los
antipsicoticos mas utilizados se
encuentran las fenotiazinas y los
productos con estructuras similares.
Entre las fenotiazinas se encuentra
la clorpromazina que es el prototipo
de los antipsicéticos de esta familia.
Ademas, las fenotiazinas tienen una
estructura de tres anillos, en el cual
dos de los anillos bencenos estan
entrelazados entre si. Sobre los
productos de estructura parecida a
la fenotiazina se encuentra los
tioxantenos, las benzepinas, las
butirofenonas, las difenilbutil-
pepiridinas, las indolonas y otros
componentes heterociclicos. Todos
estos ultimos farmacos contienen
muchas propiedades semejantes, al
igual que su aplicacion clinica y sus
caracteristicas farmacolégicas.

Entre los efectos que tienen estos
medicamentos sobre el sistema
extrapiramidal, se encuentran
aquellos que actian en la corteza
cerebral, en los ganglios basales, el

sistema limbico, el hipotilamo,

proyecciones dopaminérgicas de la
region prefrontal y temporal
profunda de esta corteza. Ademas,
muchos de los antipsicoticos
disminuyen el umbral para que
aparezcan convulsiones A nivel de
los ganglios basales, actuan
principalmente en el nucleo
caudado, en el putamen, en el
globopalido y sus nucleos
relacionados. Aqui actdan en los
sitios donde se desempefia la
funcién crucial del control de la
postura y en los aspectos
extrapiramidales de los

movimientos.

En el 4rea limbica, se involucran
muchas estructuras inervadas por
proyecciones dopaminérgicas.
Entre ellas se encuentra los nucleos
del tabique, el tubérculo olfatorio y
el prosencefalo basal, la amigdala y
otras estructuras. Se cree que la
dopamina esta en relaciéon a los
sistemas mesolimbicos y
mesocortical, siendo estos, los
sitios que estan orientados a las
funciones dopaminérgicas en el
sistema limbico. En el area
hipotalamica, su efecto principal es

la induccién para aumentar la

aunque estos son menos entre otros. A nivel de la corteza cantidad de prolactina circulante.
accesibles." cerebral, interactuan con
12 BUN Synapsis, Octubre - Diciembre 2007; Vol. 2 No. 4
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En el tallo encefalico, los
antipsicoticos tienen efectos
escasos en la respiracion. Puede
presentarse la depresion de los
reflejos vasomotores, y con esto,
pueden generar hipotension. Pero,
estos medicamentos, son mas
seguros que otros ya que,
comunmente, no originan un final
fatal ni tampoco suprimen las

funciones de los signos vitales.

En el sistema nervioso autbnomo,
los antipsicéticos tienen
interacciones antagonistas al nivel
de los receptores periféricos
adrenérgicos 4, de serotonina y de

histamina. Es por eso que sus

efectos en este sistema son
impredecibles y complejos. Entre
los que mas tienen accion
antagonista adrenérgica 4, se
encuentra la clorpromazina, la
clozapina y la tioridazina. Existen
otros potentes neurolépticos

triciclicos que ejercen efectos

antipsicoticos incluso en dosis bajas.

Entre ellos se encuentra los del
grupo de la piperazina, entre ellos,
la flufenazina y la trifluoperazina,
junto con el haloperidol y la
risperidona. Estos ultimos
medicamentos producen poca
actividad  antiadrenérgica en los

: 13
pacientes.

Aunque en muchos casos esta
enfermedad puede resolverse
cuando se llega a la adolescencia, si
el paciente padece de los tics
complejos mas la coprolalia,
entonces puede tener un mal

, . 14
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