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JUSTIFICACTON



EL Sinduome de GLELes de La Tounette, “se deAanqu -
p&n vez paimera en La Literatuna médica en 1825; ‘a pesan -
de elle, dunante mAa de cien anics se mantuve el Eonccpta -
de que se thataba de una entidad de.origen descongeddo, pg
ra la cual no exfstia ningdin tratamiento especifdco y cuya
histonda natukal conducla fnevitabLemente hacda cf detende
no.

No 5ué sine hasta mediados de este sdgle, cuando gra
cias al advenimichie de Les psicofdamacos, jue posible Lnd
cifarn Las investigoedicies acehca de La etiofogla de eate -
thastenne. Asimdsmo, ae empezé a trabafar en estudios de-
segudmiento a Lange plazo, meaced a Lo cual conccemos hoy-

en dia hechos mds fidedignes sobre su histonia natural.

No cbstante, a pesarn de Los avances arealizados en el
campo de La ALnvestigacdbn, seguimes cnfrentdndonos a un pa
deciméento de ond{gen Lneleate, diffcil de manejarn y de cohn
trofan, En Lo gue al cxaigen se aecflene, exdisde una gran -
vaniedad de hipdtesdis; sc han pestufado factonres genéii--
cos, ancamallidades bloquimicas, alienaclones crgdnlcas, a-
pivel de gangllos basales, ete. Pon etne Lado, también se
han fdentificade conflictos familianes, intenpersonales o-
de comunicacidn, como factores predisponentes o desencade-

nantes de csta patolfogda.

Ante tal situacibn, es de esperanse que Los trnata- -

micntos también sean muy variados. Entre Los muchos.que se
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.hau Lutentaﬁo, el farmacoldgico e ok que mejoneé nesublta~
dos ha obtendido, siendo el Halopenidol el tratamicnte de ~
ﬁﬂgcqi&n en La actualidad. S&n embargo, afin con La admindiy
taﬁc&?n de esie féamace, ﬂqg«neauﬂtadod re don muy afenta-
dores, como comentaremops pedtericamente &t revisah Za Lite

natura.

Examinando Los estudios pubilcados al nespecto, en--
contramos que €a mayonia de ellos adelecen deld mismo degec
2o: se pasa por alto que el an&eﬁmo es un ser humano, que-
estd en constante interaccidn con su meddo y coi sud seme-
fantes. Para poden comprender .integralmepte al pacdente y
su enfermedad, se nrequicre un enfoque mediante ¢l cuaf, -
sea posdible entenden ef signiflcade de Los sEntomas y Las-
repercusiones que effos Lienen cn ef funclonamiento diandio
del enfenmo. De otra manena, el tratamiento garmacollglieo,

pon &L s¢le, estd condenade & un Exite panrcial.

En base a e€ste cnitende, prescitamos ef caso de un -
paciente con S{ndrome de G4lLes de fa Tounetifc, quien ade-
més del tratamfente faamacollgico convencional, recibif --

tratamiento con Terapla Famifdiar.

Es interesante sedalar, que en La revisdifn de La Li-
teratutra que se¢ presenta postenion a La descnipeibn def ca
&0, no encontramod ninguna publicacibén que sc neflera af -

manejo defl Sindrome de €a Touretie con Terapia Familidn y-
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Hafepenidel, pon Lo que cheemos que eﬁ Linvestigaciones pos
teaioaes, serfa convendiente ealuar La uiilidad de este .mg
nefo, mcdiaﬁte estudics comparatives con otras fonmas de -

tratamiento .

Finatmente, queremos menclonan el hecho de que en -
nuesthe pafs ne se han pubfliecado csfuddios sobre este pade-
cimiende, ponr Lo que consideramos interesante el neallzan-

un trabajo at respeete.



PRESENTACTON DEL CASO
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‘Se trhata de un paciente masculino, R.G.V., quien al~
sen-visto {nicialmente en cf Hospital de Pedintnfa dek Cen
tre Hédico Nacdienal, Zenia 10 afios y 6 mesed de edad. Pro-
cede de un esirato &ocdo cultural y ecauﬁméca medie, tiene
ascolaridad de 6% aifiv de primaria. Onéginanio y nesidente-
de M;xico, D.F,

la madee de 3§ ajics de edad, con caicolaridad de pri-
masia fneempleta; se dediea a Las taLoheA def hegan. Sin -
antecedentes patelbgices de .intexls.

“EE padze, de 12 afies de edad, con cscolanidad de se-
cundaria, Labera come agente de ventas. Acostumbra dngerdh
bebidas aleohfficas, eon un patadn tino excesdve habitual.
Se¢ acfdese come antecadente de Lintenés, el habexr padecddo-
dusante La adolescencia ti{cs mectores de extnamidadeAlAupe-
aloktes, que cedderon en forma cswontdinea.

La madre sestuve nelaedenes sexuales con el padne del

paclenie pea espacds de un aiffo; al enterarse amos de que ~

equelia se enceondraba embarazada, decddieron de comin acuch

do ncalizar un aborto, meddante. un Legrade que nealizf un-

midicy particulan. Sin embargo el Legrado ne Luve Exiio, -
rues e embaraze sdgudid su curnso y ante tal sltuacddn el -

padre del paciente abanrdond a La seficna, ya que no quizo -

contracs mathimende.

lul

4

arto tuve Lugar en mediec hoapitalaxde, a Las 40+
semanad de gcataci&h; el pese af nacern del paciente fue de
2.400 ka. ¢y no se¢ desencben datos de hipoxia neonatal. EL~

desanncllo psicomoten sc dedcaiblf como neamal, con Lo --
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‘excepeidn def contrel del esginten vesieal, ya que presmn-
_Xeba enuxresdls primanda,
- Entrne Los antecedentes patolfglcos, se refieren epi-

a0diod de §andngoamigdalitis frecucntes, entac Los 2 y Loa

4 afics, tratados con antimicnoblancs y sintomdticos.

Durante Loa primeros aifos de vida del pacienie, Za -
madre trabafé como secnctandia, quedando el cudldade de aquel
a carge de . La abuela materna., Cuando e ndic tenia 6 anos
de edad, £a madre contraje matrimonic con un hombre § aios
menar que efla, Le explied al pacdiente que dicho sefiorn --
era su paduae, epro que no Lo habfa visto antes debido a --
que aquel viajaba frccuentemente. Aparentemente, el niio-
aceptd tal vensdibn. De dicha unién, procrearon un hifo, -

de 4 aios de edad en La actualidad.

PADECIMIENTO ACTUAL.

Se inicdd a Za cdad de 6 afos, con un cuadro canacte.
rizado pon mevimdienios faciales esteaneciipados, Lipo con--
tracturas, en Loy que el paciente sacaba La Lengua, aghe--
gindose paulatinamente conthacturas de Los niembros supe--
niores. Este tipo de alteraciones ocuanian perniddicamente-
Y po&zau sen supnimiday durapte ef sueio 0 mientras el pa-
ciente se encontrnalia distradldo, pern ef., cuando 4e ecncon--
Znaba jugando. v

Fue ante La pensistencia e incnemento de dificos sin-

tomas, que ef pacfente recibid atencddn médica, prescal- -
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b{éndaéate penéc&kéua benzadindeca 1'200;000 u eade 2 mesed,
ha£opcmida£'7lm{££gmama al dia g carbamezepina 200 mgs. al
déa, Cen. dicho tratamientq La sintomatologia disminuyd al-
grade de casd desaparecen pea varias semanas, per Lo cual-
fae auangdédo el Zratamienzo,

EL paciente fue visto en el Hospital de Pediatafa -
del CMN ¢ 25-Mayo-£81, debodo a £a xeapardiciln de Los sin-

tomas mencdivnados desde vardias semanas previas,

Se nod refinds que adem@s de Los movimientos estereo -
tipados de catra y extremidades superiores, s¢ hablan aqre-
gade ol cuadre clindeo oircs sintemas: vocalizaeddneds Lnvo
Luntardas, en goxma de guitos y palabras mal articulfadas,-
ante cuva aparicién el pacdente cxpeadimentaba exacerbacddn
de Lo ties metores. Como conseenenela de tales mandifesta
clenes, ¢& paciconte se mostnaba ansiose y preccupado, ya -
que Los compaideros de su escucka frecuentemente Lo tilda--
ban de oco (ftecho que el paciente estaba empezando a so0d-
pecherl. Su rendimiente escolax se fue deferdlorande y sus-
relaciones interpersonales se eimitanon al grado de no que

rer seldn e La calle per méedo a que se bunfaran de €L,

Fue en esas condiciones que jue LLevado para su afen
cllin al Heap. de Pediataia def CHMN,

A au ingaese a dicha wnided, no 4 apreciaron anoama
Lidades al examen §Lsdco, Se pensd como primena peadlblidad

diéegnbstica en una Corea de Sydenham, en base a Los - -
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antecedentes de faningoamigdalitis de repeticibn. Se s0lL
citaron Biometnia hemdtica completa, examen general de ond
na, velocidad de sedimentacidn globulan, antiestreptolisd~
aas, exudado faringeo, proteina C rcactiva, EKG, EEG y aa-
déografias de Zérax, PA y Lazeral. Tnicialmente no se adnd
nistraron medicamentos. Dos dias después, se descartd La~
posibilidad diagndstdica mencionada, en base a La noamaldi--
dad de todos £0s paraclinicos. Sﬁﬁo el EEG Reportd "altera

diones compatibles con Difuncddn Cencbral Mindma™.

Ef interconsullante def senvicio de Neurologla, en--
contnd ausciteda de anormabidades en La exploracibén de pa--~
#es cnaneales, sistema motor y vestibulo-cerebeloso. Sen-
$ibilidad ¢y neflefos miotdidicos, noamales; Jfuncdones menta

£es superdfones, noamales . .

Postendonmente, s solicixtd Lnterconsulta af servi--
eio de Higiene Mentaf, donde tuvimos oponrtunidad de cono--
cen el caso. Se trataba de un paciente masculine de talla-
media, complexidn delgada, sdendo su edad gnonolégica Aimg
Larn a La que nepresentaba; se mostad cooperador al inferno
gatorde, acfaclondndosce-con Lenguaje {Eudldo, aunque fnte--
naumpldo en varias ocasiones por vocalflzaciones xuvoiunx&—
nias, en gorma de galies. Se mostnd coherente, sin aliteaa
cioncs en el contenido del pensamicnio; sus. funclones Late
Lectuales conservadas, Lmpresionande 4u coefdefente Lnte~--

Lectual como normal promedio. EZ estado de conciencda sin
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alienacdones, fulcdo acorde con La nealidad; no se detecta
‘o altenaciones sensopercepilvas. En el tafante, detecta-

mos datos de ansiedad moderada.

Nos nefindid gue Lgnoraba e motlve de su padecimiens
2o, notande que af hablan del mlsme se exacenbaba su sdnig
matologla, ﬁguegdndoac a Las vecalizaciones, movimientod -
estencotipades de Las extremidades supendloncs, como 44 qui

sfera tecanse €a cara, sin un propésdito deteaminado.

Al entrevdstan a La madne, necs enteramos que £as re-
Lacdiones entne elia y su esposo, ch general habfan sdido an
ménicas, sin embarge, mencdend que como consecuenela de La
enjaxmzdad.du su wifo, sz habla producdde cierto disiancda
miento entae la pareje, ye que por una parte, ef padre se-
mostraba distanie v poco Lnteresade en cf niiio, prefirien-
do af hijo que ambos procrearon, con quien tenfa una nefa-
cién mds estaccha. Por otno Lado, La madre habda desarro-
LEade sobreproccedidn hacia el paciente, Lo cuaf a su vez -
gencacba conflictos con su clnyuge, qudien no cséifaba de --

aeuzido con tales conductas.

EL padhe del paciente no csiaba LLevando a cabo su -
2ol de padre con €€, situacidn que Lnguietaba a La madre--
perque "temia que el nifo £Legara a daase cuenta que cha -
hifo adoptivo™, -

Tomando en consdideraciln esta phoblemftica, sc propu

s¢ LLevan a cabo scslenes de Tenapla Familian, Lo cual fue-
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‘aceptado ﬁak La pareja. AL mismo técﬁpo! se indedd trata--
mienito con_Hﬁtopenidot, a d6ais cnecientes, aleanzando 6 -
mgs. al dla con Lo cual se presentaron edectos colateralesd
'1di'?dn£a de torsidn), pon Lo que fue necesanio disminuin-
2a d6sis a 4 mgs, af dia, :Can esta medida cedienon Loa -

sdntomas extaapiramidales, sdn necesidad de admindstrar me

dicamentos anticolintrgicod.

Despuls de tres sesiones coin £a gamilia, se detectd
£a siguiente problemdtica: tomundo como base La Clasiffea-
elfn Triaxial de La Fami{fia, propucsta por La Univeasidad-
de Hawad en 1979, (58] sc encontranron alteraclopes en £os-

3 Ejes:

1} "Disguncidn del desarrollo Familian™; éEso es, -
diafuncddn en "La neconstruccidn de €a familia", eviden- -
clado por Las dificultades expenimentadas pon Za parefa,-

al inieghran ai pacdente cn el nueve didtema gamiliah,

2) "Disfuncibn en Los Subsiatemas Familiarnesd"; exid-
tia una clara disgquncddn en £a Lnteraclacdén padrne-hije, -
que a du vez condicionaba alteraciones en La relfacdibn ens=
tre amos clnyugesd,

3] "pisduncdidn en ek grupo Famddfian", af tratanse de
dna famifia con un "Lema especsal", § sea, el "secheto" de

que el paciente ng 2ha hijo biolbgico del padre.

Dunante Las seslones saubsiguientes, se trabaf§ con -
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fas Areds dc psicopatelogla detectadas, diendo Las mds ne<
Levantes La Exﬁneaién de LOé.AﬁactOA, £a Comunicacibn, efl-
Rol de Los padres, ¢f Rol Tdiosinendtico del peciente, y -

La_sobreproteccién que £a madre tenfa sobre el mismo.

Se considenl que un aspecto Lmportante era ef de ha-
.cente saben La verdad af paciente sobre su verdadena condi
ctén de hifo adeptade [&ituacibn que por otho Lado, teni--
amngs fa centeza Que L ya éonociu) ya que et seoncto fami=
Lian se habila guasdado a costa de nucha angugtéa. Sobre ¢4
te pﬁnta, al principio Los padres se mostraron aenuented, -
accedeendo finalmente af convencerse que era algo ncca&a}—
nio.

dira wez necho Lo anteh{v&, y cﬁnéanmc avanzé La Tera
nia, fue evddente una dddminucidn en el ghrado de ans.icdad-
que experimentaba fa familia, mejorando Las nelacleoned ALn-
Lerpenseonales, particularmente entre el paciente ¥ su pa--
dre, quden peco a peco accedid a adoptan cf nof que £é co-

arespondia.

la-aintomatologia ded pacdente disminuyé gradualmen-
te, haste desaparccen seds meses despuls de nielado el -

Zratamiento. Esto Le peandilé al nifioc mejoran su funciona-

micento dentro de fa familia y en La cscucka.

A up aito de segudmiento, e¢f paciente continda asinto
mdtico, necibiendo.en €a actualidad 4 mgs. de Halopealdol-

al dia.
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EL San&oﬁe de. Tics Maltiples, fue descnito {nicial-
mente por Itaad, en 7825 (1) y mds tande por-Gilles de La-

s Tousette, en 1885(2) .,

X Es un trhasitoaro nelativamente rafe, cop una frecucn-
 c£d de presentacién de 6.1 a 05 por mif, caracterizado pon
movimientos s@bizos, Lnvoeluntandies, repetitdlvos y'mccum1eg
tes; sonidos y palabras inaxticufadas, cn ocasiones obsce-~
aldades ¢ coprolafia, a3l ceme fendmencs dmitativos {ecola
Léa y ecopraxial. les mevimienzes pueden sen supidmides vg
Luntardiamente durante minutos & horas, y La intensidad, -
faeeuencia y Lecakizacddn de Les sintemas, varlan a Lo Lan

ge de Las “semanas ¢ £os meses.

Lus Tdes, suvnn contaacclones involunianias, de grupos
funcionalmesnte refaclonados de miscufes esqueféticos, en -
sus aclacdenes sdnetgdlsticas noamales, asi como wudides ¥ -
paLabias Lnvoluntaidics. Loy ties tipicamente Lnvolucnan La
cabeza ¢ greeuoniemente otras pastes del cuerpo, fales co-

me el toaso, u extiemdidades supeniones e inferndioncs.

Los ties voeales, Lncluyen varios sondides, como chag
quides, gruiiddes, ladnidos, toces o palabras. La coprola--
Lia, pucde observarsc en un porcentaje que vania de acuenr-

do a Los aufores, de wn 17%13) a un 60%(4).

Todvs Los sintomas, son exacenbados por el stress, -

desapareciende por Lo general dunante el sueiio y volviéndo
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4¢ atenuados durante algunas actividades absonventes. Aun
que Los tics pueden sen supnimidod voluntariamente, evem—-

tualmenie neaparecen.

CARACTERISTICAS ASOCTADAS.

Pucden existin otros sintomas, tales como La ecoqui-
nesia, o imitacibn de Los movimientos de algudien que puede
sen observado, patifalia [ecolaiial; repetdieifn de Las Gl
timas palabras o fhases, copnolalia, pensamientos o dudas-
obsesivas e impulsos comulslvas de tocan cosas o nealizan-
movimientos complicados, como scntaxse en cuclillas, cami-

nah en reversa o dar vuedtas af caminan.

EDAD DE TINICIO.
" Puede apanrecer tan tempranamente como a Los dos aios

de edad ¢ -.casdd sLempre anted de Los trece anos.

CURSO.
Se consddera gencralmente que es un trasforno que -
penmanece a Lo Largo de La vida, aunque ¢f cunso vania de-

paciente a pacliente.

GiLZes de La Tounctte sostenia que ecste padecimicnto
Lnevitablemente conduce a un detertfono mental. Sin embanrgo,
estudios needentes inddcan que puede existin una mejoria -
en Los sintomas, durante fa adofescencda tania, y que fas-
nemdsdlones "espontdneas™, no son RaKAs .

Con el advendimiento de métodos efectivos pana el tna
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tamionto u control de Los sintomas, cxiste La evidencda de’
que ekl ‘deteriono mental es La execepelfn, mds que La negla-

en La evolucidn de tales cascs. [6)

- FRECUENCTA POR SEX0S.
| EL estudio cldsico do Gilles de La Tourette, menedo-:
naba que este taastoane wo mestaeba diferencla pon sexcs;-
por otre Lado, ¢n La actuclided se¢ ha eastablecido que exds
2¢ una prependerancda en el sexe maseuline en ag[aci&u al-

femendine, con un fndide de 3:7,

COMPLICACTONES.
En nated cases, el suicddde puede scn una compliaa--
eibn, debydo a La dasesperacitén que preduce £a enjermedad-

sebae el funcdonamiento social y cecupaclonal.

PATRON FAMILIAR.

Les tics de vasdes tipos, son aparentemente més comu
nes endne miembres de una wisma familia, que en {a pobla--
cibn general. En 1973, Sandens (8] fue el padmeno en hepolr
tar La apaniciin del sindrome de La Touretfe en dos pandien
tes cencanos de La misma familiea, EL caso descadlio, afects
a un fombre ¢y a su hdjo. Sanders ataibuyd cste hecho a La-
idcniiﬁicacidn funcicnal, dande menon importancia a una -
prediaposicidn constitucional, que afectara catructunas -
subconrticales,

Pox ctno Lado, en 1972, Falfed {9} descnibid otno ca-
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VAo 5aﬁ£££am de esta patologfa, en el cual estaban afecila--
:dob dos fheamanas y uno de Los hijos de una de cflas. En --
1978, Shapino (10) {uno de Los autoncs que mds han estudia
‘do este alndromel, reportd un estudio de 392 paclentes, en

Los cuales 15 (el 3.8%) tendan mds de un miembre de La fa-

milia afectados con csta entidad.

FACTORES PREDISPUNENTES.

No se han Ldentificado factores predisponentesa; el -
trastoane, no tlene nefaciln con clase socfal o histonda -
de oiros padecimientos meniales en £a famdlia ¢ en el Lndd

viduo.

DIAGNOSTICO DTFERENCIAL.

Los tics, deben sen digenenciados de otras allenacdo
nes del movimdiento:

1} Movimlentos Conedlfonmes; que son movimientos como de --

baife, no aepeti{fives, al azan,

2} Movimientos Disténicos; son mAs Lendos, son movimlentod

de torsidn, entremezelados con estados prolongados de ten-
446n musculan,

3} Movimientos Atetodldes; son movimientos Lentos, Lnregula

red, de retoncdmiento, diendo més frecuentes en Los dedos-
de manos y pifa.

4.- Movdmdidntes Mioclbndcos; son hreves, semejantes a con-

thacciones niidéulares, que pueden afectan a una pante o al

maseulo entero, pero no a ghupod caﬁplezoa de miseulos.
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'5) MovimdLentos de Hemibalismo; son fnfeamltentes, burdos,=

como brincos, y seon unilaterales, de €as exdremddades.

6) Espasmos; son estereotipados, mds Lentos y prolongados-

que Los tTles e fnvolucran grupos de maseufos.

7] Espasmo hemijacLal; consisic en sacudidad Lanegulanes -

aepetitivas y unilaterales de Los misculos faciales.

§) Sinquinesia; mevimiente de La esquina de La boca, cuan-
de of sujate dnfenita cerrar un ofo, ¥ viccversa, {como se

chsen vt en La pardidisds facdal).

9 Dilsquinesda; tal como La Disquinesda tanlfa, que incluye
movimdeinfed orolinguo faciales, sdilenccosos, maslicatondos,

y mevdimizntes coreoatatoides do Las extremidades.

101 Movimiento esterectipado; 4e refdere a un maneaismo vo

Luntanic, breve o prolongade, a menudo experimentando como

placentese.,
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"DIAGVOSTICO DIFERERCTAL DEL SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE:
Debend nacezrse con Lod éiguieﬁtcé padecimientod:

iaJﬁlﬂtoxécacé&n ponr auﬂciam{uad.
bl'Aceidente cercbrovasculan.

e] Sindrome de Llesch-Nyhan.

d) Enfeamedad de Wilson.

e) Corea de Sydenham o de Huntington,
§l Esclenosis Maltiple.

gl Panresia General.

] Trasztonnod mentales orgdndicod, que curden Con movimien-

tds motores anormales.

Estas entidades son fdeilmente distinguddas del Sin-
drome de £a Tourelte, debdde a que tienen sintomas distin-
tivos, 6ign06,‘cud60 clindeo gy anonmalldades §fisiolbgicas,
que se pueden encontran en exdmencsd de Labonratorio; por  ~
otro Lado, ningune de Los padecimientos anterfores & eiala-’
dos, zdienen vocalizacdones similfanes a Los gruiidos, thas-

quidos, Ladridos, toces o palabras, def Sindiome de La -~

Touneie.



CONCEPTOS ETT(QLOGICOS.

Los conceptos etlolbglcos acerca de £0s5 tics y del -
s&ndrome de Gilfes de La Tourelte, companrten una histonia-

comin a otras- enjeamedades de ovrdigen desconocido.

Las” tecaias elicldgieas, incluyen desde poscsibn de-
moniaca en £a Edad Media, anitecedentes de newnopatia here-
ditarnia, en el sdglo XIX, y durante Los (Ltimos 75 aios, =
s¢ han pcé$ﬁ£ada cdemds conffictos Lnconcicntes cemo faclo

res precipitantes ¢ desencadenantes.

Algunos aufenes han cenfocado £os conffictod familia-
Les, Lnteapessonales o de cemundeacdbn; asimismo exisie -
una cbundante Liferatura en Lo que se 4sefdlenc a factfores -

gendticos gy anormalidades bioquimdicad.

FACTORES GENETICOS.

En 12480, sc¢ publicl un estudio sobre el patrbn fami~
Liar de este sindrome {11}, en el cual se nealizé una in--.

vestigacidn en Las famibias de 75 pPacientes afectados.

La faccuenela de tica y/o sindrome de La Teuretite en
Los jamiliancs, fue signifLcativamente heternogénea, con un
patidn familian, sugindendo €ste hecho que £a enfenmedad -
es Lhansmiidda con tics dnicamente, como una mandfestac.ibn
Leve y que csta diferencdia en £a severidad del tnrastoans,-
es un fenbmene de "umbral”, relacionado con La transmisdidn,

Se planted ademfs el hecho de que 2a difenenté prevalen--




20
cia en 208 sex0s cb neatl, debido a que se encontnd en fami
Liares tanto de pacientes masculdinos como femeninos  que--
a su vez, La diferencia de presentacldn edtd nelacionada -
con La transmisidn como un efecto de umbral, dado que ZaA;
pacientes del sexo femendno, aungue ¢ menok Hamero que --
Los masculinos, tepnfan una mayoh proporciin de famifianes-

afectados.

Este estudio bainda evidenecia de que £a thansmisién-
del sindrome de La Touretie pucde scn explicado curlitati-

vamenie, por un modelo genético de ZLransmisidn,

Por otho Lado, una hevdisidn publdicada en 1979(12} s0
bre Los factones fentticos de esta enfeamedad, demostnd -
que aproxdmadamente un 30% de £os paclentes estudiades, te
nfan una hisdtorndia familiar positiva de ties. EL Aégniﬂica-
do de este hecho, depende de vandlos factones, en panticu--
Lan, La prevalencia de hi{storla positiva de tics en La po-

hfacidn.

Otres estudiod, han mencLonado La posibifidad de un-:
defecto enzimdtico (Linestabilidad de una enz.ima espectfical
[13) e {ncE;Ao se ha LEegado a postular La exdstencia de -
un mancadon cremosémdico especliico, Lo cual brindarnia La »

base cromosfmica de trhansdmisibn de esta patologia. {(14].

Finalmente, exdiste ol antecedente de ofradnvestiga-
eibfn nealizaeda en ef depantamento de Pediatnia de £a Uni-=-

versidad de Texas, en 1978(15],
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'Se anallizaron Les familias de 39 nifios afectades, egl
conthdnde’o thos 70 panientes con trastoinos relacionados:-
en ocho familias, se encontraron 13 individuos con tics --
‘mdfLtiples erfinicos, usuabmente motones, rne voeales; doce -
gamillas diferentes, tenfan 18 sujetos con sindrome de La-
Tourette ademds de Los paciante; Ldentiflcados al Lndlelo -
del estudio.

En & de estas familias, hubo 6 individucs con tics -
motores exdnices, goamarde asl un puente con ef paimen gau
Spo.

En Zodos Los casos, se suginfl un Zipo de hexrencia -
aufcsdmice  dominante. Se posituld que el sindrome de La -
Teuaetie é oy tics motores crldndicos, parecen aepresenriar-
condicdenes que feaman parte do un mismo taastorno, con di
fenentes grados de sevenidad y que en muchos casos, tiene

wia base heraditania.
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FACTORES ORGANICOS.

' Las anaﬁmaéédadcé ohgdnicas, ée cﬁcugutaan en wia -
preporeidn Aigﬁiﬁicatéuamenxe mayon entne Los pacientes --
ﬁ{;ctéd05 deZ sindrome de ﬁa{Tou&ct:e, que en &a poblacidn
generad; e ha reportado uﬁ 47% de anommalddades eEccznoeﬂ
cefalogrdficas, compakado con un 5 a 715% esperade en £a po
bfacibn; 68% con hallazgos de angauic{dad en exdmenes psi-
coldgicoes, comparado con 215 en Los contrioles; 57% con - -
4¢gnos neuroldgicos anormales, cemparade con menos del 20%
esperado en Los nditos; un 23% de Los afectados son zurdos-

0 ambid{iecsatnos, comparade coen un 5 a 10% &n £a poblaeibn.

Se ha neportado un 57.9% de disfuncidn ceachnal mind
ma, comparcde con un porcentaje eépernado de 3 a 78; un Lndl
ce de 3:1 en £a relacdifn madculino a femendno, similan a >
La relaciln que existe en otras patologias orgdnicas, como
La distonia muscularn deformante, autismo, y disfuncidn ce-

nebral mindma. (16)

Existen por otno Lado, publicacioncs en Las qLc es -
posible sospechar La cvddencdia de ongandfeidad, como un --
§acton émpoatan{e; En 1979, sc 4epoaza£an dos casos en Los
que se describe fa coexistencia del sindrome de £La Touwrette
cen Anorexia Neavosa en une de ellos o de Encedalilis en ~
otno.

Eato {lusina La posibitidad de que un sindrome neurs

pslquiditreico pueda - Lnducdr otro durante su evolucdidn, cuahn

.
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do estd involucnads ¢l mismo Sitio anatémico y/o bloquimi-

ce e el ceaebre. (171

AsZmismo, otro estuddio, que abre La posibilidad de -
una base anatémica para esfe thastosno, menclona La apard-
cin de un caso de GilEes de La Touretite potterior e La —-
nealizaeddn de una anglegrafia cerebral, Lmpliclndose La -
aparic.iéin de hipersensibilidad por denervacién de Las neu-

nonas depanindagicas del estaiade. (18}



- 24
TEQRIAS BIOQUIMICAS.

Fue en 1961, cuando se publicd ¢l prdmen estudio en -
cf que ae hablaba de "curacifn" de un caso de G{Les de La
Tourette, mediante La administracién de un npuevo fdamaceo -
LLamado R-1625. FEste se lahfa sinteilfzado en 1958, siendo
una butdirofenona hatogenada e {ndeialmente se utilizd pana
el thatamiento de tradstoanos psicdtlcos, paniticularmente -
mania y esquizeofrenia. Posterdlonmente, Lo concedimos con -

el nombre de Haloperidol.

Una vez que s¢ desdcubiid que su aceién fundamental -
es La de bloquean Los receptores posd dinfpticos de La --
Dopamina, era Ldgico pensan que 8.4 Los pacientes con G.illes
de fLa Tounrette mejoraban con este gfxamaco, el origen bio~-
quimico del padecimicnto debfa buscarse en el mefabolismo-

alterado de La Dopamina.

A pantin de entonces, se han hecho numerosas Lnvesti
gaciones que Lmplican diferentes sistemas enzimdticos y. --
bioquimicos. Los mds relevantes, son Los sdiguientes:
al Niveles aumentados de Dopamina (DA} o Nenépincgnina(NE]-
en £as neuronas paéaéndpiécas.

bl Supcrsensibifidad de estos neurotnansmisones en Laa neu
nonas postsindpticas.

e) Nivelfes disminuidos de Acetilcolina.

d} Niveles disminudidos de Acido Gama Amdno Butlndlco {[GABA).

¢) Niveles disminudidos de Serotonina.
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§) Altenaciones de La enzima hipoxantina-guanina-fosfoni--
bosLL-trnans ferasa, )

gl Altenraciones en La enzima guanina-fosforibosil-transde-

aasa.,

Dentao de Los estudios mencionades, afgunos 8L han -
encontrado hallazgos Lnleresantes. En 1079, se nepontd una
investigacdidn que se LLevd a cabo para evaluar el metabo--

Eismo de Eas aminas biog€nicas en edte trastoanc [19).

Se cstudianon nueve paciented con sZindrome de Gilles
de a Touwnctite, en La Univers.idad de Houdsdton, Texas, a ~ -
quienesd s¢ analizé el Liquido cefaloraquideo, para hacer -
detenminacicones de Los metabolitos de Las aminas menciona-
das; el método empleado fue el de un espectdmetro por ero-

matogaagia de gas.

Se deteaminaron niveles de &cido homovanifico (HVA],
dcido 5-hidnoxi-indol-acético, {5-HITA} y 3-metox.i=-4-hi--
droxi-fenilglicol (MHPG). Las muedstnas se tomaron antes y =~

dedpués de La ingestacdidn de Probencedd.

Se encontnd un metabofismo defectuoso de £a DA, dado
que Los niveles de HVA, tanto basdlfes, como despubs def --
Probenecdd, cstaban disminuidos. EL metabolismo de La Seag
Zonina, tamhién se encontrné defectuoso, en afgunos pacien-
tes con niveles bajos de su metabolismo, el 5-H1TA. Dichos
nesultados, suginfienon un trastorno subyacente del metabo-

Lismo de £a dopamina ¢ £a serotondnd.
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Existen otnos dos estedios que han neplicado Loa ha-
‘2lazgos anteniones; por una pante, cf efectuado en ef Cen-
tro Médico de Nueva Vork, en 1979{20) en ef que se demos--
iné uha actividad serotonin€rgica disminuida en pacilentes-
con edte sLundrome; pon otro fado, ya Shapinoe, en 1974 (11])
labia nepontado ef papef que juegan Las catecolaminas en =~
el padecimiento, af util.izar antagonistas presinapticos de
tas catecolaminas lalfa-metil-paratinosina y tetrabenazinal
que £nhiben ef afmacenamiento de £as cdtlecolaminas en el -
cerebro ¢y heportando mefonda en La s<intometcologla en el -

50% de Los pacientes.

En Lo que 8¢ reficrne a alternaclones enzimiticas, Lod-
resultados han Aiﬁa contradictorios. EL paimen céludio rea
24zado al nresdpecto, se hizo en 1977 (22); &e ncevisaron 114
pacientes con sindrome de fa Tourette, encontrando que cf-
43% de cflos presentaban automutilacién. La automutila- -
cidn es un sintoma primondial del sindrome de Leéch-Nyhan,
que es un trastorno geniico def metabolismo de Las puri--
nas. En &L, existe wna neduceddn (neceAiua,btigada'aﬁ 6exof
en La actividad de fa enzima hipoxantina-guanina-§osforibo
sil-trans ferada y un Lnchemente de La enzdima adenina-§04840
uibOALI—taandgemﬁAa. EL intents én el metabolismo de Las -
purinas, en el sindrome de La Tourelte, se obaeavé -pon fa-
observacibébn de un patnén simifar de automuiilacién enire -
) pacient;s con dicho sindrome. Los autores hablan observa-

do que La actividad de Las dos purinas-g§osfonibosil-Ltrans-
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ferasas en thhuloA najoé{ a5; como el deido Grdieo, enan -
neamales. Sin embange, La ﬁiﬁoxanttna»guanina~dabAonibo——
s.il-trnansfenasa de Los gL6bulos 10jos, cra menos estable -
que Lo noamal y se detecctanon picos Lsoeléetricos anorma--
Lea. A

La automutifacddn y hallazgos bioquimicos, LLevaron-
a un tratamiento exituvso en un paciente, a quien se admi--
nigtnd 5-hidnoxd-taiptodano, el precuson de La Senotonina,
el cual ha sido demostrado que disminuge La dutomu&iiacédn‘

et pdeientes con sindrome de Lesch-Nyhan.

Sin embanrgo, dos asios despuls, en 1979, un nuevo eA;
tudio practicado en el Tnstituto de Safud Mental de - --
ﬁathcéda, {231 no tuve &xito eﬁ replican Los hallazgods an-
teniones regenidos.

Los niveles de Las enzimas mencionadas, se encontra-
non dentrno de LImites nonmales, pon Lo que no es posible -

extraen conclusiones consistentes en eate tennreno.
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Hemos considerado hasta aqui, diversos aspectod que-
Zienen nrelevancia en €a posible etiolLogla del trastorno --
que nos oeupa. Existen ademds, otros puntos de {nterés en
La sintomatologia del sfndrome de La Tounette, que hacen -
el cuadro todavla mds complejo. E& decdn, para poden fnves
tigan el origen de Esta enfermedad, £enemos que tomar en -
conaddenacidn que ¢l paciente afjectedo, no sofamente es =
portadon de trastfornes del movimiento y vocalizaeciones Ln-
voluntandiad; exisie ademds una sende de alteaaciones, de -

Las cuales Las mds importanies, son Las siguientes:

- Mandifestacdones psdicopatolbgicas, tales como La dificul-
;:ad en el manefo de Los impulsos agresdivos;

- Tradtornes del habla ¢ del ﬂcng:;mfe; difcultad para en-
contran Las palabras adecuadas, Lenguafe preeipitado, --
ininteligible y eccolalia;

~ Trastornos del aprendizaje;

- Trastoanos de conducta, caraciernizados por La inquietud,
atencdén dispersa, dificuliad para concentranrse, pobre -
control de impulsos, baja tolerancia d La frustracibn;

- Signos de difuncifn neurolbgica Leves, adl como dignos -
de encefalopatfa no progresiva, en £a ecvafuacifn nearo--

pidLcolbgica,

De esta manera, encontramos el fecho de que, ante ~-
1al variedad de 4Lgnos y sintomas, necesitamos adoplar La-

{dea de que exisie un espectrno de manifdestaciones, que e~
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quderen a su vez un enfoque holistico, para La evaluacibn-

y Lratamlento.

Ast, ademds de Los thastonnos del movimlento y voca-
Lizaciones Lnvoluntanias, el paciente puede tenmen uno o -
mis de Los problemas anniba enunciados, que pueden Lnhibin
su funcionamicnto fndependiente en La vida, en mayor ghado

que fLos tics o Las vocafizaciones pon &L mismos.
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HISTORTA DEL TRATAMITENTO UEL SINDROME DE GLLLES PE LA - -~

TOURETTE.

AL indedo del &iglo XX, £0s neurdlogos empezaaon a -
.atnibuin Los trastornos de ondlgen deaconocdido, a conflic--
Los padicolégicos. Esda tendencda, culmidnd en una psicofo-
gLzacidn de La wedicina, &4 se nos peamite fa expresdidn. -
Se fLeganon a desanrnollan Lnfinddad de métodos de psicote-
rapia, que variaban desde el manejo con enfoque psicoandll
fico, hasta La terapla conductual, Los cuafes tuvieron uh-

Exito muy Lidmitade por 8& solos.

Erna Lnevitdble que desputs del advenimieonio de £o&
psicofdrmaces en Los aiios 508, E8tos se utflizaran en ¢€ ~
traatamiento def sindrome de La Tousaette., €2 Halopealdol, =~
d¢ udd pon vez prdmera en 19671, {24) repontdndose como un -
tratamiento mds edective que Los previamente utilizados. -
En una nevisidn de ta Litexatura de 430 pacienies, que re-
elhienon 568 Zratamientos, el poncentaje de pacientes mefo
rados despuls de 6 meses, fue de 66% para 63 pacientes tra
tados con haloperdidel y de 2% pard Los que hecdbleron andi-
camente Thdtamientos psicolbgicos.

Haeda 1975, se habian neportado 144 pacientes trata-
das con Halopenidol; de ellos, ef 83.5% {uenon Lthratados “-
exi{tpsamepnte, 8.3 tuvieron un €xito pémc&at y A6L0 el B,3%

no obtuvienon ningdn benedicio.
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" QUIMTOTERAPIA DEL SINDROME DE LA TOURETTE,

A continuaclbn, hanema; una revisidn de Los divenisos
medicamentos utilfizados come tratamieinto de este tradtorno.
Atguﬁoa de ellos, han sido usados no por su efecio teraply
tico conacddo, s.inc pata estudiar Sus supuestos cfectos —-

clindcos a nivel de hncurotransmisores,

ANTAGONISTAS DOPAMINERGICOS,

al Butiaofenonas y Difenifbutilpipenidinas:

La base tedrica para e¢f uso de Haloperdidol, Pimozide-
y Penfluididol, estd fundameniada en sus propdedades de blo-
quear Los newrotaansmisones. Los neceptores cateeolaminrgd
cos post sindpticos bloqueadod por La Halopernidol, don pre-
Hominantemante Los de Dopamina y Nonaepinefrina, mientnas -
que cf Pimozide es un potente bloqueador de neceptones de -
Dopamina, con muy pocos efectos en {Los nrcceptores Noradre—-
nérg.icos y Serotoninrgicos; el Penflunridof se piensa que -
es un bloqueadoa més especlfico de'Dopaména, ain cfecitos -

signigicativos en Norepinefrina y Senotonina.

HALOPERIQQL.

Un estudio de seguimiento aea{izado por A.K.Shapino,- .
publicado en 1978 (26) de Los primenos 80 bacéentea Lrata-~.
dos en un periodo de ocho aiios y medio, brind6 uno de lodA-
dopontes para el Zratamiento con halopenidol de este sindio
me. EL medicamcntoskue abandonado por quatnoApaéiénted, que

Luvieron una hemis {0n espontdnea y pon oilros cuatro que -=
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expenimentaron una disminucidn en La severddad de Los tics.
Otnos siete defaron el fdnmaco pon diversas nazones y hubo
des suicidios, DEL nesto de Los pacientes que Lntegraron -
el estudic, el BOY Luviehon una neduceddn de su sintomato-
Logta de un 80%, mientras que ef grupo coninol que no necd
0.6 medicamentos fa tuve en un 14%. La sevenddad indeial -
de Los tica no se conrelaciond con La nespuegsta al thata--
miento y el grnado de mejonia auments con La duracidn de La

tenapia con haloperidof.

En Los dltLimos 15 aiios, sc han tratado, en La casuls
tica def DPr. Shapino, cerca de 600 pacleites con halopeni-
dol, con aprox.imadamente ef mismo grade de mejorania. Aun-
que no se han hecho estudios dobfe ciego de Large pazo, -
diche auton concluye que el faloperidol es el fdimaco de -

eleceddn en el tadtamiento de esta enfeamedad.

En contrasie con el esquema de thatamiento Lindedlal, -
en La actualidad se¢ usan désdis mds bajas de haloperidol, -
Se inicia con d6sis bajas incrementando gnadualmente, - -
0.25 mgs cada 4-5 dias, hasia LLegar a un punto en que dis
minuya La sintomatologla en un 70%. EL tratamiento-ea empd
nico y La d6sis varnia con cada paciente. La d6sis prome--
dic es de 5 mgs con una varianie de 2 a 10 mgé . Ocasional-
‘mente hay pacientes que requienen mayor dfais. Este proce-
dimiento es .Lento, pero de esta manera se disminuyen ab -

mdximo Los efectos colatenales. Cuando 4e presentan s&nto-
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mas extrapiranidales, 8¢ utifizan anticolinérgicos, delf i

po del Atrihexifeniddil, biperiden o Benzotrepina,

A medida que La dbsis se Lincnementa, otros posibles- .
efectos colaterales pueden fneludln acaii#ia, xerodtomla, -
midnas <8, péadida de La acomodacifn para La visién cerca-
na, constipacidn, aumento del apetito, [ncremento en el -~
peso.

A€gunas de las Limitaciones ‘pana el uso de hafopeni~
dof son: alteraciones cognitivas, pérdide de La ‘motivaciba,
oy sentimeintcs de depresibn inducidas por el fhamaco. EL -
tiempo, fog anliparhinsonianos y gdrmacos estimulantes, -

pueden ayudar a reducda du seveadldad.

Ninéuna de €0y pacientes tratados han deaannotﬂadq -
disquinesia tarndia, aunque se han repontado dos cascs en -
Los que presentaron sintomas de eéia entidad después ‘de La

'auépendién brusca del medicamenio, despuls de haberfo toma
do por mds de un affe.

Dado que fos sintomas dicquénéticak desapanecieron -
antes de un mes, al désminuin La désis de haloperidol é -
6 mgs. al dia, Los sintomas fuenon catafogados como un cua

dro de supnedifn, mds que una disquinesLa tardfa vendadera,

Ex{sten algunos éfcetos poco comunesd, que han sido -
nepontados con el taatamicnto & base de halopeadidod: une -
de eflos, menciona La apandicidn de estado comatoso en dos-

adolescentes (27} quienes desarroflaron cuadnos exirapina-
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midales aevenos y neacciones thatatdmica&.
Otrna publicacibn menciona La aparicibn de disforia -
en 3 paccentes, (28] mencionando que £Los cambios bruscos -
en el afecto no se correlacionaron con ta presencia de -

akinesda u othos efectos extrapinamidales .

Tomando en considenacdibn que Los efectod colatenrales,
estdn intimaemente relacdlonados con Los niveles plasmfiicos
del halopenridol, estudics necientes han utifizado un moni-
toreo de nive les pﬂaémdticod; e ha coneludlde que Los mejo
res efectos Lerapluticos se obtienen con concentracidnes -
de 1-4 nanogramos/m&, y que niveles mayores de 6 ng/ml, se
coanelacionan con £€a aparicién de sfntomas adversocs colaie

rales. (29].

PIMOZIDE.

Este medicamento 4se ha estudiado, comprardndofo con-
el halopernidol; un estudio doble ciego enconinl que ambos-
medicamentos suprimen La sintomatologia de manera andfoga,
peno el pinozide produfo meitos sintomas colaterales, partldi,
cularmente sedacibn y Esta se reflejf en una mayon acepta-
eifn tante Lnmediata como a Largo plazo, def pimozide.{30)
EL pimozide, es una buena podibilidad para Los pacientes -
con uha respucsia Lradecuada al hatoperidol.

PENFLURIDOL,

Este fAamaco es una difenilhutilpiperdina de Larga -

duracibn, aon una duracibn de ecinco a siete dfas, Hofomboe,
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en el Sexto Congneso Mundial de Ps.iquiatnria, neporitf el -
penfluiidol como medicamento efeciivo para el tratamiento~
de siete pacientes con este sfndaome. Un paciente de 19 -~
ajios de edad que desanrolll efectos colaterafes importan--
tia(at ha@opcmidat, necdBid penflunidol a dfsis inicial de
20 mga y 40 mgs una semana despucs; €os alniomas desapare-
cienon totalmente., EL paclente peamanecdid asintemdiico un
aiio despuls, necdlbiendo 20 mgs semanales.,

Otroa sdlete pacdentes fueron tratados durante cinco-
meses en uin estudio doble cilego con penflunidol y placebe;
‘ia désds administrndda vaniaba de 15 a 60 mgs a La semana -
{en paamed@o, 15-30 mgs a £a semanal; Los efectos colaterna
Les se connelacionaron con fa désds, e iwcluyenon somnolen
cia de Leve a moderada y sintomas depresives en atgunaa{ +
La Latangdia y falta de Lniedatdiva, que aparecid en Los prd
meros dos dias de tratamdiento, cedienorn postendionmente con
fiamacos antipankinsonianos. S6Lo un paciente xuvb-neéuctg
do pobres con el tratamiento; Los seds ncstantes, mejona—-
ron al mencs en un 50%.

Se nequienen estudios mis profongados con este medi-
camento, dado que se han descnito tumones pancredticos y -
maman@od en ratas de dos aiios de edad, tratadas con dbsia-.
altas dunante dos afos,

FENOTIAZINAS.



" CLORQPROMAZINA.
Se ‘fian neportado expendienelas de €xdito como de fraca
40 -con este fdrmaco; es de partivulan interbs La descnrip--
vedfn hecha de un cado en el cual apanrentemente df sindrome
de Gilles de La Tourette apanecif eomo complicacifn del «-
thatamieito prolondgado coit cloropromazina (31]. Se trnataba
de una paciente con diagnbstico {nicial de esquizofrenda,~
quien recibié durante 6 afos cloropromazina, al cabo de -
Los cuales desarnolls sintomatologla que &e catalogé como-
fa canactenfatica de este sindrome. Para tal efecto, &e -
descartd prevdamente La posdibildidad de una disquinesda tan
die. Lo Lnteaesante def nepoate, es que induce a pensan -
que tal vez un posible faciton efiolbgico -al menvs en el ca
s0 descnito-, puede catan en nelacifn con supersensibili-~
dad de £os receptores dopaminérgicos (taf coro sucede en -

el case de La Disquinesia tandial.

MEZORTIDAZINA,

Este medicamento ha tenido muy poco efecfo en una se
nie de pacientes trnatddos pon A.K.Shapino. 0inas drogas -~
fenotiacinicas, como tioridazina, fLufenazina y trifluope-~
razina, han resultado menos efectivas que el haloperidol, -

aunque no se han realizado estudios comparativos.

ANTAGONTISTAS DOPAMINERGICOS.
=CLOZAPINA, -

Se trata de una dibenzoazapina, Fue evaluado en un -

estudio doble ciego en siete pacfentes durante un penfodo-
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de 7 ;emanab, con d6ais de 8-10 mgs/kg/dia; no ae reponta-
non efectods terapéuticos SLgnificativos (321, Dado que fa-
Clozapina bloquea Lod xeceplones dopaminérgicod, estos re-
aulzados no sostienen La teonfa de que ¢ ondigen del sin--
drome de £a Touretle se encuentra en altesaciones de esle-
newnotransmison. Se nepontanron cémo edectos colateraled Ln
deseabees somnolencia, sallivacidn y feucopendia. (Hay que -
recordar que cdte fdamaceo ha sdido descontinuado por £a -~
Food and Drug Adminisdtration en E.lN., preeisamente por sus

efectos L0xicos an mEdula Gscal,

TETRABENAZINA. _

Es un derndivado de fa benzoguinolizina, ALitera el al-
maccnamieﬁxo de catecolaminas selectivamente en el sisiema
nervioso central. Se han tratado catorce pae{entes con. d6-
844 mayores de 300 mgs. al dia; se encontal una mefondla -
indefal en 12 pacientes asociada a La sedacidn y akinesia,
Lo cuaf desaparecid al cabo de dos medea.'sdto un pacdiente
neportd meforia cstuvo nefacionada con £a sedacibn y akine
sia y al desaparccen estos efectos, La sintomatologia se -

exacenba,

ALFA-METTL-PARATIROSTNA.

Tnhibe £a tirosina-hidhoxilada, enzima chucial en La
sintesis de catecolaminas, Se ha usado en una serie de 6 -
pacientes, con d6sis de 300 mga/dia; aunque fres pacientes

mejonaron, en La orina de 4 pacientes aparecid cristaluria,
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0tnos éfectos colaternales fueron akinesia, acaitisda, Letan
gia y enunresis. Estos efectos adversocs, Limitaron la uz£££

dad del medicamento.

"ALFAMETILDUPA,

Esa un Lnhibidor competitivo de La POPA decanboxilasa.
Deberfa disminuin Los nivefes postsaindpitoa de dopamina, y
posiblenente Los Lics. Sin embargo, Moldedsky, en un estu-
dio doble ciego bien controtado, ﬁue presentd en el U1 Con-
greso Mundial de Psfqulatafa, reports que a una d6sis de --
750-1500 mgs af dla, contrarlamente a Lé esperado, Los tics

/
a¢ exacerhanon.

DISULFIRAM .

_Es un inhibidon de La enzima dopamina-beta hidroxifa-
sa, que catafiza La conversibén de dopamina a norepinefrina,
" Debenia disminuin La concentracibn de noropinefrina y aumen
tar La acumulacién de dopamina; cuatro pacienied.necibiehon
1.5 mgs. at dia, sin encontran ninguna mejorZa. AL contra--

héo, uno de ellos neponté exacerbacién de Los slntomas.

AGONISTAS DOPAMINERGICOS.
- DIHIDROXTIFENILALANINA [L-DOPA}.

Es un precuson de La dopamina y norepinefrina; al au~
mentar La conecentracién cenchral de dopamina, tedricamente-
deberfa cxacerbar Los t£ics. EL efecto de este ffamaco, a df

448 de mds de 3 gns al dia, es mixto; en cieatos pacientes~-
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no preduce cambios en &us sintomas y en otnros, produce cam
bios en sus silntoras y en otn;A, produce movimdentoa coneon
tetoides y distonicos. DL Giacomo, en 1971 (33] nepontd un
caso de un pacdente de 38 afos, xefractario a€ manejo don-
halopenidol y cloropromazina, en quden se utilizf L-Dopa a

d6sis de & grs al dEa, sin notar ninguna mejforda.

APOMORFINA.

Es un agonista dopamin€rgico potente. Se ha utitiza- .
do en forma subcutdnea a désis de .5 a 1.5 mgs . con Lo --
cual se ha obtendido vna neduceifn sonpnrendente en Los tics
y movimientos anoamaled; se ha sugeiido La posibilidad de-
un egecto (nhibitorio en £as neuronas dopaminéngicas pre--

sindpticas. (34]

PIRTBEDIL.

‘ Es un estimulante putative de Los heceptores dopami--
néngicos; Las dSsis de 3 méa. 1V, <{nducen somnolencia y dis
minuyen Los tics en afgunos pacientes, Othos estudios bien-

controlados no- han replicade estos hatlazges .

.ESTIMULANTES.
. Los estimularites, como La dexfroanfetamina, metilfe---
nidato, cforfentenamina, pemolfina é anfetamina, i{nchementan
£a actividad de La dopamdina y noropineghina; ftedricamente,-
44 La hipdtesis ea conrecta, debenia desencadenan fa apand-

cidn del afindrome de La Tourette, la evidencia ctlnica es ~
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sugedtiva, ‘aunque ne concluyenie.
Gotden, en 1974 [35] fue el paimeno en descalbin un~-
caso de Gillfes de La Tourette que se presenil postenior a-
tenapia con metilfendidato. Posteaioamente, en 1976, (361—'
publicé en ef J.AM.A. un estudio realizado en 1520 casos-
de nifcs con disfunciin cerebral quienes reciblan metilfe-
nidato; de eflLos, 14 desarnnoflaron el sindrome de La - -~
Tounette (ef 1.3%] y 6 mds, que ya Lo tenfan, sufrieron --

exacenbacifn de sus sintomas.

Por otrho Lado, existen estudios nrealizados en mds de
5,000 niiios con disfuncibén cernehral [37), tnatades con cé-

timulantes, en Los cuales ninguno desarnofls ef slndrome.

la exacenrbacibn de Los sintomas porn estimulantes, se
desenibe en £a Literatura en siete casos y en und revisibn
retnospectiva en La cual 18 (535] de 34 exposiciohes a e&-
timulanies en 25 pacientes, se asocdd con un inchemento -
thansitonio de Los tics, Por oirno Cado, otro estudio que -
nevisd 45 nifos con disfuncibn cerebral, con tics pre-exis
tentes, Los tiles se exacenbaron s6Lo en seis (13%). Los -
tics s¢ Ancrementan, pon- supuesdto, &£ el metilfenidate se-
usa a désis altas, que producen sobreestimufacidn; usado a
d6sis apropiadas, no se fia neportado dicha complleacibn., -
Serfa desafoniunade el prdlvar a Los pacdlenies que rnequie~—-
ren tratamiento con esitimulantes, para ef manejo de hipen-

actividad, diatnactibilidad y otnos sLntomas de £a disfun-
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cibn cenechral, en donde dichos 64nmacba son tan dtiles.

AGONISTAS SEROTONTNERGICOS.

-L-5 HIDROXITRIPTOFANO ([5-HTP].

Eate fdamiace, con La carbidopa, &e ha reporteado en -
4620 un pucientc'en quien cedié fa sintomatofogla de tdics,
Un estudio postenion, hecho por Van loert, no replicd di--

cho hallazge.

L-TRIPTOFANO., {LTP]

Es un aminodcido precunrsor de £a sehotondna; no ha -
tenddo cfectos demostrables a d6sis mayores de 10 mgs. al-

dfla durante dos semanaa.

ANTAGONISTAS SEROTONINERGICOS.

METISERGIDE.
Es un antagonista de La senotonina. Produce una dis-
minueidn de La sintomatologfa <indicial, fa cual no es durna-

dena.

AGONISTAS COLINERGICOS.
FISOSTTGMINA.

Inhibe La acetifcoldinestenasa; Los hesultados de su-
uso lhan 4ido contradiectornios o no concluyentes; Staht (38)
ha nepontade nesultados favorables, no nreplicados por ---
Shapéno, quien dnicamente desenibe mejonfa no duradera en-

50% de fos thatddos.
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DEANOL,
Fue utilizado indicdialmente por Pinta, er 1977 (39} -
en un s6Lo caso, sin €xite, Se cree que genexra acetilcoli-
na en ed sistema nervioso central, Shapine Lo ha utilizado
en 4 pacientes, a désis de 2 gn/dia, 4in efecto en Los --

Lics o

COLTNA. )

Se¢ ha utifizado & d6s8is hasta de 40 gramos af 'dia, -
mejoadndo en foama minima Los sintomas y s LLegande a phre
sentan efectos colatenales que han ﬁecﬁé que se suspenda -

dU Ua0.

ANTAGONTSTAS COLTNERGICOS.

BENZUTROPINA,

A disis de 2 mga. pon via subcutdnea, ha producide -
nesuliados rio concluyentes, ya que afgunos paclentes su- -
fren exacerbacidn de Los sintomas y 46L0 unos pocos mejo--—

L83 1%

ANTIDPEPRESTVOS,

Exdsten nepontes de que Log antidepresivos en gene-—-
nak, producen empeoramiento de Los sintomas del sindrome -
de £a Toureite. Sin emhango, no se ha separado el efecte -
de 208 inhibidones de La monoaminoexdidasa {TMAQ! de Los -

triclelicoa; pon tal moiivo, Los deschiibidmos por 4separado,
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ANTIDE.PRESIVOS TRICICLICOS.

TMIPRAMTNA,

Esate fdrmaco tiene propiédades de bloquear fa necap-
tacddn tanto de La norxeplnegdaina como de-ﬂa derotonina; de
ha nepontade que en dos pacientes, exacenbs Los sintomas -
de tics (40]. En un paciente, ¢f hafopesaidel sc¢ suspendib-
por dos semanas, de inLeld con imipramina y Los Sintomas -
empeoraron; 84in embargo, d&do que Los sTntomas pueden nemd
Lin de 1-30 dias despuds de suspenden el halopenidol, el -
atribuin el empeonamierito a fa imipramina, es prematunro. -
En el segundo pacfenie, se atrndlbuyenon La aparnicibn de -~
acatisia y sedacidn, Los cuales pueden haben sido secunda-
riod al hdloperdidol y no a €a imipramina. En contraste, -
.cxu.te otro nepoate en el cual un pacfente de 44 ajios eicpg
rémenté dedapardicidn to tef de £os &fntomas, con 75 mgs. al

dia de <mipramina (41},

AMTITRIPTILINA.

Tdiene propicdades de bLoqueadon devﬂa necaptacidn. en
forma predominante para o serofonina, se ha descnito s6lo
en.un caso (40), en donde no puede conclulrse si en efecto
exacenhd La sintomatologdla ya que era un pacienic depaimi-
do quéeti adends recibia helopenidod y no se describe que -
La dmitaiptilina poa 4L 40ka haya explicado el empecnamien

to de La sintomatologdia.



. 44
CLORINIPRAMINA.
tste medicamento ticne-pmapiedudzé Aqmejantea al anie
4{04,.actuanda predominantemente sobne La recapiacidin de £a
5e;oténina. En un estudio dohle ciego, mejoad de un-80-90%-
Los sintomas de t.ics&; pon ;fno Lado, compardndolo “con La -
desipramina (42), en otno estudio doble ciege, ningtno de -

estos medicamentos fue superior al placebo.

DESIPRAMINA,
Ticne propiedades de BLoquear La recaptacibn de none-
pinefrina; comp se menci{ona previamente, no tlene utifidad-.

en el manefo de Los Lics [(42].

INHIBIDORES DE LA MUNDAMINO OXIDASA,

) Vanios inhibidones de £a MAO, anmemeptanda asl Los -
niveles de norepinefrina, dopamina y serotonina, han sido--
usados pon divensos autones a désis menones que fas que pio
ducen efectos t6xices, sin Lograr ningn efecto en £Los Lics,

ni ao0los ni combinados con halopenidol.

CONCLUSTON.

Los antidepredivos, ni mejoran ni empeoran Los sdnio-
mas def sfndrome de La Touretie, excepto en d6sis que cau--
sen efectos thxicos. AdLmidmo, son Lneflcaces paaa contra-
anestan La sedacién ylfo La depresaibn inducidas por el hato-

perdidol.
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‘la efectividad clinica o eﬂectq& adversos def uso de
antidepredLvos triclelicds o IMAO, no ha &ido comprobado y
no ogrecen evdidencia para La hipétesis de que c& sindrome~
de La towrette sea causade pon desbalance de dopamina, --

noaepLne faina o sderofondna.

LIT10.

Exdiste un neponte publivado en Francela, (43) de un -
case manejado con Litio (desdpués &e Lthatandentos Lnefica--
ces con otros medicamentosl, y en quien se docuﬁcntd mefo~

-nia substancial por espacio de & ajfios. Otro autorn (44] deg
cribe mefoenle en dos pacientes afeanzando niveles de 0.8 a-

1.0 mEq/1, con un seguimiento de 3 meses y meddio.

ANSTOLITICUS E HIPNOTICOS.

BARBITURICOS .
Son efectLvos 4680 a db6sis que causen aedacién y al-

teraedlones del fumncfonamiento cognitivo. '

BENZODIACEPINAS.

Las benzodiacepinas, tales como el diazepam, clono--—
diazepdxido, etc., son demejantes 6anmaco£69{caménte a Los
barbitinicos y otros medicamentos sedantes, excepto por su

grado de seguridad en cuanto a efeclos téxitoa,

CLANAZEPAM.
Ex{ste un edtudiq realizado en asdete pacientes [45],

en quienea las vacalizacdlones ceddienon en thed y Lns tdics-~
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‘modores em.dvA; sin embargo es un Aeporte preliminar que -
amenita neplicacdoned posierndiores,
) En forma simifar, otrad drogas anaéaéiticaa y sedan-
zai ?ienen cieato grade de Lﬁeﬁect{uidad y Limitaciones, -
tatealcumo et mepaabamato,;hidaato de cloral, panraldehido,

bromuros, metacualona, efe, ,

ANTTCONYULSTVOS,

DIFENTLHIDANTOINATO.

Se ha uiifizado s6lo, o en combinacidn con el halope

ridol; en genenal, ningin estuddo ha publicado resultados- -

positivod en el Lratamiento def sindrome de La Toureiie.

CARBAMAZEPINA.

Un edtudio publicado en Polonia, describe el haber -
dtétézada Canbamezepina con €xito en cinco pacientes del -
sexo masculino, a dosis de 600-800 mgs. al dia. (46] Asi--
mismo e menciona ef udo de este fhimaco en once pacientes,
Llegando a ddministran désds hasta de 1000-1800 mgs . al -
did. sin maygor benefdicio; por el contranio, Los efectos cp
Laterales obliganon a suspenden el tratamiento, Enine di--
chos efectos advea?oa, Los mds nelevantes fueron: naudea,-
véat{ﬁo, diplopia, ataxia, sedacibn disartrdia e Lncoornding
cibn.

-0tn04 medicamentos, ZLales como La étoauximéda, primidona~

y dedde valprodeo, no Ldienen benefdelos Zenaplutivos.
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FARMACOTERAPIA MISCELANEA,

BACLOFEN, Es un anffogo def deido Gama Amino Butfrdico; no

s¢ han nepoatado ncsuliados favorables.

CORTTCOSTEROIDES:

AL ncspecto, 4e han pubilicado vardos ensayos, paincdi-

palmente por el Dr. K.Kondo, quien ha reportado tratamicin--
£04 ex{Zfosos con conticostercides, aunque de acuerdo a La -
descaipeditn de Los cados manejados, queda £a duda de &4 - =~
realmente Lod pacientes eran portadores del sindrome de La-
Tounette . [(47,48]). ,

Por otre Lado, fLos efectos colaterates a Largo plazo-
de 204 coaticodldes, Limitan su uso cabnico en este Ltraston-

Ro .

PSICOTOHIMETICOS.

PIETILAMIDA DEL ACIDO LISERGICO (LSD].

Sé6Lo un paciente se ha nepontado, en quéien hubo d£4m£
nucifn de £as afienaciones de £0& movimientos, pero no de -
Los tics vocales. {49). En forma similar, el tetrahidro- -
cannabinol, ingrediente active de fa maaihuana, puede dismd

nudn, aumentiar o no tener efecto dobre Los sintomas.

PROPANOLOL.
Es un agente bBLogueador beta-adrenbrgico, Sc ha utifld

zado en siete pacientes, cuyas désis vanlan enine 100 y -~
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1000 mgs . dianios; &6€0 un paciente, que hecibla 400 mgs.-
de propanolof al dia, twuve una meforfa de un 70-80% en su-
sintomatologfa, Otno pacdente, experimenté neduccibn de fa
‘Aeveﬁidad de Los tics con 250 mgs, af dia, peao suspendid-
el tratamiento por presentan bradicandia. A pesan de estos
efectos negativos, sec sigue investigando s40bre La posible-
utilidad del medicamento, en estudios mejorn diseiiados y -

bien controlados (50].

CLONIDINA .

Es un medi{vamento agonisia alfa adhenéagico, cuya --

accibn central se ha aprovechado para utiélizanlo como §dn3
maco antihipeartensive, ya que neduce ef recambio cenecbral-
de nohepinefaina, Se ha nepoatado como cl{nicamente efecti
vo desde 7979, en que Cohen pubficé ef primenr estudio al -
rhespecto (51}, Indicialmente 4e manejaron siete pacientes, -
quienes habfan tendido malos nresultados con hafopenidol. --
Las d6sis variaron entrne 0.05 y 0.6 mgs. al dia, encontran
do mefonfa en 6 de Los 7 trnatados.
Mds necientemente, el mismo autor mencdiona haber tratado -
a 25 pacientes que no habfan tolerado o no se habia benefd
ciado con el tratamiento con halopenidol [52). La mayoria
de Los 25 sujetos mostraron mefonria, nrespondiendo sfntomas
tales como conducta compulsiva, fntoferancia a fa frusatra-
eddn, thastonnos def habla, problemas de atenedidn y £ies.

Se concluyé en dicho eatudié'que el sistema noradre~
nérgico puede estfar Lnvolucrado en £a génesis def trastono,
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" ga dea en forma dinecta o indirecta; es uno de Los fhArma--
cos que ealdn recibiendo aztewciln en estudios comparaiivos
de halopenidol, clonidina y placebo, ya que pudiera ser un
ajenie susceptibee de wtilizan cuando no se obtenga una --

nespuesta adecuada con el halopenidol (53],

TRATAMIENTO QUTRURGICO DEL SINDROME DE GILLES DE LA TOoU- -
RETTE.

Exiaten af menos dod inteates de alivian La sintoma-
tologfa de este tnastonrno, mediante ciugia en et hipotdla
mo Latera€ o Lobotomfas (ncunocinug;a esterotdxical, publil
cados uno en Italia (54) y otrno en Chile (55). DeAdSantuﬁg
damente, aparte de £a aghresividad de tales procedimientod,

no se fta gananilizado su utilddad.

OTRAS TERAPIAS.

Se han ensayado otras tenapias como Psicoterapia (en
mds de 400 pacientes), hipnosis, [en 160 pacientes} Tera--
p<ie conductual, (56}, megavdiaminas (Zn 30 pacientes] y -~
dicta "Faingotd“ {571, (en 20 pacientes]l, sin un beneficio
_condistente en el trastorne. En Lo que se acdicne a fa tg
ﬁapéa conductual, dn{camanté se ha demostrado mefonda al -
neduein La frecuencia de tiacsd g auﬁentan el gnrado de con--
ductas apropladad,

Por otro Cado ta Leamada Dieta Feingold, pnopueata -

po& el Docton del mdismo apetﬂado. consiste en eldiminan de-
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‘Ra dieta hafitual colonantes sintéticod, preservadores --
antioxidantes y un grupo de aiimentodbque A¢ supone que -
contienen un radical salicifato. Se ha utilizado bdsica--
ﬁeﬁté'en el manefo de mistagmus eongénito con buenos nesul
tados postulande el autan;dﬁe una varledad de trhastonnos-
reuro£6gicos y neuromusculares, pueden ser {nducidos por -
agentes quimicos Semejantfes, Entre Lo§ Lraslonnos menciona
dos incluye, ademfs del sindrnome de La Tourette, al autismo,

el nistagmus congénito, ghan mal y pequefo maf, eate.
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Los datos analizados en La sigudfente revis&ilfn, LLevan a -

Las si{gudentes conclusdlones:

.- Una de Las tancas mds importantes, es La de Lden
'tigican La neuropatologlfa nresponsable del sindrome de - -
Guitles de fa Tourette. La sintomatologla cginica, cunrso -
y hespucsta al haloperdidol y otras drogas, sugdleren £a po-
sibitidad de que exista mds de una etlologfa pana este sin

drome ,

7.- lLa evidencia que sostiene a Las fteonfas etiolé-
gicas neunoanatémicas, no es concluyente. Aunque £a hipsd-
tesdis etiolbgica mds probable, es La de una disfuncidn de-
Los ganglios basales, en forma experimental no se ha sus--

tentado edsta hipbtesds.

3.~ Los niveles de neunotrasmilones, enzimas ¢ Sus -
producios metab6ficos en Liquidos cefaloraquideo, sangre y
ornina, han sido nepontados eomo nonmakles, akios o bajos, -
Lo cual tnae mayorn confusibn, al no tenense nresuliados con

sistentes .

4.~ La evidencia nesultante de La faamacodependencda,
no sugiene anonrmalidades en €a Norepinegfaina, Senotonina o
Acetileolina. La evidencda clinica, particularmente £La ob-
tenida de fLa efectividad del halopernidof, sugiere anoamali
dades def metabolismo de fa Dopamina, ga &sea de niveles -

presindpticos, o de senscbifidad posisaindpiica.
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5.~ Pok othro Lado, &in embange, un hecho que estd en
contrna de £a hipdtescs de la Dopamina, cs La ﬁneﬁectiuidad
de La CLozapina; cste fdamaco es un Luhibddor o bRoqueador
postaindptico de La Dopamina. T.iene efectos extraplramida-
LéA,animgA, a diferencia de Lo que ocurne con ef halope--
aidold y demds anf&paicdticoé. De ahl se dinfdlene que pro--
bablemente £La cfectividad del halopenidol en el tratamien-
to del sindnome de La Touneite, puede estar refacionada -
con factornes asociados a eatos efectos colaterales, mds -

bien que a un efeeto directo sobre La Dopanmina.

6.; Seafa simplista el creen que estas drogas afec--
Lan dnicampnte a un ddlstema de neurotransmisored, sin Lo--
mar en cuenta efectod de aetroalimentacibn compensalorlos.
Seria mds adecuado pendar que ¢l desbalance bioquimico --
subyacente, afecta en mayor o menon grado, Las intennela~-
ciones tan complejaa que cada dia se demuestra que ex{sten

entre Los neurotransmisones, neunomoduladores, ede.

7.- A pesan del conoeimiento tan Limitado que tene--
mos del onigen déf Lrastonno que nes occupa, es Lnnegable -
que en fa actualidad el fdnmaco de eleceddn en ef thata- -

miento ded sindiome de La Tounrette es el haloperidol,

B.- 0tros antagonistas dopaminéngices, tafes como el
pimgzide  penfluiidol, don drogas alternes que podrdn em~
plearse en Loa casaoa con aedpuesta {nadecuada al haloperi—

dot.
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7.- A pesar de que ef {mpacto terapéutico del halope

ndldol como trhatamiento de este sindrome, ha saido dramético,
e4 de primondial impontancia tomar en cuenta otros facto--
L hes, en el manefo de estos casdos; no olvdidar que necesdita-
mos entenden qué significado tienen Los sfntomas pana el -
paciente, asl como fa repercusibn que Estos tienen en sus-

relaciones {ntenpersonalesd,

10.- Se han postulado gfactones psicodindmicos de - -
ghan relevancia, para la comprensibn dc_céta patologfa. En
trne Los mds Lmportantes, son Las nelaciones con Las fLgu--
ras de autonidad, el mancfo de Los impulsos aghesivos, Yy -

conflictos entre fuenrzas nepresivas y procesdos Lnstintivos.

17.- E8 evidente, que de no haber zomade en cuenta -
Lo antendion, el manejo def caso que presentamos hublera &4
do pancial, al ELimitdinos dnicamente al tratamiento farma-
colbgico de Los sintomas. Considernamos, en base a fLa hrevi
s46n de La Litenatuna, que hasta La fecha no se £e ha dado
ta debida importancia a fa Tenrapia Famifiar, ELimitdndose -
asi el beneficlo que pueden obtenen Los pacientes con este

enfoque.
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