Tics en la Infancia: Sindrome de Gilles de la Tourette - R.M. Ibanez Bordas
INTRODUCCION

Los tics y de modo especial el sindrome de Gilles de la Tourette han despertado un enorme
interés desde las primeras descripciones realizadas por ltard y Gilles de la Tourette.

Asimismo, el caracter familiar de los sintomas clinicos, las indudables repercusiones en la vida
social del nifio y la relativa gravedad del trastorno en su forma mds amplia han contribuido, sin
duda, a fomentar los estudios y la investigacion sobre este tema.

Las primeras nociones que tenemos de los tics datan de cuando Bouteille diferencia algunas
“"muecas faciales" de los movimientos y los denomina "falsas coreas". Momentos clave en su
conocimiento han sido la descripcidén realizada por Gilles de la Tourette en 1883 de la
enfermedad que lleva su nombre y la eficacia terapéutica del haloperidol (1) en su
tratamiento.

Los tics son los movimientos involuntarios conocidos mas frecuentes en el nifio, pero ahora
sabemos que el trastorno desborda ampliamente la patologia del movimiento, y su
conocimiento abre las puertas a la comprensién de aspectos sumamente interesantes de Ia
conducta y de la voluntariedad de los actos.

DEFINICION

El término “tic" lo utilizamos como signo o como enfermedad. Como signo muestra una
amplia forma de expresién. Cuando es motor puede expresarse con movimientos elementales
de un musculo o grupo reducido de musculos, como parpadear, encoger los hombros, girar la
cabeza a un lado o desviar los ojos, entre otros. El tic vocal puede expresarse como carraspeo
o sonidos guturales de variada expresion.

Perfilando el marco conceptual, un tic es un movimiento o una fonaciéon involuntaria, subita,
recurrente, arritmica y estereotipada que afecta a un grupo circunscrito de muasculos (2).

Actlan como desencadenantes del tic situaciones tensionales y de estrés, por lo que a veces
adquieren un caracter paroxistico.

Un tic determinado puede darse de forma aislada O bien, como Ocurre a menudo, formar
parte de un conjunto de sintomas.

Los tics pueden acompafiarse de reacciones somatosensoriales con marcada sensacion de
urgencia que ceden tras la realizacion del movimiento.

PREVALENCIA

La prevalencia del trastorno de Gilles de la Tourette es tres veces mas frecuente en varones
qgue en hembras. En la actualidad se estima que unas 100.000 personas padecen el sindrome
en EE.UU. y presentan una expresion parcial del trastorno como tics multiples crénicos.



El curso natural iria desde un grado minor a maximo, siendo de intensidad moderada en la
mayoria de los casos. En un estudio de 500 casos se diferenciaron tres grados de presentacién:
un 15% corresponderia al grado leve, un 60% al moderado y un 25% al grave (3).

ETIOLOGIA Y GENETICA

La mayoria de las veces, la hiperactividad y los trastornos de conducta en la infancia pueden
predecir la aparicion de tics motores, que en la mitad de los casos aproximadamente se inician
como un tic Unico, casi siempre facial, de tipo parpadeo, guifos o muecas, que después se
siguen de otros tics motores simples y mas tarde complejos.

El estudio de la etiologia del sindrome de Gilles de la Tourette constituye un paradigma por su
relacién entre los factores genéticos y bioldgicos.

Factores genéticos

Un elevado porcentaje de nifios, entre el 65% y el 90% (4), tienen antecedentes familiares del
sindrome o de tics crénicos multiples. El modo mas probable de transmisidon es de tipo
autondémico dominante (5). Algunos estudios sefialan que los familiares de primer grado tienen
mayor riesgo de presentarlo. El riesgo aumenta en los varones, y los tics transitorios
representan en algunos individuos la expresidn fenotipica leve del gen de Gilles de la Tourette,
de forma que aunque no lo presenten lo transmiten a sus descendientes.

Es de esperar que en un futuro se amplie y llegue a definirse la localizacidn genética exacta de
la vulnerabilidad del gen causante del sindrome de Gilles de la Tourette.

Mecanismos de neurotransmision

La investigacion de su fisiopatologia aboga por la existencia de un trastorno en el equilibrio de
diversos Sistemas de neurotransmision, de modo especial en el balance de los sistemas
dopaminérgicos, serotoninérgicos y noradrenérgicos (6).

Algunos autores han planteado la hipdtesis de que existe una hipersensibilidad de los
receptores dopaminérgicos con inhibicidn, por retroalimentacion, de la liberacién presinaptica
de dopamina. También se ha investigado sobre si existe un descenso en la funcién
serotoninérgica. Asi, se ha observado una disminucion del acido 5-I-llIAA en el LCR, por lo que el
descenso de la funcién serotoninérgica conduciria a un descenso de la funcién inhibitoria de
las neuronas del rafe. Al mismo tiempo, los ganglios basales Constituyen la estacién de paso de
los circuitos corticales implicados en la integracion sensitivo-motora y el control motor.

La localizacién de las vias talamocorticales que comunican con la corteza prefrontal y la corteza
limbica ha incrementado el interés por el posible papel de estas estructuras de la fisiopatologia
del sindrome de Gilles de la Tourette y del trastorno obsesivo-compulsivo.

Factores neuroendocrinos

La prevalencia mas alta del sindrome de Gilles de la Tourette en varones podria deberse, desde
un punto de vista hipotético, a diversas circunstancias. Una de ellas es la exposicién del
sistema nervioso, durante la etapa de desarrollo intrauterino, a concentraciones elevadas de



Clehidrotosterona u otras hormonas sexuales. Parece ser que existen una alta tasa de
transcripcién de los genes sensibles a los andrégenos.

Las alteraciones en el encefalograma (EEG) del sindrome de Gilles de la Tourette se dan en el
40% de los casos y parece que se relacionan con un comienzo precoz de los sintomas de la
enfermedad (7).

CLASIFICACION

A medida que van apareciendo los tics motores y vocalicos o fonatorios se clasifican en simples
y complejos, aunque los limites entre ambos no estan bien definidos.

Los tics motores simples mas frecuentes son el parpadeo, las muecas faciales, las sacudidas de
cuello y el encogimiento de hombros. Los tics fonatorios simples mds frecuentes son el
carraspeo, ruidos guturales e inspiraciones nasales, entre otros.

Los tics motores complejos mas habituales son gestos faciales complejos, como tocarse el
cabello, saltar u olfatear objetos. Los tics fonatorios complejos equivalen a palabras o frases
que se repiten fuera de contexto, como coprolalia (empleo de palabras socialmente
inaceptables, con frecuencia obscenas), ecolalia (repeticién del Ultimo sonido, palabra o frase
escuchada a otra persona) o polilalia (repeticién de palabras propias).

Otra forma de tics complejos es la ecocinesis (imitar los movimientos de otra persona).

En general, los tics en la infancia y la adolescencia se acompafan de una deficiente imagen
corporal y de dificultades de adaptacion social o escolar que se derivan de la aparicién de los
tics motores y fonatorios. De la misma forma son también sintomas frecuentes la impulsividad,
la hiperactividad, la distractibilidad, las obsesiones y las compulsiones.

Los tics aumentan ante situaciones de estrés y disminuyen cuando el nifio se entrega a una
actividad que le absorbe, como por ejemplo la lectura, y pueden desaparecer durante el
suefio.

En un extremo situaremos los tics benignos o transitorios, que se dan en un niflo en alguna
ocasion a lo largo de la infancia, y como su nombre indica desaparecen. En el otro extremo
situaremos el sindrome de Gilles de la Tourette, que tiende a una evolucidn crénica y en
algunos casos irreversible (8).

CLINICA

Es en 1825 cuando ltard describe el primer Caso de sindrome de Gilles de la Tourette al
estudiar a la marquesa de Dampierre, que comenzé a los 7 afios con contracciones musculares
de los brazos que mas tarde se extendieron al resto del Cuerpo. La marquesa de Dampierre
vivid hasta los 86 afios y su caso fue comentado en 1883 por el francés Gilles de la Tourette.

El cuadro clinico, segun Gilles de la Tourette, presenta tres fases en su desarrollo y forma de
presentacion. En la primera aparecen sacudidas musculares que bien pueden confundirse con
una Corea; en la segunda aparecen sonidos y gritos inarticulados, tics vocalicos o fonatorios, o



ambos; y en la tercera se afiaden tics multiples a la vez que coprolalia, ecolalia o ambas, en
ocasiones junto con trastornos obsesivo-compulsivos (9).

Una caracteristica de los tics es que ‘van y vienen", es decir, cambian de expresion vy
localizacion sin razén aparente ni justificada. Otra cuestion es la capacidad que tiene el sujeto
para tratar de inhibirlos durante un breve espacio de tiempo, especialmente ante cualquier
observador y evidentemente durante las exploraciones.

Valga mencionar que la expresion de la enfermedad es mucho mas amplia que el tic
propiamente dicho, como signo ansiégeno. Puede oscilar desde un tic simple (Tabla 1) que se
manifiesta durante un periodo menor de un afio hasta algo tan amplio como el sindrome de
Gilles de la Tourette, en el cual coexisten de forma crdnica y en grado variable tics multiples
motores y fonatorios (Tabla 2), junto a otras manifestaciones conductuales propias del
trastorno obsesivo-compulsivo que Comentaremos mas adelante.

Teniendo en cuenta los actuales Conocimientos, los tics constituyen un continuum que va
desde formas simples y transitorias hasta la forma mds grave de su expresidn, que es

Tabla 1. Ejemplos de tics menores.

Simples Complejos

Parpadear Gestos faciales complejos
Guifios Saltar

Muecas faciales Tocar

Sacudidas del Cuello Pisotear

Encogimiento de hombros Olfatear

Tensar el abdomen Golpearse

Sacudir |la cabeza

Protruir la lengua

Sacudir las manos

Conducta de Cuidado personal: arreglarse el pelo o la ropa

Chasquear la mandibula Besar
Rechinar los dientes Agacharse
Morder
Dar palmadas
Dar golpes

Volver sobre los propios pasos

Flexionar el tronco hacia las rodillas

Dar vueltas en circulos al caminar

Dar giros sobre si mismo

Copropraxia

Ecocinesis




Tabla 2. Ejemplos de tics fonatorios.

Simples Complejos

Gruiir Repetir palabras o frases fuera de contexto
Olfatear Alterar la prosodia

Resoplar Acentuar silabas o palabras

Aclarar la garganta

Interjecciones hostiles

Hacer ruidos guturales

Tartamudear

Toser

Rituales de enumeracion

Chasquear Balbucear

Sisear Coprolalia

Soplar Ecolalia

Masticar Palilalia

Cloquear Emisién de palabras incompletas
Gorjear Expresiones estereotipadas
Carraspear

Silbar

Hipos

Escupir

Estornudar

el sindrome de Gilles de la Tourette. Los factores indicativos de su gravedad son la frecuencia,
la Complejidad, las vocalizaciones, la incapacidad para controlarse y, obviamente, la
cronicidad.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL SINDROME DE GILLES DE LA TOURETTE

En el sindrome de Gilles de la Tourette toma importancia la elaboracidn de tics multiples que
van en paralelo con los tics motores complejos, y los tics fonatorios pueden hacer uso del
lenguaje hablado: repetir las Gltimas palabras del interlocutor (ecolalia) o las del propio
paciente (polilalia), o incluso emitir palabras inaceptables (coprolalia). Esta Ultima modalidad
de tic, la Coprolalia, aunque menos frecuente, tiene sumo interés al ser uno de los signos
princeps mas representativos del sindrome de Gilles de la Tourette, junto con su relacién con
el trastorno obsesivo-compulsivo y la labilidad emocional, en forma de impulsividad,
irritabilidad y déficit de atencién, entre otros (10).

La edad de aparicién se situa entre los 2 y 15 afios, con una incidencia maxima a los 7 afios,
apareciendo la Coprolalia con mayor frecuencia hacia los 10 afios de edad y siempre antes de
los 18 afios. La copropraxia, al igual que la anterior, forma parte de las conductas compulsivas
y repetitivas del sindrome de Gilles de la Tourette.

La frecuencia de los tics varia en funcién del tipo y su localizacidon. Bruun (11) refiere los
siguientes porcentajes, segun una revision de once estudios: faciales en mas del 90%, cabeza y
cuello 70% a 80%, extremidades superiores 60% a 70%, extremidades inferiores 40% a 50%,
tronco 40% a 50% y Coprolalia 30% a 40%.




Los sintomas obsesivo-Compulsivos son frecuentes en el sindrome de Gilles de la Tourette, de
forma que entre el 55% y el 90% de los casos presentan el diagndstico asociado de trastorno
obsesivo-compulsivo en la vida adulta (Figura 1).

Las obsesiones son pensamientos persistentes, imagenes o ideas que se experimentan de
forma irrazonable, sin sentido y excesiva. Las Compulsiones son conductas repetitivas que se
ejecutan como rituales. Estos nifios presentan pensamientos o imdgenes no deseadas que
tienen un Cardcter repetitivo e intrusivo, que les altera en lo que respecta a
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Fig. 1. Arboles de decisién en psiquiatria. (Adaptada de ref. 13.)




labilidad emocional. Desarrollan frecuentes conductas rituales a la hora de contar objetos u
ordenarlos, y pueden aparecer también compulsiones, asi como dudas persistentes y la
necesidad de comprobar unay otra vez diversas actividades.

Es destacable la capacidad argumentativa de algunos de estos nifios.

La frecuencia de los tics también varia; pueden darse desde pocas veces a la semana hasta
observarse en innumerables ocasiones a lo largo del dia.

La sintomatologia del Sindrome de Gilles de la Tourette tiende a mejorar con la edad y en
muchos casos se observa una disminucidn de los tics fonatorios, cuando no la desaparicién de
los tics motores en los Ultimos afios de la adolescencia (12).

Tabla 3. Sintomatologia asociada a los tics en el
sindrome de Gilles de la Tourette (14)

-Trastorno obsesivo-compulsivo

-Hiperactividad

-Dificultades de atencion y concentracién

-Impulsividad

-Labilidad emocional

-Irritabilidad

-Dificultades de aprendizaje

-Sintomas ansioso-depresivos

PATOLOGIA ASOCIADA

ES frecuente que los tics se acompafien de sentimientos de inadecuacidn social, verglenza,
autoobservacion y animo deprimido en el nifio, y en especial en el adolescente. De la misma
forma, en el sindrome de Gilles de la Tourette las dificultades de aprendizaje, la hiperactividad
y el trastorno obsesivo-compulsivo constituyen la patologia asociada mas frecuente. También
observamos trastornos de conducta con dificultad para el control de los impulsos (14), como
comportamiento agresivo, labilidad emocional e irritabilidad (Tabla 3).

La inquietud suele preceder a los tics. En este sentido, el déficit de atencién con hiperactividad
puede ser la primera manifestacion del sindrome de Gilles de la Tourette, que en algunos
nifios puede expresarse exclusivamente como un trastorno de hiperactividad sin que
aparezcan los tics motores y vocales. Esta Ultima expresién es motivo de controversia, por lo
que la relacién etioldgica entre ambos trastornos queda pendiente de futuras investigaciones.

En algunos casos el trastorno obsesivo-compulsivo aparece mas tarde en el curso clinico. Los
pensamientos involuntarios se imponen en el nifio, que no puede evitarlos y adquieren un
caracter altamente perturbador, junto con acciones compulsivas y rituales en su conducta (por
ejemplo abotonarse o alinear objetos de un modo concreto), aunque los pacientes aseguren
no sentirse molestos por ello.



ESCALAS DE EVALUACION

Existen diversas escalas referentes a la valoracion del sindrome de Gilles de la Tourette, entre
las que destacan:

-Tourette’s Syndrome Questionnaire, dirigido a padres a partir de la informacién acerca del
desarrollo del nifio y la evolucién de los tics (15).

-Shapiro Tourette Syndrome Severity Scale (16).

-Yale Global Tic Severity Scale, escala de gravedad global de los tics para evaluar aspectos
relevantes en su evolucién y diagnéstico (17).

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

El tratamiento farmacolégico es recomendable cuando el cuadro clinico de tics no mejora con
intervenciones de tipo educativo, asesoramiento a la familia y terapia de apoyo, y cuando la
frecuencia, intensidad y tipo de tics interfieren en la vida y adaptacién familiar y social del
nifio.

Los farmacos mas frecuentes en los casos graves o moderados son el haloperidol, la pimozida 'y
la clonidina. Con todos ellos, los estudios de investigacion (18) aconsejan aplicar una
terapéutica que produzca los menos efectos secundarios posible.

El haloperidol ha sido durante mucho tiempo el farmaco de eleccién del tratamiento de los
tics, produciendo mejoria en un 70% de los afectados por el sindrome de Gilles de la Tourette.
Es un agente bloqueante dopaminérgico, con una accidén antagonista relativamente selectiva
de los receptores D2. Hay que tener en cuenta sus efectos secundarios: somnolencia, sintomas
extrapiramidales, sequedad de boca, distonias, disforia, dificultades cognitivas y aumento de
peso.

La pimozida es también un antagonista dopaminérgico que actla sobre los receptores D2 y
mejora los sintomas clinicos del 70% de los nifios afectados por el trastorno de Gilles de la
Tourette. Tiene los mismos efectos secundarios que el resto de los neurolépticos, pero ademas
presenta inconvenientes de riesgo cardiaco.

La clonidina es un agente hipotensor central y se emplea como tratamiento en los casos que
asocian un trastorno de hiperactividad. Ha demostrado su eficacia en la reduccion de tics
motores, pero no en los fénicos. Actua sobre los autorreceptores presindpticos del locus
Coeru/eus inhibiendo la actividad noradrenérgica.

Los antidepresivos triciclicos, como el clorhidrato de imipramina, se indican en nifios con
sindrome de Gilles de la Tourette cuando ademas presentan asociado un trastorno obsesivo-
compulsivo o hipercinético.

TRATANIIENTO PSICOTERAPEUTICO

A la hora de definir el tratamiento psicoterapéutico, en primer lugar es necesario identificar los
tics (tipo, cronicidad, intensidad, localizacidon), clasificar el tipo de trastorno (transitorio,



crénico, simple) e identificar los trastornos asociados, asi como delimitar el impacto que tanto
los tics como estos trastornos causan en el individuo (19).

Nuestra atencion debe centrarse principalmente en ayudar al nifio a desarrollarse lo mejor
posible y no Unicamente orientarnos a la supresion de los tics.

Es aconsejable explicar a los padres que el tratamiento farmacolégico es sintomatico y que la
psicoterapia actuara sobre la causa ansiégena que produce su aparicion.

También debe aclararse que no hay que sobrepresionar al nifio o adolescente para que inhiba
sus tics, pues esto aumentaria la tension y con ello sélo conseguiriamos incrementarlos.

El tratamiento de los tics del sindrome de Gilles de la Tourette comprende el tratamiento
farmacoldgico, pero asimismo es esencial la psicoterapia de apoyo v la orientacién a la familia,
ya que de esta forma se lograra una imagen mas integradora del nifio y éste a su vez recibira
del entorno respuestas que facilitaran una mejor percepcion de si mismo (Tabla 4).

Los tics transitorios en principio no requieren la administracion de farmacos. Es conveniente
explicar a los padres sus caracteristicas, su tendencia a desaparecer y que es fundamental no
hacer criticas ni valoraciones negativas del nifio por esta circunstancia.

Tabla 4. Breve esquema de la psicoterapia de apoyo (20).

- Anota a diario los episodios de tics y situaciones analogas

- Relaciona todas las molestias e inconvenientes que te causan

- ldentifica y relaciona gestos que preceden a cada episodio de tics

- Describe cdmo y cuando ocurren los tics

- Aprende a relajarte cuando estds nervioso, cambiando la postura y la pauta de
respiracion

- ldentifica personas, situaciones y actividades que estimulan los tics

- Aprende y practica la reaccidon de competencia

- Ensaya mediante imaginacion temdtica cdmo te enfrentaras al habito en diferentes
situaciones

- Comenta tus progresos y recuerda episodios anteriores

- ldentifica situaciones en que conseguiste evitar tu habito

- Practica a diario la reaccidon de competencia y ensaya Como usarla

La terapia de apoyo y la explicacion comprensiva del trastorno es fundamental en los tics
cronicos y en especial en el sindrome de Gilles de la Tourette por su mayor relevancia. La
psicoterapia cognitiva contribuye a reducir los sentimientos de inadecuacion y a mejorar la
autoimagen y autoestima del nifio, a la vez que le ayuda a la consecucion de su adaptacién
social. Es util sobre todo en el autocontrol de algunos tics. Se intenta la sustitucién de un tic
por otro movimiento mejor aceptado y menos perturbador para el sujeto. Se orienta hacia una
intervencion de cambio sobre la conducta.

El apoyo y el asesoramiento a la familia son definitivos para la comprension de que se trata de
un trastorno que no soélo depende de la voluntad del nifio o del adolescente, por lo que es
necesario explicar que aparecen periodos de mejoria y otros de recurrencia, y que ademas es



habitual que todo ello genere un ambiente de sobreproteccion que a su vez favorece la
aparicidn de trastornos o conductas asociadas.

La colaboracién y coordinacién con la escuela también resulta adecuada a la hora de evitar la
posible discriminacién y ridiculizacién por parte de los companeros, a fin de mejorar la relacién
social del nifio.

A menudo dentro de la intervencion terapéutica se realizara el aprendizaje de la “reaccidn de
Competencia" para los tics nerviosos. La reaccion de Competencia para un tic consiste en la
tension de los musculos contrarios. Esta tension Se conoce con el nombre de “reaccion
isométrica" (Tabla 5).

La psicoterapia puede ayudar a los nifios afectados de sindrome de Gilles de la Tourette y a sus
familias a la hora de abordarlos problemas psicosociales asociados. La psicoterapia cognitiva
realiza sus intervenciones sobre el trastorno de la conducta, actuando también a la hora de
sustituir algunos tics por otros mds aceptables, por ejemplo en caso de coprolalia o
copropraxia. lgualmente, las técnicas de relajacion autégena resultan muy efectivas y Se
aplican en periodos de estrés intenso.

Tabla 5. Tratamiento psicoterapéutico de los tics (21).

- Motivacion

- Conciencia

- Reaccion de competencia

- Reaccion correctiva

- Reaccién preventiva

- Comportamientos asociados

- Situaciones que tienden al habito

- Adiestramiento en relajacion

- Acoso Social

- Practica

- Ensayo simbdlico

- Exhibicién de mejora

CONSIDERACIONES

Hace tan solo unas décadas, el trastorno de Gilles de la Tourette frecuentemente Se
diagnosticaba como una forma de presentacién del trastorno obsesivo-compulsivo, Corea de
Sydenham o, en su grados mds graves, como esquizofrenia.

Aungque por los trastornos de Conducta asociados puede consultarse a especialistas del ambito
de la psiquiatria y psicologia infantil, es una enfermedad fundamentalmente neurolégica que
precisa de las atenciones pedidtricas, psiquidtricas y psicolégicas adecuadas, por lo que su
pleno Conocimiento debe ser comun a estas especialidades.

La aparicion de relevantes estudios de investigacién, como los de Kozlowski y Niegel (22), junto
a la creacion de diferentes asociaciones como la Tourette Syndrome Association (New York) y
la Fondation Cannadienne de Syndrome de La Tourette (Toronto), han contribuido a fomentar



un conocimiento mds especifico del sindrome y a establecer un correcto diagndstico
diferencial.

La investigacion mas importante sobre el sindrome de Gilles de la Tourette proviene del
National Institute of Neurological Disorders and Stroke (NINDS) de Bethesda, Maryland (USA),
que publica de forma continuada los Ultimos avances.

Estas instituciones insisten en las diferencias en los estudios de investigacion longitudinales
efectuados en diversos paises, siendo Estados Unidos el lugar de mayor sensibilizaciéon y donde
una de cada 200 personas lo presenta; dato indicativo de que es un trastorno que puede
aparecer frecuentemente enmascarado y de hecho ocurre en la clinica diaria, en especial en su
forma de presentacidn y expresién minor
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