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Kliniske aspekter ved Tourettes syndrom
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Tourettes syndrom (TS) er en medfedt, kronisk, neurobio-
logisk lidelse, der er karakteriseret af tilstedevaerelse af bade
ufrivillige bevaegelser (motoriske tics) og ufrivillige lyde el-
ler ord (vokale tics). De diagnostiske kriterier er beskrevet

i Tabel 1. Ud over tics har mange patienter en heoj frekvens af
ledsagetilstande. De hyppigste er attention deficit hyperactivity
disorder (ADHD) og obsessive compulsive disorder (OCD).

Praevalensen af TS er omkring 1% [1]. Den reelle praevalens
er sveer at vurdere, fordi mange med tics ikke soger leege. For-
holdet mellem drenge og piger er ca. 4,3:1 [2].

Patienterne diagnosticeres ofte flere ar efter symptomde-
but, og pa grund af ledsagetilstandene vil de ofte blive stigma-
tiserede som adfzerdsafvigende og have betydelige problemer
i forhold til familie, venner og skole.

Ztiologi og patofysiologi ved TS er ikke klarlagt. Der er
ingen tvivl om, at TS har en genetisk baggrund, men milje-
maessige pavirkninger spiller ogsa en rolle.

Denne statusartikel er tzenkt som en hjelp til lettere at
kunne diagnosticere TS og som vejledning i behandlingsprin-
cipper. Den medicinske behandling er en specialistopgave.

Symptomer
Tics
Tics kan vaere bade simple og komplekse.

Motoriske tics

Simple motoriske tics bestdr af bevaegelser af en enkelt mu-
skelgruppe og er typisk sjenblinken, nzserynken, gaben, gri-
masseren eller drejen hals. Der indgar flere muskelgrupper

i komplekse motoriske tics, som kan vare hovedryst, hop,
spark, spytten, lugten til sig selv eller andre, ekkopraksi (imi-

Tabel 1. Diagnostiske kriterier for Tourettes syndrom (TS) Diagnostic and
Statistical Manual of Mental Disorders (DSM)-IV-TR.

De diagnostiske kriterier for TS er:

1. Flere motoriske og mindst et vokalt tic, der har veeret til stede i over et
ar

2. Tics opstar mange gange i lgbet af dagen og neesten hver dag eller in-
termitterende i en periode pd mere end et &r. | Igbet af denne periode
er der ikke ticsfri perioder, der har varet mere end tre maneder

3. Sygdommen opstar far det 18. ar

4. Forstyrrelsen skyldes ikke en direkte fysiologisk effekt fra en stimulans
eller en almindelig medicinsk tilstand

Alle kriterier skal veere opfyldt, for at diagnosen kan stilles

tation af kropssprog) eller (sjzldnere) kopropraksi (obskene
gesti) og koprografi (skrevne obskeniteter) [3]. Ikke alle moto-
riske tics er synlige for betragteren.

Vokale tics

Simple vokale tics er typisk hosten, rommen, smasken, snof-
ten, grynten, flojten, piben eller skrigen. Komplekse vokale
tics er ord og setningsbrokker, ekkolali (papegojetale), palilali

(gentagelse af sidste ord eller stavelse) eller (sjeldnere) kopro-
lali (obskene ord) [3].

Sensoriske fornemmelser
For nogles vedkommende forudgés effektueringen af motori-
ske og vokale tics af sensoriske fornemmelser - beskrevet som
sensoriske auraer forud for epileptiske anfald.

Tics varierer i sveerhedsgrad over tid og bliver ofte mindre
hyppige og mindre alvorlige efter puberteten.

Ledsagesymptomer

Ud over tics har mange patienter ledsagetilstande som
ADHD, OCD, sevnforstyrrelser, sprogforstyrrelser, umotive-
rede raserianfald og adferdsfenomener.

Attention deficit hyperactivity disorder

ADHD er et klinisk syndrom med opmarksomhedsforstyr-
relse, hyperaktivitet og manglende impulskontrol. ADHD
diagnosticeres efter kriterier beskrevet i Diagnostic and Stati-
stical Manual (DSM 1V) fra 1994 [4]. Det kraeves, at forstyrrel-
sen er gennemgribende, forarsager betydelige vanskeligheder
og optrader i flere situationer (hjem og skole/institution). Ca.
60% af TS- patienterne har koncentrationsproblemer med eller
uden hyperaktivitet [5].

Obsessive compulsive disorder
Ca. 60% af patienterne med TS har en grad af tvangstanker og
tvangshandlinger [2]. Tvangstanker er tilbagevendende ideer
eller tanker, der invaderer bevidstheden pa en stereotyp
maéde. Patienten forstdr, at tvangstankerne er egne tanker og
ikke tanker pafort udefra, og at indholdet er overdrevent eller
urimeligt. Tankerne handler ofte om bakterier og sygdom,
ded, vold og angst for at andre vil komme til skade.
Tvangshandlinger er stereotyp og repetetiv adfeerd, som
patienten foler sig tvunget til at udfere. Typiske eksempler pa
tvangshandlinger er tzellemani, ritualer med symmetri, rituali-
seret handvask eller ritualer med at tjekke ting. Mange patien-
ter har tvangstanker og tvangshandlinger uden at opfylde
DSM 1V-kriterierne for OCD. For disse patienter opfylder
tvangstanker og - handlinger ikke flere timer om dagen, og
de forarsager ikke en forstyrrelse i skolemassige eller sociale
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Mange bgrn med Tourettes syndrom (TS) har ud over tics
ledsagetilstande som obsessive compulsive disorder, atten-
tion deficit hyperactivity disorder, raserianfald, sgvn- og
sprogforstyrrelser.

Kun hos en tredjedel begynder TS med tics.

Genetiske, miljgmaessige og neuroanatomiske faktorer sy-
nes at spille en rolle i patofysiologien.

Den medicinske behandling er symptomatisk, og det mest
generende symptom behandles.

aktiviteter. De har sikaldte obsessive compulsive behavionr
(OCB). Children’s Yale-Brown Obsessive Compulsive Scale
(CY-BOCS) er et godt diagnostisk instrument til at stille dia-
gnosen med [6, 7].

Sevnforstyrrelser

Ca. halvdelen af TS-patienterne har sevnforstyrrelser, sisom
pavor nocturnus (sevnterror), somnambulisme (sovngengeri)
og enuresis (natlig ufrivillig vandladning) [8]. Alle nevnte til-
stande forekommer under den dybe sovn og finder derfor of-
test sted 1 den forste del af natten. Ved pavor nocturnus sztter
barnet sig op med et forskreemt udtryk, sveden og hjerteban-
ken. Barnet er ikke vagent og kan som regel ikke huske episo-
den nzeste morgen. Ved somnambulisme kan barnet ga ud af
sengen og foretage gentagne bevaegelser eller bevage sig
rundt i vaerelset.

Sprogforstyrrelser

Stammen er beskrevet hos ca. 8% af TS- patienterne [2]. S3 vidt
vi er orienterede, er det endnu ikke afklaret, om stammen kan
ses som en form for komplekse vokale tics, eller om der er en
oget risiko for tilstanden »stammen« hos TS- patienter.

Raserianfald

Hos ca. 37% af TS-patienterne ses der voldsomme raserian-
fald, de sakaldte 7age attacks [2]. Man kan benytte dele af DSM
IV-kriterier for intermittent explosive disorder [4, 9, 10] til at
fastsla, om patienten har raserianfald:

1. Patienten kan ikke kontrollere aggressive impulser, som
medforer alvorlige angreb eller adelaeggelse.

2. Aggressiviteten er ude af proportion med enhver forud-
gdende psykosocial anledning.

3. 1 gennemsnit er der to episoder om ugen igennem en ma-
ned.

Forekomsten er sandsynligvis associeret med ledsagesympto-
merne OCD og ADHD [11].

UGESKR LAGER 170/35 | 25. AUGUST 2008

Adfzerdsfenomener

Forekomsten af bdde depression og angst er signifikant hojere
blandt TS-patienter end blandt raske kontrolpersoner [12].
TS- patienter beskrives ofte af parerende som serlig pastielige
og diskussionslystne og med vanskeligheder ved at erkende
egen andel i situationer.

Patofysiologien

Patofysiologien bag TS er endnu ikke klarlagt. Arsagen er for-
mentlig multifaktoriel og bade genetiske, miljemessige og
neuroanatomiske faktorer synes at spille en rolle. TS’s arve-
gang er ukendt, men ztiologien er formentlig polygenetisk.
Det kortiko- striato- talamo- kortikale kredsleb indgar i pato-
fysiologien for TS [13] samtidig med en forstyrrelse i balancen
for signalstofferne dopamin, noradrenalin og serotonin [14,
15, 16]. Derudover er der studier, hvis resultater indikerer en
autoimmun hypotese som baggrund for neuropsykiatriske
sygdomme, den sakaldte Paediatric Autoimmune Neuropsy-
chiatric Disorders Associated with Streptococcal infection
(PANDAYS)- teori. I denne teori postuleres det, at antistoffer,
der bliver dannet efter en infektion med en gruppe A beta-
haemolytiske streptokokker, pavirker neuronerne i basalgan-
glierne [17].

Diagnose

Debutsymptomerne antages at vaere tics, som typisk opstar
ved skolestart. I en ny undersagelse, hvori der indgik 200 bern
med TS (alder 5,33-18,67 4r), er det imidlertid blevet pavist, at
tics kun er forste symptom hos ca. en tredjedel af TS-patien-
terne. I de ovrige tilfzelde forekommer en af ledsagetilstan-
dene forst (Tabel 2). Gennemsnitsalder ved de forste sympto-
mer er 3,4 dr, mens gennemsnitsalder ved ticsdebut er 5,4 ar.
P4 diagnosetidspunktet var patienterne i gennemsnit 8,8 ar
gamle. Det er derfor vigtigt at veere opmerksom p4, at der hos
et barn, der har en af ledsagetilstandene, kan udvikles TS se-
nere i livet. En tidlig diagnose giver mulighed for tidlig inter-
vention med den nedvendige undervisning, behandling og
stotte.

Behandling
Behandlingen af TS skal vaere tveerfaglig og indeholde en
kombination af padagogik, ridgivning og medicin. Mange

Tabel 2. Debutsym-

ptomer. Debutsymptomer %
Motoriske tics . .. ................ 28,5
Vokaletics ..................... €5
Obsessive compulsive disorder . ... ... 9,5
Attention deficit hyperactivity disorder . 18,0
Raserianfald . . .. ................ B85
Sgvnforstyrrelse. . .. ........ .. ... 55
Stammen . ....... ... 4,0
Andre (adfeerd, angst) . ............ 21,5
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patienter kan klare sig helt uden medicin, hvis de og deres
familier fir den rette stotte og forstielse fra omgivelserne.

I denne artikel gennemgar vi kun den medicinske behandling,
som er symptomatisk. Det symptom, der er mest domine-
rende og generende for patienten, behandles. Behandlingen
ber kun foretages af lzeger med specialviden pa omradet.

Tics

En oget koncentration af dopamin er arsag til tics [14], og de
kan derfor behandles med et dopamin-receptor-antagonist-
preparat. Forskellige antipsykotika har vist sig at vaere effek-
tive mod tics og har desuden ogsa en stabiliserende effekt pa
aggressiv og impulsiv adfzerd. Mest brugt i Danmark er pim-
ozid og risperidon. Bivirkninger er bl.a. treethed og vegtstig-
ning, iszr hos de bern og unge, der allerede er lidt overvaeg-
tige. Clonidin, som har en overvejende central a-agonistisk

virkning, har ogsa vist sig til at virke mod tics.

Attention deficit hyperactivity disorder
ADHD skyldes sandsynligvis en nedsat koncentration af do-
pamin og en oget koncentration af noradrenalin [18]. Methyl-
phenidat, som kan bruges til born med ADHD, har ogsa vist
sig at veere effektivt til bern med TS og ADHD. Methylpheni-
dat eger dopaminaktiviteten gennem en heemning af reab-
sorptionen af dopamin. En jeevnlig bivirkning er en forveer-
ring af tics, men det er ikke kontraindikation til at behandle
TS- patienter med methylphenidat. Ud over denne bivirkning
ses sovnloshed og tab af appetit.

Atomoxetin er en selektiv noradrenalingenoptagelses-
haemmer, der er velegnet til behandling af ADHD. Fordelen
ved dette praeparat er, at det ikke er centralstimulerende.

Obsessive compulsive disorder

Serotonin indgir i patofysiologien for OCD [16], og derfor
kan nogle former for OCD behandles med selektive seroto-
ningenoptagelseshemmere (SSRI). Bivirkningerne er oftest
milde. Hyppigst drejer det sig om kvalme, mavepine eller ho-
vedpine og i nogle tilfzlde sevnproblemer.

Sevnforstyrrelser

Clonidin virker mod sevnforstyrrelser hos nogle TS- patien-
ter. Melatonin, som er et naturligt hormon, der spiller en rolle
i reguleringen af degnrytmen, er ogsd ofte effektivt.

Raserianfald

Bade katekolaminer og serotonin synes at indga i patofysiolo-
gien for raserianfald [11]. Vores kliniske erfaring viser, at iser
dopamin-receptor-antagonister, men ogsa SSRI-praeparater
og psykostimulantia virker mod raserianfald.

Konklusion
TS er karakteriseret ved tilstedevaerelsen af motoriske tics og
vokale tics. Derudover har mange patienter ledsagetilstande
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som ADHD, OCD, sevnforstyrrelser, sprogforstyrrelser, umo-
tiverede raserianfald og adfaerdsafvigende fanomener. Hos
ca. en tredjedel af patienterne begynder TS med tics. Hos pa-
tienter, der har en ledsagetilstand, skal man vere opmarksom
pa muligheden for senere udvikling af TS. Behandling af TS er
tvaerfaglig, og kun den medicinske behandling er beskrevet
her. Det symptom, der er mest generende, behandles, og pree-
paratvalget er athaengigt af patofysiologien for symptomet.
Den medicinske behandling er ofte meget vanskelig pa grund
af de konkurrerende symptomer og ber kun foretages af leeger
med specialviden pa omradet.
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