
G İ LLES DE LA TOURETTE HASTALIĞ INDA 
YENI GÖRÜ Ş LER 

Gilles de la Tourette hastah ğı , etyolojisi tam 
bilinmeyen, oldukça seyrek görülen, ailesel yat-
kınlığı  olduğu düş ünülen multipl motor ve vokal 
tikleri içeren bir hastahkt ı r. Nöroloji ve psikiyat-
rinin iç içe oldu ğu konulardan birisidir. (14,1, 
11,5,12,6,3,13,9) 

İ lk defa, 1885'de Parisli hekim Georges Gil-
les de la Tourette (1857-1904) taraf ı ndan bildiril-
miş tir. (12,13) Amerikan Psikiyatri Deme ğ inin 
1980 DSM 111 sı nıflamasına göre, 2-15 ya ş  ara-
sı nda baş layan, multipl kas grupları nı  tutan, is-
tem d ışı , hızlı , tekrarlay ıcı , amaçsı z motor hare-
ketlerin beraberinde olduğ u, multipl vokal tikleri 
içeren süresi en az bir y ı lm üzerinde olan bir has-
talı ktır. DSM 111'e göre, istemli olarak, hareket-
ler birkaç dakikadan saatlere varan bir süre kadar 
bastınlabilmektedir. Belirtilerin ş iddeti, haftalar 
ya da aylar boyunca de ğ iş iklik gösterebilir. (6) 
Ayrıca, patolojik impulsivite, dikkat bozuklu ğ u, 
koprolali, obsessif kompulsif özellikler de e ş lik 
edebilir. (1) Hastaların yarı sından fazlası nda sı -
kı ntı  verici seksüel ve agresif dü şünceler, hareket-
ler mevcuttur. (7) 

Tikler, genellikle ba şı  ve vücudun diğ er taraf-
lanm, gövde, üst ve alt ekstremiteleri tutabilir. 
Vokal tikler, homurtu, viyaklama, havlama, 
öksürük gibi çe ş itli sesleri ya da kelimeleri içe-
rebilir. Koprolali vakalann yüzde altnuşı nda var-
dır. Klinik tablo ile ili ş kili ayrıntı lı  bilgiler Kel-
man (1965), Enoch ve arkada ş ları  (1967) ve 
Fernando (1967) tarafı ndan verilmiş tir. Feman-
do literatürde 65 hastay ı  takip etmi ş tir. Bu vaka-
lann çoğunda yaş  olarak, 16 yaşı n altında baş la-
dığı  kabul edilmiş tir (13). Hastal ık 2 yaşı nda, 
baş layabildiğ i gibi, genellikle 13 yaşı ndan önce 
ç ıkabilmektedir. Hastal ı k genellikle, ömür boyu 
sürmekte olup k ısa süreli remisyon dönemleri 
gösterebilmektedir. Baz ı  vakalarda yeti ş kin dö-
neme girmeden evvel, hastal ık kaybolabilmekte-
dir. Erkeklerde k ızlara göre üç kat daha fazla gö-
rülmektedir. Bunlar ın ailelerinde, çe ş itli tiklerin 
görülme sıklığı , genel nüfusa göre daha fazlad ır. 
Basit tikler genellikle ilk belirtilerdir. Öncelikle, 
baş , yüz, boyun bölgelerinden daha sonra, ekstre-
mite ve gövdeye yay ıhrlar. (1,13,16) Literatür- 
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de "ekofenomen" üzerinde durulmu ş  olup, va-
kalann ise ancak üçte birinde ekolali, ekopraksi, 
ya da ekokinezi gölülmüş tür. Zekalan genel ola-
rak değ iş ik olmakla beraber, baz ı  yaka grupları n-
da üstün yetenek görülmektedir. 

Etyopatogenez: Psikojenik ve organik görü ş - 
ler olarak kabaca iki grupta ele al ınabilir. 

Psikojenik görüş ler: Tiklerle ilgili olarak, olu-
şumunda temel olarak emosyonel travma ve 
çatış malar kabul edilmektedir. Tikler, emosyonel 
bozukluğun, agresyonun, anksiyetenin ya da cin-
sel çatış maların doğ rudan ya da sembolik ifadesi 
olarak ele al ı nmaktad ır. Morphew ve Sim (1969) 
hastalığı n psikojenik tarafı  ile ilgilenmekte olup 
obsesyonel kiş ilik özellikleri olan vakalar ı  bildir-
miş tir. Yine, uyanc ı  faktörleri genel olarak psiko-
jenik gruba alm ış lard ır. 

Biolojik görü ş ler: Tourette hastalığı nda here-
diter faktörler üzerinde de durulmu ş tur (5). Son 
bildiriler, vakalann yaklaşı k yüzde ellisinde aile 
bireylerinde en az birisinin kronik motor ya da 
vokal tiki oldu ğ unu göstermiş tir. (16, 10). Bir-
çok Tourette yakası nda, genetik ve ortam (yani, 
infeksiyöz, psikolojik, ya da metabolik) faktörle-
rinin birleş mesi etyolojide rol oynayabilse de, or-
tamla ilgili herhangi bir spesifik faktör tesbit 
edilememiş tir. Yakla şı k 1960'h y ıllara kadar 
daha çok, psikolojik a ğı rlı klı  görüş lere yer veril-
miş tir (5). 

1961'de Seignot'un haloperidol tedavisine 
baş laması , Tourette hastalığı na olan ilgiyi art ı r-
mış  ve farmakolojik yönden hastal ık çalışı lma-
ya baş lanmış tı r. Ş imdi halen kabul edilen du-
rum ise, postsinaptik dopamin (DA) reseptörleri-
ni bloke eden ilaçlar ın (haloperidal, chlorproma-
zine gibi) semptomlaa giderdi ğ i ş eklindedir. (11) 
Halbuki, dopaminerjik aktiviteyi art ıran (amfet-
amin, levodopa, metilfenidat gibi) ilaçlar ı n akut 
olarak semptomlar' alevlendirmesi söz konusudur 
(5) Bu bulgulara tezat olarak, bir DA agonisti 
olan aponıorfininde semptonrian giderdi ğ i bildi-
rilmiş tir (8). Bununla beraber, onun etkisi, pre-
sinaptik reseptörlere olan büyük afinitesinden 
Beri gelebilir. Bu reseptörlerin uyar ı lması  fare 
beyninde de görüldüğü gibi, feed-back ile dopami- 
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nerjik hücrelerl'inhibe edip, DA sentezi ve sahm-
mm ı  azaltacaktı r (5) DA'in belli ba ş lı  metaboliti 
olan, homovanilik asidin (HVA) BOS'da birikme-
si, sıklı kla beynin dopaminerjik aktivitesinin bir 
indeksi olarak kullan ılı r (5). Tourette vakalar ı n-
da, HVA'in taban ve birikmi ş  değ erleri kontrol 
seviyelerinin alt ı ndadı r. Tourette sendromunda 
(TS) DA aktivitesinin azalması  birkaç muhtemel 
mekanizma ile aç ıklanabilir. Dopaminerjik hücre-
lerin primer kaybı  postsinaptik reseptörlerde hi-
persensibileteye yol açabilir, ya da, primer hi-
persensibilite dopaminerjik hücrede feed-back 
yoluyla inhibisyona yol açabilir. 

Tourette sendromunda serotonin (5-HT) me-
taboliz na bozuklu ğuna da raslanabilir. Probe-
necid ile yükleme yap ıldı ktan sonra, serotoninin 
major metaboliti olan 5-hyroxyindolacetic acid 
(5-HIAA) de BOS seviyelerinde dü ş me olur. Bu 
bulgular da serotonin reseptörlerinin hipersan-
sibilitesi ile uygun olup, feed-back inhibisyonuna 
yol aç ıp serotoninerjik nöron kayb ı na neden ola-
bilir. Serotonin ön maddesi L-5 hydroxytryp-
topan, bir çali ş mada Tourette hastah ğı nda etki-
siz bulunmu ş , fakat iki çalış mada ise, belirgin 
düzelme meydana gelmiş tir (5) 

Tourette (TS) sendromunda, norepinefrin 
(NE) ve asetil kolin metabolizmasmda da de ğ iş ik-
likler bildirilmi ş tir. Cohen ve arkadaş ları , bir NE 
metaboliti olan, 3-methoxy-4 hydroxyphenylgl-
ycol (MHPG)'in BOS de ğerlerine bakm ış lar ve üç 
hastada normal seviyede ve birinde de yüksek 
bulmuş lard ır. Yüksek BOS de ğerli bu hastaya, 
merkez sinir sisteminde (MSS) NE y ı kı mı nı  azal-
tan, merkezi etkili adrenerjik agonisti clonidine 
hvdrochloride verilmis ve muhtemelen nresinpn-
tik reseptörlerin uyar ı lması  yoluyla Feed-back bu 
hastada ve ayrıca, haloperidola cevap vermeyen 
ve SOS'da normal MHPG'si olan hastada da dü-
zelme sağ lamış tır. Bu çalış ma, yüzde elli oran ın-
da, clonidine'in yararl ı  olduğ unu (4), bir çalış ma 
ise, yüzde yirmi yarar oldu ğunu bildirmektedir. 
Clonidine'nin bazı  TS vakaları nda etkili olmas ı -
na karşı n, spesifik adrenerjik etkisi kesin belli de-
ğ ildir. Zira, ayn ı  zamanda orta beyin raphe çe-
kirdeklerinde 5-HT nöronlannda da inhibisyon 
yapabilmektedir. (5) 

Kolin, asetilkoliniin biosentetik ön maddesi 
olup, tardiv diskinezi, koreiform hareket bozuk-
lukları , Huntington koresi, Friedreich ataksisi, 
presenil demans gibi bir çok nörolojik hastal ı k-
larda, muhtemel önemli yerlere sahiptir (14). 
Antikolinerjik trisiklik antidepresiflerle tedavi-
nin, TS vakalar ı nda semptomlar ın alçalması na 
yol açtığı  bildirilmi ş tir. Fakat, ba ş ka bildirilerde,  

antikolinerjik droglann geçici olarak belirtileri 
giderdiğ ini göstermektedir. (5) 

Isveçli Berg (1985), bir yakas ı nda, Goldste-
in (1984) gibi, nifedipine kullan ıp, hastan ı n dav-
ran ış  ve tiklerinde belirgin bir düzelme sağ lamış -
tı r. Nifedipine hücre membranmda, kalsiyum 
iyonlann ın transferini bloke etmekte ve iskemik 
kalp hastal ığı nda vazodilatör olarak yaygı n ş e-
kilde kullan ı lmaktadır. Bu drogun santral sinir 
sistemi etkisi gösterdi ğ i biliniyor, fakat, aynnt ı la-
n henüz aç ıklığ a kavu şmarruş br. Goldstein'a 
göre, TS'daki mekanizma, kalsiyumun presinap-
tik nörona giri ş inin azalt ı lması  ve transmitter 
salgılanmasında azalmaya sebep olmas ı  
ş eklindedir. TS'un etyolojisi henüz tam bilinmi-
yor, hem transmitter fazlal ığı , hem de reseptör 
aşı rı  duyarldığı ndan söz ediliyor. Nifedipine bir 
dihydropyridine türevi olup, kalsiyum kanal blo-
kerlerinden birisidir. Yine de, nifedipine'in TS'-
daki etkisi ihtiyatla kar şı lanmalı dır. (1). 
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