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Resumen

El sindrome Gilles de Tourette es un trastorno
neurolégico, donde predominan los tics motores
y vocales cronicos, ya sean simples o complejos.
Comunmente, tiene comorbilidad con el trastor-
no obsesivo compulsivo y el déficit de atencién.
Las técnicas de neuroimagen han sugerido un mal
funcionamiento de los ganglios basales y el cir-
cuito dopaminérgico en la generacién de los tics,
este registro es indispensable para el diagndstico.
En relacién al compromiso cognitivo, se reporta
afectacion en las funciones ejecutivas, sumado
al deterioro en las habilidades perceptivas, vi-
suo-constructivas y en la memoria de trabajo, ade-
mas de las alteraciones en lenguaje, motricidad
y atencién. En la mayoria de los casos, el trata-
miento requiere intervencion farmacolégica, pues
el sindrome produce regularmente una disfuncio-
nalidad en distintas dreas de la cotidianidad del
sujeto, asi el uso de neurolépticos ha demostrado
mayor eficacia, ya que bloquean los receptores de
la dopamina. De igual forma, es recomendable
el acceso a una terapia cognitivo-conductual por
parte del paciente y sus familiares a fin de recibir
un tratamiento de rehabilitacion integral.

Palabras clave: Cognicidon, Dopamina, Neu-
rologia, Neuropsicologia, Rehabilitacion,
Tics, Tourette.
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Abstract

Gilles de Tourette syndrome is a neurological disorder, where chronic mo-
tor and vocal tics predominate, whether simple or complex; Commonly, has
comorbidity with obsessive-compulsive disorder and attention deficit. Neu-
roimaging techniques have suggested a malfunction of the basal ganglia and
dopaminergic circuit in the generation of tics, this registry is indispensable
for the diagnosis. In relation to the cognitive processes, affectation is repor-
ted in the executive functions, added to the deterioration in the perceptive,
visoconstructive abilities and in the work memory, besides the alterations in
the language, the motricity and the attention. In most cases, the treatment
requires pharmacological intervention, as the syndrome regularly produces a
dysfunction in different areas of the subject’s daily life, so the use of neuro-
leptics has been shown to be more effective, since they block dopamine recep-
tors; Similarly, access to cognitive-behavioral therapy by the patient and his
relatives, is recommended in order to receive a comprehensive rehabilitation
treatment.

Keywords: Cognition, Dopamine, Neurology, Neuropsychology, Rehabilita-
tion, Tics, Tourette.

Introduccion

El sindrome Gilles de la Tourette (Sindrome de Tourette) es un trastorno
neurolégico crénico, caracterizado principalmente por tics motores y vocales
(Calderon-Gonzalez & Calderon-Sepulveda, 2003; Bloch & Leckman, 2009),
perteneciente al grupo de los trastornos de tic primarios (Calderén-Gonzalez
& Calderén-Sepulveda, 2003); los tics son involuntarios, breves, rapidos y re-
petitivos, aunque pueden no ser simultaneos (Gasto, 2004; Pérez, 2013; Arro-
yo & Garcés, 2012); disminuyen en periodos de distraccién, aumentan bajo
situaciones tensionantes y pueden ser suprimidos voluntariamente por corto
tiempo (Gastd, 2004; Collado-Vasquez & Carrillo, 2013; Eiris-Punal, 2014),
lo cual genera ansiedad y la necesidad no controlada de realizarlos nueva-
mente (Miranda & Castiglioni, 2007). El trastorno lleva el nombre en honor
al médico Francés Georges Gilles de la Tourette, quien en 1885 describid y
diagndstico la enfermedad en una mujer de 86 afios (Miranda & Castiglioni,
2007; National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2012).
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Epidemiologia y clinica del Sindrome

De forma usual, el sindrome Gilles de la Tourette tiene sus inicios en la
infancia (Collado-Vasquez & Carrillo, 2013; Palacios, Vergara, Martinez, Ca-
nal & Mora, 2016); siendo los tics motores simples los primeros en aparecer,
manifestados comunmente en parpadeos seguidos (Oviedo, 2004). Sus sin-
tomas toman mejoria o empeoran a través del tiempo, asi, pueden cambiar
de tipo e intensidad, incluso darse su resolucién luego de la adolescencia
(Calderon-Gonzélez & Calderdn-Sepulveda, 2003). Este trastorno presenta
frecuentemente comorbilidad con el trastorno obsesivo compulsivo y el défi-
cit de atencién con hiperactividad (Miranda, 2000; Begofia, Boehme, 2003;
Girén, 2011; Jurado, 2015), ademas de trastornos de la conducta, del suefio
y del aprendizaje (Calderén-Gonzélez & Calderén-Sepulveda, 2003) y su pre-
valencia es de aproximadamente 200 por cada 10.000 nifios (Tijero-Merino,
Gomez-Esteban & Zarranz, 2009). En cuanto a los factores de riesgo, el géne-
ro juega un papel importante, pues afecta tres veces mas a los hombres que a
las mujeres y no presenta distincidn en relacién a la raza o grupo étnico (Iri-
goyen, 2010; Gasto, 2004; Garcia-Ribes, Marti-Carrera, Martinez-Gonzalez,
Garaizar & Prats-Vifias, 2003).

De otro lado, los tics pueden variar, entre motores simples, que se encuen-
tran relacionados con la contracciéon de hombros, la torsién de cuello, el par-
padeo repetitivo, entre otros, y los tics motores complejos, que presentan un
patron secuencial y coordinado, que puede parecer intencional y duran mas
de un segundo (Arroyo & Baquero, 2011; Ortiz & Blazicevich, 2010). Por su
parte, los tics vocales, regularmente se evidencian en las transiciones lingiiis-
ticas, ya sea al inicio o al final de una palabra u oracidn, caracterizados por
incorrectas emisiones, un cambio de volumen o un incremento en el énfasis
de un fonema (Calderén-Gonzdlez & Calderdn-Sepulveda, 2003); razén por
la cual se referencian trastornos en el habla como prolongaciones, falsos co-
mienzos, intersecciones, expresion disfluente y vacilaciones en personas con
el sindrome de Tourette (Arroyo & Baquero, 2011). De esta manera, los tics
vocales simples pueden incluir el aclarar la garganta, el olfateo/resoplido,
grufiidos o ladridos, y los complejos, emitir palabras o frases; sin embargo,
son los tics motores autoestimulantes o los que incluyen coprolalia (el decir
obscenidades), los que generan mayor discapacidad para quienes lo padecen
(National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2012); sin emabrgo,
la coprolalia no la presentan todos los pacientes y se puede suprimir volunta-
riamente (Arroyo & Baquero, 2011).

Asi mismo, los tics transitorios tienen fendémenos motores y/o vocales en
un tiempo menor a un afio y al menos cuatro semanas (Calderén-Gonzélez y



1 58 Enfoque clinico y neurofuncional del Sindrome Gilles ...

Calderon-Sepulveda, 2003) y los tics crénicos tienen una duracién superior a
un afio; el sindrome Gilles de la Tourette presenta un curso cronico fluctuante
(Miranda, 2000), sin embargo, no se observan lapsos mayores a tres meses
con ausencia de tics (Arroyo & Baquero, 2011).

Etiologia, correlatos anatomicos y quimica cerebral

Investigaciones realizadas en el drea médica y cientifica, incluyendo la
genética, las neuro-imagenes, la neuropatologia, las pruebas clinicas, la epi-
demiologia, la neurofisiologia, estudios funcionales in vivo con resonancia
magnética nuclear, entre otras (Cornelio, 2008; Miranda, 2000), confirman
regiones cerebrales implicadas en sindrome de Tourette. Las mas referen-
ciadas identifican relacién entre la desinhibicién de los circuitos neuronales
cortico-subcorticales (Miranda, 2000), el funcionamiento anormal de los
ganglios basales, circuitos frontoestriatales y las estructuras limbicas con
la generacion de los tics (Calderon-Gonzalez & Calderon-Sepulveda, 2003;
Arroyo & Baquero, 2011) y mayores hiperintensidades en estas dreas cere-
brales (Amat, Bronen, Saluja, Sato, Zhu, Gorman, Royal & Peterson, 2006).
De igual forma, se ha sugerido un aumento de la actividad prefrontal, tem-
poral y parietal en la supresion de los tic y una disminucién de la activi-
dad en el globo pélido ventral, tdlamo y putamen durante la misma accién
(Arroyo & Baquero, 2011).

En este sentido, es predecible asociar, como lo sefiala Cornelio-Nieto (2008),
el circuito motor con el origen de los tics motores, el circuito oculomotor con
los tics oculares, el circuito prefrontal dorsolateral con los déficit atencionales y
el circuito orbitofrontal lateral con los comportamientos obsesivo-compulsivos.
Pasando a la neurofisiologia, son mas los estudios que reconocen a la dopami-
na como un importante interventor en el desarrollo del sindrome de Tourette;
de este modo, Tijero-Merino, Gomez-Esteban & Zarranz (2009), entre otros,
describen el probable aumento de los niveles de dopamina en la funcién presi-
naptica y, una regulacion y captacion anormal de la misma. La razén principal
por la cual se identifica la relevancia de este neurotransmisor en el sindrome se
basa en que el uso de neurolépticos suprime los tics en la mayoria de pacientes,
bloqueando los receptores de dopamina (Cornelio-Nieto, 2008). A la par, el Na-
tional Institute of Neurological Disorders and Stroke (2012) y Ramirez (2010),
determinan la actuacion anormal de otros neurotransmisores como la seroto-
nina y la norepinefrina en su etiologia; de forma puntual, Jankobic (2001),
refiere la existencia de “bajos niveles de serotonina en el tronco cerebral, bajos
niveles de glutamato en el globo pélido y disminucién de niveles de AMPc en la
corteza” (p. 35) de pacientes con Gilles de Tourette.
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Por otra parte, es plausible contemplar un posible componente hereditario
en el sindrome de Tourette, de hecho, asi lo sugieren pruebas con geme-
los y entre familias (National Institute of Neurological Disorders and Stroke,
2012), puesto que la prevalencia en familiares de primer grado es diez veces
superior a la poblacién normal para el desarrollo de esta patologia y estudios
en gemelos monocigéticos de sindrome Gilles de la Tourette han justificado
una concordancia de aproximadamente 90%; pese a lo anterior, no se ha
encontrado un gen directamente relacionado a la condicién (Tijero-Merino,
Gomez-Esteban & Zarranz 2009).

Criterios diagndsticos

Es imprescindible un registro por neuroimagen, como la resonancia nuclear
magnética o la tomografia computarizada y un electroencefalograma, ademas
de ciertos examenes de sangre (National Institute of Neurological Disorders
and Stroke, 2012; Ferndndez-Mayoralas, Fernandez-Jaéna, Gomez & Jimé-
nez de la Pefia, 2014), pues se hace relevante anotar que su causa no se de-
riva directamente del efecto de algiin medicamento o una condicion médica
(Arroyo & Baquero, 2011); acompafiado de las manifestaciones clinicas espe-
cificas del sindrome en relacién a los tics motores y verbales.

Tratamiento a la clinica neuroldgica

El tratamiento del sindrome de Gilles de la Tourette debe considerar las
areas en las cuales el paciente presenta mayor disfuncionalidad; de esta ma-
nera, existen diferentes abordajes para aminorar sus sintomas, sin embargo,
rara vez se pueden eliminar completamente los tics (Calderén-Gonzélez &
Calderdn-Sepulveda, 2003); asi, cuando la enfermedad interfiere de manera
importante en la calidad de vida de los pacientes es preciso recurrir al trata-
miento farmacolégico (Tijero-Merino, Goémez-Esteban & Zarranz, 2009). Los
neurolépticos han demostrado ser los mas efectivos en el proceso de inter-
vencion médica, especialmente el haloperidol y el pimozide (Miranda, 2000;
Jankobic, 2001), aunque producen efectos secundarios como la sedaccion,
aumento de peso, somnolencia, hepatotoxicidad, entre otros (Tijero-Merino,
Gdémez-Esteban & Zarran, 2009), pese a esto, pueden manejarse iniciando
su consumo gradualmente y reduciendo las dosis cuando se empiecen a oca-
sionar tales efectos (Jiménez-Genchi, Avila-Ordéfiez, Félix-Orta, Balleste-
ros-Montero, 2011; National Institute of Neurological Disorders and Stroke,
201). Otros medicamentos como el tiaprizal (Alzuri & Valdés, 2001), el ari-
piprazole (Miranda & Castiglioni, 2007; Che-Sheng, Nan-Chang, Chih-Fan
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& Yuan-Ling, 2014) y la olanzapina (De Lucas & Montafiés, 2002; Torres,
Pereira, Benitez & Scromeda, 2010), también han sido utilizados con resul-
tados favorables. Asi mismo, se ha evidenciado la eficacia del metilfenidate
y la dextroamfetamina para reducir los sintomas del déficit de atencién con
hiperactividad y la clomipramina, fluoxetina, paroxetina y sertralina para los
sintomas obsesivos-compulsivos presentes comunmente en el Gilles de Toure-
tte (National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2012). De igual
forma, la eleccion del farmaco, su dosis y prolongacion debe tener en cuenta
el tipo de sindrome y su gravedad (Tijero-Merino, Gémez-Esteban & Zarranz,
2009), sopesando la intensidad del sindrome con las consecuencias de su uso
(Calderon-Gonzélez & Calderon-Sepulveda, 2003).

Por otra parte, algunos pacientes que no toleran la acciéon de ningun far-
maco, por lo que la terapia conductual dirigida al control de los tics y de
la sintomatologia obsesiva, puede resultar bastante efectiva (Miranda, 2000;
Ferreyra, 2002; Rodriguez & Rosa, 2014; Araya, 2016; Gonzdlvez, 2016),
para ello, es importante que exista un acompafiamiento psicoldgico orientado
al paciente y su entorno, con el fin de brindarle estrategias para el desarrollo
de seguridad en autoconfianza y toma de conciencia del problema, aparte de
realizar una orientacién con los familiares y las personas que constituyen su
ambiente mas proximo, respecto a las manifestaciones conductuales del sin-
drome y su manejo (Calderén-Gonzdlez & Calder6n-Sepulveda 2003; Monte-
zuma, 2003; Oviedo, 2004).

Compromiso cognitivo en el sindrome de Tourette

En relacion a la Neuropsicologia del Gilles de Tourette, ya se han dado al-
gunas aseveraciones, de hecho, Ramalho, Mateus, Souto & Monteiro (2008)
lo catalogan como una condicidén neuropsicoldgica. Asi, es claro advertir de
la mayor afectacién en la funciéon motora, el lenguaje y la atencidn, esta ul-
tima por la comorbilidad presentada con el TDAH, anteriormente descrita y
nuevamente referenciada por Becerra & Arias (2011) y Castellanos & Acosta
(2004). En especifico, se identifican deficiencias en la atencién selectiva y
sostenida (Barrera, 2009) y en las habilidades motoras finas como en la
rapidez, la destreza manual y la ejecucion motora sostenida (Dominguez &
Garzén, 2013).

En cuanto a otras funciones cognitivas, estudios demuestran que pacientes
con Gilles de Tourette tienen un rendimiento significativamente menor en
comparacién con un grupo control, en tareas que evaltian las habilidades per-
ceptivas y visuo-constructivas (Carrafa & Raheb, 2000; Dominguez & Garzén,
2013), asi como en la memoria de trabajo (Barrera, 2009); esto ultimo lo
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confirman Gomes da Silva, Villachan-Lyra & Hazin (2014), cuando manifies-
tan la preservacion de la memoria a largo plazo en estos pacientes.

En lo que respecta a las funciones ejecutivas, diversos estudios (Tirapu &
Garcia, 2010; Ferndndez-Olaria & Florez, 2016; Lopera, 2008; Artigas, 2000;
Franco & Sousa, 2011; Gomes da Silva, Villachan-Lyra & Hazin, 2014; Pa-
pazian, Alfonso & Luzondo, 2006) reportan alteraciones, y Dominguez &
Garzén (2013), detallan los componentes afectados, tras la existencia de la
enfermedad, a saber, la planificacidn, la flexibilidad cognitiva y la resolucién
de problemas. De esta manera, el deterioro en las funciones ejecutivas han
sido ampliamente relacionadas con el sindrome de Tourette, sin embargo,
Menezes, Martins & Gotuzo (2011), afirman que atn existen vacios teodricos
especificos de su perjuicio en dicha enfermedad.

Lo anterior, resalta la importancia de la rehabilitacién neuropsicolégica, ya
que permite el establecimiento de unos objetivos y el trazo de unas pautas de
intervencion claras (Barrera, 2009), acompafiado de un tratamiento médi-
co-farmacoldgico en paralelo (Ortiz & Blazicevich, 2010).

Analisis clinico del sindrome y su intervencion funcional

El sindrome de Gilles de la Tourette, como toda manifestacién de disfuncién
neuroldgica y con manifestaciones de la clinica neuropsicoldgica es suceptible
de tratamiento no solo farmacoldgico, el cual es basico y necesario para el
manejo del sindrome, sino también de intervencion orientada a la rehabili-
tacion de las alteraciones neurocognitivas subsecuentes lo que sugiere que el
neuropsicélogo que tiene a cargo la rehabilitacion debe conocer a cabalidad
los mecanismos de accién tanto neurofisiolégicos como neuroendocrinos in-
volucrados. Lo anterior en pro de formular actividades puntuales y con una
meta especifica de accion. Si bien las principales manifestaciones neurofun-
cionales obedecen a caracteristicas clinicas de los 1ébulos frontales, lo cual
lleva a pensar en funciones ejecutivas, y ha sido corroborado asi por los an-
tecedentes de investigacion ya abordados, es de resaltar que una alteracién
en cualquier region cerebral puede ocasionar disfunciones ejecutivas al ser
los 16bulos frontales el centro de recepcién y manipulacion de la informacién
para su respectiva operacionalizacion.

Es asi que, la rehabilitacion neuropsicolédgica en el sindrome debe contem-
plarse como integral al funcionamiento neuropsicolégico haya o no mani-
festaciones clinicas evidentes, puesto que una alteracion ejecutiva es desen-
cadenante de otros sintomas cognitivos que representan un mayor impacto
en la vida diaria del paciente, resaltando aqui la atenciéon que debe darse al
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abordaje y tratamiento de la memoria de trabajo a fin de evitar deterioros en
la consolidacién de nuevos aprendizajes o contenidos asi como en el acceso
a los almacenes de memorias de largo plazo. Asi mismo, el sindrome de Tou-
rette debe pensarse como una entidad neuropsicolégica caracteristica de los
16bulos frontales, con multiples manifestaciones funcionales que favorecen el
establecimiento de comorbilidades principalmente con el Trastorno obsesivo
compulsivo (acufiado a alteraciones de regiones orbitofrontales) y el Trastor-
no por déficit de atencién con hiperactividad (con disfuncion frontal generali-
zada), estas patologias secundarias variaran en la intensidad de sus sintomas,
llegando a acoplarse a las manifestaciones del Sindrome de Tourette y sin
interferir entre si.

En este sentido, al ser el sindrome de Gilles de la Tourette una entidad
compleja, el neuropsicologo clinico tratante debe, a fuerza, dar un aborda-
je interdisciplinar por neurologia, psicologia, psiquiatria, endocrinologia y
aquellas especialidades médicas a que haya lugar segun la edad del pacien-
te, las enfermedades pre-existentes(como pedriaria) y las especialidades
que de forma particular aporten a la rehabilitacion funcional del paciente y
su familia. Resaltando nuevamente, la importancia de conocer a cabalidad
los correlatos andatomo-funcionales y la estructuracién de programas de in-
tervencion que actien sobre estos, a fin de minimizar progresos de deterioro
y el impacto en la cotidianidad.

Conclusiones

La caracteristica principal del sindrome Gilles de la Tourette es la presencia
de tics vocales y/o verbales, los cuales pueden observarse, de igual manera,
en diferentes trastornos neuroldgicos, por lo que se hace necesario realizar
un eficaz y oportuno diagndstico, apoyado de técnicas de neuroimagen, pues-
to que existen suficientes investigaciones que confirman su origen organico;
se han encontrado alteraciones en la neuroanatomia y neurofisiologia tras
la aparicién de este sindrome; entre las mds caracteristicas se encuentra la
disfuncién en los mecanismos de accién de la dopamina, seguido de la sero-
tonina y la norepinefrina, ademas de alteraciones quimicas asociadas a los
ganglios basales y circuitos frontoestriatales, entre otros.

Asi mismo, y con el fin de idear un tratamiento acorde a la naturaleza de
los sintomas, con el proposito de mejorar la calidad de vida del paciente, y
en consideracion a las comorbilidades manifiestas y su inicio temprano, el
tratamiento ha de valerse de la integracién en la intervencién principalmente
farmacoldgica, cognitiva, psicoldgica y conductual, pues no deben descartarse
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totalmente los factores emocionales, ya que, precisamente, son estos en la
mayoria de las ocasiones, los desencadenantes de los episodios marcados por
tics motores y los responsables de la intensidad de los mismos.

En este sentido, el sindrome de Tourette dede abordarse como una enti-
dad clinica neuropsicolégica con prevalencia de inicio en la nifiez y la ado-
lescencia, caracterizado por multiples manifestaciones clinicas y de etiologia
neurolégica que involucra alteracién de la homedstasis neuroendocrina y
disfunciones neurofisioldgicas, lo que desencadena la presencia de alteraciones
funcionales a nivel motor, neurocognitivo y emocional, como producto de
modificaciones quimicas en las sinapsis de los 16bulos frontales y los circuitos
dopaminérgicos, con repercusiones en el efecto de la serotonina y la norepin-
efrina en regiones limbicas, lo cual, a corto plazo, conlleva a disfunciones en
la cotidianidad del paciente y su familia.

De igual forma, los programas de intervencién orientados a la rehabilita-
cién neurofuncional del paciente con sindrome de Tourette deben contemplar
ampliamente los correlatos neurofisiolégicos y neuroanatémicos relacionados
con cada compromiso de las diversas funciones cerebrales, a fin de estable-
cer actividades clinicas que tengan un impacto directo sobre dichas regiones
involucradas con las alteraciones cognitivas, motoras y emocionales en el pa-
ciente. Lo anterior supone que el conocimiento y pericia del profesional, que
debe estar a cargo (neuropsicélogo), es el eje primordial para garantizar la
efectividad del abordaje clinico de la rehabilitacion y la disminucion del de-
terioro subsecuente al trastorno, a sus comorbilidades y el impacto de éste
sobre la vida diaria del paciente.
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