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Tourettes syndrom — i granslandet
mellan neurologi och psykiatri

Symtomen vid Tourettes syndrom, vokala
och motoriska tics, blir oftast tydliga i
sena forskolealdern. Stress och oro kan
forviarra symtomen; darfor ar en forstaen-
de omgivning och ett bra bemotande vik-
tigt.
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Tourettes syndrom ar en utvecklingsrelaterad funktionsned-
sittning som under de senaste aren fatt en alltmer central be-
tydelse for férstaelsen av psykiatriska symtom och beteende-
problem. Symtomen vid Tourettes syndrom ar komplexa dys-
kinesier i form av vokala och motoriska tics. Férekomst av
psykiatriska symtom dr mycket vanligidessafall, och ddrmed
illustrerar Tourettes syndrom grianslandet mellan neurologi
och psykiatri.

Georges Andreas Gilles de la Tourette praktiserade under
den stora franska neurologen Charcot da han beskrev syndro-
met »maladie du tics« som sedan skulle komma att biara hans
namn. Gilles de la Tourettes arbete kom ungefir samtidigt
med den tyska psykiatern Kahlbaums beskrivning av katato-
ni, och detta speglar det stora intresset som fanns da for en
neurologisk psykiatri. Det var emellertid en annan av Char-
cots elever, Sigmund Freud, som tilldrog sig storst uppmérk-
samhet och ledde psykiatrin bort ifran det neurologiska spa-
ret. Darfor f6ll Tourettes syndrom i glomska, och det var forst
pa 1950-talet som intresset ateruppstod i kraft av haloperi-
dols positiva effekt pa tics [1].

Pa 1980-talet pagick ett intensivt sokande efter en gen for
Tourettes syndrom da man tinkte sig att Tourettes syndrom
kunde vara autosomalt dominant adrftligt. Det visade sig att
de genetiska modellerna utgick ifran en alldeles for 1ag pre-
valens, och man fick 6verge tanken pa att bara en gen var in-
volverad. Man kom ocksa fram till att manga psykiatriska
tillstand dr kopplade till kroniska tics och Tourettes syn-
drom [2].

Tourettes syndrom betraktades tidigare som ett ytterst
séllsynt tillstand, men manga nickar sikert igenkédnnande at
den kinda neurologen Oliver Sacks upplevelse att det upphor
attvarasillsyntisamma stund som man lar sig kéinnaigen det
[3]. Populationsbaserade undersdokningar visar att prevalen-
sen ligger mellan 0,4 och 3,8 procent [4].

Debut fore 18 ars alder

Diagnosen Tourettes syndrom stidlls om det férekommer
minst tva olika typer av motoriska tics och minst ett vokalt
tics. Ticsen ska féorekomma flera ganger dagligen och sa gott
som dagligen i 6ver ett ar. Symtomfria intervall kan dock fore-
komma. Debut ska ha intriffat fore 18 ars alder. Dessutom
maste ticsen medfora en kliniskt signifikant funktionsned-
séttning i vardagen. Nér patienten sdker pa grund av tics ar
detta kriterium som regel uppfyllt. Enlig diagnoskriterierna

kan diagnosen Tourettes syndrom inte stidllas om symtomen
upptécks som »bifynd« hos en patient som s6ker for andra och
relaterade problem, och dr obekymrad och néstintill omedve-
ten om sina tics. Anda kan diagnosen vara av intresse dirfor
att den kan ge patienten en annan forstaelse fér de svarigheter
och symtom som kan foreligga tillsammans med Tourettes
syndrom.

Om det enbart forekommer motoriska eller verbala tics di-
agnostiseras tillstandet som kroniska motoriska respektive
kroniska verbala tics. Tics kan bist beskrivas som tvangsmis-
sigt upprepade rorelser, ljud eller ord. Motoriska tics kan ofta
vara snabba och ryckiga, men behover inte vara det. Tics be-
skrivs ibland som ofrivilliga, men dr det sdllan i den meningen
att patienten inte kiinner nagon delaktighet i rérelserna och
helt saknar kontroll 6ver dem. Tics kan héllas tillbaka for kor-
tare eller lingre tid, men det resulterar ofta i ett rekylfeno-
men med intensifierade tics. Fér behandlaren kan det av den
anledningen vara virt att noggrant observera patienten pa
vig ut fran konsultationen. Rekylfenomenet kan ocksa forkla-
ra de starkt skilda asikter som skola och hem kan ha, da ett
(Angsligt) barn haller tillbaka ticsen under skoltiden for att
sedan forlora kontrollen hemma. Flertalet patienter kan kin-
na ett tilltagande obehag som till slut utléser tics, sa kallad
premonitory urge [5]. Tics tilltar ofta vid stress, men kan ock-
satillta da stressen upphor. Eftersom en del tics kan uppfattas
storande eller provocerande kan de utlosa konflikter som
Okar stressen som i sin tur ¢kar tics. En ogynnsam aterkopp-
lingscirkel har etablerats.

Avtar hos vuxna

Generellt sett dr vokala tics betydligt mer handikappande dn
motoriska eftersom de 4r mer stérande. Savil motoriska som
vokala tics kan vara enkla eller komplexa. Enkla tics bestar i
enkla rérelser som 6gonblinkningar och axelryckningar eller
ljud som grymtning eller skratt. Komplexa tics bestar i sam-
mansattarorelser som att skakaluggen ur 6gonen eller att bita
ikléder, eller vokala uttryck som djurliten eller att uttala hela
ord eller meningar.

En form som har tilldragit sig sérskild uppmérksamhet ar
koprolali, det vill séiga ett tvangsméssigt yttrande av kénsord,
tillmilen, hot eller andra okvidingsord. Koprolali férekom-
mer periodvis hos 15-20 procent av de drabbade [6]. Koprolali
kan ibland, enligt var erfarenhet, férekomma i samband med
aggressionsutbrott da stressnivan dr hég. Omgivningen kan
da ha svart att férsta att beteendet bottnar i personens tics-
sjukdom, och ddrmed &r svarkontrollerat. Manga komplexa
tics uppfattas som beteendestorningar, vilket liksom den om-
fattande psykiatriska komorbiditeten gor att Tourettes syn-
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Tourettes syndrom &r ett
vanligtvis arftligt tillstand dar
symtomen bestar i tics i form
av tvangsmdssiga rorelser och
vokala uttryck.

Symtomen varierar spontant
men tilltar ofta vid stress.

Tics kan latt feltolkas som trot-
sigt beteende.

Det finns en hdg grad av psykisk
samsjuklighet vid Tourettes
syndrom.

Symtomen minimeras genom ett
lagaffektivt bemotande, samti
vissa fall med kompletterande
farmakologisk behandling.
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Tics kan hallas tillbaka for kortare eller langre tid,
men det resulterar ofta i ett rekylfenomen med
intensifierade tics. For behandlaren kan det av den
anledningen vara vart att noggrant observera
patienten pa vag ut fran konsultationen.

drom behandlas inom psykiatrin, ibland med bistand ifrdn en
neurolog.

Symtomen blir oftast tydliga i sena forskolealdern och till-
tar under tonaren for att avta hos vuxna. Hos vuxna domine-
rar ofta de komorbida tillstinden. Ticsens karaktér och inten-
sitet varierar spontant 6ver tid [7].

Komplex drftlighet
Tourettes syndrom é&r i de flesta fall arftligt, men prenatala
och perinatala faktorer sdsom rokning under graviditeten, 1ag
fodelsevikt och infektioner kan inverka [4]. Det har gjorts om-
fattande forsok att identifiera en specifik gen med autosomal
dominant arvsgang, men utan framgang. I dag anser man
dock att drftligheten 4r mer komplex [8]. Tourettes syndrom
kan ocksa uppsta efter streptokockinfektion, som ett delfeno-
men i PANS/PANDAS (pediatric acute-onset neuropsychi-
atric syndrome/pediatric autoimmune neuropsychiatric dis-
orders associated with streptococcal infection), vilket impli-
cerar en immunologisk genes [9].

De hjarnstrukturer som har betydelse for Tourettes syn-
drom dr framfor allt basala ganglierna och banor till fron-
talloberna och talamus [4].

Samsjuklighet vanlig

Tics kan, speciellt om de verkar provocerande (koprolali) eller
kraftfulla (kraftiga halsvridningar som sliter pa leden), utgo-
raett pafrestande kliniskt problem. Tics kan i sig spela en helt
underordnad roll i patientens problematik. Anda kan de vara
virda att notera d& de ar en markor for en sarbarhet att ut-
veckla psykiatriska problem [10-12]. Hos 9 av 10 patienter med
Tourettes syndrom foreligger nagon form av samsjuklighet
[4], framst tvangssyndrom, ADHD, autismspektrumstorning,
depression, angest, trotssyndrom och uppforandestérning.
Aggressionsutbrott dr vanligt forekommande. Sjilvskadebe-
teende ses hos en tredjedel av patienterna [13], och Tourettes
syndrom bor 6vervigas vid sjilvskadebeteende. Ofta dr sym-
tomen forbundna med samsjukligheten mer belastande &n
ticsen.

Om ticsen uppmirksammas som sddana kan det leda till en
minskad stigmatisering da den neurologiska grunden for pa-
tientens psykiatriska problem tydliggors. Den ospecifika as-
sociationen mellan Tourettes syndrom och psykisk sjukdom
ar ocksa intressant med tanke pé att nyare undersokningar
visat gemensam genetisk sarbarhet for flera psykiska sjukdo-
mar [14].

Bemdtandet en viktig del

Iflertalet fall beh6ver man inte specifikt behandla ticsen. Be-
handlingen inriktas i stillet pa 6vriga problem som patienten
lider av. I de flesta fall kan man behandla dessa enligt géngse
riktlinjer. Vid behandling av ADHD med centralstimulerande
likemedel bér man vara uppmérksam pa att savil forviarring
som lindring av ticsen kan forekomma [15]. Om forvérring av
tics férsvarar centralstimulantiabehandling av ADHD kan
atomoxetin Gvervégas [16].

Tics tilltar ofta vid stress och oro. Den visentligaste atgar-
den dr darfor att minska den psykiska belastningen. Aven re-
lativt harmlosa tics som harklingar kan uppfattas som provo-
cerande av omgivningen. Om ticsen innefattar koprolali, ag-
gressivitet eller sexuella beteenden uppfattas de som dn mer
provocerande. Ofta dr det inte uppenbart att dessa beteende-
problem ir tics, och da kan de skapa konflikter som vidmakt-
haller den stress och oro som utléser dem. En ond spiral kan
latt skapas.

En forstdende omgivning dr avgérande for att minska bade
stress och tics i situationen och for prognosen pa sikt. Man bér
dirfor arbeta med en lagaffektiv metod genom att forhalla sig
icke-konfrontativtirelation till tics och de relaterade beteen-
deproblemen, samtidigt som man anpassar krav och sittet att
stilla krav samt undviker straff och tillrattavisningar, allt i
syfte att undvika eskalering av konfliktens emotionella ladd-
ning. Vid konflikter b6r man halla avstand, bibehalla sitt lugn
och inte sdttahart mot hart [17].

Psykoedukativa insatser, dir man 6kar patientens, anhori-
gas och skolans forstaelse for syndromet, dr centrala. Det in-
gar hir att ge rad om hur man minskar konfliktnivan. Vissa
beteendeterapeutiska program har utvecklats, bland annat
»habit reversal training«. Detta program hjilper patienten att
uppmirksamma sina tics och tréina pa att géra en avledande
rorelse som hindrar ticsen [16]. Enkla psykologiska behand-
lingsinsatser, som beloning d& man inte har tics och bortfall
avbel6ning da ticsen inte kan kontrolleras, bor undvikas. Tics
drinte ett beteende man kan vilja att inte ha.

Farmakologisk behandling sdllan nédvindig

Det ér sidllan nodvandigt med farmakologisk behandling av
tics om man lyckas minska stress- och konfliktnivan. Det kan
dock bli nédvéindigt om ticsen dr vildigt kraftfulla, exempel-
vis huvudvridningar som kan ge slitage pa halskotorna. Far-
makologisk behandling kan ocksa bli aktuell om ticsen &ir
mycket provocerande. Bland alternativen finns da behandling
med neuroleptika.

Idaganviands framfor allt risperidon och aripiprazol [4]. Li-
censpreparaten klonidin och guanfacin, bada alfa-adrenerga
blodtryckssinkare, kan ocksa anvindas [16]. Vid starkt lokala
motoriska tics kan behandling med botulinumtoxin 6vervi-
gas[16].

Biverkningar, framfor allt viktuppgang och trétthet, maste
beaktas vid behandling med neuroleptika. Det ar oklart vilka
praktiska konsekvenser, framfor allt prolaktinstegring, be-
handling med neuroleptika har, sirskilt i puberteten. Detta
manar dock till férsiktighet i forskrivningen. Trotthet &r ett
frekvent problem vid behandling med savil vissa neurolepti-
ka som med alfa-adrenerga blodtryckssénkare.

Tics inte trotsigt beteende

Tourettes syndrom &r ett relativt vanligt tillstand karakteri-
serat av tvingsmaissiga rorelser i form av tics. Samsjuklighe-
ten dr hog och omfattar hela det psykiatriska spektrumet. Det
kan av den anledningen vara intressant att uppmérksamma
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Ofta dar symtomen forbund-
na med samsjukligheten
mer belastande an ticsen.

Tourettes syndrom hos patienter dir ticsen i sig inte ger sa
storakliniska problem.
I de fall symtomen har klinisk relevans bér man i férsta
hand rikta in sig pa ett &ndamaélsenligt och icke-konfronte-
rande bemétande baserat pa lag affektniva. Sarskilt méaste
man vara uppmirksam pa att inte tolka tics som trotsigt bete-
ende. Diarutover kan farmakologisk respektive psykoterapeu-
tisk behandling med sérskilt inriktning pa tics 6vervigas.

M Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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HESUMMARY

Tourette syndrome is a hereditary tic disorder. The symptoms
consist of compulsory movements and vocalizations. Stress has an
aggravating effect on tics. Unfortunately tics are easily mistaken
for oppositional and defiant behavior. Tourette syndrome is most
frequently seen with psychiatric comorbidity. Tics are best treated
with low arousal techniques, which may be supplemented with
pharmacotherapy.
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