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Das Tourette-Syndrom
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Zusammenfassung

Das Tourette-Syndrom (TS) ist eine sich meist im Kindesalter erstmals manifestierende neuro-
psychiatrische Erkrankung, die durch das chronische Auftreten von motorischen und vokalen
Tics gekennzeichnet ist. Die Pravalenz dieser Erkrankung wird auf 4-5/10.000 Personen
geschatzt. TS-Patienten weisen haufig Komorbiditat mit anderen psychiatrischen Storungen,
wie Zwangsstorungen, der hyperkinetischen Storung (ADHD), Angststdrungen und affektiven
Stérungen auf. Manche Formen der Zwangsstérungen scheinen mit dem TS eine gemeinsame
genetische Atiologie aufzuweisen und somit fakultativer Teil des phanotypischen Spektrums
des TS zu sein. Basierend auf Befunden von MRI-, Positronenemissionstomographie (PET)-,
und Single-Photonen-Emissions-Computertomographie (SPECT)-Untersuchungen werden
Verdnderungen in den kortiko-striato-pallido-thalamo-kortikalen Regulationssystemen disku-
tiert, wobei dem dopaminergen System eine wichtige Rolle zugeschrieben wird. Bei manchen
Formen des TS und der Zwangsstdrungen, die durch hdmolysierende Streptokokken der
Gruppe A ausgeldst oder aggraviert werden, scheinen autoimmunologische Mechanismen
von Bedeutung zu sein. Dieser Subtyp des TS bzw.der Zwangsstorungen spricht auf immun-
modulatorische Behandlungsstrategien an.Es gibt bis dato keine etablierte Pharmakotherapie
beim TS, wobei Neuroleptika am haufigsten zur Anwendung kommen.

Tourette’s syndrome — a review
Summary

Tourette’s syndrome (TS) is a neuropsychiatric disorder characterised by the occurrence of chronic
motor and vocal tics that usually begin in childhood. A prevalence of 4-5/10.000 individuals is
estimated. Tourette's syndrome patients frequently show comorbidity with other psychiatric
disorders such as obsessive compulsive disorder (OCD), attention deficit hyperactivity disorder
(ADHD), anxiety, and affective disorders.Some forms of OCD seem to share a common genetic
etiology with TS and to be a facultative part of the TS phenotypic spectrum.Based on MRI,
positron emission tomography (PET),and single photon emission computed tomography (SPECT),
data alterations in the cortico-striato-pallido-thalamo-cortical functional systems have been dis-
cussed. Within these systems, dopaminergic neurotransmission is thought to play an important
role in the pathophysiology of TS. Autoimmunological mechanisms seem to be important in some
subtypes of TS and OCD that are triggered or exacerbated by infections with hemolytic strepto-
cocci.In these cases,immune modulatory therapy proved to be efficient.To date, there is no
established treatment regimen for TS. The medications used most frequently are antipsychotics.
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P> Maladie des Tics

Bereits Ende des 19.Jh.wurde eine
genetische Ursache fiir das TS diskutiert

Das TS tritt meist im Kindesalter auf

P> Motorische Tics

P> Vokale Tiks

Tics konnen oft fiir eine gewisse Zeit
willkiirlich unterdriickt werden

P> Fluktuierender Zeitverlauf

P> Schnelle Zuckungen

Komplexe Tics konnen wie beabsichtigt
wirken
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Historischer Uberblick

Georges Gilles de la Tourette beschrieb 1885 [41] anhand von g Falldarstellungen ei-
ne neuropsychiatrische Stérung, die durch motorische und vokale Tics sowie Kopro-
lalie und Echolalie charakterisiert ist als P ,,Maladie des Tics“. Frithere Autoren hat-
ten bereits dhnliche Falle beschrieben, ohne die Symptomatik als nosologische Ein-
heit zu klassifizieren. Trousseau beschrieb erstmals Tics, die von Schreien begleitet
waren als ,,veritable Chorea des Kehlkopfes oder des Zwerchfelles. Der franzdsische
Neurologe Itard [41] beschrieb 1825 den Fall der Adeligen Marquise de Dampierre,
die im Alter von 7 Jahren motorische und vokale Tics entwickelte.

Im Laufe der Zeit waren die pathogentischen Betrachtungsweisen des Tourette-
Syndroms (TS) einem stetigen Wandel unterworfen. Bereits um die Zeit von Gilles de
la Tourette wurde hereditére Belastung als Ursache fiir das TS diskutiert. Bis zur Mit-
te des 20. Jahrhunderts waren psychoanalytische Theorien, die Tic-Storungen und
das TS als Neurose mit organischem Faktor charakterisierten, vorherrschend. Sig-
mund Freud betonte jedoch die organische Natur dieser Erkrankung [35]. In den
60er-Jahren wurde durch erfolgreiche Behandlungsversuche von TS-Patienten mit
dem Neuroleptikum Haloperidol [17] wieder das Interesse an organischen Ursachen
der Erkrankung erweckt.

Klinische Charakteristik des TS

Das TS ist eine meist im Kindesalter auftretende neuropsychiatrische Storung, bei
der es zum Auftreten von motorischen und vokalen Tics kommt. Tics sind paroxys-
mal auftretende schnelle, periodische, unwillkiirliche Muskelkontraktionen, die alle
Teile des Korpers betreffen konnen. Betreffen sie ausschliefllich die Skelettmuskula-
tur, spricht man von » motorischen Tics, kommt es durch Beteiligung der fiir Pho-
nation und Artikulation verantwortlichen Muskelgruppen zum Ausstoflen von Lau-
ten oder Wortern, spricht man von P vokalen Tics. Motorische Tics beginnen hdu-
fig im Gesichtsbereich und kénnen sich nach kaudal bis zu den unteren Extremiti-
ten ausbreiten. Eine kraniokaudale Ausdehnung ist aber nicht immer zu beobachten.
Héufig wechseln Tics ihre Lokalisation, d. h. andere Muskelgruppen werden mit ein-
bezogen und friihere Bewegungen kommen zum Erliegen. Tics konnen oft fiir eine ge-
wisse Zeit willkiirlich unterdriickt werden und treten vermindert auf, wenn sich der
Betroffene einer Aktivitdt, die Konzentration erfordert, widmet. So werden Tics auch
durch Willkiirbewegungen vermindert.

Tics manifestieren sich meist erstmals im Kindesalter, durchschnittlich in einem
Alter von 7-10 Jahren [22]. Gewohnlich manifestieren sich die vokalen Tics nach den
motorischen, durchschnittlich im Alter von 11 Jahren [83]. Normalerweise zeigen die
Tics einen P> fluktuierenden Zeitverlauf: Perioden mit starker Auspragung der Tics
wechseln sich mit Perioden geringerer Intensitdt und Hiufigkeit der Tics ab [41]. In
der Pubertit kann es zu einer Progression kommen, wihrend im Erwachsenenalter
hiufig eine zumindest teilweise Besserung eintritt [87].

Klassifikation der Tics
Einfache motorische und vokale Tics

Sind nur wenige Muskelgruppen betroffen, werden die Tics als einfach klassifiziert. Sie
imponieren als P schnelle Zuckungen, die dem Beobachter als bedeutungslos erschei-
nen, wie z. B. Blinzeln, Naseriimpfen, Mundzuckungen, Kopfwerfen, Schulterzuckun-
gen. Einfache vokale Tics sind z. B. undifferenzierte Lautduflerungen, Nachahmen von
Vogel- oder Tiergerduschen, Hiisteln, Réduspern etc.

Komplexe motorische und vokale Tics

Motorische und vokale Tics konnen auch in komplexer Auspragung auftreten. Diese
verlaufen langsamer und kénnen wie beabsichtigt wirken. Komplexe motorische Tics
sind z. B. Beriihren von Personen oder Gegenstdnden, Zurechtzupfen von Kleidung,
Spielen mit den Haaren, Springen, Stampfen, Grimassieren, Nachahmung der Bewe-



» Echokinese
» Palilalie

» Echolalie
» Koprolalie

» ,sensomotorisches” Vorgefiihl

» “Phantom-Tics”

Differenzialdiagnosen sind Dystonien,
Chorea minor und major

gungen anderer Personen (> Echokinese). Komplexe vokale Tics imponieren als Wie-
derholen bestimmter Phrasen oder Worter eigenen Ursprungs (» Palilalie) bzw.
fremden Ursprungs (®» Echolalie) oder als Aussprechen von Wortern obszénen oder
sozial unangemessenen Inhalts (® Koprolalie).

Die Angaben iiber die Haufigkeit von Koprolalie bei TS-Patienten variieren zwi-
schen 4 und 60% [22,36, 83,92]. Bei TS-Patienten mit schwererer Ausprigung der Tic-
Symptomatik ist Koprolalie hdufiger als bei Patienten mit geringerer Tic-Symptoma-
tik. Bei den komplexen vokalen Tics wechselt das Repertoire von stereotyp ausgespro-
chenen Worten. Der kompulsive Charakter dieser Lautduerungen wird durch ihren
hiufig sozial anriichigen Inhalt wie z. B. Schimpfworter bei der Koprolalie unterstri-
chen.

Weiter- und Fortbildung
Tourette-Syndrom

»Sensorische” Tics

Viele Patienten geben an, vor der tatsdchlichen Ausfithrung von Tics ein P ,,senso-
motorisches“ Vorgefiihl zu verspiiren. Dieses wird als Drang, Spannungsgefiihl oder
Kribbeln beschrieben, das dem Tic vorausgeht und durch die Ausfithrung des Tics ge-
16st wiirde. Jankovic [46] schlug in seiner sehr umfassenden Tic-Klassifikation vor,
komplexe Tics, bei denen dieses Vorgefiihl auftritt und die schwer von Zwangshand-
lungen abzugrenzen sind, als kompulsive Tics zu klassifizieren. Gelegentlich werden
von TS-Patienten auch sog. » “Phantom-Tics” erlebt. Dabei kommt es im Vorfeld der
Tics zu extrakorporalen Sensationen, die durch das Ausfiihren der Tics erloschen [46].

Diagnose des TS

Die Diagnostik des TS nach ICD-10 und DSM-IV ist in Tabelle 1 zusammengefasst.
Differenzialdiagnose des TS

Differenzialdiagnostisch sind von den Tic-Storungen die Dystonien abzugrenzen, von

denen auch einige im Gesichtsbereich beginnen (Blepharospasmus, oromandibulére
Dystonie, Meige-Syndrom). Diese treten aber kontinuierlich auf, laufen meist langsa-

Tabelle 1
Diagnose des Tourette-Syndroms nach ICD-10 und DSM-IV

1CD-102 DSM-IV

F95.2 Tourette-Syndrom 307.23 Tourette-Storung

Multiple motorische und ein oder Multiple motorische sowie mindestens ein vokaler
mehrere vokale Tics haben eine Zeit Tic treten im Verlauf der Krankheit auf, jedoch nicht
lang bestanden, aber nicht unbedingt gleichzeitig

notwendigerweise ununterbrochen

Die Tics treten fast jeden Tag viele Male Die Tics treten mehrmals taglich (gewdhnlich

am Tag auf, langer als ein Jahr hindurch, anfallsweise) entweder fast jeden Tag oder inter-
ohne Remission, die langer als 2 Monate mittierend im Zeitraum von iiber einem Jahr auf.
dauert In dieser Zeit keine Remission, die langer als 3

aufeinander folgende Monate andauerte

Die Storung fiihrt zu starker innerer Anspannung
oder verursacht bedeutsame Beeintrachtigungen
in sozialen, beruflichen oder anderen wichtigen
Funktionsbereichen

Beginn vor dem 18. Lebensjahr Beginn vor dem 18.Lebensjahr

Die Storung ist nicht auf die direkte Wirkung einer
Substanz (z. B. Stimulantien) oder einer anderen
Erkrankung (Chorea Huntington oder postvirale
Enzephalitis) zuriickzufiihren

2 Forschungskriterien
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» Chorea minor Sydenham

TS-Symptomatik wurde auch nach
Neuroleptikatherapie, Insult und
Enzephalitis beschrieben

30-65% der TS-Patienten leiden an
Zwangsstorungen

Etwa 50—75% der Patienten erfiillen
die Kriterien fiir das hyperkinetische
Syndrom

P Lernschwierigkeiten
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mer ab, sind nicht unterdriickbar und sistieren im Gegensatz zu Tics im Schlaf zur
Ginze. Der Spasmus hemifacialis ist stets einseitig und betrifft ausschlieflich Mus-
keln, die vom N. facialis versorgt werden, und ist durch hochsynchrone tonische und
klonische Zuckungen in einzelnen oder allen mimischen Muskeln gekennzeichnet.

Abzugrenzen ist auch die » Chorea minor Sydenham, die bei Kindern als Kom-
plikation nach Streptokokkeninfekten auftreten kann. Treten einfache und kurze Be-
wegungen auf, kdnnen diese Tics dhnlich sein. Die choreiformen Bewegungen der
Chorea minor sind aber im Gegensatz zu den paroxysmal auftretenden Tics kontinu-
ierlich. Auflerdem werden sie durch Willkiirbewegungen exazerbiert [108]. In man-
chen Fillen von TS wird allerdings eine dtiologische Verwandtschaft zur Chorea mi-
nor Sydenham diskutiert (s. unten ,Jmmunologische Mechanismen®). Auch die Cho-
rea Huntington oder die Choreoakanthozytose konnen im Anfangsstadium dem TS
dhnlich sein. Ebenfalls zu unterscheiden sind tardive Dyskinesien, die als extrapyra-
midale Nebenwirkung einer Langzeitbehandlung mit Neuroleptika auftreten kon-
nen. Ein Tourette-ghnliches Syndrom nach Kurz- [52] oder Langzeitbehandlung [10]
mit Neuroleptika wurde beschrieben. Es soll auch erwdhnt werden, dass die Sympto-
matik des TS durch zerebrale Erkrankungen wie Insult, Enzephalitis, Schddel-Hirn-
Trauma, CO-Vergiftung [83] und die Lyme-Borreliose (B. burgdorferi) [100] imitiert
werden kann.

Komorbiditat

Freeman et al. [36] erstellten eine multizentrische Datenbank, in der die Klinik und
Komorbiditdt von 3500 TS-Patienten untersucht wurden. Im Wesentlichen zeigen die-
se Daten gute Ubereinstimmung mit frither erhobenen Befunden und sind in der fol-
genden Zusammenstellung mit einbezogen. Etwa 11-12% der TS-Patienten weisen
nach dieser Untersuchung keine Assoziation mit weiteren psychiatrischen Stérun-
gen auf.

Tics und Zwangsstorungen

Zwischen 30 und 65% der Patienten mit TS leiden an Zwangsstorungen [5, 22, 36, 44,
58, 83]. Komplexe motorische Tics weisen haufig phinomenologische Ahnlichkeiten
zu Zwangshandlungen auf und sind nicht immer eindeutig von diesen abzugrenzen:
Repetitive komplexe Bewegungen, wie z. B. Zupfen am Bart, konnten sowohl als kom-
plexer motorischer Tic als auch als Zwangshandlung klassifiziert werden. Jankovic
[46] schlug hierfiir den Terminus ,,kompulsive“ Tics vor. Moll und Rothenberger [58]
beschrieben ein Symptomkontinuum zwischen Tics und Zwingen. Die beiden Auto-
ren ordnen zweckorientierte Bewegungen den Zwangsphdnomenen zu und Bewe-
gungen, die eher durch die betroffene Muskelgruppe definiert sind, den komplexen
motorischen Tics. Zwangshandlungen treten hiufig als Reaktion auf Zwangsgedan-
ken auf, die Angst oder Unbehagen erzeugen, und zielen darauf ab, diese zu reduzie-
ren.

Es wurde vorgeschlagen, dass Zwangsstorungen, die bei TS-Patienten auftre-
ten, als integraler Teil des symptomatischen Spektrums der Grunderkrankung und
nicht als separate Erkrankung im Sinne einer Komorbiditdt verstanden werden
sollten [83,106] (s. unten,,Genetik®).

Weitere assoziierte Storungen

Vor allem Kinder mit TS leiden héufig unter Hyperaktivitdt, Aufmerksamkeitssto-
rungen und Impulsivitit. Etwa 50-75% der Patienten erfiillen die Kriterien fiir das hy-
perkinetische Syndrom (attention deficit hyperactivity disorder ADHD) [22,36,100].
Die Symptome des hyperkinetischen Syndroms manifestieren sich tiblicherweise 2-3
Jahre vor dem Auftreten von Tics und sind hédufiger bei Patienten mit schweren Tic-
Storungen [26]. Umgekehrt leiden 50% der Kinder mit hyperkinetischem Syndrom
unter Tics oder haben Tics in der Familienanamnese [96].

P Lernschwierigkeiten wurden bei etwa 24% der TS-Kinder festgestellt [16, 36].
Diese konnten aber zum Teil auf die Komorbiditédt mit anderen Stérungen wie dem hy-
perkinetischen Syndrom und Zwangsstérungen zuriickzufiihren sein, die sich nega-



P> Restless-legs-Syndrom

Die Pravalenz des TS wird auf 4-5/10.000

Personen geschatzt

Manner sind ca.4-mal hdufiger

betroffen als Frauen

Tabelle 2

tiv auf die Testleistung auswirken. Es wurden aber bei einigen TS-Kindern spezifische
Teilleistungstorungen auf dem Bereich der visuellen Wahrnehmung und der visuell-
motorischen Integration beschrieben, die nicht ausschliefllich durch den Einfluss des
hyperkinetischen Syndroms oder der Zwangsstorungen erklart werden kénnen [43].

Es gibt auch Hinweise aus kontrollierten Studien, dass Tourette-Patienten hau-
figer an Angststérungen und affektiven Stérungen leiden als gesunde Kontrollperso-
nen [72]. Neuerdings wurde auch eine 59%ige Komorbiditit mit dem P> Restless-legs-
Syndrom (RLS) in einem pédiatrischen Sample [56] sowie in einer Familie, in der
das RLS gemeinsam mit dem TS auftrat, beschrieben [63]. Die hdufigsten mit dem TS
assoziierten Storungen sind in Tabelle 2 zusammengestellt.

Epidemiologie

Die Amerikanische Psychiatrische Gesellschaft (APA) schitzt die Pravalenz des TS
auf 4-5/10.000 Personen [3]. Die meisten Studien, die die Privalenz des TS in der All-
gemeinbevolkerung untersuchten, fanden Héufigkeiten von 5-10/10.000 [5, 83, 123],
allerdings wurden auch deutlich niedrigere Prévalenzen beschrieben (0,77/10.000
fiir Mdnner und 0,22/10.000 fiir Frauen [15]). Bei Schulkindern wurden deutlich h6-
here Privalenzen beschrieben (105/10.000 fiir Knaben und 13/10.000 fiir Mddchen
[27]; 40/10.000 [115];15-110/10.000 [46]), die durch andere Untersuchungen nicht be-
statigt werden [16] und durch Verwendung zu freier Diagnosekriterien zustande ge-
kommen sein diirften. Die relativ breite Streuung der Angaben iiber die Prdvalenz
des TS lisst sich dadurch erkliren, dass sich Patienten mit leichteren Tics dieser nicht
immer bewusst sind und nur zum Teil drztliche Behandlung in Anspruch nehmen
[49]. Das TS kommt in allen V6lkern und sozialen Schichten vor [83] und tritt beim
ménnlichen Geschlecht etwa 4-mal hdufiger auf als beim weiblichen auf [22, 36, 46,
83]. Wesentlich hiufiger als das Vollbild des TS treten einfache Tics in der Allgemein-
bevolkerung auf. Angaben tiber die Prévalenz von motorischen Tics in Schulkindern
und Adoleszenten variieren zwischen 1,6 und 14,5% [123].

Komorbiditat des Tourette-Syndroms

Krankheitsbilder Haufigkeit Literatur Anmerkungen

Zwangsstorungen 30-65% Apter et al.[5] Nicht immer eindeutig von komplexen
Freeman etal.[36] motorischen Tics abzugrenzen.
Comings u.Comings [22] Gemeinsame genetische Atiologie
Robertson [83]
Hanna et al.[44]

ADHD 50-75% Comings u.Comings [22]
Freeman etal.[36]
Shapiro et al.[92]
Spencer et al.[100]

Lernschwierigkeiten 23-24% Caine etal.[16] 2.T.durch ADHD bedingt; auBerdem
Freeman et al.[36] visuell-motorische Teilleistungsstorungen

Affektive Storungen 20-23% Comings u. Comings [24]
Freeman etal.[36]

Angststorungen 19% Coffey etal.[21]
Freeman etal.[36]

Schlafstorungen 14-26% Allen etal.[2] Patienten mit ADHD und Zwangsstdrungen
Freeman etal.[36] sind haufiger betroffen

Impulsivitat 10-37% Freeman et al.[36]

Selbstverletzendes 14-33% Robertson [85]

Verhalten Freeman etal.[36]

Restless-legs-Syndrom 59% Lipinsky et al.[56]

ADHD attention deficit hyperactivity disorder
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Die Pathophysiologie des TS konnte
bisher nicht geklart werden

P Storungen im kortiko-

striato-thalamo-kortikalen
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» PET
» SPECT
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» 11C-Diprenorphin-PET
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Pathophysiologie

Die Pathophysiologie des TS konnte bisher nicht geklart werden. Es wird angenom-
men, dass das Tourette-Syndrom durch Verdnderungen in den Basalganglien, de-
ren neuronalen Hauptverbindungen und in Hirnarealen, die mit ihnen in massiver
Verbindung stehen, verursacht wird [97]. Es werden P> Stérungen in den parallel or-
ganisierten kortiko-striato-thalamo-kortikalen Regulationssystemen angenom-
men. Diese Systeme bestehen aus parallelen Schaltkreisen, die je nach anatomi-
scher Lage Teil des motorischen oder des limbischen Systems sind. Stérungen wie
OCD oder ADHD, die hdufig gemeinsam mit dem TS auftreten oder fakultativer
Teil desselben sind, konnten durch Stérungen in den entsprechenden Schaltkreisen
der kortiko-striato-thalamo-kortikalen Regulationssysteme bedingt sein. Direkte
Hinweise auf Stérung der motorischen Inhibitionsmechanismen dieser Schaltkrei-
se beim TS lieferte eine neurophysiologische Untersuchung mittels transkranieller
Magnetstimulation [120],in der eine Verminderung intrakortikaler Inhibitionsme-
chanismen gefunden wurde.

Brainimaging beim TS
Volumetrische MRI-Studien

Bei TS-Patienten scheint die bei gesunden Kontrollpersonen vorhandene Asymmetrie
des Putamens und des Globus pallidus im Sinne eines gréferen Volumens auf der
linken Seite nicht gegeben zu sein [75,97], was allerdings nicht bestétigt werden konn-
te [121]. Verringerung des Volumens des linken Globus pallidus wird mit dem hyper-
kinetischen Syndrom (ADHD) in Zusammenhang gebracht [7]. Eine Vergroflerung
der Querschnittsfliche des Corpus callosum bei TS-Patienten [9, 60] wurde bei TS-
Patienten ebenso berichtet wie eine Verkleinerung [76].

Funktionelle bildgebende Verfahren

Funktionelle bildgebende Verfahren wie die Positronenemissionstomographie
(™ PET), die Singlephotonenemissionstomographie (» SPECT) und die funktio-
nelle Magnetresonanztomographie (> fMRI) erméglichen die Bestimmung der
regionalen zerebralen Stoffwechselaktivitdt durch Messung des regionalen zere-
bralen Blutflusses. Einige der bei Tourette-Patienten durchgefithrten PET- und
SPECT-Untersuchungen deuten auf eine verminderte Stoffwechselaktivitdt im
orbitofrontalen Kortex [11, 53], im Mittelhirn und in den Basalganglien [11, 32]
hin. Eine vermehrte Stoffwechselaktivitdt wurde in den sensomotorischen und
supplementdrmotorischen Arealen [11, 32] gefunden. Dabei konnte es sich jedoch
um eine unspezifische Aktivierung dieser Regionen durch wéhrend der Unter-
suchung auftretende Tics handeln [32]. Vermehrte metabolische Aktivitdt in den
supplementdrmotorischen, praimotorischen, primédrmotorischen Arealen und im
vorderen Cingulum wihrend des Ausfithrens von Tic-Bewegungen wurden von
Stern et al. [104] gefunden, die mit Hilfe von zeitlich synchronisierten Audio- und
Videoaufzeichnungen eine ereigniskorrelierte PET-Untersuchung durchfiihrten.
Diese Technik stellt zwar einen deutlichen methodologischen Fortschritt dar, sie
kann aber keinen Aufschluss dariiber geben, ob die genannten Areale primédr an
der Tic-Entstehung beteiligt sind oder sekundér aktiviert werden. Aulerdem
scheint auch das willkiirliche Unterdriicken von Tics eine Verdnderung der re-
gionalen zerebralen Durchblutung zu bewirken. In einer fMRI-Untersuchung
wurde wihrend willkiirlicher Tic-Suppression verminderte Aktivitédt in den Ba-
salganglien und im Thalamus und vermehrte Aktivierung im vorderen Cingu-
lum gefunden [79].

Eine P> "C-Diprenorphin-PET-Untersuchung, in der bei TS-Patienten eine ver-
minderte Opioidrezeptorbindung im vorderen Cingulum festgestellt wurde, sowie der
Befund, dass Symptome, die fiir das TS typisch sind, wie z. B. Vokalisationen, Grimas-
sieren oder komplexe Bewegungsmuster, durch epileptische Anfallsaktivitdt im Gyrus
cinguli bzw. durch elektrische Simulation dieses Areals ausgelost werden konnen [33],
deuten auf eine Rolle des Gyrus cinguli bei der Entstehung von Tics hin [113]. In die-



Dem dopaminergen System wird eine
groRe Bedeutung zugeschrieben

Auch das noradrenerge System scheint
beteiligt zu sein

Ebenso spielt das cholinerge System
eine Rolle

sem Zusammenhang ist von Interesse, dass es bei einer TS-Patientin zu einer Besse-
rung der Tic-Symptomatik nach Setzen von chirurgischen Lisionen im rechten Gyrus
cinguli im Rahmen einer chirurgischen Tumorentfernung kam [77].

Sowohl das Ausfiihren als auch die Suppression von Tics scheint den regionalen
Gehirn-Metabolismus zu beeinflussen. Dies erschwert den Vergleich der zerebralen
Aktivitdt zwischen TS-Patienten und gesunden Kontrollen, weil es je nach Untersu-
chungsparadigma - Tic-Suppression vs. freies Ausfithren der Tics - zu Artefakten im
Sinne einer Verdnderung des Metabolismus kommt, die nicht notwendigerweise In-
dikator der verantwortlichen Pathologie sind.

Veranderungen der Neurotransmission
Dopaminerges System

Innerhalb der Neurotransmittersysteme wurde dem dopaminergen System eine emi-
nente Bedeutung zugeschrieben. Diese Hypothese beruht vor allem auf der Beobach-
tung, dass Neuroleptika, die postsynaptische Dopaminrezeptoren blockieren, eine
Reduktion der Tics bewirken konnen [17], wihrend Substanzen, die die dopaminer-
ge Neurotransmission verstarken, wie etwa Stimulantien, Tics exazerbieren kdnnen
[20,34]. Bisher wurde in einer Reihe von PET- und SPECT-Untersuchungen, die stria-
tale Dopaminrezeptordichte untersucht (Tabelle 3). Die Ergebnisse sind jedoch nicht
einheitlich.

Auch Berichte iiber Veranderungen in der Dichte der prasynaptischen Dopamin-
transporter (DAT), die ein Indikator fiir die striatale Innervation ist, sind insgesamt
nicht konklusiv (Tabelle 4).

Zusammenfassend kann gesagt werden, dass die striatalen D,-Rezeptoren sowie
die Dopaminsynthese [107] unverdndert sein diirfte, wihrend einige Autoren eine
Erh6hung der DAT-Dichte im Striatum gefunden haben, die jedoch nicht bestatigt
werden konnte.

Noradrenerges System

Berichte iiber eine Reduktion der Tic-Symptomatik unter Behandlung mit dem o,-
Agonisten Clonidin [54] sowie iiber Exazerbation der Tics nach Absetzen von Cloni-
din [55] weisen auf eine Beteiligung des noradrenergen Systems beim TS hin. Weiter-
hin wurde bei TS-Patienten ein verminderter Anstieg von Wachstumshormon nach
Verabreichung von Clonidin festgestellt [61].

Noradrenerge Neurone projizieren vom Locus coeruleus zu vielen kortikalen
Arealen und kénnten einen modulierenden Einfluss auf die frontalen subkortikalen
Schaltkreise, die mit dem TS in Zusammenhang gebracht werden, ausiiben. Mogli-
cherweise modulieren noradrenerge Projektionen auch indirekt dopaminerge Neu-
rone [97]. Berichte iiber erhdhte Spiegel von Noradrenalin und Corticotropin relea-
sing factor (CRF) im Liquor und ACTH im Plasma nach Lumbalpunktion unterstiit-
zen die Hypothese einer verdnderten Stressreaktion beim TS. Studien des Noradre-
nalinmetabolismus beim TS fanden erniedrigte Spiegel des Hauptmetaboliten von
Noradrenalin im zentralen Nervensystem (3-Methoxy-4-hydroxy-phenylglycol
MHPG) im Urin und normale Spiegel von MHPG im Plasma und im Liquor [4]. Heinz
et al. [45] fanden bei TS-Patienten eine signifikante negative Korrelation zwischen
dem Schweregrad der vokalen Tics und der Bindung des Liganden '»3I-3-CIT im Me-
senzephalon, wo »I-B-CIT vorwiegend an Serotonintransporter bindet, und im
Thalamus, wo der Ligand an Serotonin- und Noradrenalintransporter bindet. Dies
konnte als Verdnderung der noradrenergen und serotonergen Transmittersysteme
interpretiert werden.

Cholinerges System

Cholinerge Interneurone im Striatum modulieren die Aktivitdt der striatalen GABA
(y-Aminobuttersdure)-ergen Interneurone. Fiir eine Beteiligung des cholinergen
Systems beim TS spricht die therapeutische Wirksamkeit von transdermaler Nikotin-
applikation in der Tic-Behandlung [29,108], allerdings zeigten neurochemische Stu-
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Tabelle 3

Emissionstomographische Untersuchungen zur Bestimmung der postsynaptischen Dopaminrezeptordichte

Patienten NL-Medikation Tracer Technik und Befund Literatur
(Anzahl Patienten) MessgroBle
9 5, Absetzen J6 Monate [""CINMSP PET Keine signifikanten Unterschiede Wong etal.[117]
vor Scan Ratio Nucl. caudat./ zu Kontrollpersonen
Zerebellum
20 4, Absetzen =6 Monate ["MCINMSP PET Bmax | bei 4 Patienten
vor Scan MaB fiir
D,-Rezeptordichte
Bmax
5 2, Absetzen =3 Monate ["'C]-Racloprid PET Keine Unterschiede zu Turjanski et al.
vor Scan Mag fiir verfiighare Kontrollpersonen [107]
D,-Rezeptorenim
Striatum
17 11, bei 4 Patienten ['2]]-1BZM SPECT Keine signifikanten Unterschiede Miiller-Vahl et al.
Absetzen =1 Monat vor Scan, Ratio Striatum/ zu Kontrollpersonen bei NL-freien [67]

5 monozygote
Zwillingspaare

7 Patienten erhielten NL

wahrend Scan

Keine Angaben

frontaler Kortex Patienten; Patienten mit langerer

Erkrankungsdauer Ratio |

['31]-1BZM SPECT
Mag fiir verfiigbare
D,-Rezeptoren
im Nucl. caudat.

D,-Bindung im Nucl. caudat. korreliert ~ Wolf etal.[114]
positiv mit dem phenotypischen

Schweregrad

NL Neuroleptika, Nucl. caudat. Nucleus caudatus, PET Positronenemissionstomographie, SPECT Singlephotonenemissionstomographie

Substanzen, die die GABA-erge

Neurotransmission verstarken konnten

beim TS wirksam sein
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dien bisher keine Unterschiede im Acetylcholinmetabolismus bei TS-Patienten und
gesunden Kontrollen. Normale Werte der abbauenden Enzyme Acetylcholinesterase
und Butyrylcholinesterase im Liquor wurden ebenso wie unverdnderte Aktivitdt des
synthetisierenden Enzyms Cholinacetyltransferase in kortikalen Regionen von TS-
Patienten gefunden [4]. Mogliche Wirkmechanismen von Nikotin beim TS sind die
Desensitivierung nikotinischer Acetylcholinrezeptoren [29, 89], postsynaptischer
Dopaminrezeptoren oder 5-HT-Rezeptoren [29].

Aminosduretransmittersysteme

GABA (inhibitorisch) und Glutamat (exzitatorisch) sind die wichtigsten Amino-
sduretransmitter im zentralen Nervensystem. Striatale GABA-erge Projektionen
zum Globus pallidus und zum Nucleus subthalamicus spielen innerhalb des korti-
ko-striato-pallido-thalamo-kortikalen Regulationssystems eine wichtige Rolle in
der Bewegungskontrolle. Der Verlust dieser GABA-ergen Neurone wird mit der Pa-
thophysiologie der Chorea Huntington in Zusammenhang gebracht. Es gibt auch
Hinweise, dass Substanzen, die die GABA-erge Neurotransmission verstirken wie
z.B.der GABA-Agonist Progabide [59] und der selektive GABAg-Agonist Baclofen
[6], der seine Wirkung prasynaptisch entfaltet und eine Verminderung der striata-
len Dopaminfreisetzung bewirkt [81], beim TS wirksam sein konnen. Post mortem
Studien fanden allerdings unverdnderte Konzentrationen von Glutamat-Decar-
boxylase (GAD), dem hauptsédchlichen GABA-synthetisierenden Enzym, in korti-
kalen Arealen und GABA in verschiedenen zerebralen Regionen. Glutamat kommt
in den kortikostriatalen und subthalamopallidalen Projektionen vor. In einer post
mortem Studie wurden signifikant erniedrigte Glutamatspiegel im medialen Glo-
bus pallidus, einem Projektionsareal des Nucleus subthalamicus, in 4 Gehirnen von
TS-Patienten gefunden [4]. In diesem Zusammenhang ist von Interesse, dass La-
sionen des Nucleus subthalamicus als ursdchlich fiir den Hemiballismus angesehen
werden.



Genetik
» Erbliche Faktoren Aus Familien- und Zwillingsstudien geht hervor, dass P erbliche Faktoren beim TS
eine grof3e Rolle spielen. Price et al. [80] berichten fiir das TS Konkordanzraten von
53% bei monozygoten Zwillingen und 8% bei dizygoten Zwillingen. Jedoch hatten
77% der monozygoten und 23% der dizygoten Zwillinge von TS-Patienten Tic-Stérun-
gen. Diese Daten lassen sich mit einer genetischen Atiologie des TS vereinbaren, le-
gen aber eine Beeinflussung der Expression des TS durch epigenetische Faktoren na-
he. Weiterhin ist bekannt, dass die chronische Tic-Stérung eine mildere Expressions-
variante des TS darstellt [70].

Viele Segregationsstudien, die beim TS durchgefiihrt wurden, sind mit einem
Hauptgenlokus fiir das TS vereinbar. Es gibt Hinweise auf eine autosomal dominan-
te Vererbung mit inkompletter Penetranz [30], aber ein multifaktorieller polygeneti-
scher Vererbungsmodus konnte in anderen Studien nicht ausgeschlossen werden
(Uberblick: [8]). Bei einem Teil der TS-Patienten scheint auch bilineale Transmissi-
on, bei der beide Eltern des Patienten erkrankt sind, eine Rolle zu spielen [44]. Die von
Walkup et al. [112] durchgefiihrte Segregationsstudie deutet auf einen Hauptgenlokus
in Kombination mit multifaktoriellem Hintergrund hin. Allerdings konnte die Hy-
pothese eines Hauptgenlokus in einer kiirzlich durchgefiihrten, grofl angelegten Se-
gregationsstudie nicht bestétigt werden [91].

Mittels Koppelungsanalysen kann untersucht werden, ob bestimmte chromoso-
male Regionen gemeinsam mit dem TS vererbt werden. Mit dieser Methode wurden
auf der Basis bestimmter Vererbungsmodelle verschiedene Kandidatengene fiir das
TS untersucht. Dabei konnte Koppelung mit dem 5-HT,-Rezeptor-Gen, dem Trypto-
phan-Oxygenase-Gen [13], dem Dopamintransportergen [39], den D,., D,, D, D,,
D,-Rezeptor-Genen, dem Dopamin-fB-Hydroxylase-Gen, dem Tyrosinase- und dem
Tyrosin-Hydroxylase-Gen [12, 38] ausgeschlossen werden.

Ein Genom-Scan von Familien mit Geschwisterpaaren mit TS erbrachte keine
signifikanten Ergebnisse, allerdings waren die chromosomalen Regionen 4q und 8p
verdéchtig beziiglich Koppelung [105]. Die Genetik des TS scheint also insgesamt sehr
komplex zu sein und stellt eine Herausforderung fiir zukiinftige Studien dar. Bei St6-
rungen mit einem derart komplexen genetischen Hintergrund miissen auch die ad-
ditiven Effekte mehrerer Genloci in Betracht gezogen werden [28].

Weiter- und Fortbildung
Tourette-Syndrom

Die Hypothese eines Hauptgenlokus
konnte nicht bestatigt werden

Die Genetik des TS ist komplex und
stellt eine Herausforderung fiir kiinftige
Studien dar

Tabelle 4
Untersuchungen zur Bestimmung der prasynaptischen Dopamintransporter

Patienten NL-Medikation Methode Befund Literatur
(Anzahl Patienten)
3 Bei 2 Patienten Post-mortem-Studie; Bindung des Liganden an DAT Singer et al.[95]
dokumentiert [*H]-Mazindolbindung im Striatum bei TS-Patienten sig.
wurde zwischen TS-Patienten und
Kontrollpersonen verglichen
5 4, Absetzten =12 Monate Mittels ['231]-B-CIT-SPECT Bestimmung DAT sig. 1 bei TS-Patienten Malison et al.[57]
vor Scan der Bindungsratio Nucl. caudat./
Okzipitallappen
10 8, Absetzten >4 Monate Bindungsratio von ['2]-3-CIT DAT in Basalganglien nicht erhoht; Heinz et al.[45]
vor Scan im Hirnstamm, Thalamus, in den sig. negative Korrelation der ['231]-B-CIT-
Basalganglien vs.Zerebellum Bindung im Thalamus und im Mittelhirn
mit der Schwere der vokalen Tics
20 5,NL wahrend Scan Mittels ['2[]-B-CIT-SPECT DAT weder bei Patienten, die noch nie Stamenkovic
Bestimmung der Bindungsratio Nucl. mit NL behandelt wurden, noch bei etal.[103]

caudat./Zerebellum

NL-behandelten Patienten erhdht
NL Behandlung beeinflusst ['21]-3-CIT-
Bindung nicht

DAT Dopamintransporter, NL Neuroleptika, Nucl. caudat. Nucleus caudatus, sig. signifikant, SPECT Singlephotonenemissionstomographie
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Zwangs- und Tic-Stdrungen scheint ein
gemeinsamer genetischer Defekt
zugrunde zu liegen

P PANDAS

Neuroleptika, die D2-Rezeptoren
blockieren, haben sich in der Therapie
des TS etabliert

» Haloperidol

» Pimozid

P Risperidon

» Olanzapin
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Es wird vermutet, dass manchen Formen der Zwangsstérungen und Tic-Storun-
gen ein gemeinsamer genetischer Defekt zugrunde liegt [71]. Demnach sind Zwangs-
phénomene keine nosologische Einheit, sondern nur die gemeinsame Endstrecke
unterschiedlicher Atiologien. Zwangsphinomene, die bei Patienten mit Tic-Stdrun-
gen auftreten, scheinen mit diesen &tiologisch in enger Beziehung zu stehen.

Immunologische Mechanismen

Wie aus der Zwillingskonkordanz ersichtlich scheint die Atiologie des TS nicht aus-
schliefllich genetisch zu sein. Unter den Umwelteinfliissen, die fiir die Auslosung man-
cher Formen des TS mitverantwortlich sein konnten, werden vor allem Infektionen
mit B-hdmolysierenden Streptokokken der Gruppe A diskutiert. Es wurde beobach-
tet, dass diese Infektionen Tic- oder Zwangssymptome auslésen oder exazerbieren
kénnen. Pathogenetisch diirften Antikorper gegen bakterielle Antigene, die mit An-
tigenen im Gehirn im Sinne einer Autoimmunreaktion kreuzreagieren dafiir verant-
wortlich sein. Manche Formen des TS und des OCD konnten demnach gemeinsam
mit der Chorea minor den Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorders
Associated with Streptococcal Infection (> PANDAS) zugerechnet werden [50]. Das
B-Lymphozyten-Antigen D8/17, das in fast allen Patienten mit rheumatischem Fie-
ber exprimiert wird, wurde in Patienten mit in der Kindheit beginnendem TS, chro-
nischer Tic-Stérung oder OCD aber ohne rheumatischem Fieber signifikant hdufiger
gefunden als in Kontrollpersonen [68]. Erhohte Streptokokkentiter wurden von Miil-
ler et al. [65] gefunden, was aber durch andere Untersuchungen nicht bestétigt wird
[68].In TS-Patienten wurden auch erhohte Spiegel von antineuronalen Antikérpern
gegen das Putamen [98], nicht aber erhdhte Spiegel von Antikérper gegen die Neu-
ron-like HTB-10-Neuroblastomzelle gefunden [99]. Es wurden auch immunmodula-
torische Therapieverfahren wie Plasmapherese oder i.v. Inmunglobulinen bei Pa-
tienten mit OCD oder Tic-Stérungen, die durch Streptokokken ausgelost oder exa-
zerbiert wurden erfolgreich angewendet [1, 64, 74].

Bei einer Untergruppe von TS und OCD, die durch -hédmolysierende Streptokok-
ken der Gruppe A ausgeldst oder exazerbiert wird, scheinen immunologische Me-
chanismen von Bedeutung zu sein. Dies konnte fiir die Therapie von Interesse sein.

Therapie des TS

Neuroleptika, die D,-Rezeptoren blockieren, haben sich in der Therapie des TS eta-
bliert. Diese ist aber im Hinblick auf ihre Nebenwirkungen wie Sedierung, Depressi-
on, kognitive Einschrankungen und extrapyramidalmotorische Symptome (EPS) wie
z. B. tardive Dyskinesien unbefriedigend, zumal TS-Patienten fiir diese Nebenwir-
kungen relativ anfillig sind [18]. > Haloperidol, das antagonistische Wirkung am
Dopamin-D,- und am adrenergen o,-Rezeptor zeigt, ist in etwa 80% der Fille gut
wirksam, wobei Nebenwirkungen ein Problem darstellen [93]. In einer doppelblinden
plazebokontrollierten Studie zeigte sich bei Kindern und Jugendlichen » Pimozid
wirksamer als Haloperidol in der Tic-Reduktion und verursachte weniger Nebenwir-
kungen [87]. P Risperidon, ein atypisches Neuroleptikum mit hoher Affinitit so-
wohl zu D,- als auch zu 5-HT,-Rezeptoren, zeigte gute Wirksambkeit beim TS [93, 94,
101, 110]. Stamenkovic et al. [102] konnten kiirzlich in einer offenen Pilotstudie die
Wirksamkeit von P Olanzapin, einem neuen atypischen Neuroleptikum mit ant-
agonistischer Wirkung an Dopamin- (D,, D,, D,) und Serotonin- (5-HT,, und 5-
HT,c) Rezeptoren bei TS-Patienten, die entweder Neuroleptika schlecht vertrugen
oder noch nie mit Neuroleptika behandelt worden waren, zeigen. Von manchen Au-
toren wird Tiaprid als Mittel der ersten Wahl bei Tic-Storungen empfohlen [31, 58].
Bei etwa einem Viertel der TS-Patienten ist auch Clonidin, ein zentral wirksamer o,-
Agonist, der im Gegensatz zu den Neuroleptika keine EPS verursacht, wirksam [18, 54].

Liegen gleichzeitig TS und Zwangsstorungen vor, wobei aber die Tics im Vorder-
grund stehen, wurde Sulpirid [58] empfohlen. Bei Tics und Zwangsstorungen sind
auch Kombinationsbehandlungen mit Neuroleptika und SSRIs méglich. Auf Arznei-
mittelinteraktionen ist sorgféltig zu achten.

Monotherapie mit trizyklischen Antidepressiva [18] wird als therapeutische Op-
tion fiir Patienten mit Tics und ADHD vorgeschlagen. Der Einsatz von Stimulantien



Tabelle 5

Pharmakologische Therapieansatze beim Tourette-Syndrom

Weiter- und Fortbildung
Tourette-Syndrom

Substanzgruppe Substanz Status Evaluation Literatur Anmerkungen
Neuroleptika Haloperidol, Doppelblinde plazebo- Ross u. Moldofsky [86], Sallee et al. [88]: Pimozid
Pimozid kontrollierte Studien Sallee et al.[88] wirksamer und weniger NW
(Haloperidol vs. Pimozid) als Haloperiodol
Sulpirid Retrospektive Daten Roberston et al. [84] Gute Wirksamkeit bei assoziierten
Zwangsstorungen
Risperidon Offene Pilotprojekte, Van der Linden etal.[110], Gute Wirksamkeit,
Fallstudien Shulman et al.[94], verursacht relativ wenig
Bruun u.Budman [14], Sedierung
Stamenkovic et al.[101]
Tiaprid Doppelblinde plazebo- Eggers etal.[31]
kontrollierte Studie
Olanzapin Offene Pilotprojekte Stamenkovic et al.[102] Gute Wirksamkeit, NW:
Sedierung, Gewichtszunahme
a,-Agonisten Clonidin Doppelblinde plazebo- Leckman et al.[54] Etwa 25% der Patienten
kontrollierte Studie sprechen an
Dopamin-Agonisten  Pergolid Doppelblinde plazebo- Gilbert et al.[40] Hohe Affinitat zu prasynap-

Sonstige

Immunglobuline

Botulinum-Toxin

Nikotin
GABAg-Antagonist Baclofen
5-HT3-Antagonist Odansetron
Cannabinoide Cannabis
Opiate Naltrexon
Antiandrogene Flutamid

kontrollierte Studie

Offene Pilotprojekte

Offene Pilotprojekte

Fallstudien
Offene Pilotprojekte

Offenes Pilotprojekt

Offenes Pilotprojekt

Fallstudie
Offenes Pilotprojekt

Doppelblinde plazebo-
kontrollierte Studie

Perlmutter et al.[74],
Allenetal.[1]
Awaad [6]

Kwak et al.[51]
Dursun etal.[29],
Sanberg et al. [89]

Awaad [6]

Toren et al.[106]

Miiller-Vahl et al. [66]
Miiller et al.[62]

Peterson et al.[79]

tischen D,-Autorezeptoren

Bisher nur an padiatrischen
Populationen untersucht
Reduktion des Senso-
motorischen Vorgefiihls;

auch bei vokalen Tics wirksam

Vor allem in Kombination mit
Neuroleptika wirksam

Gute Wirksamkeit in dieser Studie

Bei einem Teil der Patienten
wirksam

Wirksamkeit zweifelhaft

Geringe Wirksamkeit,
potenziell schwere NW

NW Nebenwirkung

Mathylphenidat, etablierte Therapie
des ADHD, kann bei schwerem TS
die Tic-Storungen verschlechtern

P transdermale Applikation
von Nikotin

wie etwa Methylphenidat, die die etablierte Therapie des ADHD darstellen, wird bei
Patienten mit komorbiden Tic-Stérungen kontrovers diskutiert. Es wurde beobach-
tet, dass Stimulantien in hoheren Dosen bei Patienten mit schwerem TS Tics ver-
schlechtern kénnen [19]. In einer Verlaufsbeobachtung hingegen wurde tiber zwei
Jahre hindurch bei Kindern wahrend der Behandlung mit Stimulantien keine signi-
fikante Verschlechterung der Tics festgestellt [37]. Bei der Anwendung von Stimulan-
tien bei Patienten mit erh6htem Risiko fiir Tics ist dennoch Vorsicht geboten [20].
Therapieerfolge wurden auch mit Baclofen, einem selektiven GABAg-Antagoni-
sten [6], der seine Wirkung prédsynaptisch entfaltet, Odansetron, einem selektiven 5-
HT;-Antagonisten [106] und mit Pergolid, einem Dopaminagonisten mit hoher Affi-
nitdt zu D,-Autorezeptoren [40, 42, 56], berichtet. Ebenso erwies sich intramuskuli-
re Injektion von Botulinum-Toxin als wirksam beziiglich Reduktion der motorischen
Tics [6,51] und der Koprolalie [90,109] sowie des sensomotorischen Vorgefiihls [51].
Offene Pilotprojekte zeigten, dass > transdermale Applikation von Nikotin mittels Pfla-
s-ter vor allem in Kombination mit einer neuroleptischen Therapie eine prolongier-
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Chirurgische TherapiemalBnahmen
sind beim TS allenfalls als Ultima Ratio
indiziert

» Multidisziplindre Therapiestrate-
gien

te Suppression der Tics zu bewirken scheint [29, 89]. Auch ein Fallbericht tiber er-
folgreiche Behandlung eines TS-Patienten mit Koprolalie mit 6-9-Tetrahydrocanna-
biol, der Hauptwirkkomponente von Marihuana, liegt vor [66]. Kontrollierte Studi-
en sind notwendig, um den Stellenwert dieser alternativen Behandlungsverfahren
mit anscheinend geringeren Nebenwirkungen zu bestimmen.

Chirurgische Therapiemafinahmen sind beim TS allenfalls als Ultima Ratio in-
diziert und haben experimentellen Charakter. Ein eindrucksvoller Fallbericht be-
schreibt deutliche Besserung der motorischen und vokalen Tics nach bzw. wéhrend ste-
reotaktischer Hochfrequenzstimulation in den medianen und rostralen intralamindren
Thalamuskernen und im ventralen oralen Thalamuskern [111].

In der Behandlung des TS sollten » multidisziplinire Therapiestrategien zur
Anwendung kommen, um den emotionalen, sozialen und padagogischen Anforde-

rungen dieses Krankheitsbildes gerecht zu werden. Patienten, die nur unter milden
vokalen oder motorischen Tics leiden, benotigen meist keine Pharmakotherapie. Hier
ist es meist ausreichend, dem Patienten die Diagnose und den benignen Charakter
seiner Erkrankung zu er6ffnen. In manchen Fillen hat sich auch Verhaltenstherapie
als wirksam erwiesen [118]. Hingegen stellt die addquate Behandlung eines ausge-
préagten TS mit assoziierten Storungen wie OCD und ADHD oft eine therapeutische
Herausforderung dar. Etablierte und in Evaluierung begriffene Therapieansitze sind
in Tabelle 5 zusammengestellt.
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Fragen zur Zertifizierung

b)
(9
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b)
(9]
d)
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(d)
d)

b)
(4
d)

b)
(4]
d)

a)
b)

d)

. Stimulantien haben folgenden

Effekt beim TS:

keinen Effekt

verbessern die Tics
konnen Tics exazerbieren
keine Aussage ist richtig

Koprolalie kommt beim TS vor:

bei allen TS Patienten
in 3%

in 30%

in 4-60%

Konnen die Tics willentlich
unterdriickt werden?

fiir gewisse Zeit
tagelang
wochenlang
tiberhaupt nicht

Im welchen Alter miissen die Tics
auftreten, so dass man vom TS
sprechen kann?

zwischen dem 2.-4. Lebensjahr
im 6.-7. Lebensjahr

wdhrend der Pubertat

vor dem 18. Lebensjahr

Die zweithaufigste Komorbiditat
beim TS ist:

Zwangsstérung
Schizophrenie
hyperkinetisches Syndrom
Depression

Fiir die Diagnose des TS sind
unter anderem folgende Kriterien
notwendig:

motorische Tics

vokale Tics

multiple motorische Tics und
zumindest 1 vokaler Tic
AusstoBen von Obszonitaten
(Koprolalie)

7. Die Geschlechtsverteilung des TS ist: 10. Die Atiologie des TS ist:

Weiter- und Fortbildung
Tourette-Syndrom

a) beiweiblichem Geschlecht 4-mal hdufiger a) durch psychische Traumen bedingt

b) bei mannlichem Geschlecht 4-mal b) unklar,aber Veranderungen im
haufiger Neurotransmitterstoffwechsel werden

¢) beibeiden Geschlechtern gleich héufig diskutiert

d) keine Aussage ist richtig ¢) Autoimmunerkrankung

d) durch Schadel-Hirn-Traumen bedingt
8. DieTherapie desTSist:

a) unsinnig, da keine Therapie hilft

b) Benzodiazepine Einsendeschluss: 8. November 2002.
¢) Mood-Stabilizer Die Antworten folgen im Heft 11/2002.
d) Esgibt keine etablierte

Pharmakotherapie, aber Neuroleptika Antworten aus Heft 7/2002:

werden am haufigsten verwendet 1d, 2¢, 3a, 4¢, 5e, 6b, 7a, 8b, 9d, 10b

9. DieTics zeigen beim TS folgenden
Verlauf:

a) kontinuierlich

b) fluktuierend

¢) saisonal bedingt

d) keine Aussage ist richtig
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