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GiLLES DE LA TOUTETTE SENDROMU VE 12 OLGUNUN ANALIZI 

Dr. Qigdem ~ZKARA*, Dr. Baki ARPACI*, Dr. Hulki FORTA*, Dr. P. Nevin SUTLA$* 

~ZET: Bu 9ail~mada daUJ·anl~ bozuklt1klan ile birlikte giden multipl motor ue uohal tihlerle harahterize bir 9ocukluh 9ag1 
llastahg1 olan Gilles de Ia Tourette (GT) sendromu tart1~rlm~ ue I 2 uahanm analizi yapllm1~hr. · 

Anahtar SozcUkler: Multiple tihler, davra111~ bozuhlugu 

GILLES DE LATOURETTE SYNDROME AND ANALYSIS OF 12 CASES 

SUMMARY: /11 this article a cl1ildhood di.~order Gilles de Ia Tourette Syndrome which is charac terised by multipl motor and 
oocal tics and behauinrnl disturbances is discus.~ed and 12 cases are anelyserl. 

Gilles de Ia Tourette sendromu ilk kez 1825'te Itard tara­
ftndan tammlanmt~, 1885'de aym ara~ttrmact taraftndan ge­
nl!iletil mi~ multipl motor ve vokal tiplerle karakterize bir has­
tahkttr. Basit myoklenik st<;ramalardan kompleks paterndeki 
htzh, koordine, istemsiz hareketlere kadar degi~en rnotor ve 
vokal tikler ozelliltidir. 

Her nktan, her sosyal smtfta hastahga yakamlabilir. Ancak 
bazt <;ah~malar Yahudi ve Avrupa (Dogu) kokenlilerde daha 
stk ?ldu~tunu gostermi~tir (1~ Buna kar~m Ortado~tu 'da <;ok 
nadtr oldugu bildirilmi~tir (2~ 

O~talama ba~langt<; ya~t 7-ll'dir. DSM III-R'de 21 ya~m­
dan ~nee baiilamah ~eklinde belirtilmi~tir (3 ~ Ancak 1 ya~m­
dan once ba~layan nadir vakalara rastlanmaktadtr (4 ~ Ktz, er· 
kek ~rant 1:3'tur. GorUlme stkttgt ise %0.3-0.5'dir (5, 9). Et­
yoloJtk <;ah~malarda hastahltm bUyUk oranda familyal ve oto­
zomal dominant ge<;i!ili oldu~tu gosterilmi!itir (6, 7). Kimi 

"' Baklrkoy Ruh ve Sinir Hastal1klan Hastanesi, Noroloji Klinilti 

ara~ttrmalar bu oram %64 olarak belirlerken aksine bir ba~­
ka seride %2. 8 olarak saptanmt~ttr (8~ Shapire ve arkada~lan 
ikiz <;ah~malanndan yetersiz sonu<; almsa da, aile yUkiUIUitli­
nUn onemli oldu~nu bildirmi!ilerdir. Gebelik komplikasyon 
anamnezi belirgin degildir. 

Klinik Bulgular: Qocuklukta ortaya <;tkan hastal1k ba~lan­
gt<;ta basit tikler ~eklindedir. Genellikle yUzde goz k.trpma, 
agtz buru&turma, ba~ sallama !ieklinde ba~ lar, giderek ekst­
remitelere attar. Motor tikler klonik veya tonik (distonik) ka­
rakterde olabilir (9~ om: Bleferespazm, omuz, boyun disto­
nik hareketleri, okulurjik k:riz, zorlu balo~ gibi. Aym zaman· 
da multifokal olup zaman i.;inde degi!iiklikler gosterirler. 
Ekstremitelerde daha <;ok proksimalde yerle!iiT ve bu ozellik­
leriyle Kore'den aynhrlar. Tiklerin uyarana hassas olmadJitl 
(5) ve hasta tarafmdan bir sUre i<;in bastmlabilindigi ancak 
kendi kendine kaldtgt ve gev!iedigi anda daha ~iddetli olarak 
ortaya <;tktlitt gozlenmi~. Febril epizodlar strasmda tikler ge­
<;ici olarak ortadan kalkar, buna kar~m uykuda kaybolmaz-
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Jar. Uykunun REM ve nonREM fazlannda gosterilmi~ (9). 
TI klerin do~ a! bir flukluasyon gosterdi~i de saptanm1~ttr. 

Hastalarda giderek bazl tekrarlayJCI hareketler orn: ba~kasma 
dokunma, kar~ISindakinin sozlerini tekrarlama (ekolali), aym 
davram~lan yapma (ekopraksi ), sUrekli aym kelimeyi tekrar­
lama (pallilali) ortaya ~1kar. 

Vokal tilder artikUie ve inartikUle olabilir. Hu;k1rma, ho­
murdanma, geniz temizleme, oksUrme, burun ~ekme en s1k 
rastlamlanlandJr. Hatta bunlar Ust solunum yolu enfeksiyo­
nu semptomlan ile kan~arak hastanm pediatrist veya allerji 
uzmanlanna goturUlmesine neden olabilir. Vokal tikler daha 
g~>~ ortaya ~1kar. Hastalar kelimeleri, hece ve cUmleleri pat­
laytct tarzda, spontan veya eko ~eklinde soyleyebilir. Kopro· 
lali (klift.iriU konu~ma) o/o60 hastada gorUllir (5 ). Bunlann ~o­
~unlukla seksliel i~erikli veya bir vlicut par~asmm kaybedil­
mesine ili~kin oldu~u gozlenmi~tir. Markow yapt1~1 ~alt~­
mayla koprolalinin tikin do~al linguistik e~de~eri oldugunu 
saptam1~tJr (9). GT sendromu haricinde kUlture ba~lt psikoz 
olarak tammlanan Latah sendromunda ve encephalitis letarji­
ka sonras1 geli~en klazomanide de koprolali bildirilmi~tir. 
TI klerde ilgin~ bir duysal-motor ili~kinin varh~mdan sozedil­
mektedir. Hastalarm once garip bir duyguya kaplldJklan ar­
dmdan onlenemez bir hareket ettirme isteginin geldigi goz­
lenmi~ olup, aym ili~kinin akatizi, fantom a~ns1, huzursuz 
bacak sendromu, oynayan el parma~! sendromlannda da soz­
konusu oldugu bilinmektedir. 

Bu hastalarda zekanm normal ancak hiperaktivite ile giden 
dikkat bozukluklanmn o/o62'ye varan oranlarda aynca ileri 
boyutlarda davram~ bozukluklanmn rastland•g• saptanm•~ttr. 
Bunlardan obsessiv kompulsiv bozukluklar baz1 ~aiJ~malarda 
%90 olarak belirlenmi~tir. (jzellikle baz1 objelere veya vlicut 
par~alanna dokunma tarzmda ortaya ~1kmaktadu, baz1 has­
talarda kompulsiv yemelere baglt a~m kilo alma gorUlmli~tlir. 
Ba~ka bir ~ah~mada ise, erkeklerde %15.9, klzlarda o/o6.1 ora­
nmda exibisyonizm saptanm1~ttr (9~ Baz1 hastalarda self­
destrUktif davran1~lar oldugu gorUierek Lesch-Nyhan sendro­
mu ile ili~kisi ara~tmlm1~ ancak GT'li hastalarda iirik asit me­
taboli7.masma ait patolojik bir bulguya rastlanmamJ~tJr (10). 

Hastalarda minor norolojik bulgular, psikolojlk testlerde 
organisite, non-spesifik EEG de~i~iklikleri, yliksek oranda sol 
el kullanma, ambidekstrite bulunurken evoked potansiel ve 
nekropsi <;ah~malan normal olarak degerlendirilmi~tir. Ayn­
ca %60 c;ocukta migren, %11 epilepsi, ogrenme 7.0rluklan, 
uyku bo7.ukluklan belirlenmi~tir. Bunlarda psikotik davranJ~­
lar yoktur. 

Fizyopatoloji: Yapllan ~ah~malarda GT sendromunda se­
rotonin-dopamin imbalansmm sozkonusu oldugu saptanm1~, 
bunun santral aminlerin metabolitlerinin ara~tmlmas1 ile 
o7.ellikle striatal dopamiri hiperaktivitesinin, dopamin turn­
overinin azahp hipersensitivite geli~mesi sonucunda olu~tugu 
one slirlilmU~ttir (11, 10, 9). 

Tedavi: Tedavide odak nokta tikler olmaktaysa da, bir~ok 
hastada dikkat ve konu~ma bozukluklan, tigrenme yetersiz­
likleri 07.ellikle sorun yaratmaktad1r. Aynca tiklerin istem dJ­
~~ olduklan, istemli olarak ancak klsa bir slire i~in basttnla­
bildikleri, anksiyete ve stresle arttJklan psikolojik olmaktan 
~ok organik kokenli olduklan konusunda aile ve ogretmenle­
ri e~itilmelidir. 

Farmakolojik tedavi kliratif degil semptomatiktir. Tedavi­
ye ba~Jama karan tamamen tiklerin ~iddetine, psiko-sosyal 
geli~imin etkilenmesine gore verilir. Tek ba~ma tiklerin varh­
gt ila~ tedavisine ba~lamak i~in yeterli bir neden degildir 
(12). 
· l!a~ Tedavisi: Dopamin agonist ve antagonistleri, seratonin 

ve GABA lizerinden etki eden bir ~ok ila~lar kullamlmJ~tJr. 
Ancak son zamanlarda en etkili olanlann dopamin norotrans­
mitterlerini bloke edenler oldu~u kan1s1 yaygmla~mJ~tJr. 
1961 'den beri kullamlan Haloperidol o/o60 'dan fw.la vakada 
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etkili olmakta, ancak yan etkileri gO!ge dli~Urmektedir. Teda­
vide hedef tikleri tolere edecek dlizeye getirmektir. E~er ay. 
Jar boyu iyi kontrol edilirse rahat bir zamanda (om: yaz tati. 
li) ila~ kesilebilir ve semptomlann tekrarlamas• a~1smdan izle­
nir. 

Haloperidol: D2 reseptor antagonisti bir Butirefenon 
tiirevidir. Ba~langJ~ dozu, 0.25-0.5 mg, yatarken p.o. ahnn. 
Her 5-7 giinde dozu 0.25-0.5 artttnlabilir. A~an uyku moti­
vasyon kayb1, irritasyon, sedasyon en s1k yan etklleridir. Bun­
Jar ilac1 yatmaya yakm almak, dozu azaltmak, sabah kahve 
i~mek gibi yontemlerle bir ol~iide azaltllabilir. Parkinsonien 
semptomlar, tardiv diskinezi, akut distonik reaksiyon ve i~tah 
art1~1 nedeniyle ~~~manlama diger yan etkileridir. Aynca doz 
arb~ma bagh hastahk semptomlannda ~iddetlenme de bildi­
rilmi~tir (12). 

Diger Medikasyonlar: F1uphenazin ve Pimozidde dopamin 
reseptor blokaj1 yaparlar, yan etkileri daha azdu, etkilerinin 
Haloperidolle kar~Jia~tmlmasl tartJ~mahcbr (9). Noronal u~­
lardaki katekolamin depolanm etkileyen ila~larda dopamin 
hiperaktivitesinin azalmas1 a~1smdan kullamlabilir. Rezedpin 
postural hipotansiyon yapt1~1 i~in tercih edilmezken, doni­
din (alfa adrenerjik agonist) ozellikle davram~ bozuklu~u 
belirgin olanlarda 0.05mg/glin dozunda 1-2 haftahk aralarla 
0.05-1 mg artt~larla kullamlabilir. Serotonin metabolizma51 
Uzerinden etki eden clonozepam, clorimipramin ve trazodan 
bazdarmda ba~imh olurken bir klsmmda hi~ sonuc; verme­
mi~tir. 

GABA'y1 etkileyerek hareket eden valproat, baklofen gibi 
ila~lar ise etkisiz kahrken verapamil , nifedipin glbi kalsiyum 
antagonistleriyle ozellikle yan etkileri a~1smdan diger ila~la­
nnJ kullanamayan hastalarda ba~anh olduklan bildirilmi~tir 
(14~ 

Santral sinir sistemini stimule eden ilac;lar (omk: metilfe­
nidat, pemolin) ozellikle dikkat bozuklu~u olan hastalarda 
kullanJiabilir. Ancak bu ila~larm tikleri proveke etti~i hatta 
bildirilen 2 vakada aniden semptomlann ortaya ~1krnasma 
neden oldugu gozlenmi~tir (15 ). Allerji kontrolu, bilinen 
ajanlara desensitizasyon denenmi~ ancak hi~birisi bilimsel 
~ah~malarla desteklenmemi~tir. Davram~ terapisi, hipnoz, 
psikoterapinin bir olc;Ude faydas1 olabilir (19). Ayr1ca, 
1981'de New York'dan 12 hastaya intralaminar· nukleus t 
lamotomisi uygulandJ~J bildirilmi~, ancak bunlann sonraki 
izlenimleri hakkmda bilgi verilmemi~tir (9). 

Aymc1 Tam: Tikler fizyolojik ve patolojik olarak ikiye 
aynlabilir. L grup habitue! spazm ve basit tiklerdir. Bunlar 
genellikle ~ocuklukta ba~laylp eri~kinlikten once kaybolur, 
nadiren ileri ya~a ta~ar, belli kas gruplanm tutar degi~kenlik 
ve fluktuasyon gostermezler. Patolojik olan grupta ise Syden­
ham ve Huntinton Koreleri, norokutano ve dejeneratif hasta­
hklar e~lik eden diger bulgularla aynhr. Kafa travmas1, toxin, 
ila~ kullanJmJ gozonlinde bulundurulmahdJr. 

TARTI~MA 

(Tablo 1 ve II incelenecek) · 
Bu ~al1~mada noroloji klini~inde yatarak veya poliklinik· 

ten izlenerek muayene ve laboratuvar incelemeleri sonucu 
Gilles de Ia Tourette sendromu tams1 konan 12 olgunun ozel­
likleri ve sagaltJm sonu~lan gozden ge~irilmi~, bu nedenle de 
hastahk hakkmda derleme yapdmJ~tlr. 

Sekizi erkek, dordli k1z olan vakalann en erken ba~Jama 
ya~1 5, en ge~ 12 idi. Motor tikler olgularm tlimiinde, vokal 
tikler ise sadece biri hari<; di~erlerinde mevcuttu. 6 hastada 
koprolali, 7 hastada ise c;e~itli davram~ bozukluklan goriil· 
dli. (Obsessiv-kompulsiv bozukluk, agitasyon, irritabilite, t~ 
kUrme, affektif bozukluk). Bir hastam1zda EEG'de subkortJ· 
kal de~arjlarla giden myoklonik epilepsi saptamrken, bir h~s· 
tada hafif bioelektrik disorganizasyon, ikisinde her iki hemJs· 
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~e~ projekte olan paroksizmler vard1, biri normal s1mrlar 
t~mde de~erlendirilirken digerleri tamamen normal bulun­
d~. ·~~ hastanm uykuda da tikleri oldugu ogrenildi. Aile oy· 
kiill'n mcelendiginde bir hastanm annesinde kaybolma korku­
su. v~ uyku bozukluklan, bir diger annede iyi tammlanmayan 
~:~k bc;'zukluk, ktzkarde~inde e~yalara dokunma ~eklinde 
IU' pulstv davram~. ba~ka bir hastanm anne ve babasmda c;e­

IJ 1 obsessiv bozukluklar saptandt. 
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TABLO: 2 . 

Tedavide 1 olgu dt~mda digerlerinde haloperidol uygulan­
dt. Dii~iik dozlarla ba~Iaytp etkin doza ula~tldt . 0.6 mg/giin· 
8 mg/giin dozlannda 7 olguda onemli olc;iide iyilik, iic;iinde 
ktsmi diizelme gozlenirken, bir hastamn sadece irritabilitesi 
iizerine etkili olunabildi, doz biraz arttmlarak tedavisi siirdii· 
riildii. Sadece bir hastaya pimozid 4 mg/giin verildi. Tiklerde 
azalma gozlendi, hastalarda hi~bir yan etkiye rastlanmadt. 
Myoldonik epilepsili 1 hastamn nobetleri klonazepamla kont· 
rot altma almdt. 

Sonuc; olarak bulgular genelde literatiirdeki verilere biiyiik 
oranda uygunluk gostermektedir. Hastalar hakktndaki aynn­
hh bilgiler Tablo 1 ve II'de gosterilmi~tir. Sadece c;alt~malar· 
da onemli oranda aile ylikliiliiglinden bahsedilirken, bizim ol· 
gulanmtzm hie; birisinin familyal olmadtgt ancak yakm akra· 
balarmda bazt davrant~ bozuklu klarma rastlandtgt belirlen· 
mi~tir. 

Tedavi konusunda ise kantmtz literatUre uygun olarak dii­
~iik doz haloperidol uygulanmasmtn genellilde olumlu sonu~ 
verdigi ~eklinde olmu~tur. 
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iKi CREUTFELDT-JAKOB HASTALIGI OLGUSU 

Dr. Baki ARPACI**, Dr. Qigdem OZKARA**, Dr. Hulki FORTA**, Dr. Feriha oZDEMlR**, 
Dr. Sevim BA YBA~**, Dr. HUlya T1REL1** 

oZET: Klinik seyir ve EEG bulgulanyla Creutz{eld-Jakob lfastalzgr tanz.~z konmu~ iki olgu incelenmi~. konuyla ilgili litera­
tiir gozdert get;irilerek b11 lwstahkta EEG'nin de onemi vurgulanzp sunulmu~tur. 

Anahtar Sozclikler: M.S.S. yozla~masz, bunama, EEG 

SUMMARY: Two Cr·eulz{eldt-Jakob Disease (CJD) cases diagnosed by clinical coarse and EEG features were presented and 
literature about this subject was rewieved .~tre.~sing the importance of characteristic EEG aspect. 

Creutzfeld-Jakob Hastal1g1 (CJH), santral sinir sisteminin 
hJZit progresyon gosteren, demansiyeJ bulguJart On pfanda 
seyreden fatal dejeneratif bir hastahg1d1r. Heidenhain hastal1· 
g1, spongioform ensefalopati de denir. Hastahgm etkeninin 
transmiss1bl bir ajan oldugu, kuru hastahg1, koyun ve ker,;iler­
dl? gorli!en scrapie hastahgmm da aym tip iwn- konvansiyonel 
virtislerce olu~turuldugu dli~linlilmektedir (27 ). Orta ve ileri 
ya~larda ortaya t,;JktigJ, kadm erkek oranmm e~it oldugu goz 
Ienmi~tir. Ancak baz1 r,;ah~malarda kadmlarda daha s1k oldu­
gu beli.rlenmi~ (34). Olduk<;a nadir rastlamr. Y1lhk insidansm 
ortalama 0. 3·0. 45-1/milyon oldugu dii~nlilmektedir (1, 26, 
27 ). Ancak Libyah Yahudiler'de bilinmeyen nedenlerden otii­
rli bu oranm yliksek oldugu bildirilmi~tir (27 ). Vakalarm 
%15'inin familyal oldugu, otozomal dominant ger,;i~ gosterdi­
gi saptanmt~tlr (23). Ailevi insidans tngiltere ve Galler'de 
%6, Fransa'da %9, lsrail'de %35 olarak gosterilmi~tir (34). 
Ailevi formu oldugu dli~iinlilen Gert~mann-Strussler-Schein­
ker hastahgmm da CJH gibi ~empanzelere inokule edildigin· 
de spongioform ensefalopati yapmast dikkati c;ekmi~ ve bu 
hastalarda genetik bir yatkmhk da dli~linlilmli~tlir (1~ Bu 
arada Japonya'dan yaptlan bir r,;ah~mada HLA-DOw3 doku 
antijenenin belirgin oldugu bulunmu~ (20~ Slit r,;ocuklan ve 
r,;ocuklukta gorlilen Alper's hast~h~1 adtnt alan progressiv bir 

grup bozuklugun da spongioform ensefalopati yapbgt ve CJH 
gibi deney hayvanlarma ger,;irilebildigi saptanmca CJH'mn sa· 
ndd1gmdan daha yaygm oldugu belki de ya~amm ilk ytllarm· 
.da kazamld•g• dli~Uniilmli~tUr (22~ 

lnkiibasyon periodu 10.14 ay arasmda olup (27) ger,;i~ yo 
Ju konusunda henliz kesin bilgiler yoktur. Ancak ar,;tkr,;a gos­
terilebilen tek yay1hm yolu iatrojeniktir. Komea transplan­
tasyonu, derin elektrod uygulanmast, hipopituiterizm ama· 
c1yla, insan biiylime hormonu enjeksiyonu (9, 15, 25, 29) so 
nucu hastalar bilinmektedir. Her ne kadar epidemiyolojik 
r,;ah~maladrda hayvanlarla ilgilenenlerde hastaltk ortaya «;1k· 
masmda bir artJ~ bildirilmese de (5, 34) yine de serapie ile 
enfek.te hayvan Uriinlerinin insan yiyeceklerini kolayhkla 
kontamine edebilecegi gosterilmi~ ve en azmdan bazt CJH 
vakalarmm nedeni olabilecegi one slirlilmli~tUr (12). Deney· 
sel <;ah~malar okliler ve nora! dokulann yams1ra kan ve id· 
rarla da ger,;i~ olabilecegini gostermi~, enfeksiyon ajam be· 
yin, i<; organlar ve kanda klinik tablonun geli~iminden c;ok 
once belirlenebilmi~tir (25). Ameliyathane ve patoloji labo­
ratuvarlarmda tedbirli davramlmast, demanst olan ve ya~h 
hastalarda kullamlan tonometrelere ozellikle dikkat edilmesi 
gerekmektedir (11, 13). 

Patolojik degil!iklikler ozellikle serebral ve serebellar kor· 

* 10. Ulusal Klinik Norofizyoloji EEG-EMG Kongresi'nde bildiri olarak sunulmu~tur 
** BakJTkoy Ruh ve Sinir Hastahklan Hastanesi, Noroloji Klinigi 
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