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Streszczenie

Tiki to gwaftowne, szybkie, nawracajace i nierytmiczne ruchy (tiki ruchowe) lub wokalizacje (tiki gtosowe). Tiki sg statym
objawem zespotu Gillesa de la Tourette’a (GTS, Gilles de la Tourette syndrome), z ktérymi czesto wspotistniejg zaburze-
nia psychiatryczne. W pracy przedstawiono epidemiologie, patofizjologie, naturalny przebieg, kryteria diagnostyczne,
symptomatologie, rokowanie i roznicowanie w GTS. Gtdwnym celem prezentowanych rekomendacii interdyscyplinarnej
grupy ekspertow jest przedstawienie postepowania terapeutycznego i sposobow leczenia tikdw u dzieci i osob dorostych

z GTS.

Stowa kluczowe: tiki, terapia behawioralna, neuroleptyki, aripiprazol, klonidyna
Przedrukowano za zgoda z: Polski Przeglad Neurologiczny 2018; 14 (3): 131-150

Definicja i cechy charakterystyczne tikow

Tiki sa gwattownymi, nawracajgcymi, nierytmicznymi,
szybkimi i nagtymi ruchami (tiki ruchowe) lub wokalizacjami
(tiki gtosowe). Pojawiaja sie w seriach i charakteryzujg sie
duza zmiennoscig czestosci, nasilenia i morfologii [1]. Do
czynnikéw zmniejszajgcych ich nasilenie zaliczane sa: sen,
czynno$ci wymagajace koncentracji i koordynacji ruchowe;j
(jazda na rowerze, gra na instrumencie muzycznym), wysi-
tek fizyczny. Do czynnikéw zwiekszajacych nasilenie tikow
nalezg stan pobudzenia emocjonalnego, w tym przezywanie
stresu, napiecia, podekscytowania, zmeczenie, menstrua-
Cja, zte samopoczucie i stany chorobowe (np. infekcje). Tiki
mogq sie takze nasila¢ pod wptywem pewnych rodzajow
jedzenia, rozmowy o tikach i w czasie, gdy pacjent przebywa
sam. Te same sytuacje w zalezno$ci od pacjenta mogg byé
czynnikiem zmniejszajacym lub zwiekszajgcym nasilenie
i czestoS¢ pojawiania sie tikow.

Wystagpienie tiku jest poprzedzone niespecyficznym,
nieprzyjemnym odczuciem dyskomfortu lub napiecia (np.
mrowienie, swedzenie, pieczenie, odczucie ciepta, mysl
o0 koniecznoSci wykonania tiku), czyli tak zwanym syg-
natem ostrzegawczym (premonitory urge) w obrebie tej
czesci ciata, w ktorej w krotkim czasie pojawia sie tik (np.
swedzenie w gardle poprzedzajgce tik wokalny, uczucie
mrowienia w dfoniach przed nastepujacym po nim wypro-
stowaniem palcow). Charakterystyczna jest czasowa zdol-
noS¢ do celowego powstrzymywania sie od tiku, co wiaze
sie z narastaniem niepokoju i dyskomfortu zwigzanego
z odczuwaniem sygnatow ostrzegawczych. Sygnaty ostrze-
gawcze zwykle nie pojawiaja sie (lub trudno jest ustali¢ ich
obecnosé) u dzieci przed 8.-10. rokiem zycia, jak réwniez
przed wystgpieniem tikow, ktdre sa wykonywane w auto-
matyczny sposéb (np. mruganie powiekami, Scigganie ust
w ryjek). Odczuwane jako nieprzyjemne i dokuczliwe opi-
sane wyzej odczucia ustepuja natychmiast po wykonaniu
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tiku, powodujac doSwiadczenie ulgi. Niektdrzy pacjenci
opisuja réwniez doznania w odniesieniu do koniecznosci
wykonywania powtdrzen tiku (‘not just right experiences’),
az do momentu osiggniecia poczucia wtasciwego jego
wykonania (‘just-right’), na przyktad powtarzanie stowa/
/frazy lub stukanie, pukanie, drapanie okreslona liczbe
razy. Opisane odczucia sg klasyfikowane jako rodzaj do-
znan mentalnych/poznawczych (najczesciej dotyczacych
bodZzcow wzrokowych — 31% i dotykowych — 25%, rzadziej
stuchowych — 10%), a nie doznah somatycznych, charak-
terystycznych dla sygnatow ostrzegawczych. Wystepuja
one znaczgco czesSciej u pacjentéw ze wspotwystepujacymi
objawami obsesyjno-kompulsyjnymi [2].

Podziat tikow

Tiki moga by¢ klasyfikowane ze wzgledu na rodzaj,
stopien ztozonoSci, umiejscowienie, liczbe, czas trwania,
czestosS¢ i nasilenie. Ze wzgledu na rodzaj tiki dzieli sie
na ruchowe, gtosowe, poznawcze, czuciowe, fantomowe,
blokujace, wyzwalane bodZzcem i samouszkadzajgce.

Tiki ruchowe to bezcelowe, nagte, szybkie, krotkotrwa-
te, skoordynowane i nierytmiczne skurcze czynno$ciowo
powigzanych ze soba miesni, jednej lub wiecej czesci ciata,
wystepujgce na poditozu prawidtowej czynnosci ruchowej.

Tiki glosowe, nazywane tez wokalnymi, polegajg na
mimowolnym wydawaniu dZzwiekéw lub wypowiadaniu stow/
/fraz/zdan. Czesto moga przypominaé normalnie wydawane
odgtosy lub stowa mogace sprawiaé wrazenie celowych
wokalizacji lub werbalizacji. Niektérzy badacze dzielg je na
1) powstajace przy uzyciu strun gtosowych, 2) sprawiajgce
wrazenie semantycznie poprawnych gtosek/stow/fraz/
/zdan, 3) wykrzykiwanie tresci obscenicznych (koprolalia),
4) powtarzanie lub nasladowanie zastyszanych (echolalia)
lub wypowiadanych przez siebie (palilalia) sylab/stéw/
/fraz oraz 5) powstajgce poza krtanig, w wyniku skurczu
miesni gardta, jamy nosowej lub ustnej, polegajace na
wydawaniu nic nieznaczacych krotkich dzwiekéw (np.
pocigganie nosem, mlaskanie). Powstajg w wyniku prze-
mieszczania sie powietrza przez gérne drogi oddechowe.
Tak jak tiki ruchowe charakteryzuje je krotki czas trwania,
stanowig staty, nagly, powtarzalny i spontaniczny wzorzec
wokalizacji lub werbalizacji. Najczestsze sygnaty ostrzegaw-
cze to faskotanie, odczucie suchosci w gardle, swedzenie
W jamie nosowej.

Tiki poznawcze lub mentalne, niekiedy nazywane im-
pulsjami, to mysli, frazy, wrazenia, stowa lub wizualizacje
pojawiajace sie w polu $wiadomosci, trudne do zignorowa-
nia. W odréznieniu od obsesji tiki mentalne sa postrzegane
przez pacjenta jako neutralne lub pozytywne treSciowo,
przynajmniej poczatkowo. Pacjenci nie odczuwajg negatyw-
nych konsekwencji zwigzanych z wykonywaniem tiku. Jeden
tik mentalny nie zawsze faczy sie z nastepnym, niemniej
(inaczej niz w przypadku obsesji) tiki tego rodzaju mogg

sie uzupetniaé tresciowo. Tiki poznawcze czesto petnig
funkcje autostymulacyjna, co moze byé odczuwane przez
pacjenta jako draznigce, ale wywotuje raczej frustracje
niz niepokdj lub lek (tak jak w przypadku obsesji). Moga
inicjowa¢ wykonanie okreSlonej czynnosci, najczesciej
zgodnej z tresScig tiku, ale w odr6znieniu od kompulsji ich
celem nie jest neutralizacja napiecia [3] (np. powtarzanie
w myslach stéw ,wysoki obcas” i w odpowiedzi dotykanie tej
czesci buta). Inne przyktady tikéw poznawczych to powta-
rzanie w my$lach sylab, stow, fragmentow lub catych zdan,
wypowiedzi wtasnych (tzw. echo myslowe) lub innych oséb,
przeczytanego tekstu, bezgtosne przeklinanie (mentalna
koprolalia), liczenie, moéwienie do siebie. Moga to byé takze
powtarzajgce sie mysli o treSci i charakterze seksualnym
czy agresywnym niewywotujgce odczucia niepokoju czy
leku [4].

Tiki czuciowe obejmujg krotkotrwate, nagte, powta-
rzajgce sie odczucia somatyczne, odczuwane na skorze
lub blisko niej, zlokalizowane w konkretnej czesci ciata,
rozpoznawane jako ,niezwykte” i stereotypowe. Nie maja
oczywistej przyczyny patofizjologicznej; sa zwigzane (lub
nie) z odpowiedzig ruchowag w tej samej lub sasiadujacej
okolicy ciata. W praktyce klinicznej sg niemal nie do odroz-
nienia od poprzedzajacych tiki sygnatéow ostrzegawczych.

Tiki fantomowe (rzutowane), zdefiniowane jako men-
talna projekcja [5], stanowig wzorzec powtarzajgcych sie
odczu¢ somatycznych, na przyktad uczucia ucisku, faskota-
nia, swedzenia, ciepta, zimna etc. odczuwanych wewnatrz
innych 0s6b lub nieozywionych albo wrecz nieistniejgcych
przedmiotow. Mogg dotyczy¢ réznych czeSci ciata innych
0s0b lub czesci przedmiotéw. Znoszone sa hajczesciej
przez dotkniecie lub podrapanie, ale moga takze polegaé na
przyktad na mocnym przyciskaniu otdwka podczas pisania
ze wzgledu na odczucie zlokalizowane w koAcowce rysika,
przedarciu kartki ze wzgledu na wyobrazenie przebiegaja-
cego przez jej Srodek twardego sznurka. Innym przyktadem
moze by¢ niemoznos¢ utrzymywania kontaktu wzrokowego
z drugg osoba z powodu poczucia niemal ,namacalnego”
potaczenia miedzy osobami, ktére w odczuciu pacjenta
musi by¢ zerwane.

Tiki blokujgce charakteryzuja sie nagtym zatrzyma-
niem wykonywanej czynnosci bez utraty przytomnosci.
Moga sie manifestowaé jako przeciggte jakanie, trud-
nosci z zapoczatkowaniem wypowiedzi, utrudniajgce
komunikowanie sie lub nagte zatrzymanie sie w trakcie
poruszania. W literaturze najczesSciej spotykanym termi-
nem opisujgcym ten rodzaj tikow jest okreslenie ‘bloko-
wanie’ (blocking phenomena), odnoszgce sie w istocie do
trzech grup objawéw: 1) tikéw blokujacych, 2) objawéw
obsesyjno-kompulsyjnych, 3) tikow funkcjonalnych. W przy-
padku tikdw rozwazane sg dwa mechanizmy objawowe:
1) pacjent nagle powstrzymuje wolicjonalny ruch w trak-
cie przedtuzajacego sie tiku o charakterze dystonicz-
nym (tik przerywa Swiadomie wykonywany ruch), 2) pac-

528 www.journals.viamedica.pl/varia_medica



Piotr Janik i wsp., Postepowanie w tikach i zespole Gillesa de la Tourette’a

jent nagle przerywa wykonywanie wszystkich ruchoéw (lub
ma ktopoty z zainicjowaniem ruchu), pozostajgc czesto
w nienaturalnej pozycji i ten objaw stanowi powtarzalng
czes¢ tiku. Z powodu ograniczonej liczby badan w tym za-
kresie patomechanizm pozostaje niejasny. W odniesieniu
do tikow gtosowych niektorzy chorzy doSwiadczajg tikow
blokujacych mimo braku wcze$niejszych trudnosci z ptyn-
noscig mowy, polegajgcych na niemoznosci jej zainicjo-
wania lub wypowiedzenia okreSlonych zdan, podobnie jak
w przypadku jakania lub zacinania, co powoduje znaczgce
zaburzenia ptynnosci mowy i/lub ktopoty w komunikacji.

Tiki wyzwalane bodZcem (stimulus bound tics), wyste-
pujgce czasami u mtodziezy lub dorostych [6], pojawiajg sie
jako odpowiedZ na bodziec wzrokowy (np. okreSlony gest
innej osoby), stuchowy (kaszel, ziewniecie lub okreslona
wypowiedzZ innej osoby), dotykowy (np. uciskajaca czesé
garderoby) lub mys| (powtarzajgca sie, o tej samej tresci).
biegajace w sposob skutkujacy samouszkodzeniami (SIB,
self-injury behaviors). Objawy tego typu wystepujg nawet
u 15-42% pacjentow zespotem Gillesa de la Tourette’a
(GTS, Gilles de la Tourette syndrome). W literaturze wyréz-
nia sie postac tagodng (np. bicie sie i uderzanie w twarz,
glowe, uderzanie piescig w rézne czeSci ciata, w twarde
obiekty, skubanie i rozdrapywanie skory i ran, gryzienie
warg i jezyka) oraz ciezkg, powodujgca powazne obraze-
nia ciata (uderzanie gtowg w podtoge, Sciane, uderzanie
piescig w twarz, oko, whijanie ostrych przedmiotéw w ciato,
gryzienie warg, jezyka az do amputacji urazowej). U okoto
5% pacjentow mogg by¢ to objawy nawet zagrazajgce zyciu
[7]. Wskazuje sie na dodatni zwigzek miedzy wystepowa-
niem SIB a wiekiem pacjenta, obecnoscig ztozonych tikéw
ruchowych, objawdw obsesyjno-kompulsyjnych oraz zespotu
nadpobudliwosci psychoruchowej i zaburzen koncentracji
uwagi (ADHD, attention deficit/hyperactivity disorder),
obecnoscig koprolalii i kopropraksji, oraz na brak zwigzku
z napadami gniewu/agresji [8]. Jak sie wydaje, SIB decyduje
0 ciezkosci zaburzenia bardziej niz wszystkie inne problemy
wspotistniejace z tikami.

Ze wzgledu na stopien ztozonosci tikow dzieli sie je na
proste i ztozone. Tiki proste to skurcze pojedynczego mies-
nia lub pojedynczej grupy miesniowej. Proste tiki ruchowe
dzielg sie na kloniczne (gwattowne i krotkie) i toniczne.
Przyktadowymi tikami prostymi ruchowymi klonicznymi
s3: mruzenie powiek, potrzasanie gtowg, unoszenie brwi,
wytrzeszczanie oczu, wysuwanie jezyka, unoszenie ramion.
Proste tiki ruchowe toniczne polegaja na izometrycznym
skurczu miesnia przy jednoczesnym braku ruchu czy
przemieszczenia danej czesci ciata. Czestg postacig jest
napinanie miesni brzucha, uda, szyi, posladkéw czy catej
koAczyny. Proste tiki glosowe to nieartykutowane dzwieki,
miedzy innymi chrzakanie, gwizdanie, szczekanie, pocigga-
nie nosem, kaszel, mlaskanie, cmokanie, pokrzykiwanie.

Tiki ztozone wymagaja zaangazowania wielu grup mies-
niowych, czesto trwajg dtuzej, sg wolniejsze i mogg sprawiac

wrazenie celowych ruchéw lub wokalizacji o powtarzalnym
i kompulsyjnym charakterze. Przyktadowymi tikami ru-
chowymi ztozonymi moga byé: dotykanie innych oséb lub
przedmiotéw, kopanie, kucanie, podskakiwanie, poklepy-
wanie, zagryzanie warg, lizanie siebie lub innych oséb lub
przedmiotow, catowanie przedmiotow, wykonywanie gestow
obscenicznych (w tym obnazanie sie, kopropraksja), nasla-
dowanie ruchéw innych 0s6b (echopraksja), wykonywanie
ztozonej sekwencji ruchow. Tiki gtosowe ztozone przyjmujg
postac ztozonych dzwiekéw lub sprawiajg wrazenie ciagu
semantycznie poprawnych wypowiedzi, takich jak stowa,
zdania, czasami o treSci obscenicznej, wulgarnej (koprola-
lia), powtarzanie sylab lub stéw. Do tikow gtosowych ztozo-
nych zalicza sie takze wszelkie nieprawidtowosci prozodii
(przecigganie stéw, zmiany intonacji, tempa).

Ze wzgledu na czas trwania tiki dzieli sie na kloniczne
(krotkie, trwajace < 100 ms) lub dystoniczne i toniczne
(> 300 ms). Tiki dystoniczne charakteryzujg sie powta-
rzalnymi nienaturalnymi pozami podobnymi do tych, ktore
pojawiaja sie w przebiegu dystonii (np. krecz szyi). W odréz-
nieniu od dystonii, w ktérej dochodzi do utrwalonej, statej
pozycji ciata, tiki dystoniczne powodujg jedynie krotkotrwa-
tg, nieprawidtowg postawe. W przypadku tikdw tonicznych
pacjenci wykonujg wzglednie diugotrwaty skurcz miesnia
(np. plecéw czy brzucha) w trakcie, ktérego nie przybierajg
okreslonej, niewygodnej postawy ciata [6].

Diagnostyka réznicowa tikow

Diagnostyka roznicowa obejmuje zaburzenia, ktérych
objawy maja charakter mimowolnych ruchéw/wokalizacji
lub podobnych do nich. Cechy, na ktére nalezy zwrécic¢
uwage, to charakterystyczna dla tikow mozliwos¢ po-
wstrzymania sie od ich wykonywania przez pewien czas
oraz doSwiadczanie przez pacjenta tiku jako (przynajmniej
czeSciowo) zamierzonego zachowania ukierunkowanego
na zmniejszenie przezywanego napigcia, albo wywotanego
przez poprzedzajgcy bodziec zmystowy. W odréznieniu od
tikdw wiekszo$¢ objawdw je przypominajacych nie jest
mozliwa do skontrolowania, co oznacza, ze chory nie jest
w stanie wptywaé w zaden sposéb na ich obecno$¢.

Zaburzenia neurologiczne
przypominajace tiki

Padaczka ogniskowa

Napady ogniskowe z objawami ruchowymi bez zaburzen
Swiadomosci wymagaja réznicowania z tikami ruchowymi
prostymi klonicznymi.

Mioklonie

— Napady padaczkowe miokloniczne — na przyktad
w przebiegu miodzienczej padaczki mioklonicznej
(idiopatyczna padaczka uog6lniona).
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— Hiperrefleksja (nadmierna reakcja przestrachu, ‘startle
response’) — gwattowne szarpniecia czeSci ciata w od-
powiedzi na nagty i niespodziewany bodziec.

— Mioklonie przysenne — wystepuja fizjologicznie w czasie
zasypiania pod postacig kilku naglych uog6lnionych lub
ogniskowych zrywan mieSniowych.

— Zespdt opsoklonii-mioklonii — okresowe lub bardziej
state chaotyczne i nieregularne, sprzezone ruchy gatek
ocznych (wywotane ruchem oczu) i mioklonie, mogg byé
powikfaniem zakazenia wirusowego.

Dystonia

— Dystonie ogniskowa (kurcz powiek, krecz karku) i uogol-
niona sg bardziej state, o utrwalonym wzorcu ruchowym
niezmiennym przez miesiace i lata; dystonia prowadzi
do utrwalonej, wymuszonej pozycji objetej nig czesci
ciata (np. dystonia szyjna) w przeciwienstwie do tiku
szyja/gtowa, ktory powoduje jedynie przejSciowy, kil-
ku-/kilkunastosekundowy przykurcz.

— tagodny napadowy krecz szyi — wystepuje u niemowlat
i cechuje sie trwajacymi od kilku minut do nawet Kilku
dni epizodami kreczu szyi.

— Zesp6t Sandifera — zaburzenie ruchowe w przebie-
gu refluksu zotadkowo-przetykowego prowadzace do
nienaturalnego utozenia szyi i glowy przypominajace
dystonie szyjna.

Plgsawica i inne hiperkinezy

— Plgsawica — mimowolne ruchy, giéwnie miesni twarzy
i koficzyn, bardziej ptynne niz tiki, mniej gwattowne,
przypominajgce taniec, bardziej state, o powtarzalnym
wzorcu zachowania ruchowego.

— Napadowe dyskinezy — mozna wyr6zni¢: wyzwalane
przez ruch (kinezygenne), niewyzwalane przez ruch lub
wyzwalane przez wysitek fizyczny; objawiaja sie epizo-
dami plgsawicy, balizmu, atetozy lub dystonii wystepu-
jacymi jednostronnie, obustronnie lub naprzemiennie.

— Akatyzja — pobudzenie ruchowe z przymusem ciggtego
ruchu, z towarzyszgcymi objawami leku i rozdraznienia;
zazwyczaj jest powiktaniem leczenia neuroleptykami.

— Zesp6t niespokojnych ndg/okresowe ruchy konczyn we
$nie — wystepujg w nocy podczas zasypiania i w czasie
snu, powodujgc wielokrotne wybudzanie sie.

— Spasmus nutans — zaburzenie ruchowe wystepujace u nie-
mowlat; gtowa dziecka jest przechylona w bok, kiwa sie
w przod i w tyt (lub na boki) z towarzyszacym oczoplasem.

— lactitio capitis nocturna — uderzanie gtowa lub inne
zaburzenia z rytmicznymi ruchami podczas zasypiania.

Zaburzenia psychiatryczne
przypominajace tiki

— Kompulsje, nadruchliwosé w zespole ADHD, stereoty-
pie nizszego rzedu (powtarzanie konkretnego wzorca

zachowan ruchowych) i echopraksja, manieryzmy, per-
seweracje, czynnosci nawykowe, czynno$ci rutynowe,
rytuaty wczesnodzieciece, zrytualizowane przesady
(r6znicowanie z tikami ruchowymi).

— Posturyzmy, pierwotne spowolnienie, ostupienie kata-
toniczne, dysocjacyjne (réznicowanie z tikami blokuja-
cymi, np. chodem lub mowa).

— Kompulsje, stereotypie nizszego rzedu, czynnosci nawy-
kowe, echolalia, palilalia w zaburzeniach ze spektrum
autyzmu (réznicowanie z tikami wokalnymi).

— Samouszkodzenia — wymagaja réznicowania z tikami
samookalaczajacymi.

— Obsesje (mysli natretne) — wymagaja réznicowania
z tikami poznawczymi (mentalnymi).

Kryteria diagnostyczne

Kryteria diagnostyczne zaburzen tikowych podano
w tabeli 1.

Zaburzenia psychiatryczne
towarzyszace tikom

Zaburzeniom tikowym najczesSciej towarzyszy cate
spektrum zaburzen wspétistniejgcych. U okoto 80%
pacjentow stwierdza sie obecno$é innych probleméw
klinicznych [1]. Najczestszym z nich jest ADHD rozpozna-
wany u 24-62% dzieci z GTS, przede wszystkim w po-
staci podtypu mieszanego (objawy dotyczg 3 obszardw:
nadruchliwosci, impulsywnosci, koncentracji uwagi) oraz
podtypu z przewaga zaburzen koncentracji uwagi. Kolej-
nym problemem jest zaburzenie obsesyjno-kompulsyjne
(OCD, obsessive-compulsive disorder), charakteryzujgce
sie wystepowaniem mysli i czynnosci natretnych (obsesji
i kompulsji), ktére dotyczy do 60% chorych z GTS. Objawy
obsesyjno-kompulsyjne rozpoczynajg sie zazwyczaj po
3-6 latach od wystgpienia tikow i majg bardzo zmienny
przebieg, z remisjami i zaostrzeniami. Istotnym problemem
s réwniez specyficzne zaburzenia rozwoju umiejetnosci
szkolnych (dysleksja, dysortografia, dyskalkulia), ktore
stwierdza sie nawet u 50% dzieci z zaburzeniami tikowymi,
a takze problemy dotyczace kontroli gniewu,/ztoSci, zabu-
rzenia snu, zaburzenia nastroju, zaburzenia lekowe, zabu-
rzenia zachowania (zaréwno opozycyjno-buntownicze, jak
i powazne), zaburzenia ze spektrum autyzmu, impulsywne
zachowania o charakterze agresywnym oraz samookale-
czenia. Obserwuje sie roznice dotyczace psychopatologii
miedzy chtopcami i dziewczetami. Wsrdd chtopcow znacz-
nie czesciej stwierdza sie wspotwystepowanie zaburzen
tikowych z ADHD, zaburzeniami zachowania, zaburzeniami
rozwoju umiejetnosci szkolnych i stabg kontrola ztosci,
za$ u dziewczat tiki wystepujg gtéwnie z zaburzeniem
obsesyjno-kompulsyjnym oraz zachowaniami o charakterze
samouszkodzen.
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Tabela 1. Kryteria diagnostyczne zaburzen tikowych wedtug Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders Fifth Edition (DSM-5).
(Zr6dto: Desk reference to the diagnostic criteria from DSM-5™. American Psychiatric Association, London,England, Washington 2013)

307.21.. Tiki przejSciowe (przemijajace)

A. Pojedyncze lub mnogie tiki ruchowe i/lub wokalne
. Tiki wystepuja przez okres < | rok od poczatku objawdw

B
C. Poczatek przed 18. rokiem zycia
D

. Zaburzenie nie jest spowodowane bezposrednim fizjologicznym wptywem substancji psychoaktywnych (np. kokaina)
lub inng znang przyczyna medyczng (np. chorobg Huntingtona lub wirusowym zapaleniem mézgu)

E. Nigdy nie byly spetnione kryteria dla zespotu Gillesa de la Tourette’a ani przewlektych tikdw ruchowych lub wokalnych

307.22, Tiki przewlekte ruchowe lub wokalne

A. Obecno$¢ pojedynczych lub mnogich tikow ruchowych lub wokalnych w czasie trwania choroby, ale nie obu naraz

. Tiki moga wystepowaé ze zwiekszajaca lub zmniejszajaca sie czestotliwoscig przez okres > | rok od poczatku objawow

B
C. Poczatek przed 18. rokiem zycia
D

. Zaburzenie nie jest spowodowane bezposrednim fizjologicznym wptywem substancji psychoaktywnych (np. kokaina)
lub inng znang przyczyna medyczng (np. chorobg Huntingtona lub wirusowym zapaleniem mézgu)

E. Nigdy nie byly spetnione kryteria dla zespotu Gillesa de la Tourette’a

307.23 Zespot tikow gtosowych i ruchowych (zespot Gillesa de la Tourette’a)

A. Obecno$é kilku tikow ruchowych i > 1 tiku wokalnego przez pewien czas trwania choroby, ale niekoniecznie

wystepujacych jednoczesSnie

B. Tiki moga wystepowac ze zwigkszajaca lub zmniejszajaca sie czestotliwoscia przez okres > | roku od poczatku objawow

C. Poczatek przed 18. rokiem zycia

D. Zaburzenie nie jest spowodowane bezposrednim fizjologicznym wptywem substancji psychoaktywnych (np. kokaina)
lub inng znang przyczyna medyczng (np. chorobg Huntingtona lub wirusowym zapaleniem mézgu)

Epidemiologia GTS

Populacja dziecieca

CzestosS¢ wystepowania GTS okreSlona na podstawie
badania dzieci miedzy 5. a 18. rokiem zycia wynosi okoto
0,8%, przewlektych tikow ruchowych — 1,65%, przewlekiych
tikow gtosowych — 0,69%, a tikdw przemijajacych — 2,99%
[9]. W populacji polskiej okreSlono chorobowo$é GTS na
0,6% wsrdd dzieci w wieku 12-15 lat [10]. Jakiekolwiek
zaburzenie tikowe dotyczy 2,82% oséb miedzy 5. a 18.
rokiem zycia.

Dorosli

Tiki u 0s6b dorostych wystepujg znacznie rzadziej i doty-
¢z 0,08% populacji w tej grupie wiekowej. CzestoS¢ wyste-
powania GTS u 0s6b powyzej 18. roku zycia szacuje sie na
0,05%, czyli wystepuje 15-20 razy rzadziej niz u dzieci [9].

Patofizjologia tikow

W patofizjologii tikow odgrywaja role zaburzenia trans-
misji licznych neuroprzekaznikéw, w korze mézgu i jadrach
podkorowych, co zapewne wigze sie z bardzo ztozonym
fenotypem klinicznym, jaki moze wystapié¢ w przebiegu

choroby. Istotng role odgrywajg zaburzenia transmisji
dopaminergicznej, serotoninergicznej, glutaminergicznej,
GABA-ergicznej, cholinergicznej, noradrenergicznej i kan-
nabinoidowej w obwodzie neuronalnym kora mézgu-praz-
kowie-wzgorze-kora mozgu.

Patogeneza tikow

Czynniki genetyczne

Najwazniejszg role w patogenezie choroby odgrywajg
czynniki genetyczne. Na podstawie najwiekszego badania
z udziatem bliZnigt ustalono, ze zgodno$é zachorowania
u blizniat monozygotycznych wynosi 50-77%, a u bliZzniat
dwujajowych — 10-23%, zaleznie od tego, czy zostanie
uwzgledniony tylko GTS, czy rowniez zespot tikow prze-
wlektych [11, 12]. Wystepowanie GTS i OCD w rodzinach
zar6bwno ojca, jak i matki (dziedziczenie dwurodzicielskie)
stwierdza sie na podstawie rodowodéw u 25-41% pa-
cjentdéw (probandéw) z GTS [13, 14]. W badaniach nad
rodzinami z GTS wykazano, ze ryzyko wystapienia choroby
u krewnych pierwszego stopnia wynosi 10-15% i jest 10-
-100 razy wyzsze niz w populacji ogélnej [11]. Z tego powo-
du GTS jest jedna z chordb o najwiekszym udziale czynni-
kow genetycznych sposrod zaburzen neuropsychiatrycznych
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0 poczatku w dziecinstwie. Ponadto czestos¢ wystepowania
tikow przewlektych ruchowych i gtosowych, uwazanych za
zaburzenie o tym samym podtozu genetycznym, co GTS,
u krewnych pierwszego stopnia waha sie od 7% do 22%
[11]. Podobnie do innych neuropsychiatrycznych zaburzen
rozwojowych zdecydowanie czesciej chorujg chtopcy. Typ
dziedziczenia w GTS nie jest ustalony. Analiza segregacyjna
sugeruje ztozony, wielogenowy model dziedziczenia nie-
mendlowskiego z udziatem kilku loci genowych i wptywem
czynnikéw Srodowiskowych (epigenetycznych) na ekspresje
gendw. W dziedziczeniu tej choroby prawdopodobnie wazng
role odgrywa jeden duzy gen wspbtdziatajacy z kilkkoma
mniejszymi (model mieszany). W ztozonym modelu dzie-
dziczenia fenotyp kliniczny moze byé skutkiem obecnosci
szczegblnej kombinacji podatnych genéw. Dziedziczenie
tej specyficznej kombinacji genéw mogtoby modyfikowaé
fenotyp kliniczny i odpowiadaé za r6zny stopien nasilenia
tikow oraz wspétistnienie (lub nie) dodatkowych zaburzen
psychicznych.

Czynniki pozagenetyczne

Zalicza sie do nich gtéwnie zaburzenia autoimmunolo-
giczne i zaburzenia w okresie cigzy i porodu. Czynniki immu-
nologiczne odgrywajg wazna role przynajmniej w niektérych
przypadkach GTS. Dowodem na to ma byé wystepowanie
popaciorkowcowych autoimmunologicznych zaburzen
neuropsychiatrycznych u dzieci (zesp6ét PANDAS, paediatric
autoimmune neuropsychiatric disorders associated with
streptococcal infection), w ktérym przyczyna tikéw i OCD
jest zakazenie paciorkowcem beta-hemolizujgcym grupy
A (GABHS, group A beta-hemolytic Streptococcus) [15].
Posrednim dowodem wspierajgcym te hipoteze jest czest-
sze wystepowanie choréb autoimmunologicznych u matek
dzieci z tikami [16]. Jednak w niektorych innych badaniach
epidemiologicznych i immunologicznych podwaza sig stusz-
noS¢ tej hipotezy [17].

Do czynnikéw oddziatywujacych w okresie cigzy i porodu
zalicza sie: wymioty w | trymestrze cigzy, silny stres w czasie
cigzy, narazenie ptodu na kofeine, nikotyne i alkohol, niskg
mase urodzeniowg dzieci, niedotlenienie w czasie porodu,
przedtuzony ponad 24 godziny czas porodu, pordd z uzyciem
kleszczy, owiniecie pepowiny wokot szyi, 5 i mniej punktow
w skali Apgar [18, 19].

Naturalny przebieg tikow

Tiki proste ruchowe w przebiegu GTS rozpoczynajg sie
zwykle w wieku 5-7 lat i najczeSciej manifestujg sie jako
mruganie lub grymasy twarzy czy potrzasanie gtowg [20,
21]. Po kilku tygodniach nasilenie obserwowanych tikow
zwykle stabnie, aby nastepnie ponownie sie zwiekszyé [22].
Lokalizacja anatomiczna opisywanych tikow jest zmienna.
W miare trwania choroby pojawiaja sie tez tiki ruchowe
ztozone, angazujace rézne grupy miesniowe. Wystagpienie

tikow ruchowych zwykle o 1-2 lata poprzedza pojawienie
sie prostych tikow wokalnych (dZzwieki nieartykutowane);
tylko u czesci chorych pojawiajg sie rowniez tiki wokalne
ztozone (dzwieki artykutowane) [23]. Koprolalia opisywana
jestrzadko (14-25%) i zwykle nie utrzymuje sie dtugotrwa-
le. Chorzy zgtaszajg roznorodne, zmieniajace sie w czasie
potgczenia tikdw ruchowych i wokalnych. Maksymalne
nasilenie tiki osiggajg w 10.-12. roku zycia [20, 23, 24].
Sytuacje stresowe nasilaja wystepowanie objawéw. W wieku
19-20 lat nasilenie tikow ulega znacznemu ograniczeniu
u wiekszosci chorych, a okoto 30% wykazuje catkowitg
remisje [20, 25]. ZmiennoS¢ czestotliwosci wystepowania
tikow jest charakterystyczna dla GTS, a wystepowanie grup
tikdw z naprzemiennie zwiekszajgca sie i zmniejszajgca
czestotliwoScia jest podstawg obserwowanego zjawiska
waxing-waning (przybywania-ubywania) objawow GTS.
Jest to bardzo istotna cecha, ktdrg nalezy bra¢ pod uwage
szczegblnie podczas oceny skutecznosci leczenia farma-
kologicznego i behawioralnego.

Zaburzenia snu

Problemy ze snem obserwuje sie zaréwno u dzieci,
jak i u dorostych chorych z GTS, a zesp6t jest uwazany
za niezalezny czynnik ryzyka wystepowanie zaburzen
snu. Najczesciej opisywane sg problemy z inicjacjg snu
— zasnieciem (48-56%) oraz problemy z utrzymaniem
ciagtosci snu (27-47%) — chorzy zgtaszaja czeste noc-
ne wybudzenia, po ktérych majg problem z ponownym
zasnieciem. Obserwuje sie réwniez zaburzenia z kregu
parasomnii zwigzanych ze snem bez szybkich ruchow gatek
ocznym (NREM, non-rapid eye movement) — chodzenie
przez sen (19-23%) i mowienie przez sen (23-50%).
Opisywano réwniez wystepowanie okresowych ruchéw
koficzyn we $nie z czestoscig 21-32% oraz koszmary senne
(17-37%). W badaniach polisomnograficznych u chorych
z GTS obserwowano wydtuzona latencje snu i zmniejszong
efektywnos$é snu zwigzana ze zwiekszeniem czasu czuwa-
nia po zasnieciu [26, 27]. Opisywane problemy ze snem
moga prowadzi¢ do fragmentacji snu nocnego, a w kon-
sekwencji do objawéw nadmiernej sennosci w ciggu dnia
opisywanej u okoto 50% chorych z GTS [28]. Okoto 30%
chorych zgtasza drzemki w ciggu dnia [29].

Leczenie tikow

Psychoedukacja

Psychoedukacja jest pierwszym, obowigzkowym ele-
mentem leczenia, ukierunkowanym na pacjenta i jego
otoczenie (blizsze i dalsze). Nalezy nig obja¢ rodzicow
i najblizsza rodzine, dziecko, nauczycieli, kolegéw w szkole,
trenerdw itd. Jej celem jest przekazanie wiedzy na temat
choroby (definicja, klasyfikacja, etiologia). Szczegdlnie
wazne jest poinformowanie o neurologicznym podtozu
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zaburzenia, obrazie klinicznym, rozpoznawaniu sygnatow
ostrzegawczych, epidemiologii, zaburzeniach wspotwy-
stepujacych, rokowaniu, mozliwoSciach leczenia, a takze
0 wptywie czynnikdw psychologicznych i Srodowiskowych
(np. stres, poczucie zawstydzenia, oczekiwania zwigzane
z tikami, kontakty réwiesnicze), innych czynnikdw ryzyka
i protekcyjnych wobec nasilenia objawow. Informacje powin-
ny sie takze odnosi¢ do zmiennego przebiegu zaburzef tiko-
wych, ktéry moze oznaczaé, ze objawy samoistnie ustepuja,
znacznie zmniejszaja nasilenie, ale takze to, ze nasilenie
tikow moze sie samoistnie zwieksza¢ [30]. Oprocz zadania,
jakim jest przekazanie wiedzy, celem psychoedukacji jest
uwolnienie dziecka od poczucia winy i wyjasnienie jego za-
chowan w kategorii objawow, gdyz tiki czesto sqg traktowane
jako niewtasciwy nawyk, wynikajacy ze ztoSliwosci dziecka,
ktére bywa karane. Waznym aspektem jest takze uwolnienie
rodzicow od poczucia winy zwigzanego z przekonaniem
0 popetnionych btedach wychowawczych. Pozwala takze
na unikniecie dalszej stygmatyzacji pacjenta, na przyktad
w Srodowisku szkolnym. Udzielenie wtaSciwego wsparcia
dziecku z tikami przez rodzicow zalezy od systemu opieki
oraz zrozumienia tego, ze tiki jako zaburzenie przewlekite
sg elementem systemu rodzinnego, podlegajacym ciagtym,
dynamicznym i wzajemnym oddziatywaniu wszystkich jego
sktadowych.

Psychoedukacja ukierunkowana na dziecko z tikami
powinna obejmowac nastepujace obszary: 1) informacje na
temat choroby i sposob6w radzenia sobie z tikami, 2) wptyw
tikbw na samooocene, 3) funkcjonowanie w szkole i kwe-
stie zwigzane z przemoca réwiesnicza, 4) kontrole ztoSci,
5) najczestsze zaburzenia wspotwystepujace i strategie
radzenia sobie z objawami lekowymi, nadpobudliwosci
psychoruchowej, obsesyjno-kompulsyjnymi [31]. Z kolei
psychoedukacja ukierunkowana na nauczycieli powinna sie
dodatkowo odnosi¢ do przedstawienia specyficznych trud-
nosci w funkcjonowaniu dziecka z tikami i wspotwystepuja-
cymi zaburzeniami psychiatrycznymi w szkole oraz zawiera¢
wskazowki dotyczace mozliwych modyfikacji, kierunkow
i sposobdw pracy z nim. W efekcie psychoterapia powinna
skutkowaé dostosowaniem wymagan edukacyjnych i spo-
sob6w nauczania do specyficznych potrzeb i mozliwosci
dziecka. Celem psychoedukacji ukierunkowanej na grupe
rowiesniczg jest zwiekszenie ich wiedzy oraz pozytywny
wptyw na postawy wobec chorujgcych kolegow.

Sposoby prezentowania informacji moga by¢ zrézni-
cowane (indywidualna, w grupie warsztatowej, przekaz
stowny, materiaty wideo, prezentacje multimedialne) [32].
Przekaz adresowany do dzieci powinien byé dostosowany
do okreSlonego poziomu rozwoju poznawczego w celu
umozliwienia zrozumienia przekazywanych tresci, a ponad-
to powinien byé wielokrotnie powtarzany. Istnieja dowody
na pozytywne efekty psychoedukacji skutkujgce poprawa
jakosci zycia pacjentéw z choroba tikowg. Badania z udzia-
tem nauczycieli wskazujg na pogtebienie wiedzy, korekte

btednych przekonah na temat dziecka z tikami, czestsze
stosowanie w klasie behawioralnych strategii modyfikacji
zachowan ukierunkowanych na ucznidéw. Psychoedukacja
stanowi zatem nieodtaczny i podstawowy element wszyst-
kich oddziatywan terapeutycznych [32].

Wskazania do leczenia

Leczenie objawdw GTS nalezy podjaé wtedy, gdy istotnie
wptywajg na codzienne zycie. U wielu 0s6b z GTS objawy
sg na tyle niewielkie, ze ci chorzy nie poszukujg pomocy
lekarskiej; wielu chorych nie wymaga leczenia z powodu
braku negatywnego wptywu tikdw na codzienne zycie.
W pierwszej kolejnosci nalezy ustali¢ krotka liste objawow,
ktére przeszkadzajg choremu w najwiekszym stopniu,
w kolejnosci od najbardziej do najmniej ucigzliwego. Warto
pamietaé, ze nierzadko tiki nie sg gtownym problemem GTS,
ale nadmierna ruchliwosé, kompulsje, agresja czy depresja.
Ustalenie najbardziej istotnego problemu pacjenta pozwala
ukierunkowac leczenie w pierwszej kolejnosci na ten wtas-
nie objaw. Ponadto utworzenie listy dokuczliwych objawow
pozwala lekarzowi dobraé jeden lek, ktory moze zmniejszac
nie jeden, a kilka objawow (np. risperidon w przypadkach
znaczacych tikow i agresji). Pozwala to uniknaé stosowa-
nia kilku lekéw jednocze$nie, a tym samym obniza ryzyko
wystgpienia objawow niepozadanych.

Leczenie jest zazwyczaj konieczne, jesli tiki powoduja
fizyczny (bol, powtarzajgce sie urazy) lub psychiczny (depre-
sja, lek) dyskomfort u chorego, stwarzajg istotne problemy
w relacjach z réwiesnikami (wySmiewanie, znecanie, wyob-
cowanie osoby chorej), utrudniajg nauke (np. przerywaja
pisanie lub odrabianie lekcji), co powoduje stabsze wyniki
W nauce, ograniczajg osiggniecia zawodowe (trudnosci
z zatrudnieniem, koniecznoSé czestej zmiany pracy) lub
sam pacjent prosi o zastosowanie leczenia. U dzieci czesto
konieczne jest indywidualne nauczanie, poniewaz objawy
GTS u chorego dziecka (tiki, nadruchliwosé) uniemozli-
wiajg lub powaznie zaktdcajg prowadzenie lekcji w klasie.
W wieku dorostym znacznie nasilone tiki moga uniemozliwi¢
podjecie pracy zawodowej wymagajacej czestych kontak-
téw z ludzmi, utrzymanie zwiazku z partnerem lub relacji
towarzyskich. W tych przypadkach leczenie objawowe to
koniecznos¢. Reguta jest, ze podobny stopien nasilenia
tikow jest bardziej ucigzliwy dla os6b dorostych niz dzieci,
co wynika z liczniejszych funkcji spotecznych, ktore petnig
osoby doroste.

Leczenie behawioralne

Leczenie behawioralne obejmuje nastepujace metody:
1) odwracanie nawyku (HR, habit reversal), 2) ekspozycje
z powstrzymaniem reakcji (ERP, exposure and response
prevention), 3) kompleksowy plan oddziatywan (CBIT,
comprehensive behavioral intervention for tics), 4) ana-
lize funkcjonalng, 5) treningi relaksacyjne, 6) terapie
poznawczo-behawioralng (CBT, cognitive-behavioral the-
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rapy), 7) samomonitorowanie/metody kalendarzykowe
(SM, self-monitoring), 8) nasilong praktyke negatywng (MP,
massed negative practice), 9) sprzezenie zwrotne (biofee-
dback). W ramach behawioralnych modeli leczenia, takich
jak HRT, ERP czy CBIT, zaktada sie, ze tiki sg schorzeniem
neurobehawioralnym, a wiec o podtozu neurobiologicznym
uwarunkowanym genetycznie, jednoczesnie utrwalonym
w mechanizmach zgodnych z prawami uczenia sie. Dlate-
g0 uwaza sie, ze tiki sg powtarzajagcym sie zachowaniem
w odpowiedzi na poprzedzajacy je dyskomfort (napiecie).
Wykonanie tiku znosi dyskomfort, co w konsekwencji
prowadzi do powtarzania tiku (zachowania) wzmacnia-
nego poczuciem doSwiadczonej ulgi. Dodatkowo czynniki
Srodowiskowe zewnetrzne (np. okreslone aktywnosci),
czynniki sytuacyjne (np. powrét do domu) czy tez czynniki
wewnetrzne, wyzwalajac stany emocjonalne (lek, niepokoj,
7t0S8¢, podekscytowanie) mogg wptywaé na zmienno$é
nasilenia objawéw [33].

Celem metod behawioralnych jest nauczenie pacjenta
identyfikowania czynnikdw poprzedzajgcych objawy oraz
1) wprowadzania czynnosci konkurencyjnej lub 2) stop-
niowego wydtuzania czasu migdzy wystapieniem czynnika
poprzedzajgcego a wykonaniem tiku. Postepowanie takie
pozwala na 1) wygaszenie wzmocnienia (brak ulgi zwigzanej
z wykonaniem tiku) oraz 2) uruchomienie procesu habitua-
cji (przyzwyczajenie sie do dyskomfortu wyzwalanego przez
czynniki poprzedzajace tik). Metaanaliza badan dotycza-
cych efektywnosci oddziatywan behawioralnych wskazuje
na efekt o sile rzedu Sredniej do znacznej w zakresie sku-
tecznoSci oddziatywan [34] oraz zmniejszenie nasilenia ti-
kow 0 25-35% w the Yale Global Tic Severity Scale (YGTSS)
[35]. Analizy moderatoréw wskazuja, ze im miodszy wiek
pacjenta, mniejsza liczba sesji terapeutycznych i bardziej
nasilone objawy ADHD, tym nizsza jest skutecznosé oddzia-
tywan behawioralnych. W najnowszych badaniach dowie-
dziono dodatkowych korzysci wynikajacych z potaczenia
terapii behawioralnej z terapig akceptacji i zaangazowania
[33]. Waznym obszarem oddziatywan, ukierunkowanym na
poprawe jakoSci zycia, jest przezywany przez pacjentow
dyskomfort zwigzany z trudnosciami w sferze spotecznej,
stygmatyzacjg i wiktymizacjg, niskg samooceng, codzien-
nym radzeniem sobie z tikami. Badania dowodza, ze praca
w tych obszarach skutkuje nie tylko poprawa jakosci zycia,
ale takze znacznym ograniczeniem tikow.

Interwencje behawioralne sa zalecane jako oddziaty-
wania pierwszego wyboru przede wszystkim w przypadku
tikow o umiarkowanym nasileniu, poniewaz w przypadkach
0 znacznym nasileniu efekty nie sg do konca zadowalajgce.
Istnieje dalsza potrzeba tworzenia dodatkowych interwencji
dla 0séb, u ktérych nie nastepuje oczekiwana reakcja na
leczenie behawioralne, w celu promowania umiejetnosci
radzenia sobie ze stresem wynikajacym z niekorzystnych
psychospotecznych konsekwencji tikow (techniki terapii
poznawczej, elementy terapii akceptacji i zaangazowania).

Trening odwracania nawyku (inaczej trening czynnosci
zastepczej) jest najczesSciej stosowanym oddziatywaniem
behawioralnym, zastosowanym po raz pierwszy w latach
70. XX wieku [36]. Obecnie stanowi integralng czes¢
protokotu kompleksowego planu oddziatywan CBIT. Jego
podstawa jest procedura wzmacniania réznicujgcego, czyli
wzmacniania zachowan niekompatybilnych (tj. wzmacnia-
nie zachowan niemozliwych do wykonania jednocze$nie
ztikiem). W praktyce oznacza to wprowadzenie zachowania
(reakcji konkurencyjnej), ktore musi spetniac okreslone wa-
runki: 1) w mozliwie najmniejszym stopniu przeszkadzac pa-
cjentowi czy sprawia¢ mu przykros¢, 2) byé komfortowe do
utrzymania przez co najmniej 1 minute i 3) uniemozliwiaé
jednoczesne wykonanie tiku (np. w przyoadku tiku polegaja-
cego na wytrzeszczaniu oczu reakcja konkurencyjng moze
by¢ wpatrywanie sie w jeden punkt lub powolne otwieranie
i zamykanie oczu). Dodatkowymi sktadowymi metody HR
sq: trening Swiadomosci tikow i sygnatdw ostrzegawczych,
trening relaksacyjny, interwencje zwigzane z zarzgdzaniem
warunkowaniem (CM, contingency managment) i analiza
funkcjonalng oraz przeciwdziatanie nawrotom. Terapia HR
jest skutecznym oddziatywaniem w grupie dzieci i mtodziezy
z zaburzeniami tikowymi i jednoczes$nie najintensywniej
badanym (dtugoterminowe ograniczenie nasilenia tikow
na poziomie 30-80% w badaniach przeprowadzonych
w latach 1973-2013) [33]. Wyniki badan wskazuja na
podobna skutecznosé, jak w przypadku procedur ekspozycji
Z powstrzymaniem reakcji oraz przewage metody w sto-
sunku do takich, jak wytezone powtarzanie tikéw, trening
relaksacyjny czy psychoterapia wspierajgca.

Ekspozycja z powstrzymaniem reakcji jest druga naj-
czesciej stosowang interwencjg behawioralng w przypadku
zaburzen tikowych. Oparta jest na dwoch mechanizmach:
1) wygaszeniu wzmacniajacej wartosci tiku poprzez niedo-
puszczenie do jego wykonania/pojawienia sie (wzmocnie-
nie negatywne) oraz 2) uruchomieniu habituacji poprzez
przyzwyczajenie sie do znoszenia uczucia przykrosci/
/dyskomfortu, spowodowanego odczuwaniem impulsu/
/sygnatu ostrzegawczego. Metoda ta dotyczy wszystkich
aktualnie pojawiajacych sie u pacjenta tikow, a nie tak jak
w przypadku HR do pojedynczych, wybranych tikow. Polega
na stopniowym wydtuzaniu czasu miedzy odczuwaniem im-
pulsu ostrzegawczego a wykonaniem tiku. Pacjent uczy sie
kontrolowania wszystkich objawow réwnoczesnie, zliczajac
liczbe niepowodzen w powstrzymywaniu sie (niepowodzenie
definiuje sie jako wykonanie tiku) i ustanawiajac w trakcie
kolejnych éwiczen nowe rekordy. Dodatkowo w trakcie ko-
lejnych sesji wprowadzane sg techniki wyobrazania sobie
lub realnego przezywania sytuacji, ktére w codziennym zyciu
powodujg zwiekszenie nasilenia tikow. Monitorowaniu pod-
lega takze nasilenie odczuwanego sygnatu ostrzegawczego
(element ekspozycji). W badaniach [32] roznice w zakresie
skutecznosci metod ERP i HR nie byty istotne statystycznie.
Co wazne, wykazano, ze tego typu éwiczenia nie prowadza
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Tabela 2. Elementy ztozonych oddziatywar behawioralnych w leczeniu tikow

HR i ERP HR ERP
(elementy wspéine) (réznice w stosunku do ERP)

(réznice w stosunku do HR)

Pozostate elementy oddziatywan
kompleksowych

Psychoedukacja Wsparcie spoteczne Nacisk na prace indywidualng Funkcjonalna analiza zachowan
Trening Swiadomosci Zaangazowanie otoczenia Zaangazowanie otoczenia ograniczone  Zapobieganie nawrotom

tikow do zliczania tikéw i ekspozycji

Identyfikacja sytuacji Reakcja konkurencyjna Powstrzymanie tikow

nasilajgcych tiki

Identyfikacja impulsu
poprzedzajacego

Praca nad jednym tikiem

Systemy nagrod
(mfodsze dzieci)

Ekspozycja na sytuacje
nasilajgce tiki

HR (habit reversal) — odwracanie nawyku; ERP (exposure and response prevention) — ekspozycja z powstrzymaniem reakcji

w konsekwencji do wzrostu nasilenia objawow [34]. W ta-
beli 2 przedstawiono elementy sktadowe interwencji ERP
i HR, ze wskazaniem elementéw wspdlnych i réznic oraz
oddziatywan uzupetniajacych.

Zarzadzanie warunkowaniem i analiza funkcjonalna
polegajg na identyfikacji wszystkich czynnikdéw poprze-
dzajgcych (zewnetrznych i wewnetrznych) oraz nastepstw
nasilajgcych tiki. Do zdarzeh wewnetrznych zalicza sie mie-
dzy innymi przezywanie napiecia, leku, podekscytowania,
ztoSci oraz mySlenie/przekonania dotyczace radzenia sobie
w sytuacjach, w ktérych najczesciej dochodzi do nasilenia
tikoéw. Zarzgdzanie warunkowaniem polega gtéwnie na
stosowaniu wzmocnien pozytywnych w przedziatach cza-
sowych, w ktorych nie wystepujq tiki, przy jednoczesnym
ignorowaniu tikow wtedy, gdy sie pojawiajg. Metoda stanowi
czeS¢ ztozonych oddziatywan, co utrudnia okreSlenie jej
skutecznosci. Interwencje oparte na analizie funkcjonal-
nej polegajg na identyfikacji specyficznych, unikatowych
dla kazdej osoby, czynnikéw wptywajacych na nasilenie
objawow, a nastepnie — poprzez manipulacje warunkami
Srodowiskowymi — doprowadzeniu do redukcji nasilenia
tikéw. Dotychczas przeprowadzono jedno badanie, ktérego
wyniki potwierdzajg duzg skuteczno$é interwencji opartych
na analizie funkcjonalnej [37].

Relaksacja/trening relaksacyjny (TR) znalazt zasto-
sowanie w odniesieniu do zaburzen tikowych w wyniku
obserwacji czynnikdw nasilajacych objawy (nasilanie sie
tikbw w momentach zwiekszonego niepokoju oraz stresu).
Redukcja stresu poSrednio wptywa na zmniejszenie nasi-
lenia tikow. Techniki relaksacyjne dodatkowo powodujg
zmniejszenie napiecia miesni. Obejmuja progresywna relak-
sacje miesni (np. trening Jacobsona), wizualizacje i trening
oddychania. Dotychczasowe badania dotyczace stosowania
TR jako jedynego rodzaju oddziatywan ukierunkowanych na
tiki wskazujg na nizsza skuteczno$é w poréwnaniu z me-
todg HR [32]. Nalezy zatem przyjac, ze TR nie jest metoda
o udowodnionej skutecznosci w terapii tikdw, niemniej
pacjenci moga odczuwaé pewne, krétkoterminowe korzysci
Z jego zastosowania.

Terapia poznawczo-behawioralna. Dotychczasowe ba-
dania nad skuteczno$cig interwencji poznawczo-behawio-
ralnych w zaburzeniach tikowych przeprowadzono wytacznie
w grupach oséb dorostych (badanie wptywu interwencji
poznawczych na oczekiwania i dziatanie w sytuacjach na-
silajgcych tiki lub tgczenie elementéw CBT z HR) [33]. Ich
wyniki wskazujg na brak dodatkowych korzySci. Niemniej
ostatnio coraz czeSciej podkreSla sie, ze w grupach chorych
ze znacznym nasileniem tikow istnieje potrzeba tgczenia
klasycznych metod behawioralnych z innymi oddziaty-
waniami ukierunkowanymi na dyskomfort towarzyszacy
trudnoSciom w sferze spotecznej, zanizong samooceng,
przeciwdziatanie stygmatyzacji i wiktymizacji czy tez ukie-
runkowanych na radzenie sobie z codziennymi wyzwaniami
zZwigzanymi z tikami.

Metoda kalendarzykowa/samomonitorowanie polega
na codziennym zliczaniu tikdw przez okreSlony czas. Celem
jest identyfikacja sytuacji, w ktérych dochodzi do nasilenia
objawow. Najczesciej jest stosowana jako element szer-
szego protokotu terapeutycznego. Nieliczne wyniki badan,
w ktérych wykorzystano te metode jako gtowng procedure
leczenia, wskazujg, ze prowadzi ona do tymczasowego
ostabienia tikow, niemniej generalizacja i trwato$é efektu
sg trudne do oceny [32].

Nasilona praktyka negatywna (inaczej wytezone po-
wtarzanie tikéw) jest najstarszym rodzajem oddziatywan
behawioralnych ukierunkowanych na tiki. Polega na wielo-
krotnym, szybkim, intencjonalnym wykonywaniu tikow przez
okreslony czas (np. 30 min), ktory jest przeplatany okresami
odpoczynku. Jak wskazuja wyniki nielicznych badan, jest
to metoda o ograniczonej skutecznosci [33].

Inne metody niefarmakologiczne

Bio(neuro) feedback, biologiczne sprzezenie zwrotne
ukierunkowane na samodzielne modulowanie aktywnosci
okre$lonych obszaréw osrodkowego uktadu nerwowego
(OUN), jest oparte na wykorzystaniu warunkowania instru-
mentalnego, podczas ktdérego wzmacnia sie pozadane
zmiany w aktywnosci mézgu. Do tej pory przeprowadzono
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dwa badania w tym zakresie; wyniki jednego z nich wska-
Zujg na pozytywne efekty, ale, niestety, ze wzgledu na
ograniczong metodologie (brak zrandomizowanych grup)
nie dostarczajg wigzacych konkluzji [32].

Terapia akceptacji i zaangazowania (ACT, acceptance
and commitment therapy) jest kierunkiem wywodzacym sie
znurtu CBT. Jest ukierunkowana na rezygnacje z mySlenia da-
Zacego do rozwigzywania problemu i wspieranie umiejetnos-
ci w zakresie elastyczno$ci i zaangazowanego podejscia
do funkcjonowania wraz z jednoczesnym uzywaniem stra-
tegii bezpoSredniej modyfikacji zachowania. Skupia sie
na akceptacji trudnosci, na ktére osoba nie ma wplywu
i rBwnoczesnym angazowaniu sie w strategie i zachowa-
nia poprawiajace jako$¢ zycia. Wykorzystuje takze aspekt
‘uwaznosci’ jako stanu umystowej Swiadomosci i koncentra-
cji na obecnie wykonywanej czynnosci. Badania pilotazowe
przeprowadzone w grupie mtodziezy wskazuja na dodatko-
wa korzys¢ wynikajaca z potgczenia terapii behawioralnej
z technikami ACT w przypadku zaburzen tikowych [33].

Metoda uwaznosci (mindfullness), opracowana przez
Kabat-Zinn definiujaca uwaznosé jako ‘Swiadomos¢ kazdej
chwili’ [38], polega na stosowaniu technik medytacyjnych,
relaksacyjnych w celu zwiekszania $wiadomosci ciata,
rozpoznawania wtasnych standw mentalnych i emocjonal-
nych oraz zauwazania wszystkich zewnetrznych czynnikow
Srodowiskowych. Wstepne badanie pilotazowe skutecznosci
technik uwaznosci w leczeniu objawow tikowych wskazuja
na zmniejszenie ich nasilenia bezposrednio po treningu
i miesiac od jego zakonczenia [39]. Wykorzystano miedzy
innymi medytacje, ktorg pacjenci praktykowali niezaleznie
od odczuwanych sygnatow ostrzegawczych (funkcjonalnie
przypomina technike ERP w zakresie powstrzymywania
tikoéw i habituowania sie do odczuwania sygnatow ostrze-
gawczych). Dodatkowymi korzySciami byty zmiany w funkcjo-
nowaniu emocjonalnym (regulacja emocji) oraz w zakresie
stanéw mentalnych, zwtaszcza w odniesieniu do poczucia
sprawstwa, kontroli i sposobdw radzenia sobie ze stresem.

Terapia grupowa moze by¢ ukierunkowana na rézne
aspekty zaburzen tikowych [40]. Badania z udziatem
pacjentéw w wieku rozwojowym wskazuja na pozytywny
wptyw oddziatywan grupowych na nasilenie objawéw oraz
pozytywny wptyw w zakresie samooceny, zwiekszenia
poczucia akceptacji przez grupe réwiesniczg, wzrostu
kompetencji i zasobdw [41, 42]. Protokoty oddziatywan
grupowych najczesciej obejmujg psychoedukacje na temat
zaburzenia, interwencje ukierunkowane na samooceneg,
sposoby radzenia sobie ze ztoScia, lekiem i objawami
zaburzen wspotwystepujacych, problemy szkolne, w tym
przemoc réwiesnicza, strategie rozwigzywania probleméw.

Telemedycyna stanowi forme Swiadczenia ustug me-
dycznych i opieki zdrowotnej (ustalanie rozpoznania, pro-
wadzenie konsultacji, wizyt kontrolnych, psychoedukacji,
sesji terapeutycznych) taczaca elementy telekomunikacji,
informatyki i medycyny. Sposoby komunikowania obejmuja

bezprzewodowe urzgdzenia cyfrowe (smartfony i tablety),
ustugi rozméw wideo (np. za pomoca Skype), urzadzenia
przenosne i monitory biometryczne, aplikacje mobilne
[43]. Nowelizacja ustawy o systemie informacji w ochronie
zdrowia z 2015 roku pozwala na wykonywanie Swiadczen
zdrowotnych takze i w Polsce za poSrednictwem syste-
mow teleinformatycznych lub systeméw tacznosci. Sku-
teczno$¢ interwencji psychologicznych i terapeutycznych
dostarczanych za pomocg wideokonferencji (typu Skype)
w leczeniu zaburzen psychicznych wykazano na podstawie
studiow przypadkéw, badan pilotazowych, otwartych oraz
kontrolnych [41]. Istniejg dowody na wysoka skutecznosé
terapii behawioralnej przeprowadzanej za poSrednictwem
ustug telemedycznych [42], dlatego, réwniez w obliczu
ograniczonego dostepu do specjalistow, jest to bardzo war-
toSciowa metoda wdrazania oddziatywan behawioralnych
do leczenia zaburzen tikowych.

Pozostate oddziatywania terapeutyczne ukierunkowane
na osoby z zaburzeniami tikowymi powinny obejmowac
metody wykorzystujace uczenie spoteczne (modelowanie),
rozw6j umiejetnosci rozwigzywania probleméw, wzmac-
nianie samodzielnosci, dostarczenie narzedzi i sposobow
radzenia sobie z objawami oraz trudnoSciami z nimi
zwigzanymi w réznych obszarach funkcjonowania oraz
z nawrotami choroby.

Leczenie farmakologiczne
Aspekty prawne farmakoterapii tikow

W odniesieniu do kazdego leku dopuszczonego do
stosowania w Polsce lub w catej Unii Europejskiej s zare-
jestrowane zaréwno wskazania, jak i grupy wiekowe, dla
ktorych jest przeznaczony. Uzycie leku poza wskazaniami
rejestracyjnymi wymaga Swiadomej zgody pacjenta, gdyz
W sensie prawnym stanowi eksperyment leczniczy. Zasady
i warunki przeprowadzania eksperymentu medycznego
jest ustawa o zawodach lekarza i lekarza dentysty (Dz.U.
z22008r. nr 136, poz. 857). Zgodnie z nig eksperymentem
leczniczym jest wprowadzenie przez lekarza nowych lub
tylko czesciowo wyprébowanych metod diagnostycznych,
leczniczych lub profilaktycznych w celu osiggniecia bez-
posredniej korzysci dla zdrowia osoby leczonej. Moze by¢
on przeprowadzony, jezeli dotychczas stosowane metody
medyczne nie sg skuteczne lub jezeli ich skutecznos¢ po-
zostaje niewystarczajgca (art. 21 ust. 2 ustawy o zawodach
lekarza i lekarza dentysty). Problematyke eksperymentu
medycznego reguluje takze kodeks etyki lekarskiej. Zgoda
na leczenie lekiem poza wskazaniem rejestracyjnym musi
by¢ dobrowolna i uSwiadomiona, tj. osoba, ktéra ma byé
poddana eksperymentowi medycznemu, musi uprzednio
zosta¢ poinformowana o celach, sposobach i warunkach.
Lekarz powinien przedstawié¢ informacje w sposéb uwzgled-
niajgcy poziom intelektualny pacjenta, tak by nie tylko prze-
kazaé informacje, lecz by sama informacja byta zrozumiata
dla odbiorcy. Przeprowadzenie eksperymentu medycznego
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wymaga pisemnej zgody osoby badanej majacej w nim
uczestniczyé. Zgoda pisemna moze zosta¢ zastgpiona
zgoda ustng ztozong w obecnosci dwoch Swiadkow w przy-
padku niemoznosci wyrazenia zgody pisemnej. Natomiast
przeprowadzenie eksperymentu z udziatem osoby matolet-
niej jest dopuszczalne tylko za pisemng zgoda jej przedsta-
wiciela ustawowego. Jezeli matoletni ukonczyt 16 lat lub nie
ukonczyt 16 lat i jest w stanie z rozeznaniem wyrazi¢ opinie
w sprawie swego uczestnictwa w eksperymencie, to takze
jest wymagana jego pisemna zgoda. Biorac pod uwage to,
ze w Polsce wskazania rejestracyjne do stosowania ma
haloperidol oraz trwa procedura rejestracji wskazania do
stosowania pimozydu, leczenie wszystkimi innymi lekami
wymaga Swiadomej zgody pacjenta.

Zasady prowadzenia leczenia

Leczenie farmakologiczne jest wytacznie leczeniem
objawowym; nie ma dowoddw, Zze zmienia naturalny prze-
bieg choroby. Leczenie tikdw nie powoduje catkowitego
zniesienia tikow, ale moze przynieSé istotng poprawe.
Celem leczenia farmakologicznego nie jest catkowite wy-
eliminowanie tikow, lecz poprawa funkcjonowania w zyciu
codziennym. Zasada pozostaje stosowanie najmniejszej
skutecznej dawki, rozpoczynanie terapii od matej dawki leku
i jej powolne zwiekszanie. Odstawiajgc lek, nalezy réwniez
powoli zmniejsza¢ dawke. Wazne, by leki byty stosowane
w dawce terapeutycznej i przez odpowiednio dtugi czas po-
trzebny do tego, by lek mégt zacza¢ dziata¢. Poczatek dzia-
tania neuroleptykow jest szybki (np. aripiprazolu po kilku
dniach), ale na przykfad klonidyna zaczyna dziata¢ dopiero
po 4-6 tygodniach. Nieskutecznos¢ jednego neuroleptyku
nie zmniejsza szansy na osiagniecie poprawy po podaniu
innego leku z tej grupy, choé nie wiadomo, jaka jest szansa
na jej uzyskanie po nieskutecznej pierwszej monoterapii.
Podobna zasada dotyczy tolerancji i pojawienia sie poleko-
wych dziatan niepozadanych. Znalezienie skutecznego leku
odbywa sie metodg préb i btedéw. Monoterapia tikow jest
metodg stosowang u wigkszosci osob. Politerapie stosuje
sie w przypadku wspétistniejgcych chordb psychicznych,
na przykfad lek przeciwdepresyjny dotgcza sie z powodu
OCD lub atomoksetyne w towarzyszacym ADHD. Politerapia
lekami o réznym mechanizmie dziatania jest stosowana
rzadko — jedynie wtedy, gdy skutecznos¢ jednego leku jest
niewystarczajaca.

Nie wiadomo, jak dtugo nalezy stosowaé skuteczny
lek objawowy po uzyskaniu poprawy. Autorzy niniejszych
rekomendacji proponujg utrzymanie skutecznego leku
przez 3-6 miesiecy w zaleznosci od wieku chorego i stop-
nia nasilenia tikow poprzedzajacego wprowadzenie leku.
Po tym okresie mozna podjaé probe zmniejszenia dawki/
/odstawienia leku, by oceni¢, czy poprawa kliniczna moze
wynikaé z naturalnego przebiegu choroby. Podobnie nale-
2y postapi¢ w kazdym przypadku catkowitej remisji tikow
i dtugotrwatego stosowania leku. Nie nalezy przerywac

skutecznego leczenia u 0séb dorostych po 25. roku zycia
(naturalna remisja objawéw nie wystepuje w tym wieku)
oraz u dzieci miedzy 10.-12. roku Zycia, kiedy nasilenie
tikow jest z reguty najwigksze.

Neuroleptyki

Neuroleptyki sa najskuteczniejszymi lekami objawowy-
mi; istotnie ograniczaja tiki u 70% chorych [44]. Stosowanie
tych lekéw jest jednak ograniczone niebezpieczenstwem
wystapienia powaznych dziatan niepozadanych, takich jak
zaburzenia metaboliczne, hormonalne i péZne dyskinezy.
Wprowadzenie neuroleptyku wymaga przeswiadczenia
lekarza i pacjenta, ze potencjalna korzy$¢ przewyzsza ry-
zyko zwigzane ze stosowaniem leku. Réwnocze$nie nalezy
poinformowac chorego o mozliwych dziataniach niepoza-
danych i koniecznoSci monitorowania masy ciata, ci$nienia
tetniczego, niektorych badan laboratoryjnych (glukoza, ami-
notransferazy, lipidy). Najwiecej dowodow na skutecznosé
lekow blokujgcych receptor dopaminergiczny pochodzacych
z badan randomizowanych (RCT, randomised clinical trial)
dotyczy pimozydu (6 RCT), haloperidolu (4 RCT), risperidonu
(6 RCT) i aripiprazolu (3 RCT). Skuteczno$¢ ziprasidonu,
tiaprydu i metoklopramidu udowodniono na podstawie
jednego RCT. W praktyce klinicznej metoklopramid nie
jest stosowany. Nie ma dowodéw, ze ktorys lek z tej grupy
przewyzsza skuteczno$cia inny. W badaniach head-to-head,
stuzacych poréwnaniu skutecznosci pimozydu i haloperido-
lu, pimozydu i risperydonu oraz aripiprazolu i risperidonu,
wykazano podobng skuteczno$¢ badanych lekow [45].

Skutecznos§¢ aripiprazolu u dzieci i mtodziezy z GTS
udowodniono w dwoch randomizowanych, kontrolowanych
placebo, przeprowadzonych metoda podwadjnie Slepej
proby badaniach klinicznych, ktérych wyniki opubliko-
wano w latach 2013 i 2017 [46, 47]. W obu badaniach
skuteczno$é leku oceniano jako zmniejszenie nasilenia
tikbw w Yale Global Tic Severity Scale (YGTSS-TTS; zakres:
0-100 pkt., Total Tic Score jest czeScig YGTSS; zakres:
0-50 pkt.) oraz skali Clinical Global Impression (CGl). Skala
TTS stuzy do oceny nasilenia tikow w ostatnim tygodniu
poprzedzajagcym badanie lekarskie, CGl — do oceny stop-
nia poprawy lub pogorszenia po zastosowanym leczeniu
uwzgledniajgcym zmniejszenie objawdw choroby, objawy
niepozadane i ogdlne funkcjonowanie codzienne. Sallee
i wsp. [46] badali efekt leku u 133 0s6b w wieku 7-17 lat,
Z €0 najmniej umiarkowanie nasilonymi tikami zabu-
rzajgcymi codzienne zycie (> 20 pkt. w TTS). Pacjentow
objeto randomizacjg do trzech grup terapeutycznych:
leczonych matg dawka leku (< 50 kg — 5 mg/d.; > 50 kg
—10mg/d.), leczonych duza dawka leku (< 50 kg—10 mg/d.;
> 50 kg — 20 mg/d.) oraz przyjmujgcych placebo. Badanie
trwato 8 tygodni. Zaréwno mata, jak i duza dawka leku
istotnie zmniejszyta nasilenie tikéw w TTS, odpowiednio
06,319,9 punktu (po odjeciu efektu placebo), w poréwna-
niu z grupg chorych otrzymujacych placebo. Poprawa byta
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istotna statystycznie juz w pierwszym tygodniu leczenia.
Tiki ulegty redukcji Srednio o potowe (45,9% w grupie
leczonej mata dawka leku i 54,2% w grupie leczonej duza
dawka leku). Poprawa dotyczyta tikow ruchowych, gtoso-
wych i wptywu tikéw na codzienne zycie (Skala 0Ogblnego
Funkcjonowania w YGTSS, Impairment). Zdecydowana
wiekszo$¢ chorych odczuta poprawe duzg lub bardzo duzg
(w skala CGI 69% o0s6b otrzymujgcych matg dawke i 74,3%
otrzymujgcych duzg dawke) oraz poprawe przekraczajacg
25% (w TTS). U okoto potowy 0séb stwierdzono poprawe
wiekszg niz 50% (w YGTSS-TTS 40,5% i 57,1% chorych).
Przyjmowanie aripiprazolu 5-6-krotnie (zaleznie od dawki)
zwiekszato szanse na uzyskanie poprawy klinicznej w po-
rownaniu ze stosowaniem placebo. WartoS¢ NNT (number
needed to treat) w grupie leczonej duza dawkg wynosita
3, a w grupie 0s6b otrzymujgcych matg dawke — 5. We
wszystkich punktach koncowych skutecznosé leku byta
zalezna od dawki i wieksza w grupie otrzymujacej duzg
dawke niz u chorych przyjmujacych mata dawke leku [46].
Drugie randomizowane, wykonane metoda podwdjnie Sle-
pej proby, kontrolowane placebo, wieloosrodkowe badanie
przeprowadzono w Korei z udziatem 61 dzieci i mtodziezy
w wieku 6-18 lat, u ktorych punktacja w TTS byta wieksza
lub réwna 22 [47]. Srednia redukcja tikéw po 10 tygodniach
leczenia po odjeciu efektu placebo wyniosta 5,3 punktu
(Srednio 0 52,9% vs. wyjSciowy wynik w TTS). Duzg lub bar-
dzo duza poprawe kliniczng w skali CGl stwierdzano istotnie
czesciej w grupie otrzymujacej aripiprazol niz placebo
(66% vs. 45%). Inaczej niz w badaniu Sallee i wsp. dawka
leku nie byta z gory ustalona, lecz zalezata od odpowiedzi
klinicznej. Srednia dawka aripiprazolu stosowana w tym
badaniu wynosita 11,0 mg/dobe [47]. Wykazano ponadto
korzystny wptyw aripiprazolu na objawy ADHD [46]. W ba-
daniu Yoo i wsp. [47] nie oceniano wptywu aripiprazolu
na towarzyszace zaburzenia psychiatryczne. W jedynym
randomizowanym badaniu typu head-to-head poréwnano
skutecznosé aripiprazolu oraz risperidonu. Badanie prze-
prowadzono u 60 dzieci i mtodziezy ponizej 18 lat i stwier-
dzono podobng skuteczno$é w zakresie ograniczania tikow
przez oba leki [48]. Profil dziatafh niepozadanych zwiaza-
nych ze stosowaniem aripiprazolu byt podobny do profilu
innych neuroleptykow. W przeciwienstwie do pozostatych
neuroleptykdw aripiprazol nie powodowat wzrostu steze-
nia prolaktyny we krwi, co prawdopodobnie jest zwigzane
z czeSciowym dziataniem agonistycznym wobec receptorow
dopaminergicznych [47]. Wiekszo$¢ dziatah niepozadanych
byto tagodna lub umiarkowana; nie stwierdzono ciezkich
zdarzef niepozadanych ani zgonu. Objawy pozapirami-
dowe byty rzadkie i nieistotne klinicznie [47], i zalezne od
dawki [46]. Sallee i wsp. [46] stwierdzili je u 13,3% 0s6b
przyjmujacych duza dawke leku; najczesciej wystepowata
akatyzja. Podsumowujac, skutecznos¢ aripiprazolu w GTS
wykazano w dwéch krétkoterminowych, randomizowanych,
kontrolowanych placebo, wieloosrodkowych badaniach

klinicznych u dzieci i mtodziezy; aripiprazol redukuje
tiki Srednio 0 50%; ograniczenie tikdw o 50% wystepuje
u potowy chorych; 2/3 chorych z GTS wykazuje poprawe
duza lub bardzo duza; najczestsze dziatania niepozgdane
to nadmierne uspokojenie, sennosé, zmeczenie i wzrost
apetytu. Aripiprazol ma status skutecznoSci na poziomie
B i jest od 2016 roku zarejestrowany przez amerykanskg
Agencje ds. Zywnosci i lekéw (FDA, Food and Drug Admi-
nistration) w leczeniu tikow.

Risperidon jest obecnie najczesciej stosowanym neuro-
leptykiem o najlepiej udokumentowanym dziataniu reduku-
jacym tiki. Lek ten zmniejsza nasilenie agresji, ktéra czesto
wspotistnieje u dzieci z ADHD, zaburzeniem opozycyjno-
-buntowniczym i powaznymi zaburzeniami zachowania.
Ponadto moze zmniejsza¢ objawy obsesyjno-kompulsyjne.
Ze wzgledu na obserwacje kliniczne wskazujace, ze le-
czenie risperidonem moze sie wigza¢ z wystepowaniem
fobii spotecznej i zaburzen nastroju, lek ten powinien byé
stosowany ostrozne u dzieci z GTS i wspotistniejacymi ze-
spotem lekowym i depresjg [49]. Wykazuje poréwnywalng
skutecznosé do klasycznych neuroleptykow.

Pochodne benzamidowe (sulpiryd i tiapryd) sg szeroko
stosowane w Europie, zwtaszcza w Niemczech. Leki te
wykazujg stabe dziatanie przeciwpsychotyczne, przeciw-
depresyjne, przeciwlekowe, zmniejszajg objawy obsesyjno-
-kompulsyjne i rzadziej niz inne neuroleptyki powodujg sen-
no$é. Sulpiryd jest zatem dobrg opcja dla chorych, u ktorych
wspotistnieje depresja, a wczeSniejsze stosowanie lekow
powodowato sennos¢. W przypadku jego stosowania moga
wystapi¢ nastepujace objawy: powiekszenie piersi u mez-
czyzn, u kobiet wydzielanie mleka z sutkow poza okresem
laktacji, zaburzenia miesigczkowania, niemozno$¢ zajscia
w cigze, co jest zwigzane ze zwiekszeniem stezenia prolak-
tyny we krwi. Mimo korzystnego doSwiadczenia klinicznego
ze stosowaniem tych lekéw dowodéw pochodzacych z RCT
jest mato. Przewage tiaprydu nad placebo wykazano w jed-
nym duzym RCT [50], dwa inne badania randomizowane
obejmowaty bardzo mate grupy pacjentéw [51, 52].

Lekiem zblizonym dziataniem i budowg do aripi-
prazolu jest ziprasidon, ktérego skutecznos¢ w porow-
naniu z placebo wykazano w jednym RCT z udziatem
matej grupy chorych dzieci [53]. Ziprasidon stosuje
sie w znacznie mniejszych dawkach niz w schizofre-
nii, z czego wynika konieczno$¢ przepisywania leku
w optatkach zawierajgcych mate dawki — 5 mg w poczat-
kowej terapii (w Polsce dostepne preparaty zawieraja
80 mg ziprasidonu w tabletce). Dziatanie olanzapiny i kwe-
tiapiny zmniejszajace tiki wykazano jedynie w otwartych
badaniach.

Neuroleptyki klasyczne (haloperidol, pimozyd) stosuje
sie obecnie znacznie rzadziej niz leki atypowe (risperidon,
aripiprazol, sulpiryd, tiapryd). W metaanalizie stuzacej
poréwnaniu skutecznosci neuroleptykéw atypowych i kla-
sycznych wykazano, ze nie ma istotnych réznic miedzy
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risperidonem, ziprasidonem a haloperidolem i pimozydem
[54]. Wielu ekspertow uwaza jednak, ze klasyczne neuro-
leptyki sa bardziej skuteczne niz atypowe, powoduja jednak
wiecej dziatah niepozadanych, co ogranicza ich stosowanie
[55]. JednoczeSnie wielu chorych otrzymujgcych atypowe
neuroleptyki wykazuje podobne objawy niepozadane jak
w przypadku stosowania klasycznych lekéw przeciwpsy-
chotycznych. Klasyczne neuroleptyki sg zarezerwowane dla
chorych z otytoScig i ciezkim nasileniem tikow, u ktérych
atypowe leki przeciwpsychotyczne okazaty sie nieskutecz-
ne. Haloperidol i pimozyd rzadziej powodujg zwigkszenie
masy ciata niz leki atypowe. Pimozyd jest lekiem lepigj
tolerowanym niz haloperidol, o zblizonej skutecznosci, ale
w Polsce jest dostepny wytgcznie w ramach importu do-
celowego. Pimozyd moze wydtuzaé odcinek QTc w zapisie
elektrokardiograficznym (EKG), co oznacza koniecznos¢
wykonywania tego badania w trakcie terapii. Najczestsze
dziatania niepozadane zwigzane ze stosowaniem neuro-
leptykéw to senno$¢, zwiekszenie masy ciata, pogorsze-
nie funkcji umystowych, hiperprolaktynemia, zaburzenia
metaboliczne i objawy pozapiramidowe. PéZne dyskinezy
polekowe prawdopodobnie wystepujg rzadziej w GTS niz
w innych chorobach psychicznych [56].

Alfa,-agonisci

Leki z tej grupy sa agonistami presynaptycznego re-
ceptora alfaz-adrenergicznego. Hamuja one uwalnianie
noradrenaliny z zakonczeh nerwowych — zaréwno obwo-
dowych, jak i oSrodkowych. Mimo niewielkiej liczby badan
nad ich skutecznoscig, ze wzgledu na profil bezpieczenstwa
dwa leki z tej grupy, klonidyne i guanfacyne, zarekomen-
dowano w kanadyjskich wytycznych jako leki pierwszego
rzutu w leczeniu GTS [57]. Ponadto leki z tej grupy uznano
za bardziej bezpieczne niz neuroleptyki, zaréwno klasycz-
ne, jak i atypowe, za$, biorgc pod uwage raczej dobre
rokowanie tikow, nie rekomendowano stosowania lekow
neuroleptycznych majgcych czesto nieodwracalne dziatania
niepozadane (pdZne dyskinezy) lub wyraznie negatywnie
wptywajacych na stan zdrowia (otyto$é, cukrzyca, zespot
metaboliczny) [58]. Trzeba pamietaé, ze leczenie kazdym
neuroleptykiem atypowym w populacji dzieci i mtodziezy
moze prowadzi¢ do zmian w stanie zdrowia — gtéwnie
zwiekszenia masy ciata [59]. Zasadniczymi ograniczeniami
stosowania alfa,-agonistow sa umiarkowana skutecznosé,
dtugi czas oczekiwania na efekt leczniczy (4-6 tygodni) oraz
konieczno$é regularnego podawania leku i stopniowego
jego odstawiania, gdyz nagte przerwanie leczenia moze
prowadzi¢ do wzrostu ciSnienia tetniczego.

Klonidyna jest stosowana w leczeniu GTS i ADHD od
lat 80. XX wieku. Mimo licznych zachecajacych opisow
przypadkdw wyniki pierwszych badan kontrolowanych byty
negatywne. Zmiane w mysleniu o klonidynie jako leku
ograniczajgcym tiki przyniosto duze badanie Tourette’s
Syndrome Study Group z 2002 roku, w ktérym 136 dzieci

z ADHD i przewlektymi tikami poddano randomizacji do
4 grup (klonidyna, metylofenidat, klonidyna + metylofenidat
i placebo). W tym badaniu zdecydowanie potwierdzono
skuteczno$¢ klonidyny — zaréwno samej, jak i w potgczeniu
z metylofenidatem. Kolejne kontrolowane badanie dotyczyto
skutecznosci i bezpieczefstwa zastosowania plastrow
z klonidyna (clonidine transdermal patch) w grupie ponad
400 pacjentéw z zaburzeniami tikowymi (50% z GTS)
i wykazano w nim wyrazng wyzszo$¢ leku nad placebo
[60]. W Polsce klonidyna wystepuje wytgcznie w formie
tabletek o bezposrednim uwalnianiu, a poza Polska sg
dostepne tabletki o przedtuzonym uwalnianiu i wspo-
mniane juz plastry. Najczestsze dziatania niepozgdane
klonidyny to sennosé, bradykardia, obnizenie ciSnienia
tetniczego, zwiaszcza hipotonia ortostatyczna, suchosé
w jamie ustnej, rzadziej obnizenie nastroju (zespoty de-
presyjne). Przeciwwskazania do stosowania klonidyny to
bradyarytmia w przebiegu zespotu chorego wezta badz
bloku przedsionkowo-komorowego drugiego lub Ill stopnia,
z tego wzgledu przed rozpoczeciem leczenia wskazane
jest wykonanie pomiaréw ciSnienia tetniczego, tetna, EKG
i monitorowanie ich podczas leczenia. Rzadziej wystepuja
dziatania niepozadane ze strony przewodu pokarmowego
(nudnosci, wymioty, zaparcia). Charakterystyka produktu
leczniczego zarejestrowanego w Polsce zawiera informacje,
ze lek jest przeciwwskazany u 0osob ponizej 12. roku zycia,
co nalezy uwzglednia¢ podczas uzyskiwania Swiadomej
zgody. Leczenie mozna rozpoczyna¢ od dawki 16,75 lub
37,5 ug, zwiekszajac jg stopniowo nie szybciej niz 0 50 ug
tygodniowo do dawki docelowej 3-6 ug/kg mc./dobe
u dzieci w 3-4 dawkach podzielonych, natomiast u 0s6b
dorostych stosuje sie do 300 pg/dobe w 2-3 dawkach
podzielonych. Peten efekt leczniczy obserwuje sie po kilku
tygodniach leczenia.

Guanfacyna to kolejny lek alfa-adrenergiczny (niedo-
stepny w sprzedazy w Polsce, ale guanfacyna o przedtu-
zonym dziataniu jest zarejestrowana do leczenia ADHD
u dzieci i mtodziezy na terenie catej Unii Europejskiej).
Podobnie jak w przypadku klonidyny skutecznosé leku
w zmniejszaniu nasilenia tikow jest umiarkowana. Dowo-
dy na skuteczno$¢ pochodzg z dwéch badan otwartych
i trzech kontrolowanych. W pierwszym z badan kontrolo-
wanych przeprowadzonych w grupie dzieci z ADHD i tikami
wykazano istotng poprawe zaréwno w zakresie nasilenia
tikow (YGTSS), jak i objawéw ADHD w poréwnaniu z pla-
cebo [61]. W kolejnym badaniu kontrolowanym nie dowie-
dziono réznic miedzy guanfacyna a placebo [62]. Nalezy
jednak podkresli¢, ze badanie trwato 4 tygodnie, co jest
okresem zbyt krtkim na ujawnienie petnego dziatania
leczniczego guanfacyny. W trzecim badaniu uzyto pre-
paratu o przedtuzonym dziataniu i wykazano wprawdzie
poprawe w skali YGTSS, lecz przy niskim efekcie [63]. Naj-
czestsze dziatania niepozgdane to senno$¢, meczliwosé,
ortostatyczne spadki ciSnienia, bezsennosé, drazliwosé,
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béle brzucha i nudnosci. Rowniez ten lek wymaga statego
monitorowania ci$nienia tetniczego i tetna, a takze wyko-
nania badania EKG przed rozpoczeciem leczenia. Preparat
o0 standardowym uwalaniu wymaga podawania 3 razy/dobe,
za$ preparat o przedtuzonym dziataniu podaje sie raz/
/dobe. Poczatkowa dawka dobowa to 0,5 mg/dobe, zwiek-
szanie dawki w odstepach tygodniowych o 1 mg do dawki
docelowej 0,05-0,12 mg/kg mc.

Topiramat

Topiramat to lek przeciwpadaczkowy o szerokim spek-
trum dziatania (zaréwno poprzez uktad GABA-ergiczny,
jak i przez blokowanie receptorow dla aminokwaséow
pobudzajgcych). Jego skuteczno$é w leczeniu zabu-
rzef tikowych oceniono w jednym badaniu kontrolowa-
nym, w ktérym wykazano znaczng redukcje nasilenia
tikdw w YGTSS. Zakres dawek stosowanych w tym ba-
daniu byt bardzo szeroki i wynosit od 25 do 200 mg/
/dobe (Srednio 118 mg/d.) [64]. Nalezy pamietac o stopnio-
wym zwiekszaniu dawek podobnie jak w leczeniu padaczki.
We wspomnianym badaniu najczestszymi dziataniami nie-
pozgdanymi byly bole gtowy i biegunka. Nalezy jednak takze
pamietaé o innych powazanych dziataniach niepozadanych
topiramatu, takich jak zaburzenia funkcji poznawczych,
depresja i mysli samoboéjcze czy kamica nerkowa. Biorgc
pod uwage profil dziatan nieporzadnych i ograniczone dane
o0 skutecznosci topiramat nie wydaje sie lekiem zalecanym
do szerokiego stosowania w leczeniu tikow.

Benzodiazepiny

Klonazepam wykazuje szybkie dziatanie, chociaz jego
skutecznosé udowodniono jedynie w badaniach otwartych
i przeprowadzonych metodg pojedynczo Slepej proby. Za-
zwyczaj jest stosowany w krotkotrwatym, kilkutygodniowym
leczeniu ze wzgledu na tachyfilaksje i ryzyko uzaleznienia
w okresie znacznego zaostrzenia tikdw, zwtaszcza u 0séb
Z towarzyszacym zespotem lekowym.

Tetrabenazyna

Tetrabenazyna jest odwracalnym inhibitorem peche-
rzykowego transportera monoamin (VMAT 2, vesicular
monoamine transporter subtype 2). Hamuje transport
monoamin (w tym dopaminy) do pecherzykéw presynap-
tycznych, co prowadzi do obnizenia stezenia monoamin
w zakonfczeniach nerwowych i szczelinie synaptycznej. Lek
ten jest zarejestrowany do leczenia objawéw ruchowych
w chorobie Huntingtona. Jedyne dane dotyczace zastoso-
wania tetrabenazyny w GTS pochodza z otwartego badania
Jankovica i wsp. [65], w ktérym 10 pacjentéw leczono
przez 9 miesiecy. Najczestszym dziataniem niepozgdanym
byta senno$é. Z kolei prospektywna analiza dokumentacji
120 pacjentéw wykazata wprawdzie u 76% z nich poprawe
w skali CGI-C po zastosowaniu deutetrabenazyny (analogu
tetrabenazyny), jednak niemal wszyscy chorzy przyjmowali

jednoczesnie inne leki, co niemal uniemozliwia wycigganie
wnioskow z tego badania [66]. Biorac to pod uwage, jak
rowniez brak badan kontrolowanych, zastosowanie tetra-
benazyny w GTS jest wyborem eksperymentalnym.

Toksyna botulinowa typu A

Toksyna botulinowa typu A to biatko o dziataniu neu-
rotoksycznym, hamujgcym wydzielanie acetylocholiny
w synapsie. Jest szeroko stosowana w medycynie este-
tycznej, ale takze w leczeniu migrenowych bélow glowy,
dystonii ogniskowej i spastycznosci ré6znego pochodzenia.
Przeprowadzono tylko jedno badanie nad zastosowaniem
toksyny botulinowej w leczeniu tikéw ruchowych w GTS,
w ktorym wykazano statystycznie istotne ograniczenie
tikdw wyzwalanych przez mies$nie, do ktérych podano
botuline. Byta to jednak wytgcznie ocena obserwatora, bo
pacjenci nie zgtaszali poprawy, prawdopodobnie ze wzgle-
du na utrzymujace sie sygnaty ostrzegawcze [67]. Wydaje
sie jednak, ze ze wzgledu na bezpieczenstwo stosowania
toksyna botulinowa jest interesujgcym rozwigzaniem dla
chorych u ktérych wystepuje pojedynczy, bardzo czesty tik
prowadzacy do powiktan zdrowotnych (np. zmiany zwyrod-
nieniowe w uktadzie kostnym).

Dawkowanie najczesciej stosowanych lekow redukuja-
cych tiki podano w tabeli 3.

Gleboka stymulacja mézgu

U niektérych chorych stosowane leczenie jest niesku-
teczne albo niepozadane objawy polekowe uniemozliwiaja
osiggniecie dawki terapeutycznej. Jesli u tych pacjentéw
tiki uniemozliwiajg normalne zycie, to rozwaza sie zabieg
gtebokiej stymulacji mézgu (DBS, deep brain stimulation).
Kryteria kwalifikujgce do zabiegu DBS w GTS podano
w tabeli 4 [68]. CzeS¢ wewnetrzna gatki bladej ([GPi,
globus pallidus (internus)], czes$¢ tylno-brzusznoboczna
[pVIGPi] lub przednio-przysSrodkowa [amGPi]) oraz przy-
Srodkowa czes¢ wzgdrza (CM-Pf, nucleus centromedia-
nus-nucleus parafascicularis/CM-Spv-Voi, nucleus
centromedianus-substantia periventricularis-nucleus
ventro-oralis internus) to najczesciej wybierane struk-
tury anatomiczne, do ktérych implantuje sie elektrody.
Rzadziej wybiera sie jadro potlezace i przednig odnoge
torebki wewnetrznej (NA-ALIC, nucleus accumbens-an-
terior limb of internal capsule), jadro niskowzgorzowe
(STN, subthalamic nucleus), czeS¢ zewnetrzng gatki
bladej i jadro grzbietowo-przySrodkowe wzgbrza [69].
Tiki, ktére moga spowodowaé zniszczenie stymulatora
(uderzanie reka w klatke piersiowa, kompulsyjne dra-
panie skory przykrywajacej neurostymulator, uciskanie
tej okolicy) lub przemieszczenie elektrod (uderzanie
gtowg o twarde podtoze), ciezka depresja, znaczne uszko-
dzenie mézgu w badaniu rezonansu magnetycznego
(MR, magnetic resonance), aktualne zazywanie substancji
psychoaktywnych, sktonno$é do zaburzen konwersyjnych,
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Tabela 3. Dawkowanie najczesciej stosowanych lekéw zmniejszajgcych tiki

Lek Dawka poczatkowa [mg]
Neuroleptyki atypowe

Aripiprazol 2,5

Risperidon 0,25

Sulpiryd 50

Tiapryd 50

Ziprasidon 5
Neuroleptyki klasyczne

Haloperydol 0,25-0,5

Pimozyd 0,5
Alfa,-agonisci

Klonidyna 0,0375
Leki przeciwpadaczkowe

Topiramat 25

Klonazepam 0,5
Inne

Tetrabenazyna 12,5

Toksyna botulinowa Rézna

Dawka terapeutyczna (zakres) [mg]

2-10 mg/kg mc. (200-400)
2-10 mg/kg mc. (300-900)

Poziom rekomendac;ji

5-30
0,25-6

W W W >» W

5-40

0,25-15
1-8

>

0,1-0,3 A

50-200
1,5-6

37,5-150

Rézna

Tabela 4. Kryteria kwalifikacji do zabiegu gtebokiej stymulacji mézgu (DBS, deep brain stimulation) w zespole Gillesa de la Tourette’a

(GTS, Gilles de la Tourette syndrome) (zrodto [68])

Rozpoznanie na podstawie kryteridw zawartych w klasyfikacji DSM-5 przez lekarza specjalizujacego sie w leczeniu chorych z GTS

Ciezkie nasilenie tikow, YGTSS > 35 pkt., trwajgce dtuzej niz 12 miesiecy; tiki sg gtdwng przyczyng uniemozliwiajgca prawidtowe funk-
cjonowanie w réznych sferach zycia (spotecznej, rodzinnej, szkolnej, zawodowej)

Leczenie farmakologiczne (za pomoca > 3 rodzajow lekéw w tym klasycznym i atypowym neuroleptykiem oraz alfa, agonista) oraz tera-

pia behawioralna sg nieskuteczne

Wspotistniejgce zaburzenia psychiczne sa odpowiednio leczone i majg stabilne nasilenie w ciagu 6 miesiecy przed planowanym zabie-

giem operacyjnym

Pacjent ma pomoc ze strony rodziny/opiekuna a badanie neuropsychologiczne wskazuje, ze pacjent podota obcigzeniom zwigzanym

z wizytami kontrolnymi i bedzie sie stosowat do zalecen lekarskich

Wiek > 18 lat; u mtodszych pacjentéw mozna rozwazyé DBS w przypadku tikdw powodujgcych ciezkie obrazenia (np. mielopatie szyjng

w wyniku gwattownych tikow glowa) i za zgoda komisji etycznej

YGTSS — Yale Global Tic Severity Scale; DSM-5 — Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders Fifth Edition

istotna niedowaga (cienka tkanka podskorna i wyzsze ry-
zyko infekcji) stanowig przeciwwskazania do zabiegu DBS.

Dowody na skuteczno$é DBS w GTS pochodza z dwdch
randomizowanych, przeprowadzonym metodg podwdjnie
Slepej proby, wiekszych badan, ktore objety 29 pacjentow
z wszczepionymi elektrodami do GPi oraz czterech badan
w matej grupie chorych z implantowanymi elektroda-
mi do GPi i wzgorza. Kefalopoulou i wsp. [70] wykazali
skuteczno$é stymulacji GPi w redukcji nasilenia tikow
w YGTSS. Welter i wsp. [71] nie potwierdzili skutecznosci
DBS w okresie Slepej proby, stwierdzajgc istotng redukcje
nasilenia tikobw dopiero po dtuzszym czasie stymulacji
w fazie otwartej badania. Podobnie badania z zastoso-

waniem stymulacji jader przySrodkowej czeSci wzgorza
dostarczyly niejednoznacznych wynikéw w fazie zaslepio-
nej randomizacji i poprawe stwierdzono dopiero w fazie
otwartej badan [72-74]. Metaanaliza wynikéw uzyskanych
na podstawie badan 156 os6b wykazata zmniejszenie
tikow 0 53% w YGTSS bez istotnej réznicy w zaleznoSci
od miejsca stymulacji (wzgorze, GPi, NA-ALIC, jadro pdt-
lezace). Wieksza poprawe osiggnieto w zakresie tikow
wokalnych niz ruchowych. Ograniczenie tikow przynajmniej
0 1/4 uzyskato 80% chorych, a o ponad potowe — 54%
pacjentéw. Wieksza poprawe uzyskano u os6b mtodszych
(Sredni wiek operowanych to 30,0 lat, zakres 15-60)
i u chorych z mniej nasilonymi tikami, ale wiekszym ich
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wptywem na codzienne zycie przed operacja. Stwierdzano
rowniez zmniejszenie objawow depresji, OCD i redukcje leku
[69]. Servello i wsp. [75] uwazaja, ze fenotyp kliniczny moze
decydowac o wyborze miejsca implantowanych elektrod. Je-
Sli dominuja tiki bez istotnych objawdw psychiatrycznych, to
prawdopodobnie najlepszym wyborem jest wzgorze, a jezeli
tikom towarzyszg istotne objawy behawioralne, to lepszym
wyborem wydaje sie cze$¢ limbiczna GPi (amGPi) lub
NA-ALIC (brzuszna czeS¢ prazkowia dajaca projekcje do
uktadu limbicznego), natomiast w przypadku dominujgcych
tikéw dystonicznych nalezy braé pod uwage przede wszyst-
kim czesS¢ czuciowo-ruchowg GPi (pvIGPi) [75]. Alternatywg
do stosowanej obecnie stymulacji catodobowej moze byé
prowadzenie stymulacji zaprogramowanej (tzw. scheduled
stimulation) polegajacej na czasowej stymulacji on i off.
Okuniwsp.[73] stosowali schemat stymulacja on 2 sekundy,
off 10 sekund, wykazujac skutecznosé tej metody leczenia
u 5 chorych z GTS.

Powiktania infekcyjne zwigzane z implantacja systemu
DBS wystepujg istotnie czesciej u chorych z GTS niz u pa-
cjentdw z chorobg Parkinsona, dystonig i drzeniem samoist-
nym (odpowiednio 18% i 3,7%) [76]. Przyczyna czestszego
wystepowania powiktan infekcyjnych u pacjentéw z GTS
moze byé kompulsyjne rozdrapywanie rany pooperacyjne;.
Inne objawy niepozgdane u chorych z GTS sag podobne do
obserwowanych po operacji z innych wskazan.

Gteboka stymulacja mézgu jest metoda obiecujacy,
ale o nieudokumentowanej skutecznosci (rozbiezne wyniki
w przypadku stymulacji GPi). Ponadto nie wiadomo, ktéra
struktura anatomiczna jest optymalna w leczeniu, jaka
powinna byé granica wieku kwalifikowanych pacjentow
(choruja gtéwnie dzieci) ani dlaczego odpowiedZ na le-
czenie jest zmienna i indywidualna (poprawa waha sie od
catkowitej remisji tikow do braku jakiejkolwiek poprawy).
Problemem sa réwniez czeste powiktania infekcyjne zwia-
zane z zabiegiem.

Rekomendacje

REKOMENDACJA 1.

Leczenie tikdw — zaréwno behawioralne, jak i farmakologicz-
ne — nalezy podejmowac wtedy, gdy ich nasilenie zaburza
codzienne funkcjonowanie, co oznacza negatywny wptyw na
nauke (u dzieci), prace zawodowa (u dorostych), relacje z r6-
wiesnikami oraz gdy tiki powodujg obrazenia ciata i bol lub
pacjent sam prosi 0 zastosowanie leczenia

Psychoedukacja stanowi podstawowy element postepowania
i nalezy jg przeprowadzi¢ nawet wtedy, gdy nie podejmuije sie
leczenia behawioralnego i farmakologicznego

Celem leczenia nie jest catkowite wyeliminowanie tikow, lecz po-
prawa funkcjonowania chorego w codziennym zyciu

Nalezy stosowaé najmniejsza skuteczng dawke leku, powoli

zwiekszac (szybkie wprowadzanie lekow zwigksza ryzyko wy-
stapienia dziatan niepozadanych) oraz stopniowo odstawiaé
leki (nagte odstawienie moze nasilié tiki)

Zaleca sie stosowanie lekdw w dawkach terapeutycznych
przez odpowiednio dugi czas, poniewaz mate dawki stosowa-
ne przez zbyt krotki okres nierzadko sg przyczyng nieskutecz-
nosci terapii

Zaleca sie stosowanie monoterapii; nie nalezy stosowaé
dwoch i wiecej neuroleptykdw jednoczasowo

Politerapia jest mozliwa i wskazana wtedy gdy tikom towarzy-
szg nasilone zaburzenia psychiatryczne (np. lek z grupy se-
lektywnych inhibitoréw wychwytu zwrotnego serotoniny [SSRI,
selective serotonin reuptake inhibitor] + neuroleptyk z powo-
du wspdtistniejgcych zaburzen obsesyjno-kompulsyjnych) lub
wyjatkowo lekami o r6znych mechanizmach dziatania w przy-
padku ciezkich i lekoopornych tikow

Nie ma ograniczef w stosowaniu terapii behawioralnej
z powodu zaburzen psychiatrycznych towarzyszacych tikom
u 0s6b leczonych farmakologicznie z powodu tikow

Zaleca sie podjecie proby zmniejszenia dawki lub odstawienia
leku po 3-6 miesigcach skutecznej terapii lub

w przypadku catkowitej remisji tikow w celu oceny dalszej
koniecznoSci leczenia

Nie nalezy zaprzestawa¢ skutecznego leczenia u oséb doro-
stych po 25. roku zycia ani u dzieci miedzy 10. a 12. rokiem
zycia

REKOMENDACJA 2.

Psychoedukacja jest pierwszym i obowigzkowym elementem
postepowania terapeutycznego

Interwencje behawioralne oparte na technice odwracania
nawyku (HR, habit reversal) lub terapii ekspozycyjnej

z powstrzymaniem reakcji (ERP, exposure and response pre-
vention) stanowig postepowanie z wyboru

Jesli terapia behawioralna jest niemozliwa do przeprowadze-
nia lub okazata sie nieskuteczna, to nalezy podjaé leczenie
farmakologiczne

Leczenie farmakologiczne przynosi szybszg poprawe klinicz-
na niz terapia behawioralna, dlatego, jesli konieczne jest
uzyskanie szybkiej poprawy, to nalezy zastosowac neurolep-
tyk przed terapig behawioralng

Neuroleptyki sg najskuteczniejszymi lekami ograniczajacymi
tiki, ale ich stosowanie jest zwigzane z najwyzszym ryzykiem
wystapienia dziatai niepozadanych

Jako lek pierwszego wyboru rekomenduije sie aripiprazol

W sytuacji istotnych objawdw zespotu nadpobudliwosci
psychoruchowej i zaburzen koncentracji uwagi (ADHD,
attention deficit/hyperactivity disorder) towarzyszacych
tikom jako lek pierwszego wyboru zaleca si¢ klonidyne lub
guanfacyne

W przypadku nieskuteczno$ci lub nietolerancji jednego neuro-
leptyku nalezy podjac terapie innym lekiem z tej grupy

Jesli wystepujg nasilone dziatania niepozadane charak-
terystyczne dla catej grupy lekéw neuroleptycznych, to
nalezy rozwazyé zastosowanie klonidyny jako leku drugiego
wyboru

Neuroleptyk klasyczny (pimozyd lub haloperidol), klonidyna
(tiki bez objawdw ADHD przy dobrej tolerancji neurolepty-
kéw) oraz topiramat sa lekami trzeciego wyboru
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Z powodu ryzyka uzaleznienia benzodiazepiny mozna stoso-
wac wylacznie doraznie lub przez krotki czas w przypadku
znacznego nasilenia tikow

Zastosowanie tetrabenazyny i zabieg gtebokiej stymulacji
mézgu (DBS, deep brain stimulation) mozna rozwazyé

w sytuacji nieskutecznosci wszystkich dostepnych metod
leczenia

Finansowanie

10.

11.

12.

13.

Autorzy deklarujg brak zrodet finansowania.
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