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Tourette Sendromu genellikle stereotipik, ritmik olmayan, ¢oklu motor
veya vokal tiklerle karakterize gelisimsel bir néropsikiyatrik bozukluktur.
Nadir durumlarda, Tourette Sendromunda yasami tehdit edici veya
kendini sakatlayacak derecede agir tikler gozlenebilir. Bu tir siddetli
kendini yaralama davranisi iceren olgular malign Tourette Sendromu

ABSTRACT

olarak adlandirimaktadir. Bu yazida tekrarlayici ve siddetli okdler
kendine zarar verme tikleri sonucunda gérme kaybi gelisen eriskin bir
Tourette Sendromu olgusu sunulacaktir.

Anahtar kelimeler: Tourette sendromu, kendine zarar verme, gérme
kaybi, eriskin

Tourette’s Syndrome is developmental neuropsychiatric disorder
characterized by stereotypic, non-rhythmic multiple motor and/or
vocal tics. In rare cases, severe tics which can be life-threatening or self-
mutilating may be observed in Tourette Syndrome. These types of cases
that involve severe self-injurious behavior are called malignant Tourette’s

Syndrome. In this report, we present an adult case of Tourette Syndrome
with vision loss as a result of recurrent and severe ocular self-mutilative
tics.
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GIRIiS

Tourette Sendromu (TS) genellikle stereotipik, ritmik olmayan, coklu
motor veya vokal tiklerle (gbz kirpma, burun ¢ekme, bogaz temizleme,
boyun ve omuz hareketleri vb.) karakterize gelisimsel bir néropsikiyatrik
bozukluk olarak tarif edilmektedir (1). Cocukluk caginda baslayan
hastalik cogunlukla 18 yasin altindakilerde gorilmekle birlikte hastalik
belirtileri eriskinlik déneminde de devam edebilmektedir (2). Nadir
durumlarda, TS'ye yasami tehdit edici ve kendini sakatlayacak derecede
yaralama eylemleri seklinde ortaya cikan agir tikler eslik edebilir. Bu
tur siddetli kendini yaralama davranisi iceren olgular malign TS olarak
adlandinimaktadir ve tim TS olgulari arasinda malign TS orani %5 olarak
bildirilmistir (3). Malign TS olgularinda siklikla basini vurma, viicudunu
yumruklama/tokatlama, ytizinl yumruklama/tokatlama veya viicuduna
sert nesne ile vurma gibi kendine zarar verme davranislari gérilmekte ve
okiler kendine zarar verme davranisina ¢cok nadir olarak rastlanmaktadir
(4). Bu yazida tekrarlayici oktler kendine zarar verme davranislari olan bir
eriskin TS olgusu sunulacaktir.

OLGU

53 yasinda, ilkokul mezunu, evli ve ailesi ile yasamakta olan erkek hasta
yatarak tedavi gérmekte oldugu Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi
g6z hastaliklari servisinden konsultasyon amaciyla yonlendirildigi Erenkdy
Ruh ve Sinir Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi acil servisine kabul
edildi. Konstltasyon notundan hastanin parmagiyla sol géziine istemli
olmayan hareketlerle baski uygulayarak zarar verdigi ve sol goziinde dev
retina yirtigina bagl retina dekolmani gelismesi nedeniyle 15 giin 6nce
opere edildigi 6grenildi. Buna ek olarak, cerrahi girisimin sonrasinda da
parmakla sol goziine yonelik istemli olmayan zarar verme davranislari
devam eden hastanin sol gozlinde retina dekolmani gelismesi tzerine
hasta ikinci kez opere edilmis. ikinci operasyon sonrasinda da hastanin sol
gozine yonelik istemli olmayan zarar verme girisimlerinin devam etmesi
Uzerine sol goziine ‘eye-shield” adli g6z koruyucusu takilarak tedavisinin
dizenlenmesi amaciyla hasta tarafimiza yénlendirilmis.

Hastanin kendisinden ve ailesinden alinan bilgilere gore; kafa sallama,
parmagiyla goziine baski uygulayarak zarar verme gibi istemli olmayan
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hareketler, bu hareketlerden sonra “yapma” diye bagirma, anlamsiz sesler
ctkarma ve uykuya dalmakta guclik cekme seklinde sikayetleri vardi.
Tiklerin ilk olarak ergenlik déneminde koprolali ve vokal tiklerle basladigl,
sonrasinda ise eline aldigi nesneleri (saat, televizyon kumandasi, gozliik
vb.) kirma ve firlatma seklinde kompleks motor tiklerin tabloya eklendigi
ogrenildi. Gozine yonelik zarar verme davranislarinin ilk olarak 3
yil once sag goziine parmakla baski uygulama seklinde basladigl ve
bu denetleyemedigi davranislarinin retina dekolmanina yol agmasi
nedeniyle 1 yil dnce sag goziinde total gérme kaybi gelistigi 6grenildi. Sag
goziinde gérme kaybi gelistikten sonra hastanin benzer sekilde istemli
olmayan parmak hareketleriyle sol goéziine zarar vermeye basladig
ogrenildi. Hastanin ergenlik déneminde ortaya ¢ikan sikayetleri sonrasi
cesitli psikiyatri basvurulari oldugu, ancak dizenli tedavi gérmedigi,
vokal ve motor tiklerinin siddeti degiskenlik gostermekle birlikte hicbir
zaman tam diizelme gostermedigi 6grenildi. 3 yil énce goziine zarar
verme davranislari sonrasinda psikiyatri bagvurusu oldugu ve gesitli segici
serotonin geri alim inhibitort ilaglar duzensiz kullandig 6grenildi.

Hastanin acil serviste yapilan ilk psikiyatrik muayenesinde bilinci
acik, koopere ve yénelimi tamdi. Ozbakimi yerinde olan hastanin
duygudurumu ve duygulanimi ¢okkiindi. Konusma hizi olagan,
cagrisimlar diizglin ve amaca yonelik idi. Varsani veya sanri saptanmadi.
Dusiince iceriginde obsesyon, fobi ve zihinsel asiri ugrasisi yoktu. Suisid
veya homisid fikri saptanmad. icgérisii vardi. Bellek fonksiyonlari
korunmus, bilgi birikimi ve zeka diizeyi yeterli olan hastanin gériisme
sirasinda gozlemlenen kafa sallama, sol géziine zarar vermek amaciyla
parmagiyla sol goziine vyerlestirilen ‘eye-shild’e baski uygulama ve
anlamsiz sesler c¢ikarma seklinde motor ve vokal tikleri mevcuttu.
Hastanin néroloji konsultasyonunda nérolojik patoloji saptanmadi ve
kraniyal MR goriintiilemesi normal sinirlar icerisinde degerlendirildi.
3 yil 6nce sag gozine istemli olmayan parmak hareketleriyle zarar
verme davranislari sonrasinda yapilan psikiyatri basvurusunda major
depresyon ek tanisi aldigi 6grenildi. Major depresyon tedavisi icin son
olarak fluoksetin tb 20 mg/giin baslandigi ve kullanmaya devam ettigi
6grenildi. Hastanin goriisme sirasindaki konusmasi, bilgi diizeyi, sézciik
dagarcig, olaylari siralamasi, soyutlamasi ve yargilamasi degerlendirilerek
zeka duzeyinin yeterli oldugu kanaatine varilmasi nedeni ile zeka geriligi
veya sinir mental kapasite distinilmedi. Obsesyon ve kompulsiyonlarinin
bulunmamasi nedeniyle obsesif kompulsif bozukluk tanisi da dislandi.

Hastanin basvurusu sirasinda kullanmakta oldugu ilac tedavisi fluoksetin
tb 20 mg/giin, risperidon tb 2 mg/giin seklindeydi. Tourette Sendromu
tanisiile dortay surresince haftada bir siklikla izlenen hastanin, kullanmakta
oldugu risperidondan fayda gérmedigi distinilerek 6ncelikle risperidon
tedricenazaltilarak kesildi. Builacinyerinearipiprazol tb 5mg/gtin baslandi
ve doz yavas yavas arttirilarak 10 mg/gtin'e kadar ¢ikildi. Basvurdugu
sirada depresif yakinmalar belirgin olmayan hastanin, hastaneden
ciktiktan sonraki ikinci haftada depresif yakinmalarinda artis oldugunun
gorilmesi tzerine kullanmakta oldugu fluoksetin tb dozu 40 mg/giin’e
cikildi. Fluoksetin dozunun artiriimasi ile depresif yakinmalari gerileyen
hastanin tikleri yaklasik olarak %50 oraninda azalmakla birlikte devam
etmekteydi. Bunun lzerine ketiyapin tb 100 mg/gtin baslanarak dozu 300
mg/giin‘e kadar yiikseltildi. ilk basvurusundan sonraki dérdiincii ayinin
sonunda hastanin tedavisi fluoksetin tb 40 mg/gtn, aripiprazol tb 10 mg/
glin, ketiapin tb 300 mg/gtin olarak diizenlendi. Kontrol muayenelerinde
kafa sallama ve anlamsiz sesler ¢ikarma gibi tikler hafif diizeyde devam
etmekle birlikte hastanin genel olarak vokal ve motor tiklerinde belirgin
azalma oldugu goézlendi. Kontrol siiresi boyunca géziine parmag ile
istemli olmayan basma davranisinin tekrar etmedigi 6grenildi. Basvuru
oncesinde sag goziinde total gérme kaybi olan hastanin goz hastaliklari
uzmani tarafindan yapilan kontrol degerlendirmesinde sol géziinde de
siddetli gérme kaybinin (%95 gérme kaybi) devam ettiginin not edildigi
gorildi.
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TARTISMA

Son yayinlarda Tourette Sendromundaki tiklerin; tonik, klonik (sigrama
benzeri), distonik (strdurtlen) ve bloke edici (hareketi veya konusmayi
durdurucu) seklinde siniflandirildigi gézlenmektedir (5). Buna ek olarak,
tikler bir ya da birden fazla kas grubunu icermesine gore ‘basit tik’ ve
kompleks ‘tik’ olarak siniflandiriimaktadir (6). Basit motor tikler sadece
bir kas grubunu igerir ve kisa, sicrama benzeri harekete neden olur. Basit
tikler siklikla hizli baslayip hizli sona ermekle (klonik tik) birlikte bazen kisa
bir anormal posture (distonik tik) ya da izometrik bir kasilmaya (tonik tik)
neden olabilir (6). Basit klonik tiklere g6z kirpma, kafa sallama ya da palatal
myoklonus &rnek olarak verilebilir (7). Basit distonik tikler blefarospazm,
g6z hareketleri, bruksizm, agz acik tutma, tortikoliz ve omuz rotasyonu
gibi hareketleri icermektedir. Basit tonik tikler ise karin ve bacak
kaslarini hareket ettirmeden kasmak seklinde ortaya ¢ikabilmektedir (8).
Kompleks motor tikler genellikle normal aktivitelere benzeyen, birden
fazla kas grubunun ardisik ve koordine denetleyemedigi hareketler
veya denetleyemedigi tamamlanmis kelime ve climleler seklinde ortaya
cikarlar. Tekrarlayan dokunma, firlatma, vurma, sicrama, ziplama ve
govde biukme hareketleri kompleks motor tiklerin en yaygin olanlaridir.
Uygunsuz el kol hareketleri veya bir baskasinin genital organina dokunma
seklinde gorulen kopropraksi, tekrarlayici kusma, 6glirme veya hava
yutma ise nadir gorilen motor tik 6rnekleridir. Kompleks motor tikler
bazen kisinin kendi bedenine zarar verici hareketler seklinde gézlenebilir
(9). Olgumuzda nesneleri kirma ve firlatma gibi diger kompleks motor
tiklerin yani sira, istemli olmayan klonik parmak hareketleriyle kendi
gbziine zarar verme davranisi bulunmaktaydi. Kompleks motor tikler
klinikte bazen obsesif kompulsif bozukluktaki kompulsiyonlar ile
karisabilir. Duslince igeriginde obsesyonlari bulunmayan olgumuzda
motor hareketlerin istemli olmamasi, organize bir davranis olmamasi ve
amaca yonelik olmamasi kendi géziine zarar verici davraniglarinin TS'nin
bir parcasi olan kompleks motor tikler oldugunu géstermektedir.

Tik bozukluklari igcin tanimlayici ve karakteristik olan TS, ¢ocukluk yas
grubunda baglayan, birden fazla motor tik ve bir veya daha fazla vokal
tikin birlikte goruldigu noéropsikiyatrik bir bozukluktur. Olgumuzun
anamnezinde tiklerin ergenlik déneminde ortaya ¢iktigi belirtilse de
ozellikle basit tiklerin gézden kacmis olma olasiligi ylksektir ve tiklerin
cocukluk caginda baslayip ergenlik doneminde siddetlenmis olabilecegi
disuntlmustur. TS hastalarinin %33-%60'inda tiklerin kendine zarar
verme davranisi seklinde oldugu bildirilmistir (4, 10). Kendine zarar verme
tikleri bulunan TS olgulari malign TS olarak adlandiriimaktadir (3). Bu
bakimdan olgumuz kendi géziine yonelik siddetli kendine zarar verme
davranislari nedeniyle malign TS olarak degerlendirilebilir. TSdeki motor
ve davranissal belirtilerin durtt kontoltnitin bozulmasiyla iligkili oldugu
ve primitif davranislar Gzerindeki normal inhibitér mekanizmalarda
azalma oldugu 6ne strulmustur (11). Patogenezi tam olarak anlasiimis
olmamakla birlikte, TS'deki hareket bozukluguna motor kontrolde rol
oynayan korteks-striatum-talamus-korteks yolaklarindaki bozulmanin
neden oldugu; TSde olusan tiklerin bazal gangliyon aktivitesinden
kaynaklanan istemli olmayan motor hareketlerin Uzerindeki kortikal
inhibisyonunun  yetersizliginden  kaynaklandigr  belirtilmistir ~ (12).
Kortiko-bazal gangliyon aktivitedeki bozulmanin nedeni tam olarak
anlagilmamakla birlikte y-aminobutirik asit (GABA) sistemindeki
anormalliklerin TS'deki disinhibisyona katki yaptigi 6ne stralmustur (5).
Buna ek olarak; motor kortekste, bazal gangliyonlarda ve beyin sapindaki
anormal plastisitenin TS'deki motor kontrol bozuklugunda rol oynadig
6ne surtlmustar (5). Bir nérogérintiuleme calismasinda ise presentral,
postsentral ile stperior, inferior ve internal frontal sulkus alanlarindaki
gri madde kalinhiginda azalma oldugu ve bu azalmanin tiklerin siddeti ile
iliskili oldugu bildirilmistir (13).

Yakin zamanda yapilan bir meta-analiz calismasinda TS'nin tedavisinde

aripiprazolun etkinliginin haloperidol, tiaprid ve pimozide benzer
oldugu, ekstrapiramidal yan etki bakimindan ise bu ilaglara oranla
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oldukca avantajli oldugu bildirilmistir Bu meta-analiz calismasinda
aripiprazol tedavi dozu 10 mg/gtin olarak &nerilmistir (14). Olgumuzda
risperidonun tiklere etkinliginin ¢ok sinirli oldugunun gérilmesi tzerine
aripiprazole gecildi ve aripiprazol 10 mg/giin ile yeterli yanit alinmasi
Uzerine Avrupa Tourette Sendromu ve diger tik bozukluklari icin tedavi
kilavuzunun 6nerisi g6z éninde bulundurularak bir sonraki basamak
olan kombinasyon tedavisine gecildi (15). Zaman zaman ortaya cikan
uykusuzluk yakinmasi g6z 6niine alinarak ketiyapin 100 mg/gtin baslandi
ve tedricen arttirilarak 300 mg/gtin'e kadar cikildi. Ayrica bu sirada
taburculuktan iki hafta sonrasinda ortaya ¢ikan depresif yakinmalari
nedeniyle fluoksetin dozu arttirilarak 40 mg/guin yapildi.

Daha oOnce literatlirde olgumuza benzer bicimde, TSdeki tiklerin bir
bileseni olarak goziine parmakla bastirarak retina dekolmani gecirdigi
bildirilen sadece bir olguya rastlanmistir (16). Olgumuz tikleri nedeniyle
gozlerinde gelisen retina dekolmanina bagli olarak gérme yetisini sag
gozde %100, sol gbzde ise %95 oraninda yitirmis ve tama yakin gérme
kaybi gelismistir. Literatiirde, siddetli okiler kendine zarar verme
davranisinin daha cok sizofreni, demans ya da mental retardasyon ile
aciklandigina rastlanmaktadir (17, 18). Bunun disindaki obsesif kompulsif
kisilik bozuklugu veya borderline kisilik bozuklugu gibi psikiyatrik
rahatsizliklarda gérilen kendi goziine zarar verme davranislari ise korliige
yol acacak kadar siddetli degildir (17). Bu vaka serilerinde TS'nin gozden
kacmis olma ihtimali g6z 6niinde bulundurulmalidir. Olgumuz malign
TS'deki tiklerin bir parcasi olarak goriilen kendine zarar verme davranisinin
da gérme kaybina yol acacak kadar siddetli olabilecegini géstermektedir.
Olgumuzda sadece depresyon ek tanisi bulunmakla birlikte, malign
vakalarda komorbidite olasiliginin, 6zellikle de zihinsel gelisim bozuklugu
ve OKB spekturumundaki bozukluklarin eslik etme olasiliginin ytksekligi
g6z onunde bulundurulmalidir. Okiler kendine zarar verme davranisi
tespit edilen olgularin psikiyatrik konsiltasyonu sirasinda adi gecen bu
bozukluklarin yani sira erigkinlikte devam ettigi nispeten nadir olan TS'nin
gbz onunde bulundurulmasi énem arz etmektedir. Ayrica depresyon
ek tanisinin da bulundugu olgumuzun tedavisi géz 6ntine alindiginda,
ozellikle depresyonun eslik ettigi malign TSde klonidin, guanfasin vb.
kullanilmaksizin sadece SSRI ve antidopaminerjik tedavi ile olumlu sonug
alinmasi dikkate deger bir sonugtur.
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