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Einfache motorische Tics

Tourette-Syndrom

Norbert Miiller, Miinchen

Schwierige Diagnostik
bei Tic-Storungen

Tic-Stérungen sind meist nicht einfach zu diagnostizieren. Dies liegt daran,
dass die motorischen oder vokalen Tics voriibergehend unterdriickt werden
konnen und so gar nicht auffallen, wenn der Patient dem Behandler gegen-
iiber steht. Im Folgenden ist dargestellt, wie Sie diagnostische Fallen um-
schiffen kénnen und welche Medikamente angezeigt sind.

Das Tourette-Syndrom ist gekenn-
zeichnet durch des Auftreten multip-
ler motorischer Tics und Vokaltics. Unter
einem Tic versteht man eine unwillkir-
liche, plotzliche, schnelle, wiederholte,
arrhythmische, stereotype Bewegung
oder Lautduflerung. Obligat ist die zeit-
weilige willkirliche Unterdriickbarkeit
von Tics, wobei sich dies in einer gro3en
Bandbreite bewegen kann: bei haufiger
Ticfrequenz kénnen diese unter Umstan-
den nur fur wenige Sekunden unter-
drickt werden, nicht selten ist dies aber
auch Uber Stunden moglich, etwa bis sich
die unterdriickten Tics zu einem unbeob-
achteten Zeitpunkt entladen - oft abends

Tab. 1: Beispiele fiir einfache und komplexe Tics

Einfache vokale Tics

und in Entspannungssituationen. Unter
Stressbedingungen kommt es definiti-
onsgemal — wie bei nahezu allen Bewe-
gungsstorungen - zu einer Exazerbation
von Tics, was gelegentlich zu dem Miss-
verstandnis beitragt, dies sei ein Hinweis
auf die Psychogenese von Tics.

Es werden einerseits motorische Tics,
andererseits Vokaltics unterschieden,
wobei sowohl motorische, als auch vokale
Tics als einfache und als komplexe Tics
auftreten konnen (Tab. 1). Einfache moto-
rische Tics sind beispielsweise Blinzeln,
Kopfdrehen, Schulterhochziehen oder
Schutteln von Extremitaten. Die Lokalisa-
tion einfacher Tics ist haufig im Kopf- und
Halsbereich, oder
in den Schultern.
Charakteristisch ist
allerdings der
Wechsel der Loka-

Blinzeln Rauspern
Kopfdrehen Schniefen
Schulterhochziehen Husteln
Schtteln der Extremitaten Summen
Stampfen Zungenschnalzen
Pfeifen
Grunzen
Schnarchen
Bellen

Komplexe motorische Tics

Dinge bertihren

sich flach hinlegen

tiefe Kniebeugen

Liegestiitze

Ruckwartsschritte

Bestimmte Schrittfolge im Gehen
Umdrehen
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Komplexe vokale Tics

Imitation von Lauten
Wiederholung sinnloser Begriffe
Koprolalie

Echolalie

Palilalie

Echokinese

lisation der Tics,
die prinzipiell den
ganzen Korper
betreffen konnen.

Unter komple-
xen motorischen
Tics werden kom-
pliziertere Bewe-
gungsabladufe ver-
standen, die
jedoch — zum Bei-
spiel im Gegensatz
zu Zwangsritualen
- nicht intendiert
und geplant sind,
sondern  unwill-
kirlich wie einfa-

Motorische oder vokale Tics laufen unwill-
kiirlich ab und kénnen von den Betroffenen -
wenn iiberhaupt - ...

che motorische Tics ablaufen. Typische
komplexe motorische Tics sind zum Bei-
spiel Beruhrungstics, also der Drang,
Dinge oder Menschen zu berihren, tiefe
Kniebeugen, Liegestlitze, eine bestimmte
Schrittfolge, oder sich flach hinzulegen.
Zu den komplexen Vokaltics zdhlt man
zum Beispiel die Imitation von Lauten
(,Katzenschrei-Syndrom”), die Wiederho-
lung sinnloser Begriffe, aber auch
Koprolalie, also das Ausstoflen von
Obszonitaten oder Fakalsprache, was
ebenfalls ein charakteristisches, aber
nicht obligates Symptom des Tourette-
Syndroms (TS) darstellt (Tab. 1).

Ein weiteres Symptom, das haufig im
Rahmen von Tic-Erkrankungen zu beob-
achten ist, sind Mutilationen (Selbstver-
letzungen) oder andere Formen gestor-
ter Impulskontrolle. Stérungen der
Impulskontrolle fiihren haufig zu starker
Beeintrachtigung im  Sozialverhalten.
Mutilationen kénnen erhebliche medizi-
nische Komplikationen mit sich bringen -
bis hin zu Blindheit und Taubheit der Pati-
enten. Mutilationen treten bei etwa
33-44 % der Patienten mit einem TS auf.

Haufigkeit

Das Tourette-Syndrom ist weltweit ver-
breitet, moglicherweise bestehen aller-
dings Unterschiede in der geographi-
schen Verteilung. Die Pravalenz des TS
wird zwischen 0,7 und 50 pro 10000
geschatzt, die Pravalenz von Tics auf 18 %
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fur Jungen und 11 % fir Madchen. Transi-
ente Tics liegen auf jeden Fall im Bereich
von 5-10%, bei Jungen haufiger als bei
Médchen. Vom TS sind Jungen deutlich
haufiger als Madchen betroffen, wobei
das Verhaltnis etwa bei 4:1 liegt.

Das TS ist eine Erkrankung des Kin-
der- und Jugendalters mit einem klassi-
schen Verlauf von Exazerbationen und
Remissionen, wobei auch chronische Ver-
ldufe vorkommen konnen. Die Ersterkran-
kung muss gemdal3 der Diagnostik des
DSM-IV vor dem 18.Lebensjahr sein, damit
ein TS diagnostiziert werden kann (Tab.2).

Tab. 2: Kriterien fiir die Diagnose Tourette-Syndrom nach DSM-IV

A. Multiple motorische Tics sowie mindestens ein vokaler Tic treten im Verlauf der Krankheit
auf, jedoch nicht unbedingt gleichzeitig (Tics sind plotzliche, schnelle, sich wiederholende,
unrhythmische und stereotype motorische Bewegungen oder Lautduf3erungen)

B. Die Tics treten mehrmals taglich (gewohnlich anfallsweise) entweder fast jeden Tag oder
intermittierend im Zeitraum von liber einem Jahr auf. In dieser Zeit gab es keine ticfreie
Phase, die langer als drei aufeinander folgende Monate andauerte

C.Die Storung fiihrt zu starker innerer Anspannung oder verursacht in bedeutsamer Weise
Beeintrachtigungen in sozialen, beruflichen oder anderen wichtigen Funktionsbereichen

D.Der Beginn liegt vor dem 18.Lebensjahr

E.Die Stérung geht nicht auf die direkte korperliche Wirkung einer Substanz (z.B. Stimulan-
zien) oder eines medizinischen Krankheitsfaktors (z.B. Huntingtonsche Erkrankung oder

Meist erreichen die Symptome ihre
starkste Auspragung etwa zehn Jahre
nach der Erstmanifestation von Tics.
Koprolalie oder komplexeste Formen von
Vokaltics treten ublicherweise nicht vor
4-7 Jahren nach Erkrankungsbeginn und
auch nur bei etwa einem Drittel der TS
Patienten auf.

Etwa ab dem zwanzigsten Lebensjahr
bis ins friilhe Erwachsenenalter beginnt
meist eine Verbesserung der Symptoma-
tik, bzw. eine Remission, auch bei Patien-

... hur unter groBen Konzentrationsanstren-
gungen und kurz unterdriickt werden

ten, die in der Kindheit starke Tics hatten.
Schéatzungen besagen, dass die Erkran-
kung bei etwa einem Drittel der Patienten
wahrend dieses Zeitraums vollstandig
remittiert, wahrend sich bei einem weite-
ren Drittel eine deutliche Besserung zeigt.
Bei etwa einem weiteren Drittel findet
sich keine wesentliche Besserung der
Symptome im friihen Erwachsenenalter.

postvirale Enzephalitis) zuriick

Das Spektrum von Ticstérungen
Wie oben bereits angedeutet, sind das
Ersterkrankungsalter, aber auch die
Erkrankungsdauer und die Erscheinungs-
form der Tics Unterscheidungskriterien
fur die diagnostische Einordnung.Besteht
ein Tic mindestens vier Wochen, jedoch
nicht langer als zwolf aufeinanderfol-
gende Monate (ohne Therapie), liegt nach
dem DSM-IV eine vorlibergehende Tic-
stérung vor. Bei einem langer als zwolf
Monate Andauern der Tics handelt es sich
entweder um eine chronische motorische
oder vokale Ticstorung, oder ein TS.
Wéhrend bei TS multiple motorische Tics
und mindestens ein Vokaltic obligat sind,
ist ein motorischer oder ein vokaler Tic
ausreichend fir die Diagnose der chroni-
schen Ticstorung.

Diagnostische Fallen
Die Diagnosestellung bei Ticerkrankun-
gen ist haufig deshalb besonders schwie-
rig, da durch den typischen Verlauf mit
Exazerbationen und Remissionen die
charakteristischen motorischen Tics oder
Vokaltics Ublicherweise im freien Inter-
vall nicht auftreten. Da die Tics defini-
tionsgemdB voriibergehend unter-
driickbar sind, sind sie vielfach fir den
Untersucher nicht sichtbar. Insbesondere
typische, aber ,peinliche” Symptome wie
Echolalie, Echopraxie oder Koprolalie
werden hdufig verschwiegen. Subjektiv
werden Tics haufig als Zwéange erlebt
und geschildert.

Dariuber hinaus stehen oft Zwangs-
phdanomene, aber auch andere Verhal-

tensauffélligkeiten wie Storungen der
Impulskontrolle im Vordergrund der
Symptomatik, so dass motorische Tics
und Vokaltics zundchst nicht auffallen
und deshalb die Diagnose eines Tics
nicht gestellt wird. AuBerdem werden
sowohl einfache als auch komplexe
motorische Tics haufig in Willklirbewe-
gungen eingebaut, bzw. sie erscheinen
als Willkirbewegungen und werden
deshalb zunéchst nicht als Tics erkannt.
Auch Vokaltics wie Husteln oder Raus-
pern werden als Verlegenheitsverhalten
oder ,Angewohnheit” fehlinterpretiert
und haufig erst spat als Tics erkannt.

Differentialdiagnose

von Tics

Im Erwachsenenalter muss immer an
pharmakologisch induzierte Hyperkine-
sen (zum Beispiel durch L-Dopa oder
Amphetamine) gedacht werden. Spat-
dyskinesien nach Neuroleptika-Behand-
lung, die ebenfalls typischerweise
zundchst im oro-facialen Bereich auftre-
ten, aber hdufig auf Extremitdten und
Rumpf Ubergreifen kénnen, sind in Erwa-
gung zu ziehen.

Bei Kindern ist die Differenzialdia-
gnose zur Chorea Sydenham besonders
wichtig, im Rahmen verschiedener Infek-
tionserkrankungen werden Tic-artige Be-
wegungsstorungen beobachtet. Neuere
Publikationen postulieren eine eigen-
standige Poststreptokokken-Erkrankung
im Kindesalter, die Symptome des TS und
Zwangsphanomene aufweisen (Perimut-
ter et al,2000).
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Komorbiditat: Zwang und Auf-
merksamkeitsdefizitstorung
bei Kindern (ADHD)

Die Differenzialdiagnose zwischen Tics
und Zwangssymptomen ist nicht nur des-
halb schwierig, weil Tics haufig als
Zwénge erlebt werden und phéanomeno-
logische Ahnlichkeit mit Zwangssympto-
men haben, sondern auch aufgrund der
haufigen Komorbiditdit von Zwangs-
storung und TS. Dies lasst sich damit
begriinden, dass bei TS in 40-90% der
Falle auch Zwangssymptome beschrie-
ben sind, sowie bei Angehdrigen von
Patienten mit TS gehauft Zwangssym-
ptome auftreten und sich - umgekehrt -
bei Verwandten von Patienten mit
Zwangserkrankungen vermehrt Tics fin-
den.

Zu diesen TS spezifischen Phdnome-
nen werden Echophdnomene und
Koprolalie, Mutilationen, Symmetriever-
halten, sowie komplexe, motorisch aus-
agierte Bewegungsrituale gezahlt.

Eine eigene Vergleichsuntersuchung
in Hinblick auf Unterschiede zwischen
den Zwangsphdanomenen bei Patienten
mit Zwangserkrankung und TS zeigte

Tab. 3: Pharmakotherapie des Tourette-Syndroms -
etablierte Therapien

Kinder
(Substanz und Dosis)

Tiaprid 50-400 mg/Tag

Clonidin 37,5-300 pg/Tag
langsam einschleichend

Klassische Neuroleptika, z.B.

Haloperidol 0,25-10 mg/Tag
einschleichend

Pimozid 1-3 mg/Tag
einschleichend

eine deutlich erhéhte Rate von Zwangs-
phd@nomenen bei Patienten mit TS. Es liel3
sich allerdings ein deutlicher Unterschied
zwischen Patienten mit TS oder Zwangs-
erkrankung hinsichtlich der Art der
Zwangsphdnomene feststellen. In der
Regel sind die Zwangsphanomene bei TS
mit motorischen Symptomen oder Echo-
phanomenen vergesellschaftet, wahrend
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Erwachsene
(Substanz und Dosis)

Tiaprid 100-800 mg/Tag

Haloperidol 0,25-15 mg/Tag
einschleichend

Pimozid 1-8 mg/Tag
einschleichend

Mahmoud Abdul-Rauf leidet unter dem Tourette-Syndrom. Trotzdem hat er es geschafft, einer
der ganz grof3en Stars in der US-amerikanischen Basketball-Profiliga NBA zu werden. Viel-
leicht half seine zwanghafte Vorstellung, der Ball miisse, perfekt” durch das Netz fallen (was
ihn zu abertausenden Trainingswiirfen trieb), dass er zu einem der treffsichersten Werfer in
der Geschichte der NBA wurde. (Fotos: NBA)

bei Zwangserkrankungen die Abwehr
von Angsten oder Befiirchtungen im Vor-
dergrund stehen
(Miiller et al., 1995).
Besonders
haufig und des-
halb von besonde-
rer Bedeutung ist
die Komorbiditat
von TS mit einer
Aufmerksamkeits-
defizitstérung bei
Kindern. Untersu-
chungen zeigen,
dass etwa 65 % bis
81% der Kinder
mit TS die Kriterien
fur das Vorliegen
einer Aufmerksam-
keitsdefizitstorung

Clonidin 75-500 pg/Tag
langsam einschleichend

(ADHD) erfillen.

Pharmakotherapie

bei Tourette Syndrom (Tab.3)

=» Tiaprid

In Deutschland und vielen Landern Euro-
pas ist Tiaprid Mittel der ersten Wahl in
der symptomatischen Therapie von Tics.
Tiaprid ist vor allem Dopamin-D2-Rezep-

tor antagonistisch wirksam, wobei dieser
Effekt sich weitgehend auf die Basal-
ganglien beschrankt und D2-Rezeptoren
im limbischen System nicht blockiert
werden. Tiaprid hat leicht sedierende
Effekte, ist sehr gut vertraglich und besitzt
kein Risiko zur Entwicklung von Spatdys-
kinesien, vielmehr wird es auch zur
Behandlung von Spatdyskinesien einge-
setzt.

Abhédngig  vom Korpergewicht
betragt die initiale Dosis bei Kindern ca.
100-150 mg, wobei eine mittlere Tages-
dosis etwa 300-400 mg betragt und bis
zu 800 mg Tagesdosis nicht unublich sind.
Da in den USA Tiaprid nicht zur Verfu-
gung steht, wird es in der angloamerika-
nischen Literatur zur Therapie von Tic-
erkrankungen selten erwahnt, wahrend
es in einer Reihe europdischer Lander das
Mittel der ersten Wahl darstellt.

=» Klassische Neuroleptika

Die Beschreibung des therapeutischen
Effekts von Haloperidol durch Shapiro in
den 1960-er Jahren (Shapiro & Shapiro
1968) markiert nicht nur einen Wende-
punkt in der Diskussion von Psychoge-
nese oder biologischer Genese von Tics
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Fazit fiir die Praxis

=>» Das Tourette-Syndrom (TS) ist
eine Erkrankung, die vor allem
bei Kindern und Jugendlichen
erstmals auftritt und bei der
Erstmanifestation nicht selten
im Zusammenhang mit einer
Infektion, vor allem Streptokok-
ken, steht.

=>» Der Verlaufist in der Regel
giinstig, bei zwei Drittel bessert
die Symptomatik spontan oder
klingt vollkommen ab.

=» Die Indikation fiir eine Pharma-
kotherapie sollte sich an der
Ausprigung der Symptomatik
und deren sozialen Folgen
sowie an der Dauer der Stérung
orientieren.

=» Tiaprid und Haloperidol/Pimo-
zid sind derzeit als Mittel der
ersten Wahl zu empfehlen, in
Zukunft werden voraussichtlich
die atypischen Antipsychotika
an Bedeutung gewinnen.

=» Psychotherapeutische Verfah-
ren stellen eine zusdtzliche sup-
portive Moglichkeit dar.

und den Beginn der modernen biologi-
schen TS-Forschung, sondern auch einen
therapeutischen Meilenstein. Bis heute ist
Haloperidol das haufigst verschriebene
Medikament bei mehr als zwei Drittel der
Patienten. Es ist hinsichtlich der Suppres-
sion von Tics bei 70-80% erfolgreich,
allerdings wird Haloperidol auf Grund
von Nebenwirkungen, deren Auftreten in
den meisten Féllen dosisabhdngig ist,
vielfach wieder abgesetzt.

In jedem Fall sollte die Therapie mit
Haloperidol niedrig dosiert beginnen, bei
Erwachsenen mit einer Tagesdosis von
0,5-2mg/Tag. Bei Kindern sollte die
initiale Dosis mit 0,25-0,5 mg/Tag sogar
noch niedriger liegen.

Pimozid ist das erste Pharmakon, das
in den USA als ,Orphan Drug” (Léngerer
Patentschutz fir Mittel der Wahl bei selte-
neren Erkrankungen) registriert wurde.
Das Indikationsgebiet fiir die Zulassung
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sind motorische Tics und Vokaltics im
Rahmen desTS.

=» Clonidin

Eine der pharmakologischen Alternativen
zu Neuroleptika ist der zentrale a.2-Adre-
nozeptor-Agonist Clonidin. Bis zu 70%
der mit Clonidin behandelten Patienten
weisen eine Besserung der Symptomatik
auf. Wegen der guten Vertraglichkeit von
Clonidin wird ihm nicht selten der Vorzug
gegenuber Neuroleptika gegeben, aller-
dings sind der Blutdruck senkende Effekt
und die Sedierung héufig die Dosis limi-
tierende Faktoren.

Leider zeigt sich

Verhaltenstherapie bei Tics

Verhaltenstherapeutische Verfahren wer-
den in Verbindung mit Entspannungsver-
fahren eingesetzt, um zum einen Stress-
abbau und Krankheitsbewdltigung zu
verbessern, zum zweiten jedoch auch
Intensitdt und Haufigkeit von Tics zu
beeinflussen. Da Tics unter Stress exazer-
bieren, kdnnen Entspannungsmethoden
zur Bewadltigung von Stress-Situationen
hilfreich sein. Auch kénnen psychothera-
peutische Verfahren eine erfolgreiche
Krankheitsbewdltigung unterstitzen. Es
konnte bisher nicht nachgewiesen wer-

Tourette-Syndroms — Atypische Neuroleptika

haufig nur eine Tab. 4: Pharmakotherapie des
Teilremission  der
Bewegungssto-

rung, die auch in
vielen Fallen erst
nach einer Zeit von
4-6 Wochen ein-
tritt. Clonidin sollte
einschleichend in
einer Dosis von 1/2
Tablette a 75pg/
Tag bis hin zu
300 pg/Tag dosiert
werden. Der thera-
peutische Erfolg von Clonidin bei TS ist
dadurch erklarbar, dass Clonidin tiber eine
negative Ruickkoppelung zu einer vermin-
derten Noradrenalinfreisetzung fuhrt.

=» Atypische Neuroleptika (Tab. 4)
Die Wirksamkeit moderner, atypischer
Neuroleptika bei Tics ist bisher wenig
systematisch untersucht. Mit Risperidon
liegen bisher einige Erfahrungen vor.
Obwohl bisher keine kontrollierten
Untersuchungen  publiziert ~ wurden,
erwies sich Risperidon sowohl in kasuisti-
schen Darstellungen als auch in offenen
Studien als wirksam in der Behandlung
von Tic-Erkrankungen.

Auch das atypische Neuroleptikum
Olanzapin wurde bei TS erfolgreich ein-
gesetzt, mehrere offene Studien zeigen
therapeutische Effekte. Fur Ziprasidon
zeigt eine kontrollierte Studie die Uberle-
genheit gegenliber Plazebo bei TS.
Eigene Erfahrungen weisen darauf hin,
dass auch Amisulprid bei Tics effektiv
sein kann.

Kinder
Substanz und Dosis

Risperidon 0,5 - 5 mg/Tag
langsam einschleichend

Olanzapin 2,5 - 10 mg/Tag
langsam einschleichend

Ziprasidon 5 - 40 mg/Tag
langsam einschleichend

Erwachsene
Substanz und Dosis

Risperidon 0,5 - 8 mg/Tag
langsam einschleichend

Olanzapin 2,5 - 20 mg/Tag
langsam einschleichend

Ziprasidon 10 - 80 mg/Tag
langsam einschleichend

den, dass durch psychotherapeutische
Verfahren eine wesentliche Beeinflus-
sung der Zielsymptomatik (Tics) zu errei-
cheniist. |
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