Zila delaTuré sindroms

Gudreniece A., Licija A.

Zila delaTuré sindroms ir relativi bieza (1%)un kompleksa neiropsihiatriska saslim$ana, kura, ja netiek pietieko$i
uzmanigi un profesionali vadita, var radit bérna nesekmibu un apgratinat socialo integraciju.[9,10,13] NepiecieSama
cieSa neirologu un psihiatru sadarbiba ar vecakiem, skolotajiem un atbalsta grupam, lai izglitotu un Tstenotu efektivu

kompleksu arstésanu.

Sindroms savu nosaukumu guvis fran¢u neirologa George GillesdelaTourette varda, kas pirmo reizi 1885. gada
publicéja aprakstu par deviniem pacientiem ar atkartotam un nepatvaligam kermena kustibam jeb tikiem kop$
bérnibas,[1;3,7] kurus pavada nekontroléjamasvokalas skanas un izteikumi, kd arT uzmanibas deficita un
hiperaktivitates sindroms (UDHS), obscesivi-kompulsivie traucéjumi (OKT), vaja impulsu kontrole un citas uzvedibas
problémas.[1] Sakotnéji tika uzskatits, ka sindromam piemit hereditdra saslim$anas daba, ka art slimiba ir
nearstéjama, hroniska un progreséjosa. Gandriz simts gadus vélak péc oficiala zinojuma So sindromu ierindoja
psihogéno saslim$anu grupa. Zila delaTuré sindroma uztver$ana ka retu, divainu uzvedibas traucéjumu izpausme
saka mainities pagajusa gadsimta sesSdesmitajos gados, kad konstatéja neiroleptisko medikamentu pozitivo efektu uz

&1 sindroma izpausmém. Minétie nov&rojumi veicinaja Zila delaTuré sindroma neirobiologisko mehanismu izpéti.[1-2]

Masdienas Zila delaTuré sindroms tiek piemérots, lai aprakstitu tikus, kuri manifestgjusies bémiba asociacija ar
abnormalam vokalizacijam — ilgstot vairak neka gadu un mazinoties smaguma pakapei. Reizém slimibas sakums var
bat pieaugu$o vecuma ka posttraumatiskastersa rezultats un daZos gadijumos — anti-bazalo gangliju patologijas

izpausme.[12]

Attéls 1. Zila delaTuré sindroma kliniskas pazimes
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Agrak tika uzskatits, ka Zila delaTuré sindroms ir gau?am rets, tomér jaunakie pétijumi liecina, ka izplatiba
kopsumma sastdda 1% no pasaules iedzivotaju skaita.[9,10,13] Riska faktors $Ts patologijas attistibai ir virieSu

dzimta un pozitiva gimenes anamnéze attieciba uz tikiem, OKT un, iesp&jams, UDHS.[10]
Patogenéze

Vairums biokimisku, attéldiagnostikas, neirofiziologijas un genétisko pétfjumu atbalsta uzskatu, ka Zila delaTuré
sindroms ir iedzimta attistibas sinapSu neirotransmisijas saslim$ana, kura rezultéjas ar inhibitoru darbibas
traucéjumiem kortiko-striatala-talamo-kortikalaja ast. Tomér $T sindroma pacientu autopsijas smadzenu histologiskaja
izmeklésana jebkada veida specifiskas patologiskas parmainas netika konstatétas.[1,9]Genoma izpété verificéts
SLITRK1 géns, kas lokalizéjas 2p23,2 hromosoma, tdda veida atbalstot hipotézi par Zila delaTuré sindroma
autosomalidominanto parmanto$anas tipu.[13]Uzskata, ka apskatitd sindroma patogenézé iesaistiti bazalie gangliji,

nucleuscaudatus, un prefrontala garoza, lidzigi k& OKT un UDHS gadijuma.[1]

L1dz galam joprojam nav skaidri $T sindroma rasanas iemesli. Liels slogs tiek likts uz genétiku. Citu etiopatogenétisko
mehanismu pulka ir neiroimunologiskie faktori, infekcijas, prenatalas un perinatalas komplikacijas, ka art androgénu

ietekme.[9]
Kliniska aina

Simptomi attistas parasti 2-21 gadu vecuma (tipiski vecuma no 3 Iidz 8 gadiem), visas etniskajas grupas, skarot
zénus 3-4 reizes biezak nekd meitenes.[1,3,13] Vokalo tiku sakums parasti ir relativi vélins — vidéji 11 gadu
vecuma.[13]Kaut gan Zila delaTuré sindroma simptomi vari& dazadiem pacientiem un var izpausties viegla Iidz
smaga pakapé, pamata simptomu smagums definéjams ka vidé&ji smags. Asociétie stavokli sevt var ietvert obscesijas
— uzmacigas domas, kas aizvien atkartojas, pieméram, atkartotas domas par aizliegtiem objektiem, magiskas idejas
un uzmacigas domas savienojuma ar neveiksmém un ritudliem; kompulsijas— pacients jitas spiests atkartot
darbibas, kuras pats uzskata par iracionalam, bet kuras pacientam ir grati atstat nedaritas, pieméram, atkartota roku
mazgasana, piespiedu kontrolé$ana un citas ritualas darbibas;[4,9,13] biezakas blakus pastavosas psihopatologijas
ir depresija, trauksme, uzmanibas problémas, impulsivitate, bipolari traucéjumi, straujas garastavokla mainas un
emocionalie uzliesmojumi.[9]Citus psihiatriskus trauc&jumus biezak véro b&riem ar Zila delaTuré sindromu, neka
bérniem bez Zila delaTuré sindroma,[10] kas var noradtt arT uz to, ka uzvedibas traucéjumi var rasties gratibu dé|
sadzivojot ar Zila delaTuré sindromu. Tiku kombinaciju ar OKT un UDHS bieZi dévé par ,Turé sindroma triadi’.
Attieciba uzSiem tris stavokliem ir konstatéta hereditara ietekme. Pieradijumi liecina, ka z€niem biezak sastop tikus
un UDHS, tomér meiteném véro tendenci attistities OKT.[10] P&c literatiras datiem, 90% Zila delaTuré sindroma

pacientu ir psihiatriska blakus saslimSana, kas ietekme dzives kvalitati.[13]

Tiki tiek definéti kd pékSnas un nekontrolétas kermena kustibas (motorie tiki) un izteicieni vai frazes (vokalie tiki).
Tomeér ne visi tiki ir péksni, dazi ir 1€ni, pat dejai I1dzigi (horejas tiki). Toniskie tiki izpauzas ar prolongétam muskulu
kontrakcijam, bet kloniskie tiki — vairakas, sérijveida atkartotas muskulu kontrakcijas un relaksacijas. Distoniskie tiki
sevT ietver blefarospazmu, acs abolu deviaciju, plecu rotacija, torticollis. Zila delaTuré sindroma gadijuma var bt
vienkarsie tiki, kas raksturojas ar viena veida kustibam — mirkSkinaSana, galvas kratiSana (loti tipiskakustiba — it ka
cen$as nonemt matus no acim), ostiSana, kleposana vai atkréposana.[1,3,10] Vairakumam S$T sindroma pacientu ir

multipli tiku veidi, kuru frekvence un smaguma pakape varié katru nedé|u vai ménesi.[10]

Kompleksiemotorietiki ir vienkarsu tiku vai kustibu sérija, pieméram, siSana, saspieSanas, bakstiSana, grdstiSanas

kustibas ar rokam vai sperSanas kustibas ar kajam, raustiSana ar pleciem, palécieni, vardu vai frazu izteikSana,
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rumpja lociSana vai rotéSana, matu kemmésana, rupju, nepiedienigu Zestu radiSana (kopropraksija), citu cilvéku

Zestu imitacija (ehopraksija).

Kompleksie vokalie tiki ir visvairak atpazistinams simptoms pie $is saslim8anas, tomér to novéro mazak ka %
pacientu. Biezak vokalie tiki izpauzas ar rieSanu vai dzivnieku balsu atdarinaSanu,[13] pékSnu varda vai frazu
izteik§anu/atkartoSanu, kas parasti ir arpus konteksta, ko dévé par palilaliju.Sarunas laika vokalie tiki médz izpausties
eholalijasveidd — dzirdétu vardu vai teikumu mehaniska atkartoSana. Dazos gadijumos vokalizacijas sevi ietver
atbilstosi socialajam normam nepienemamus vardus un frazes, t.s. koprolalija,[1;3;10,13] kura skar aptuveni 10-15%
slimnieku un visbiezdk sakas 15 g.v, tas ir vélak neka paréjie tiki.[13] Tomér varétu izskatit, ka Tsts koprolalijas
bieums nav zinams Zila delaTuré sindroma pacientiem, jo daudzi ir iemacijuSies necenzétus vardus modificét,
izrundjot tikai lamuvardu fragmentus, pirmo zilbi un maskét tos ar klepu.Citiem slimniekiem ir tikai ,mentala”

koprolalija — kad pasu vardu pacients neizruna.[1,13]

Divas treSdalas pacientu pirms paradas motorie vai vokalie tiki izjut bridino$assajutas, kuras izpauzas taja pasa pusé
kad parestézijas (aréju kairinataju neierosinatas tirpSanas, durstiSanas, dedzindSanas sajlitas uz &adas) vai
diskomforts, kas subjektivi mazinas vai pariet péc tikiem (2. attéls).Pieméram, dedzinadSanas sajita aci pirms
pamirkskinaSanas, savilkuma sajuta kakla pirms kakla staipiSanas vai kratiS8anas ar galvu, niez€Sana pirms rotéjosas
kustibas ar plecu. Daudzi pacienti atzimé — lai parietu nepatikamas sajitas, ir nepiecieSamiba atkartot kustibas

vairakas reizes I1dz atkal sak justies labi.[1;3;10]

Attéls 2.Bridinoséas sajdtas

Pacientu spéja nomakt tikus palidz diferencét tos no citam hipérkinétiskam kustibu slimibam ka horeja, distonija,
atetoze, mioklonuss un paroskismalasdiskinézijas. Daudzi pacienti ar Zila delaTuré sindromu atzimé tiku frekvences
un smaguma pakapes redukciju, kad vini ir mentali vai fiziski koncentréti uz kddu uzdevumu (piem., spélgjot
klavieres).[1] L1dz ar to, paasindjumus var radit stress, uztraukums, garlaiciba, nogurums, siltuma iedarbiba. Tapat
tiku frekvence var pieaugt relaksacijas perioda péc stresa vai bérniem parnakot majas no skolas.[1,10] Sakotnéji
valdija uzskats, ka miega laikd motorie un vokalie tiki izzlid, tomér vairakos miega pétijumos konstatéts, ka tiki var

persistét visas miega fazes.[5]



Diagnostika

Pacientus ar Zila delaTuré sindromu klTniski novérté vairakos veidos. Galvenais &1 diagnozes uzstadi$ana ir
detalizéta un pamatiga anamnézes, taja skaitd arT gimenes anamnézes, ievak$ana, kognitivo spéju novértésana,
fizikala un neirologiska izmeklé$ana. Nav specifisku izmainu asins analizés Zila delaTuré sindroma gadijuma, kas
palidzétu diagnozes uzstadisana. Ta lielaka vai mazaka méra ir izslégSanasdiagnoze, pieméram, var noteikt
ceruloplazmina, vara Iimeni asinTs un varu diennakts urina, lai izslégtu Vilsona slimibu; veikt elektroencefalogrammu

epilepsijas izslégSanai.[13]

Diagnozes uzstadiSanai TauretteSyndromeClassificationStudyGroupizstradatie diagnostiskie kritériji apskatami 1.

tabula.[1,3,6,10]

Tabula 1. Zila delaTuré sindroma diagnostiskie kritériji

1. | Abi motorie un sensorie tiki paradas kada dzives posma, nav obligati vienlaicigi;

2. | Tiki ir biezi, parasti paroksismali un kadu periodu norisinas katru dienu vai intermitgjosi gada
laika un nav bijisperiods bez tikiem garaks par 3 meén.;

Tiki ir trauc€josi un ietekmé socialo integraciju vai skolu, vai darbu;

4. | Sakums pirms 18 g.v.;

Nav medikamentu inducéts.

Materials adaptéts pecKurlan R., Tourette’sSyndrome, N Engl J Med,2010; Vol. 363,2332-8

Ja pastav tikai motorie vai tikai vokalie tiki, vai simptomus nevéro gada garuma, vai arT sdkums ir péc 21 g.v., ar
lielako varbatibu diagnoze $ada gadijuma ir hroniskie motorie (vokalie) tiki, kas ir Zila delaTuré sindroma vieglaka
forma (2.tabula).[1]

Tabula 2. Tiku etiologiska klasifikacija

Primarie iemesli

Sporadiskie tiki

ParejoSie motorie vai vokalie tiki (mazak ka 1 gadu)

Hroniskie motorie vai vokalie tiki (ilgak ka 1 gadu)

Pieaugu$o vecuma (rekurentie) tiki

Zila delaTuré sindroms

Primara distonija

Parmantotas tiku slimibas

Zila delaTuré sindroms

Hantingtona slimiba

Primara distonija

Neiroakantocitoze

Tuberoza skleroze

Vilsona slimiba

Sekundarie iemesli

Infekcijas (encefalits, Kreicfelda-Jakoba slimiba, neirosifiliss)

Medikamentu inducétie tiki (amfetamins, metilfenidats, fenobarbitals, lamotridZins, antipsihotiskie ITdzekli
un citi dopaminreceptorus blok&joSie medikamenti)

ToksTni (karbona monoksids)

Attistibas traucéjumi (mentalas retardacijas sindroms, hromosomalas patologijas, autisma spektra slimibas,
piem., Aspergera sindroms)

Hromosomalas patologijas (Dauna sindroms, Klinfeltera sindroms, XYY kariotips, fragilas X hromosomas
sindroms, 9p mozaicisms, parciala trisomija 16, monosomija 9p, citrulinémija)

Citi iemesli (galvas trauma, insults, Sizofrénija, neirodegenerativas slimibas)

Saistitas manifestacijas un saslimsanas




Stereotipi, manierigums

Sevis ievainoSanas uzvediba

Motors nemiers

Ataksija

Kompulsijas

Maine sindroms

Materials adaptéts pecJancovics J., Medical Progress — Tourette’sSyndrome, N Engl J Med, Vol. 345, No16, 2001;1184-92

Prognoze

Joprojam ir |oti maz zinams par ilglaicigu pacientu prognozi ar Zila delaTuré sindromu. Simptomiem paradoties
bérniba, ar 18 g.v. kiiniska aina var sakt reducéties.Pieauguso vecuma tiki médz pastavét vai recidivét no jauna, ja
bijusi simptomu redukcija jaunieSu gados,[1,3,7,8,13] tomér procentuadli saméra lielam pacientu skaitam tiku

frekvence un smaguma pakape mazinas— 59-85% (3.attéls).[8,13]

Attéls 3. Zila delaTuré sindroma gaita
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Materials adaptéts pecJancovics J., Medical Progress — Tourette’sSyndrome, N Engl J Med, Vol. 345, No16, 2001;1184-92

Prognostisks radrtajs smagakai tiku pakapei pieauguso vecuma ir izteikti tiki berniba un vaja spé&ja kontrolét motoras
izpausmes. Turklat nearstéti blakuspastavosieOKT vai UDHS, var nelabvéligi ietekmét sindroma gaitu pieauguso
vecuma.[7] Gados jauniem pacientiem ar hroniskiem tikiem un paraléli persistéjoSuOKT véro smagaku tiku izpausmi,
augstaku depresijas un trauksmes Iimeni, paaugstinatu psihosocialo stresu un sliktaku globalo funkcionéSanu.
Savukart gados jauniem pacientiem ar hroniskiem tikiem un UDHS tiku smaguma pakape vid&ji neatSkiras no tiem
pacientiem, kuriem ir izoléts hronisko tiku sindroms, bet vini piedzivo lielaku psihosocialo stresu un attistas

nabadzigaka globala funkcioné$ana.[8]

Tomé&r novérojums, ka lielakam pacientu skaitam Zila delaTuré sindroms ar vecumu atrisinas vai partop vieglaka

pakapé, norada uz to, ka slimibas mehanismi skar procesus, kuri spéj paskorigéties smadzeném nobriestot.
Arstésana

Daudzi cilvéki ar Zila delaTuré sindromu dzivo produktivu dzivi un strada visas profesijas.



ArstéSanai jabht témétai uz simptomatiku, vieglakos gadijumos psihiska audzina$ana un socidlas garantijas
pacientam un vina gimenes locekliem var bit pietiekoSi cind ar uzvedibas traucéjumiem.[9,11] Uzvedibas
.arstésana”, pieméram, ieradumus modulgjosie trenini, dusmu vadiSana un kontroléSana uzrada lielaku efektu neka
citas uzvedibas/psihologiskas arstéSanas tehnikas un placebo. Medikamentoza terapija ir nepiecieSama Zila
delaTuré sindroma pacientiem ar méreni izteiktu slimibas gaitu. Smagakos gadijumos medikamentoza arstésana ir
krietni sarezgitaka, multidisciplinara, kuras kontroli ieteicams realizét specialista uzraudziba.[9,11,13] Nereti

medikamentoza terapija smagas slimibas formas gadijuma izradas neefektiva.[11]

Pirmais solis pacienta ar Zila delaTuré sindromu arsté$ana ir slimnieka, piederigo, skolotaju un visu par&jo personu,
kuras ir cieSi saistitas ar pacientu, izglitoSana.Saméra biezi pacientinomactikusarsta kabineta, tapéc vislabakais laiks,

lai izvértét tikus ir pacientam ienakot vai izejot no kabineta.

NepiecieSama cieSa neirologu un psihiatru sadarbiba ar vecakiem, skolotajiem un atbalsta grupam, lai izglitotu un
Istenotu efektivu kompleksu arstéSanu. Klinicistam tuvinieku izpratné nepiecieSams ierindot tikus bérna visparéjas
attistibas konteksta un palidzét gimenes locekliem fokuséties uz bérna dotibam un spéjam. Arsté$anas galvenais

uzsvars ir pacienta pasapzinas un pasvértéjuma celSana un nostiprinasana jau agrini.[9,12,13]
Tiku arstésSana

Zila delaTuré sindroma gadijuma tiki var ierobeZot pacienta socidlo integraciju sakard ar radito apmulsumu
apkartéjos cilvékos, atsvesinasanos, var radit domstarpibas un konfliktus(piem., sakara ar vokaliem tikiem, kuru laika
pacients neapzinati izsaka necenzétas frazes vai izrada nepiedienigus zestus). Dazi tiki (piem., kakla raustiSana) var
bit sapigi, bet daZi — pasievainojosi (skrap&$ana un baksti$ana). Visparéja arsté$anas pieeja Zila delaTuré sindroma

gadijuma ir apkopota 3. un 4.tabula.[10]

Skalu un smagu fonisku tiku, koprolalijas arstéSanai pielietojamas botulina toksina injekcijas balssaiSu
apvidd.[9,13]okalasintramuskularas botulina injekcijas indicétas arT acu mirkSkinasanas, kakla un plecu tiku

gadijumos. Terapeitisks efekts pieturas 3-6 ménesus.[10]

Medikamentu devas, kuras tiek nozimétas slimniekiem ar Zila delaTuré sindromu ir zemakas neka arstéjot Sizofréniju
vai maniju. Ta, pieméram, Haloperidola 0,5-3mg/d deva Zila delaTuré sindroma pacientiem var bt pietieko$a,
pretstatd 30mg/d smagas manijas vai Sizofrénijas arstéSanai pieaugusiem. Vistipiskakas neiroleptisko medikamentu
blaknes ir miegainiba, kavéta domasana, disforija, depresija, distonijas un socialas fobijas, fotosensibilizacija, svara

pieaugums.[10,12,13]

Tabula 3. “Zila delaTuré sindroma triades” arstésanas opcijas

Uzmanibas deficita —
hiperaktivitates sindroms

Tiki Obscesivi-kompulsivi traucéjumi

Maintt ieradumus

Kognitiva uzvedibas terapija

Uzvedibas terapija

Alfa-agonisti Atipiskieantipsihotiekie [Tdzekli Alfa-agonisti
Tetrabenazins Dzila smadzenu stimulacija Atornoxetin
Atipiskieantipsi-hotieskie Iidzekli Methylphenidat

Klasiskie neiroleptiki

Botulina toksins

Dzila smadzenu stimulacija

Materials adaptéts pécKurlan R., Tourette’sSyndrome, N Engl J Med,2010; Vol. 363, 2332-8



Tabula 4. Zila delaTuré medikamentoza arsté$ana

Medikaments Deva (mg/dn)

Dopamina receptoru blokators - tikiem

Fluphenazin 1,0

Pimozid 2,0

Haloperidol 0,5

Risperidone 0,5

Ziprasidon 20,0
CNS stimulatori UDHS

Methylphenidat 5,0
Noradrenergiskie [1dzekli impulsu kontrolei pie UDHS

Clonidin 0,15

Guanfacin 1,0
Seratoninaatpakalsaisti§anasinhibitoripie OKT

Fluoxetine 20,0

Clomipramin 20,0

Sertralin 50,0

Paroxetin 20,0

Fluvoxamin 50,0

Venlafaxin 25,0
CNS - centrala nervu sistéma; UDHS — uzmanibas deficita un hiperaktivitates sindroms; OKT — obscesivi-
kompulsivie trauc&jumi

Materials adaptéts pecJancovics J., Medical Progress — Tourette’sSyndrome, N Engl J Med, Vol. 345, No16, 2001;1184-92

Neiroleptiskie Iidzekli Zila delaTuré sindroma slimniekiem tiek visplagak pielietoti un dubultaklajos pétijumos péatiti.

Haloperidols, Pimozids, Risperidons, Sulpirids unTiaprids parada labakus rezultatus neka placebo[13].

Aripiprazols visa pasaulé tiek pladi noziméts Zila delaTuré sindroma arsté$anai, tomér joprojam nav dubultaklo
pétljumu. Aripiprazols darbojas labi, tam piemit dazas parejosas blakusparadibas (slikta ddsa, visparéjs vajums).
Sakotnéja deva ir 1 mg, retak izmanto 15-20 mg. Literatra aprakstiti dazi gadijumi, kad, nozimé&jot Aripiprazolu,

paradas ekstrapiramidala simptomatika, kura reducéjas atcelot medikamentu.[12,13]Plasi izmanto arT Kvetiapinu.[12]

Tetrabenazins tiek noziméts simptomatiskai hiperkinézu arstéSanai. Dazi specialisti S0 medikamentu rekomendé ka
pirmas rindas preparatu tiku arstésana.[10.13] Atseviskos mazos kliniskos pétijumos konstatéts, ka Topiramats ir
efektivs tiku gadijuma. Citadi nav pietiekoSu pieradijumu, lai rekomendétu citus medikamentus tiku reducésanai,

ieskaitot Klonazepamu, Levetiracetamu un Baklofénu.[10]
Obscesivi-kompulsivo traucéjumu arstésana

Antidepresanti, 1paSi selektivie seratoninaatpakalsaistiSanasinhibttori (SSAI), ir lietderigi depresijas gadijuma,
nozimé&jot standarta devas (piem., Fluoksetins20 mg), bet OKT gadijuma, kas asociéti ar Zila delaTuré sindromu,
devas nepiecieSamas augstakas (Fluoksetins40-60 mg). Klomipraminsari ir noziméjams pie OKT, tomér tam piemit
vairakas blaknes nekd SSAI un Klomipramins ir bistamaks pardozéjot.[13]Fluoksetins, Sertralins un Fluvoksamins ir
vislabdk panesamie medikamenti no savas grupas. Smagdkos OKT gadijumos, kad SSAI monoterapija ir

nepietiekosa, iespéjams pievienot Buspironu, Klonazepamu, Litja preparatus vai pat neiroleptiskos [tdzek]|us.[1]

Lietojot kombinéto medikamentozo terapiju, lietderigi apspriest ar pacientiem potencialas blakus paradibas, ieskaitot,
td saucamo seratonina sindromu (apjukums, hipomanija, uzbudinamiba, mioklonuss, svisana, diareja un drudzis),

atcelSanas fenomenu un ekstrapiramidalas sistémas simptomatiku.



SSAI ir indicati ne tikai OKT arstésana Zila delaTuré sindroma sastava, bet arT pie nemiera un socialam fobijam Zila

delaTuré sindroma slimniekiem.[1]
Uzmanibas deficita un hiperaktivitates sindroma arstésana

Klonidinsir presinaptisks alfa-2-adrenoblkators, kuru izmanto ka antihipertensivo Iidzekli, jo samazina plazmas
norepinefrina limeni, [1dz ar to reducé UDHSsimptomus un impulsu kontroles problémas, ka arT mazina tikus var
palidzét pie sakotnéja bezmiega. Svarigi regulari kontrolét elektrokardiogrammas parametrus, pulsa frekvenci un
asinsspiedienu. Klonidinu nedrikst strauji atcelt, pretéja gadijuma var sagaidit atcelSanas hipertensiju.[1,13]
Stimulantu un Klonidina kombinétas terapijas bérniem ar Zila delaTurésindromu —UDHS un tikiemefektivitate un
dro$iba tika konstatéta lield randomizétadubultaklaja pétijuma (Tourette’sSyndromeStudyGroup, 2002). Labaks
terapeitisks efekts bijis Klonidina un Metilfenidata kombinétai terapijai. Tiku frekvences pieaugumu uz Metilfenidata

fona nevéroja.[13]

Guanfacinamfarmakologiski ir I1dzigs Klonidinam, tapéc to var nozimét pacientiem, kuriem uzvedibas trauc&umu
korekcija ar Klonidinu bijusi neveiksmiga.[1] NeretiGuanfacinam tiek dota priekSroka, jo rada ne tik izteiktu sedaciju
un rada mazaku hipotensiju, ka ar1 tiek ordinéts vienu reizi diena (pirms naktsmiera) vai divas reizes dieng,
kombingjot Klonidinu dienas devu dalot uz trim vai Cetram dalam. Nozimigakas Klonidina un Guanfacina
blakusparadibas ir sedacija, sausa mute, sausas acis, reibonis, galvassapes, visparéjs nespéks un posturala

hipotensija.[1,10,13]
Biezakastiku arstésanai pielietoto medikamentu shémas un rekomendacijas atspogulotas 5. tabula.

Tabula 5. Tikus mazinoSie medikamenti

Medikaments Dienas deva Blaknes Komentari
(mg)
Alfa-agonisti
Klonidins 0,05-0,5 Miegainiba, reibonis, galvassapes,
uzbudinamiba
Guanfacins 0,5-4,0 Miegainiba, reibonis, galvassapes, Miegainiba mazak izteikta
uzbudinamiba neka Klonidinam
Antipsihotiskie lidzekli
Haloperidols 0,5-20,0 Miegainiba, depresija, palielinata
apetite, parkinsonisms
Flufenazins 0,5-20,0 Miegainiba, depresija, palielinata
apetite, parkinsonisms
Pimozids* 0,5-10,0 Miegainiba, depresija, palielinata Kontrolét QT intervalu
apetite, parkinsonisms EKG
Risperidone 0,5-16,0 Miegainiba, svara pieaugums,
glikozes intolerance, parkinsonisms
Tetrabenazins 12,5-100,0 Miegainiba, bezmiegs, depresija, Dargs, devu ietekmé
nemiers CYP2D6 genotips

* medikaments ir FoodandDrugAdministrationatzits tiku terapijai

Materials adaptéts pécKurlan R., Tourette’sSyndrome, N Engl J Med,2010; Vol. 363, 2332-8

Kirurgiska arstésana

Pieaugusiem ar smagu, medikamentozi rezistentu Zila delaTuré sindromu, ka rezultata tiek nelabvéligi ietekméta
slimnieka dzives kvalitate, par daudzsolo$u atzimé dzilu smadzenu stimulaciju (deepbrainstimulation).ST metode ka

Zila delaTuré sindroma invazivas arsté$anas iespé&ja pa$laik ir pétjumu stadija, sagaidami daudzsolosi
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rezultati.[9,10-14]Aptuveni 55 pacientiem ar diagnozi Zila delaTuré sindroms tika veikta dzila smadzenu stimulacija
19 klTniskajos centros visad pasaulé.[14]Joprojam nav stingru kritériju, péc kuriem atlasit Zila delaTuré sindroma
pacientus dzilai smadzenu stimul&cijai, lai sagaiditu lielako efektu. Tapat nav art skaidrs, kads elektrodu izvietojums
ir visoptimalakais Siemslimniekiem — stimulé globuspallidus, putamen, substantianigra un citus laukus.[10] Dzila

smadzenu stimulacija joprojam ir eksperimentala metode minétai diagnozei.

Pédéjo 30 gadu garuma zinatnieki strada pie Zila delaTuré sindroma kiinikas, patogenézes, arsté$anas un
prognozes izpratnes. Galvenie izaicinadjumi joprojam ir pietieko$a informétiba (galvenokart gimenes arstu un skolotaju

vida), arstéSanas uzlabo$ana un zina$anas par Zila delaTuré sindroma iemesliem.
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