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INTRODUCAO

E sabido que, como em qualquer outra es-
pecialidade médica, existem doengas/sindro-
mes que sdo mais raras do que outras e que pos-
suem uma baixa prevaléncia, porém, isso nao
descarta a importancia de serem estudadas e co-
nhecidas por profissionais da area da satude e até
mesmo pela populagdo em geral. Segundo a Or-
ganizacdo Mundial da Saude (OMS), doenca
rara ¢ a que atinge menos de 65 pessoas em cada
grupo de cem mil, ou seja, 1,3 pessoas para cada
2.000 individuos. Doencas raras em geral sdo
de mais dificil diagndstico e tratamento, e ¢
justamente por esse motivo que pacientes com
doengas raras e ndo diagnosticadas precisam de
tanta (se ndo mais) ajuda que os pacientes com
doencas mais comuns. Esses pacientes geral-
mente t€m apresentagdes clinicas mais sérias e
menos opgdes de tratamento disponiveis, ja que
sao doen¢as menos estudadas ou conhecidas
pela comunidade cientifica.

Na area da psiquiatria, existem sindromes
raras como Cotard, Ekbom, Munchausen clas-
sico e por procuracao, transtorno explosivo in-
termitente, Capgras, Fregoli, Sindrome da mao
alienigena, Sindrome da Alice no Pais das Ma-
ravilhas, Sindrome de Didgenes que serdo abor-
dadas nesse texto, dividido em dois capitulos,
sendo nesta primeira parte incluida a classifica-
¢ao dessas sindromes, as sindromes Cotard,
Fregoli, Munchausen, sindrome da mao alieni-
gena e o transtorno explosivo intermitente.

A escolha desse tema tem o intuito de trazer
um maior conhecimento a respeito de doencas
que nao sdo tdo difundidas nos nossos ambula-
torios de Psiquiatria, além de salientar a impor-
tancia de conhecé-las, de saber diagnostica-las
precocemente ¢ trata-las da melhor maneira
possivel, de maneira que esses pacientes te-
nham prognodsticos mais otimistas e menor seja
o prejuizo a sua qualidade de vida.

METODO

O seguinte capitulo caracteriza-se COMO um
estudo de revisdo de literatura, o qual analisou
sindromes raras na psiquiatria em meio base de
dados como PubMed, Medline, Lilacs e Sci-
ELO, além do DSM-5. Os critérios de inclusao
envolveram artigos preferencialmente a partir
de 2018, de artigos publicados em portugués,
espanhol e inglé€s. Ao longo do processo de ana-
lise, identificaram-se os artigos mais relevantes
e recentes que atendessem aos critérios estabe-
lecidos. Os critérios de exclusdo incluiram: ar-
tigos duplicados, artigos que ndo abordaram di-
retamente o tema proposto ou que nao atendiam
aos critérios de inclusdo estabelecidos. Além
disso, empregaram-se diversos artigos princi-
pais, citados ao decorrer deste trabalho, em con-
formidade com os critérios de inclusdo e exclu-
sao anteriormente definidos. Os resultados fo-
ram apresentados de forma descritiva, organi-
zados em categorias tematicas e, em seguida,
analisados de forma detalhada e selecionados
aqueles que atendessem a proposta do capitulo.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Classificacao
O DSM-5 (Manual Diagnéstico e Estatis-

tico de Transtornos Mentais, Quinta Edicdo) ¢
uma classificagdo abrangente dos transtornos
mentais, publicada pela Associagdo Americana
de Psiquiatria (APA, 2014). Ele serve como
uma ferramenta padrdo usada por clinicos e
pesquisadores para diagnosticar e categorizar
condigdes de saude mental com base em crité-
rios especificos. Para cada transtorno, o DSM-
5 descreve critérios especificos que devem ser
atendidos para um diagnoéstico. Esses critérios
incluem sintomas, duragao e impacto no funci-
onamento didrio (APA, 2014).

Alguns transtornos estdao descritos na Ta-
bela 13.1 abaixo ou derivam desses citados.
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Tabela 13.1 Resumo que relaciona os transtornos conforme DSM-5 com seus critérios diagndsticos

CLASSIFICACAO
DSM-5

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Presenca de delirio (ou mais) com duragdo de um més ou mais;
Critério A de esquizofrenia ndo atendido;
Funcionamento nao prejudicado e comportamento nao esquisito;

Transtornos
delirantes

Se episddios maniacos ocorrem, forem breves em comparagdo com a durag@o dos periodos

delirantes;

Perturbagdo ndo atribuida aos efeitos fisioldégicos de uma substancia ou outra condigao
médica, nem explicada por outro transtorno mental (como Transtorno Dismorfico Corporal
ou Transtorno Obsessivo-Compulsivo).

Falsificagdo de sintomas ou sinais de doenca, ou indugdo de lesdes, com o objetivo de

Transtornos
facticios

assumir o papel de doente;
Comportamento presente mesmo sem vantagem externa 6bvia, como ganho financeiro ou
evitamento de responsabilidades;

Nao atribuidos a outro transtorno mental (como Transtorno de Personalidade ou Transtorno

Somatico).

Presenca de alteragdes na identidade ou percepgdo, como amnésia dissociativa,
despersonalizacdo ou desrealizagao;

Transtornos
dissociativos

Sintomas causam sofrimento ou comprometem o funcionamento didrio do individuo;
Os episodios ndo sdo explicados por efeitos fisioldgicos de substancias ou outras condigdes

médicas;

Os sintomas ndo sio atribuidos a um transtorno psicotico ou de personalidade.

Episodios recorrentes de agressao verbal ou fisica que sdo desproporcionais a situagido; A

Transtorno
explosivo
intermitente

agressdo ndo ¢ premeditada e ndo visa beneficios materiais;
Os episodios causam sofrimento significativo, ou prejuizo nas areas sociais, ocupacionais
ou outras areas importantes da vida do individuo;

A agressdo ndo ¢ explicada por outro transtorno mental, como transtorno de personalidade

ou transtorno de humor.

A crenga delirante de que o individuo esta sendo invadido por parasitas ou insetos;

Ekbom (Delirio de
Infestacio)

A crenga ¢ fixa e resistente a logica ou evidéncias contrarias;
A pessoa pode se envolver em comportamentos compulsivos, como escovar ou arranhar a

pele para tentar eliminar a "infestagao".

Sindrome de Cotard — Delirio Nihilista

A Sindrome de Cotard, conhecida como
Delirio Nihilista ou delirios de negagdo, consis-
te em um quadro psicopatoldgico cuja principal
caracteristica ¢ a crenga veemente por parte do
paciente de gque esse se encontra morto, decom-
posto ou aniquilado, como também por sinto-
mas como ansiedade, depressdo e ideagao suici-
da (BISTAS & MIRZA, 2024). Sua descri¢do
foi realizada pela primeira vez em 1882 por Ju-
les Cotard, que evidenciou sua raridade e que
ocorria principalmente em pacientes com trans-
tornos de humor, transtornos psicoticos e afec-
¢oes do Sistema Nervoso Central (SNC) (BIS-
TAS & MIRZA, 2024). Essa se divide em tipo
I, cujas manifestacdoes incluem delirios hipo-
condriacos e niilistas relacionados ao proprio
corpo, e tipo I, que se manifesta com ansieda-

de, delirios niilistas ¢ de imortalidade, alucina-
¢oes e ideagdo suicida (BISTAS & MIRZA,
2024).

Considerando outras patologias, a Sindro-
me de Cotard estd associada principalmente
com psicoses tais como esquizofrenia e trans-
torno bipolar. No entanto, casos ja ocorreram
em pacientes com lesdes no cortex temporopa-
rietal ndo dominante e em individuos com en-
xaquecas. A sindrome pode se manifestar em
pacientes com uma variedade de condigdes psi-
quiatricas, como o caso de transtornos afetivos
(BISTAS & MIRZA, 2024). Ocorre predomi-
nante em mulheres, frequentemente idosas ou
acima da meia-idade (KOREKI et al., 2023).

Com relacdo a sintomatologia, a depressao
estd comumente presente acompanhada de ne-
gacdo da existéncia de o6rgaos internos podendo
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variar com negacao do intelecto, do universo,
do proprio eu e até da gravidez (DIHINGIA et
al., 2023). Além disso, o paciente pode perce-
ber sensacdes de decomposicdo ou putrefacao
sentindo-se desconectados da propria existén-
cia. A frase “J4 estou morto” ¢ considerada um
sintoma classico, um delirio niilista, e influen-
cia no isolamento e estado depressivo (BISTAS
& MIRZA, 2024). Também vale ressaltar que
muitos pacientes possuem a percepg¢ao niilista
sobre os outros ¢ ndo sobre si mesmo, como a
crenga de que todos ao seu redor estdo mortos
ou ndo existem (KOREKI et al., 2023).

Os principais riscos apresentados pela sin-
drome, podem-se citar a autoinanicdo e a defi-
ciéncia nutricional devido a crenga de inexis-
téncia dos orgdos (DIHINGIA et al., 2023). E,
além disso, por estar desconectado da realidade,
0 paciente pode ser um risco a ele mesmo, com
a possibilidade da automutilagdo, e para tercei-
ros (BISTAS & MIRZA, 2024), com a somati-
zacdo de que a sindrome tem sido associada a
diferentes doengas psiquiatricas e, por essa ra-
zao, apresenta diagnostico heterogéneo (DI-
HINGIA et al., 2023).

Aradhana & Josephs constataram em paci-
entes portadores da condi¢ao alteragdes no lobo
frontal incluindo perda de volume, alteragdes
isquémicas e lesdes no hemisfério direito ou bi-
lateral como possivel relacdo ao desenvolvi-
mento do delirio niilista (BISTAS & MIRZA,
2024). Diante de pesquisas, as opgoes terapéu-
ticas incluem o tratamento farmacolégico com
diversos agentes, terapia eletroconvulsiva ou
associacdo de ambas demonstrando eficacia e
melhora nos sintomas (DIHINGIA et al., 2023).

Transtorno explosivo intermitente
O Transtorno Explosivo Intermitente (TEI)

¢ uma condi¢do psiquiatrica caracterizada por
episodios subitos e desproporcionais de agres-
sividade impulsiva, que podem se manifestar na
forma de ataques verbais ou fisicos, sem uma

provocagao significativa. Estudos epidemiolo-
gicos indicam que o TEI apresenta uma preva-
léncia significativa na populagdo geral, sendo
frequentemente associado a altos indices de co-
morbidades psiquiatricas, como transtornos de
humor, ansiedade e abuso de substincias
(SCOTT et al., 2020). Do ponto de vista neuro-
psicoldgico, individuos com TEI demonstram
padroes alterados de processamento emocional,
incluindo um viés acentuado para interpretar
estimulos sociais como ameagadores ou hostis,
0 que pode contribuir para a escalada de com-
portamentos agressivos. Ademais, evidéncias
sugerem que a hiperreatividade da amigdala a
estimulos de raiva pode desempenhar um papel
fundamental na fisiopatologia do transtorno,
tornando esses individuos mais propensos a res-
ponder com agressividade em situagdes de es-
tresse (PATOILO et al., 2021).

Os impactos do TEI na vida dos individuos
sdo expressivos, abrangendo dificuldades inter-
pessoais, comprometimento funcional e, em ca-
Sos graves, aumento do risco de comportamento
suicida (SCOTT et al., 2020). Entretanto, infe-
lizmente, ainda nao existem tratamentos farma-
cologicos aprovados especificamente para o
TEI embora estudos apontem para a eficacia de
abordagens terap€uticas como a terapia cogni-
tivo-comportamental (TCC) e o uso de inibido-
res seletivos da recaptacdo de serotonina
(ISRS), que demonstram potencial na modula-
c¢do do comportamento impulsivo-agressivo
(LIU & YIN, 2024). A necessidade de mais in-
vestigacdes para aprimorar o diagnéstico dife-
rencial e desenvolver intervencdes direcionadas
¢ evidente, considerando a heterogeneidade dos
perfis clinicos dentro do espectro do TEI
(SCOTT et al., 2020).

Sindrome de Fregoli
A sindrome de Fregoli, também conhecida

como ilusdo de identidade, ¢ uma condigao psi-
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quiatrica rara designada como um delirio de de-
sidentificagdo, descrita pela primeira vez em
1927 (TEIXEIRA-DIAS et al., 2023). Ela ¢ ca-
racterizada pela crenca de que uma pessoa ou
pessoas familiares estdo se apresentando ao in-
dividuo afetado disfargadas de outras pessoas.
Ou seja, a aparéncia dos individuos é percebida
com precisao pelo paciente, mas esses indivi-
duos, normalmente estranhos, sdo identificados
como pessoas familiares disfarcadas. Comu-
mente, um paciente com sindrome de Fregoli
identifica erroneamente varias pessoas cOmo
sendo a mesma pessoa familiar em diferentes
disfarces, como se estivesse intencionalmente
seguindo o individuo afetado (TEIXEIRA-
DIAS et al., 2023).

Sobre a etiologia da sindrome, em um am-
bito geral, ela pode surgir a partir de um trans-
torno psiquiatrico primario ou secundaria a um
transtorno neurologico. Na maioria dos pacien-
tes com um transtorno psiquiatrico primario, o
delirio provém de uma esquizofrenia preexis-
tente. Em contraste, nos casos em que emerge
de um transtorno secundario ha uma distribui-
¢do mais equilibrada de diagndsticos, com aci-
dente vascular cerebral (AVC) e lesdo cerebral
traumatica sendo os mais comuns. Além disso,
existe uma preponderancia de lesdes neuroana-
tomicas no lobo frontal direito em pacientes
com sindromes que se enquadram nos delirios
de desidentificacao (TEIXEIRA-DIAS, et al.,
2023).

A sindrome de Fregoli pode gerar compli-
cagOes significativas na vida dos pacientes em
diversas areas do funcionamento diario. Uma
das consequéncias mais graves que podem sur-
gir ¢ a agressividade, visto que aproximada-
mente 60% dos pacientes com Sindromes de
Desidentificagdo (DMSs) tem propensdo a ata-
car alguém fisicamente devido aos delirios en-
volvendo persegui¢do e espionagem. Além dis-
so, as falsas crencas sobre a identidade podem

interferir significativamente na capacidade do
paciente de lidar com a vida cotidiana e manter
relacionamentos (BASHIR & GUNTURU,
2024).

O diagnostico diferencial frequentemente
envolve a sindrome de Capgras, j4 que ambas
fazem parte das DMSs e envolvem delirios so-
bre a identidade das pessoas ao redor (BASHIR
& GUNTURU, 2024). No entanto, enquanto no
delirio de Fregoli os pacientes confundem es-
tranhos com pessoas familiares disfar¢adas, na
sindrome de Capgras os individuos afetados a-
creditam que pessoas proximas foram substitui-
das por impostores (TEIXEIRA-DIAS et al.,
2023).

O principal tratamento utilizado para os
transtornos delirantes sdo as medicagdes anti-
psicoticas, que geralmente sdo administradas
por via oral ou em formulagao injetavel de agao
prolongada. No entanto, como ndo existe um
padrdo definitivo para as DMSs, o tratamento
deve ser individualizado, com uma abordagem
multifacetada, envolvendo profissionais de sau-
de mental e especialidades interprofissionais a-
propriadas, a fim de otimizar o cuidado com o
paciente (BASHIR & GUNTURU, 2024).

Sindrome de Munchausen
A sindrome de Munchausen ¢ caracterizada

pela falsificacdo de sinais e sintomas patologi-
cos e fisicos em si mesmo ou em outros indivi-
duos. Os individuos que sofrem com transtorno
ficticio autoimposto ou imposto a outros cor-
rem grandes riscos de sofrer de forma psicolo-
gica ou fisica, causando danos a si mesmo e a
outros. O diagnoéstico desse transtorno visa a i-
dentificacdo e comprovacdo da falsificagdo de
sinais e sintomas impostos aos individuos
(DSM). A prevaléncia do transtorno facticio na
populagdo em geral € muito dificil de estimar e
varia amplamente entre as diferentes pesquisas
(QUAGLIATO & NARDI, 2021).
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A sindrome pode ser dividida em dois tipos,
em Sindrome de Munchausen por si mesmo, ou
transtorno ficticio autoimposto: neste tipo, a
pessoa simula ou induz sintomas de doengas em
st mesma e Sindrome de Munchausen por pro-
curac¢do, ou transtorno ficticio imposto a outros:
neste tipo, a pessoa simula ou induz sintomas
de doencas em outra pessoa, geralmente uma
crianga ou pessoa vulneravel (GOMES & AN-
GEL, 2024).

A classificacdo sindrome de Munchausen
por procuragdo ¢ na categoria T74.8, ou seja,
abuso de criangas, embora este termo também
seja usado para se referir a pessoas idosas ou
deficientes e/ou adultos dependentes cujos si-
nais ou sintomas fisicos sao criados por um cui-
dador e cujos testes laboratoriais foram altera-
dos. A sindrome de Munchausen também foi
chamada de “vicio hospitalar”, “vicio policirar-
gico” e “sindrome do paciente profissional”
(SOUZA FILHO et al., 2017).

O curso do transtorno geralmente envolve
episodios intermitentes, com menor incidéncia
de episddios unicos e episodios caracterizados
como persistentes e perseverantes. A manifes-
tacdo inicial costuma ocorrer no inicio da idade
adulta, com frequéncia depois de uma hospita-
lizagdo em decorréncia de uma condicdo mé-
dica ou de um transtorno mental.

Quando imposto a outro, o transtorno pode
comecar depois de uma hospitaliza¢do do filho
ou de outro dependente da pessoa. Em indivi-
duos com episddios recorrentes de falsificagdo
de sinais e sintomas de doenca e/ou indugao de
lesdo, esse padrao de contato fraudulento suces-
sivo com profissionais da satude, incluindo hos-
pitalizagdes, pode tornar-se vitalicio (DSM).

O diagnoéstico baseia-se em trés critérios
principais: a produgdo e/ou simulagdo intencio-
nal dos sintomas e sinais predominantemente
fisicos; a necessidade de colocar-se no papel do
doente; e a auséncia de incentivos externos (co-

mo ganho econdmico, fuga de responsabilidade
legal ou melhoria do bem-estar fisico). Esse ul-
timo critério serve de auxilio na distingdo entre
transtornos facticios e a simulacdo, pois nesta,
a acdo ¢ incentivada por algo externo, que, em
geral, ¢ mais facil de ser identificado, por ser a-
parente, como as compensagdes financeiras
(QUAGLIATO & NARDI, 2021).

Em geral, o tratamento do transtorno facti-
cio ndo se baseia em estudos controlados e ran-
domizados. Nenhuma terapia bioldgica ou psi-
cologica atual demonstrou eficacia com base
em revisdes e relatdrios empiricos de médicos
com experiéncia nesta area. Até o momento ndo
foram realizadas andlises comparativas entre
diferentes tipos de abordagem terapéutica, em-
bora diversas técnicas tenham sido descritas,
como técnicas psicodinamicas e comportamen-
tais (SOUZA FILHO et al., 2017).

Sindrome da méao alienigena
A sindrome do membro alienigena, ou sin-

drome da mao anarquica, caracteriza-se pela in-
capacidade de reconhecer a propriedade do pro-
prio membro na auséncia de pistas visuais, pela
sensacdo de estranhamento em relagdo a uma
parte do corpo, pela personificagdo do membro
afetado e por movimentos autonomos percebi-
dos como fora do controle voluntario. A mao
parece ter vida propria, movendo-se sem co-
mando mental. Durante os episodios, ela inco-
moda o individuo ao realizar agdes aparente-
mente deliberadas e ndo intencionais. Embora a
mao seja o membro mais afetado, qualquer ou-
tro ou uma combinagdo deles pode atender aos
critérios da sindrome (DOODY & JANKOVIC,
1992).

Até o momento nao existe uma correlagao
neuroanatomica exata para a Sindrome do
membro alienigena, no entanto ele ¢ utilizado
como caracteristica importante na Sindrome
Corticobasal uma vez que cerca de 70% dos ca-
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sos decorrem dela, outras etiologias menos pro-
vaveis sdo 0 acidente vascular cerebral e a do-
enga de Creutzfeldt-Jakob (GRAFF-RAD-
FORD et al., 2013).

Geralmente trata-se de um quadro autolimi-
tado que perdura em média de até um ano, ha
melhora progressiva do comportamento ano-
malo devido a neuroplasticidade cerebral apos
a lesdo causadora, mas ha relatos de casos per-
sistentes. A manifestacdo ndo apresenta gran-
des riscos para o portador, mais auto ferimentos
leves ja foram relatados. E muito importante
descartar outras possiveis causas para condi-
coes semelhantes como distirbios puramente
tateis ou perceptivos (MARK, 2024)

Ele também pode apresentar-se como um
diagnostico diferencial de um transtorno neuro-
cognitivo frontotemporal, uma vez que a dege-
nerac¢do corticobasal apresenta-se com rigidez
assimétrica, apraxia dos membros, instabilida-
de postural, mioclonia, fendbmeno do membro
alienigena e perda sensorial cortical. Muitos in-
dividuos com a variante comportamental do
TNC frontotemporal maior ou leve apresentam
caracteristicas de doenga do neurdénio motor,
que tende a ser doenga mista do neurdnio supe-
rior e predominantemente do neur6nio motor
inferior (DSM 5).

CONCLUSAO

Diante dos desafios evidenciados pelas sin-
dromes psiquiatricas raras, torna-se evidente a
necessidade de avangos significativos na com-
preensao, diagnostico e tratamento dessas con-
di¢des. O transtorno facticio, como a Sindrome
de Munchausen, permanece particularmente
desafiador, pois ndo ha estudos controlados que
validem uma abordagem terapé€utica especifica,
tornando 0 manejo desses casos altamente de-
pendente da experiéncia clinica e da construgdo
de uma relacdo de confianga com o paciente.

Outro ponto fundamental ¢ a necessidade de
mais pesquisas para entender melhor os meca-
nismos subjacentes a essas condigdes, inclu-
indo fatores neurobiologicos, genéticos e ambi-
entais. A neuroimagem, por exemplo, tem de-
monstrado possiveis alteragdes cerebrais asso-
ciadas a Sindrome de Cotard, como perda de
volume no lobo frontal e lesdes isquémicas, su-
gerindo um substrato neurologico para esse de-
lirio niilista.

Portanto, para garantir um cuidado mais
preciso ¢ humanizado, ¢ essencial fomentar a
conscientizac¢ao, aprimorar as estratégias de di-
agnostico e desenvolver modelos terapéuticos
integrados, proporcionando melhor qualidade
de vida aos pacientes.
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