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INTRODUCAO

E sabido que, como em qualquer outra es-
pecialidade médica, existem doengas/sindro-
mes que sao 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 saude 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 diagnéstico e tratamento, e € jus-
tamente por esse motivo que pacientes com do-
encas raras ¢ nao 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 procuragdo, Capgras, Fregoli, sin-
drome da mao alienigena, Sindrome da Alice no
Pais das Maravilhas, Sindrome de Didgenes e
transtorno explosivo intermitente que serdo
abordados nesse texto, dividido em dois capitu-
los, sendo nesta segunda parte a sindromes de
Ekbom, a sindrome da Alice no Pais das Mara-
vilhas, a sindrome de Capgras e a sindrome de
Didgenes.

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 exclusao incluiram: ar-
tigos duplicados, artigos que nao 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 inclusao e exclu-
sdo 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

Sindrome de Ekbom
A sindrome de Ekbom, também conhecida

como delirio de infestag@o ou delirio de parasi-
tose ¢ considerado um transtorno delirante do
tipo somatico (DSM-5), condi¢do psiquiatrica
pouco frequente em que os pacientes t€ém uma
falsa crenca de ter infestacdo de parasitas, inse-
tos, bactérias na pele (APA, 2023; HERNAN-
DEZ-FIGAREDO & RAMIREZ-DURAN,
2020). Evidéncias epidemiologicas mostram
que a prevaléncia ¢ de 27,3 casos a cada
100.000 no ano, ocorrendo de maneira mais fre-
quente em individuos de meia idade e idosos,
de ambos o0s sexos (KOHORST et al., 2018).
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A sindrome apresenta duas formas: prima-
ria, quando os delirios de infestagdo sdo o unico
sintoma presente; e secundaria, quando os epi-
sodios ocorrem de maneira paralela a outra con-
digdo psiquiatrica ou abuso de drogas. O quadro
psicotico geralmente ¢ secundario a um trans-
torno psiquiatrico primdrio, como esquizofre-
nia, transtorno bipolar, transtorno obsessivo-
compulsivo, depressdo e ansiedade (ANSARI
& BRAGG, 2023) e acompanhado de alucina-
cOes tateis e visuais, além de lesdes escoriadas,
escarificadas e laceradas na pele ao tentar fazer
a remocdo dos parasitas (VARGAS et al.,
2020).

Os sintomas, na maioria das vezes, apresen-
tam-se precedidos de eventos negativos na vida
do paciente, como divorcio, perda do emprego,
morte de pessoas proximas e sdo referidos co-
mo prurido, erupgdes cutaneas, picadas de inse-
tos, parestesias, ndo sendo possivel encontrar
sinais no exame fisico, apenas escoriacdes ou
cicatrizes prévias da tentativa de auto-remocao
(ANSARI & BRAGG, 2023). A queixa de pru-
rido esta presente em mais de 80% dos casos e
o também o tipico sinal da caixa de fosforos, em
que os individuos expoe a “prova” da infestagao
com fibras de roupas, restos de pele escoriada
envolta por fita adesiva ou embalagens (HER-
NANDEZ-FIGAREDO & RAMIREZ-DU-
RAN, 2020).

Os transtornos delirantes somaticos sio
condigdes complexas e uma das mais dificeis de
tratar, tendo em vista a unido de especialidades
envolvidas: a psiquiatria e a dermatologia. Usu-
almente, os pacientes rejeitam a origem psiqui-
atrica dos sintomas e relutam quanto a terapia
medicamentosa para o controle dos sintomas
(HERNANDEZ-FIGAREDO & RAMIREZ-
DURAN, 2020; ANSARI & BRAGG, 2023).
Além disso, ao delongar o inicio do tratamento
pode levar a formagao de cicatrizes superficiais
na pele e reducdo de fungdo, além de favorecer

o desenvolvimento de infecgdes (ANSARI &
BRAGG, 2023).

Em relacdo ao diagnostico diferencial, de-
ve-se excluir a hipdtese de parasitose real a par-
tir da histdria clinica completa, exame fisico e
testes laboratoriais. E importante considerar ou-
tras doengas psiquiatricas, abusos de substan-
cias como causa para o quadro delirante. Ade-
mais, deficiéncias nutricionais podem causar
delirios secundarios de parasitose, como a de-
ficiéncia de vitamina B12 e de folato, além de
infec¢des como HIV, hanseniase, tuberculose e
reacdes adversas a medicamentos, como o topi-
ramato, ciprofloxacina, amantadina, cetocona-
zol (ANSARI & BRAGG, 2023)

Por fim, esta ¢ uma condi¢ao médica rara e
desafiadora, sendo necessario estabelecer uma
boa relagdo médico-paciente para solidificar a
confianga do paciente, além de aliar uma abor-
dagem profissional entre médicos e psicologos
para proporcionar o melhor cuidado (HER-
NANDEZ-FIGAREDO & RAMIREZ-DU-
RAN, 2020).

Sindrome da Alice no pais das maravi-
lhas
A Sindrome da Alice no Pais das Maravi-

Ihas foi originalmente descrita em 1995, base-
ada no romance de Lewis Carroll, no qual a pro-
tagonista sente o corpo em desproporcao a rea-
lidade. A sindrome € caracterizada por nogdes
alteradas de percepg¢do corporal, tempo, espago
e sons, as quais se manifestam sob a forma de
60 diferentes sintomas, entre 0s principais es-
tdo: metamorfoses, macropsia, micropsia, acro-
matopsia, dismorfopsia, movimento ilusorio e
proximidade iluséria de objetos (BLOM, 2016).
O que diferencia a sindrome da Alice no Pais
das Maravilhas do Transtorno Psicotico ¢ a
consciéncia do paciente em relagao a realidade,
que percebe que o objeto de sua visdo ¢ ilusoério
(FITZEK et al., 2024).
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Na infancia, a ocorréncia da sindrome ¢ nor-
malmente transitoria e relacionada ao virus
Epstein-Barr ou outras infecgdes virais, no en-
tanto, na idade adulta, existe associagdo de epi-
sodios de 15 a 30 minutos da sindrome associ-
ados a migranea, como causa principal e epilep-
sia, intoxicagoes e febre como causas secunda-
rias. A condicao se revela de forma transitoria e
segue sem critérios adequados de diagnostico,
enguadrando-se como uma sindrome rara (FIT-
ZEK et al., 2024). Apesar disso, estudos de-
monstram que existe prevaléncia de 15% nos
pacientes com migrdnea e uma porcentagem
maior na populacao em geral (BLOM, 2016).

A infecgdo pelo virus Epstein-Barr pode ge-
rar episodios da sindrome durante ou ap6s a pri-
meira infec¢do e/ou durante a reativagao viral.
Nesse contexto, possiveis teorias que explicam
o distarbio de metamorfose gerado pelo virus
envolvem: edema parenquimatoso cerebral, en-
cefalite aguda ou reducdes focais do fluxo san-
guineo cerebral (PEREZ-GARCIA et al,
2021). Diante disso, foram encontradas fisiopa-
tologias semelhantes em criangas infectadas
com o virus € em pacientes com migranea e/ou
epilepsia, tais como diminui¢do transitoria da
perfusdo cerebral focal, isquemia local e ho-
meostase anormal de neurotransmissores, 0 que
contribui para a associacdo com lesdes no sis-
tema nervoso central que justifiqguem sintomas
ilusorios relacionados a imagem pessoal e de
objetos, a partir de lesdes na juncdo témporo-
parieto-occipital (TPO) (PEREZ-GARCIA et
al., 2021; FITZEK et al., 2024). Outros micror-
ganismos também relacionados a sindrome fo-
ram os virus Varicela-Zoster, Influenza, Zika e
Coxsackie (PEREZ-GARCIA et al., 2021).

Nesse cendrio, o estudo que relacionou a
prevaléncia e as caracteristicas da sindrome em
adultos com migranea mostrou que os sintomas
foram mais perceptiveis em paciente com enxa-

queca com aura € as caracteristicas mais relata-
das foram alteragcdes na percep¢do do tempo e
desconhecimento ou desconexao do ambiente e
de seu corpo, embora a vasta maioria estivesse
atenta aos sentimentos e soubesse que as sensa-
¢oes ndo eram fidedignas a realidade (FITZEK
etal., 2024).

Portanto, a maioria dos casos clinicos € ndo
clinicos da sindrome s3o considerados benig-
nos, ocorrendo a remissao dos episodios de for-
ma espontinea ou através do tratamento ade-
quado das condig¢des de saude subjacentes, co-
mo as infec¢des virais, migranea e epilepsia.
Nessa circunstancia, a literatura sugere que o
uso de antipsicoticos dificilmente se mostra e-
fetivo. Dessa forma, se fazem necessarias orien-
tagdes ao paciente, de maneira que lhe seja es-
clarecida a diferenga entre os episodios da Sin-
drome do Alice no Pais das Maravilhas e epi-
sodios de psicose, ressaltando a transitoriedade
dos sintomas (BLOM, 2016).

Sindrome de Diogenes
A sindrome de Didgenes ¢ um distarbio psi-

quiatrico definido por comportamentos de ne-
gligéncia extrema consigo mesmo, que acomete
principalmente pessoas idosas. Esse transtorno
se revela por um conjunto de atitudes, como o
isolamento social, acimulo compulsivo de ob-
jetos e a auséncia de cuidados pessoais, princi-
palmente em relagdo a higiene (ASSAL, 2017).
Tais comportamentos frequentemente indicam
um regresso consideravel no funcionamento
psicologico e social do paciente.

A clinica da sindrome de Diogenes inclui
sintomas como a acumulagdo de objetos, muitas
vezes sem valor pratico, criando um ambiente
doméstico desorganizado e insalubre. A falta de
higiene pessoal e o isolamento social sdo tam-
bém caracteristicas centrais do transtorno. Essa
combinagdo de fatores pode gerar consequén-
cias graves para a saude dos pacientes, inclu-
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indo doencas infecciosas devido a falta de higi-
ene, desnutri¢do, acidentes domésticos, além de
problemas psicologicos como depressao e risco
de suicidio (ASSAL, 2017).

Do ponto de vista epidemiologico, a sindro-
me de Didgenes ¢ mais comum em adultos aci-
ma de 55 anos, frequentemente associada a pro-
blemas cognitivos e psiquiatricos, como a doen-
¢a de Alzheimer ¢ outras formas de deméncia.
Fatores de risco conhecidos para o desenvolvi-
mento dessa sindrome incluem o isolamento so-
cial, histérico de transtornos psiquiatricos, dete-
rioracdo cognitiva, e uma predisposi¢do para
comportamentos obsessivo-compulsivos (ITO
et al., 2021). Além disso, a sindrome pode ser
observada com maior frequéncia em pessoas
que ja apresentavam um quadro de deméncia
antes do aparecimento dos sintomas tipicos de
Diogenes.

Os diagnosticos diferenciais para a sindro-
me de Didgenes incluem transtornos como o
transtorno obsessivo-compulsivo (TOC), esqui-
zofrenia, deméncia e transtornos de personali-
dade. A distin¢do entre essas condigdes ¢é cru-
cial, pois cada uma tem abordagens terap€uticas
especificas. Um aspecto importante para dife-
renciar a sindrome de Didgenes de outras con-
di¢des ¢ o comportamento de recusa ativa de
ajuda, o que ¢ tipicamente observado na sin-
drome de Didgenes, em contraste com o que
ocorre em outros transtornos como o TOC, on-
de os individuos podem ter consciéncia de suas
acoes, mas sentem-se compelidos a repeti-las.
A avaliacdo clinica detalhada e a observacao
cuidadosa do paciente sdo essenciais para um
diagnostico preciso (PROCTOR & RAHMAN,
2021).

Em relacdo ao tratamento, a doenga neces-
sita de uma abordagem multidisciplinar, envol-
vendo médicos, psicologos, assistentes sociais
e outros profissionais de saude. A terapia cog-
nitivo-comportamental tem se mostrado eficaz

para tratar a acumulacdo compulsiva e os pa-
drdes de comportamento auto negligente. Além
disso, medicamentos podem ser necessarios pa-
ra tratar transtornos psiquiatricos associados,
como depressdo ou transtornos de ansiedade. A
intervencdo no ambiente em que o paciente vi-
ve, com o apoio de familiares e profissionais de
saude, ¢ crucial para melhorar a organizagdo do
espaco do paciente e reduzir os riscos de aci-
dentes. A reinser¢do social do paciente, muitas
vezes, requer um longo processo de apoio con-
tinuo, pois os individuos afetados podem se
mostrar altamente resistentes a ajuda (TRO-
VATO et al., 2019).

Portanto, a sindrome de Didgenes ¢ um
transtorno comportamental complexo que em-
globa uma interagdo de fatores psiquiatricos,
cognitivos e sociais. O diagndstico precoce € o
tratamento adequado s3o primordiais para o
bem-estar do paciente, colaborando para a redu-
¢ao de riscos associados a essa doencga. Ade-
mais, a cooperacao entre especialistas da area
da satide como psicologos e os familiares € pri-
mordial para o tratamento adequado da sindro-
me e para a reinsercao do paciente a sociedade.

Sindrome de Capgras
A Sindrome de Capgras € um transtorno

neuropsiquiatrico raro, caracterizado pela cren-
ca delirante de que uma pessoa proéxima, como
um familiar ou amigo, foi substituida por um
impostor idéntico. Este distirbio, que faz parte
das sindromes de falsa identificagdo, ¢ comu-
mente observado em pacientes com condigdes
psiquiatricas, como esquizofrenia, e neurologi-
cas, como lesdes cerebrais ¢ doencas neurode-
generativas. Além de afetar pessoas proximas,
em alguns casos, o delirio pode se estender a
objetos inanimados ou até mesmo animais, le-
vando o paciente a acreditar que elementos do
ambiente também foram trocados. Embora a
sindrome tenha sido inicialmente associada
principalmente ao sexo feminino, ela pode o-
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correr em ambos os géneros (STROBBEBAR-
BAT et al., 2019).

Acredita-se que a Sindrome de Capgras seja
causada por uma desconexao entre as areas do
cérebro responsaveis pelo reconhecimento fa-
cial e aquelas ligadas as emogdes e memorias
afetivas. Essa falha na integracdo entre as areas
cerebrais resulta na incapacidade do paciente de
reagir emocionalmente de forma adequada ao
ver uma pessoa familiar, o que reforca a crenga
de que essa pessoa foi substituida por um im-
postor. Lesodes cerebrais nas regides bifrontal,
temporal e no sistema limbico podem causar
essa dissociacao, afetando a percepgado da reali-
dade e prejudicando o reconhecimento facial.
Tais danos estdo frequentemente presentes em
pacientes com doengas como esquizofrenia, de-
meéncia, Alzheimer e lesdes traumaticas no cé-
rebro (SHAH et al., 2023).

O diagnostico da sindrome ¢ clinico, base-
ado na observac¢ao dos sintomas ¢ no historico
médico do paciente. Os principais sintomas in-
cluem a crenga persistente de que as pessoas ao
redor foram substituidas por impostores, ansie-
dade, desconfianca e, em alguns casos, compor-
tamento agressivo. A diferenciagdo de outras
condigdes psiquidtricas, como a esquizofrenia
paranoide, ¢ fundamental para o diagnostico. E-
xames neurologicos, como ressonancia magné-
tica e tomografia cerebral, podem ser uteis para
identificar lesdes associadas a sindrome. O tra-
tamento depende da condicao subjacente e pode
envolver o uso de antipsicoticos, estabilizado-
res de humor ou reabilitagcdo cognitiva. Além
disso, o suporte psicoldgico e familiar € essen-
cial para melhorar a qualidade de vida do pa-
ciente (SHAH et al., 2023).

CONCLUSAO

O estudo das sindromes neuropsiquiatricas
raras, como Cotard, Ekbom, Munchausen, Cap-

gras, Fregoli, Sindrome da Mao Alienigena,
Sindrome de Alice no Pais das Maravilhas, Ko-
ro e Diogenes, revela a complexidade do diag-
nostico e manejo dessas condi¢oes. O diagnds-
tico precoce dessas sindromes continua sendo
um desafio, dada a sobreposi¢do de sintomas
com outras condi¢des psiquidtricas e neurold-
gicas. A identificagdo precisa € essencial para
evitar tratamentos inadequados e dar suporte a-
dequado aos pacientes.

Sao necessarios maiores investimentos em
pesquisas para compreensao dos mecanismos
subjacentes a essas condigdes, incluindo fatores
neurobiologicos, genéticos e ambientais. A Sin-
drome de Alice no Pais das Maravilhas tem sido
correlacionada com enxaqueca, epilepsia e in-
fecgdes virais, indicando um possivel compo-
nente neuroldgico que poderia guiar novas a-
bordagens terapéuticas. A abordagem multidis-
ciplinar se mostra essencial no cuidado desses
pacientes. A colaboragdo entre médicos psiqui-
atras, neurologistas, psicologos e outros profis-
sionais da saude é fundamental para fornecer
um atendimento integral.

Por fim, as sindromes raras na psiquiatria
ainda representam um impasse significativo na
medicina, tanto por sua complexidade bioldgica
quanto pelas implicagdes clinicas e tabus vin-
culados. Apesar dos avancos notdrios nas ulti-
mas décadas, € necessario haver maior consci-
entizacdo, melhores ferramentas de diagnostico
e mais pesquisas dedicadas aos mecanismos es-
pecificos dos transtornos supracitados. Pesqui-
sas futuras devem se concentrar em adaptar o
desenvolvimento de modelos de tratamento in-
tegrados para melhorar os resultados do trata-
mento para individuos. Frente a isso, o nimero
limitado de estudos pode contribuir para alta
heterogeneidade, tornando desafiador tirar con-
clusdes consistentes e confiaveis sobre a efica-
cia das intervengdes estudadas.
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