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CASO CLINICO/CASE REPORT

Uma Sindrome “Startle” Neuropsiquiatrica Funcional
A Startling Neuropsychiatric Functional Syndrome
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ABSTRACT

As sindromes “startle” englobam grupos heterogéneos de doengas. Este artigo reporta uma sindrome neuropsiquiatrica
incomum de forma a alertar a comunidade médica para estas condigdes e respetivas implica¢des diagnoésticas e
terapéuticas.

Um homem de 35 anos foi levado ao Servigo de Urgéncia de Psiquiatria devido a subitas alteragdes de comportamento
e mutismo. Foi chamado o neurologista devido a febre e reflexos “startle” exuberantes quando testado o reflexo de
ameaca e estimulagdo tatil. Destaca-se internamentos prévios por perturbagdo esquizoafetiva, tendo suspendido a
medicacdo habitual. Todos os exames realizados (ressonincia magnética, eletroencefalograma, pun¢ao lombar, analises
laboratoriais) estavam normais, excetuando a existéncia de hiperglicemia, hipofosfatemia e hiperglicarraquia.

Excluidas varias causas organicas, o diagnéstico mais provavel ¢ uma sindrome “startle” neuropsiquiatrica funcional.
Trata-se de uma apresentacao clinica rara com manifestagdo de sinais comuns a diversas perturbagdes neurologicas, o
que demanda uma abordagem multidisciplinar de forma a estabelecer um diagndstico correto e ndo atrasar o tratamento.

ABSTRACT

Startle syndromes are heterogeneous groups of disorders and this paper reports an uncommon neuropsychiatric
syndrome to alert the medical community to these conditions and their diagnostic and treatment implications.

A 35-year-old male was brought to the Psychiatric Emergency Room due to sudden behavioral changes and mutism.
Exhibiting fever and exuberant limb startle reflexes when elicited by the menace reflex and tactile stimulation, the
neurologist was called. He had a history of previous hospitalizations due to schizoaffective disorder and he had
suspended his antipsychotic medication. All requested exams (MRI, EEG, lumbar puncture, lab tests) were normal,
except for hyperglycemia, hypophosphatemia and hyperglycorrachia.

Excluded several organic causes, a functional neuropsychiatric Startle syndrome appears as the most probable diagnosis.
It is an unusual clinical presentation with an overlap of physical signs shared with other neurological disorders, which
demands a multidisciplinary approach to establish the correct diagnosis and not delay the correct treatment.
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INTRODUCAO

As sindromes “startle” englobam um grupo heterogéneo
de doengas com respostas anormais a estimulos externos
subitos.! Estas sindromes podem dividir-se em trés sub: hi-
perecplexia (a forma major ¢ determinada geneticamente,
caracterizada por numerosos reflexos “startle”, quedas e
rigidez neonatal permanente; a forma minor, ou idiopa-
tica, manifesta-se igualmente com numerosos reflexos
“startle”, mas sem rigidez ou substrato genético de base);
neuropsiquiatrico (desenvolve-se numa idade mais tardia
da vida com predominio de alteragdes comportamentais
na auséncia de rigidez; podem dividir-se em funcionais,
culturais, devido a ansiedade, perturbagdo de stress pos-
-traumatico...) e induzido por estimulos (por exemplo:
epilepsia induzida por estimulo “startle”, reflexo mioclo-
nico induzido por estimulo “startle”, sindrome da “pessoa
rigida”).?

O reflexo “startle” ¢ uma mioclonia fisiologica, presente a
partir da sexta semana de vida e que se mantém na idade
adulta, que permite uma rapida adaptagdo postural com
estabilidade corporal maxima frente a estimulos abruptos.
A resposta inicial ou resposta motora imediata (laténcia
inferior a 200 ms) ¢ mediada pelo tronco cerebral caudal.
Esta componente inata ¢ manifesta de modo uniforme para
um mesmo individuo, provocando uma flexdo subita, sin-
crona ¢ bilateral do pescoco, tronco, cotovelos, ancas ou
joelhos, acompanhada de intenso encerramento dos olhos
e elevacdo dos membros superiores sobre a cabega. A esta
postura inicial defensiva segue-se um periodo de 250-
-300 ms de atividade diminuida, que da lugar a resposta
secundaria comportamental ou resposta tardia (apoés um
periodo de laténcia de 400-450 ms) e que pode durar >3-
-10 s. Esta ¢ mais variavel e determinada pela origem do
estimulo “startle” e pelo ambiente em que ocorre, podendo
exteriorizar-se numa resposta comportamental voluntaria
ou emocional (exemplo: raiva, satisfacdo, repugnancia...).
A apresentacdo exuberante e anormal destas manifestagdes
fisiologicas carateriza o grupo heterogeno das sindromes
“startle”.Embora o termo hiperecplexia seja comummente
utilizado para descrever qualquer resposta “startle” exa-
gerada, o mais correto ¢ restringir a sua utilizagdo a uma
resposta “startle” ampliada e associada a rigidez inten-
sa generalizada ou muscular intermitente.* Em cerca de
30%-80% dos casos,** a hiperecplexia é diagnosticada
erroneamente sobretudo como epilepsia, mais ainda como
perturbacdo de fics, perturbacao de ansiedade ou perturba-
¢do somatoforme, com as implicagdes que tal atribuigdo
pode ter em termos da abordagem terapéutica. Esta eleva-
da percentagem prende-se muitas vezes com alteragdes a
nivel do eletroencefalograma encontradas nestes doentes,
alteragdes do movimento inespecificas e manifestagdes so-
matizadoras de outras perturbagdes, sendo que fendomenos
dissociativos também podem ser confundidores.

A dissociagdo ¢ uma disrup¢ao e/ou descontinuidade no
normal processo de integracdo da consciéncia, memoria,
identidade, emocdo, percegdo, esquema corporal, controlo
motor e controlo comportamental.® As perturbagdes disso-
ciativas incluem crises ndo epiléticas psicogénicas (CNEP)
que consistem em alteragdes motoras paroxisticas ou

comportamentais que se assemelham a convulsoes epiléti-
cas sem que haja uma correlagdo com variagdes o eletroen-
cefalograma.® Desta forma, é compreensivel que doentes
durante um episddio dissociativo possam manifestar sin-
tomas/sinais clinicos que se sobreponham a manifestagoes
observadas nas sindromes “startle” e/ou na epilepsia.

O diagnostico diferencial entre as varias sindromes “start-
le” e as proprias condi¢des correspondentes que englobam
¢ ainda entre epilepsia e perturbagdes dissociativas baseia-
-se numa extensa e detalhada historia clinica, eletroencefa-
lograma, eletromiografia (EMG) e rastreio genético.

CASO CLINICO

Homem de 35 anos, caucasiano, natural de Portugal, tra-
zido ao servico de urgéncia de Psiquiatria por agentes de
autoridade devido a alteragdes de comportamento subitas
com olhar perplexo mutismo no seu local de trabalho. A
entidade patronal ndo reportou qualquer comportamento
estranho prévio ou algum outro tipo de queixa relativa ao
doente. Dos antecedentes psiquiatricos, destaca-se o diag-
nostico de perturbagdo esquizoafetiva e historia prévia de 5
internamentos, 2 dos quais involuntarios, por descompen-
sacdo da sua patologia mental de base. Nao ha referéncia a
episodios de fenémenos de hiperatividade motora pregres-
sos, nomeadamente em contexto de catatonia. Pelo proces-
so clinico, constata-se historia de consumo de alcool (uso/
abuso? Ndo sei a quantidade do referido consumo) e ca-
nabindides durante a sua adolescéncia e, dos antecedentes
familiares, destaca-se o suicidio do pai (desconhecendo-se
a existéncia de diagndstico psiquiatrico ). De referir ain-
da que, sete meses antes do atual episodio de urgéncia, o
doente tinha por iniciativa propria suspendido a sua medi-
cacdo habitual (aripiprazol 15 mg).

Quando o doente chegou ao servigo de urgéncia, mantinha-
-se em mutismo, vigil, com uma postura tensa e olhar
perplexo, ndo sendo possivel apurar a sua orientagao.
Apresentava-se febril (38,2°C) e com exuberantes mio-
clonias nos membros superiores e inferiores aquando da
estimulagdo tatil e por confrontagdo, ndo sendo possivel
avaliar a rigidez por falta de colaboragdo do doente. Nao
foram observadas quedas. Foi pedida observacdo por parte
da Neurologia que descreveu um olhar preferencial para
a esquerda, hipotonia generalizada e ainda 2 episodios
convulsivos. Neste momento, varios diagnosticos foram
equacionados, a saber: epilepsia febril inaugural, ence-
falite, sindrome “startle” (funcional ou induzida por um
estimulo), psicose toxica ou outra psicose organica.

Foi administrado diazepam 5 mg, que levou a reversao
parcial das mioclonias com diminui¢do da frequéncia e
intensidade, e depois reverteu o mutismo, apresentando o
doente um discurso de débito reduzido, mas organizado.
Foram pedidos varios exames complementares de
diagnostico: foi feita uma extensa analise laboratorial
e foi feita uma pungdo lombar, sendo que os resultados
vieram normais, a exce¢do da presenga de hiperglicemia
(163 mg/dL, N 60-100 mg/dL), hipofosfatemia (1,7 mg/
dL, N 2,30-4,70 mg/dL) e discreta hiperglicorraquia (84,0
mg/dL, N 40-70 mg/dL). A tomografia computadoriza
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cranio-encefalica evidenciava uma discreta hipodensidade
temporal anterior direita, que para melhor esclarecimento
optou-se pela realizacdo de uma ressonincia magnética
cranio-encefalica que confirmou tratar-se de um artefacto.
Adicionalmente, foi feito um eletroencefalograma que
também foi normal.

Os movimentos tipo “startle” cessaram apos algumas horas
sob a agdo de 100 mg de lacosamida. Quando observado
novamente, o doente referiu que ndo tinha memoria para
o que tinha acontecido durante o seu periodo anterior de
permanéncia no servi¢o de urgéncia antes de ser avaliado
por Neurologia e apenas se recordava parcialmente desta
avaliagdo e do que tinha ocorrido no local de trabalho. O
doente recordava-se de ver a policia a chegar ao local de
trabalho, de ser algemado e depois de chegar ao servigo
de urgéncia e ser avaliado por Neurologia, mas nega ter
memoria para os movimentos tipo “startle” e para as
convulsdes.

O doente voltou a ser encaminhado para a Psiquiatria do
servigo de urgéncia, apresentando-se agora com um exame
de estado mental bastante diferente do inicial. O doente
mostrava-se calmo, sem alteragdes da motricidade volun-
taria ou involuntaria, sem sinais sugestivos de comporta-
mentos auto-lesivos ou provocados por terceiros, contacto
sintonico, sem alteragdes do discurso ou do pensamento
e sem sintomatologia psicotica, manifestando apenas al-
guma irritabilidade em consequéncia de queixas algicas a
nivel de ambos os punhos e de se sentir envergonhado por
ter sido algemado pela policia no seu local de trabalho. Ele
reforgou que se recordava da policia ter ido ao seu local de
trabalho e té-lo levado ao hospital, mas negou lembrar-se
do motivo ou das alteragdes neurologicas que apresentava.
O doente teve alta para o seu psiquiatra assistente com
indicagdo para iniciar aripiprazol 10 mg. No final da ava-
liagdo, a hipotese de diagnostico considerada como mais
provavel foi a de uma sindrome “startle” funcional.

DISCUSSAO

Apos exclusdo de vérias causas organicas ndo psiquia-
tricas, os achados sugerem que este episodio se trata de
uma sindrome “startle” neuropsiquiatrica funcional. Em
ambulatorio, uma electromiografia (EMG) poderia ser util
uma vez que, enquanto a EMG mostra, via de regra, um
padrao motor inicial exagerado de reflexos tipo “startle” na
hiperecplexia, nas sindromes “startle” neuropsiquiatricas
observa-se geralmente um padrdo de recrutamento varia-
vel e um reflexo mioclénico funcional com um tempo de
laténcia médio em excesso de 100 ms apds um estimulo
visual ou somatosensitivo’ e manifestagdes comportamen-
tais anormais.

As sindromes “startle” neuropsiquiatricas funcionais
sofrem varias influéncias externas e internas que podem
explicar as suas manifestagoes pleomorficas, desde com-
portamento imitativo até hipersensibilidade/ que podem
ser influenciados por aspetos culturais. Exemplos destas
ultimas sdo perturbagdes que incluem sindromes especi-
ficas associadas a determinadas culturas, perturbagdes de
ansiedade, perturba¢des neuroldgicas funcionais, tics e

sindrome de Tourette. Em doentes com formas minor nao
sintomaticas, a causa permanece dificil de estabelecer e
uma EMG deve ser realizada.

Como limitagdes na interpretagdo deste caso apresentado,
tem-se a referir a ndo requisi¢do de um rastreio toxicolo-
gico no servigo de urgéncia para despiste de consumo de
alguma substancia psicoativa que pudesse contribuir para
as alteracdes do comportamento ¢ mnésicas apresentadas e
a inexisténcia de uma EMG em ambulatorio. Relativamen-
te a esta ultima, a psiquiatra assistente sugeriu ao doente a
sua realizacdo, mas este recusou-se a fazé-lo dando como
justificac@o que apenas gostaria de esquecer o que descreve
como uma experiéncia traumatica que incluiu até policia no
seu local de trabalho e que o exame iria apenas reavivar-lhe
a memoria para tal incidente sem que lhe trouxesse algo de
novo que lhe oferecesse tranquilidade que ele ja tinha atin-
gido atualmente. Supondo tratar-se de uma sindrome fun-
cional, a EMG poderia ajudar a chegar a este diagndstico
de exclusao e oferecer ao doente uma melhor compreensao
do ocorrido. Relativamente a abordagem terapéutica neste
caso, o tratamento de primeira linha € a psicoterapia, sendo
o prognoéstico geralmente bom. De ressalvar, que, apesar
do doente ter recusado prosseguir a investigagdo diagnosti-
ca e ter retomado a sua medicagdo psicotropica numa dose
inferior, este manteve-se clinicamente estavel, sem novas
crises, durante pelo menos 9 meses.

CONCLUSAO

O presente caso representa uma apresentagdo clinica rara
com manifestagdo de sinais comuns a diversas perturba-
¢des neuropsiquiatricas, o que exige uma abordagem mul-
tidisciplinar de forma a estabelecer um diagnostico correto
e ndo atrasar o tratamento indicado.

O tratamento pode ser dificil ma vez que a critica do doen-
te influencia a sua adesdo terapéutica e a aceitagdo do seu
diagnostico. A abordagem ideal ¢ multimodal, combinando
psicoterapia, reabilitacdo e fisioterapia.*’ De forma a oti-
mizar a colaboracdo do doente, deve ser feita psicoeduca-
¢do em todas as ocasides existentes para que seja possivel
desmistificar alguma ideia mal concebida ou preconceito
e ajudar o doente a perceber melhor a sua patologia, tanto
a principal como eventuais comorbilidades, de forma a
envolvé-lo no seu processo de tratamento, recuperagio e a
tomar decisdes informadas.

Relativamente a este caso em concreto, apesar das tentativas
por parte da psiquiatra assistente, o doente recusou progre-
dir na investigacdo diagnostica, recusando ainda qualquer
acompanhamento psicoterapéutico, que seria a primeira
linha de tratamento dada a hipotese de diagnostico mais
provavel de sindrome de startle funcional. Apesar de neste
caso concreto ndo ter havido um tratamento dirigido para a
hipotese diagnostica colocada em questdo, foi retomado o
acompanhamento em consulta de Psiquiatria com follow-up
inicial mais apertado durante os 9 meses seguintes e retoma-
da a medicacg@o para a perturbaco esquizoafetiva que permi-
tiram manter o doente estabilizado, sem reaparecimento de
qualquer sintomatologia. Sera possivel teorizar que o aban-
dono da medicagdo para a sua perturbagdo esquizoafetiva
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possa ter levado a um estado de maior fragilidade emocional
que tenha sido a base para o desencadear da crise que moti-
vou a ida ao Servico de Urgéncia.

Com este caso clinico, pretende-se alertar a comunidade
médica para a existéncia destas sindromes raras e com
manifesta¢des diversificadas e, consequentemente, para as
suas implica¢des diagnosticas e terapéuticas.
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