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Resum

Les anomenades «sindromes rares» son aquelles que per la seua etio-
logia, casuistica, simptomes peculiars o escassa prevalenca poblacional, no
solen ser abordades per la literatura cientifica. L’objectiu del present treball
ha estat realitzar una revisié bibliografica i una analisi bibliometrica de es
publicacions cientifiques que des de de 1970 fins a I’actualitat s’han dut a ter-
me en relaci6 a quatre d’aquestes sindromes: sindrome de Capgras, sindrome
de Cotard, sindrome de Miinchausen i Folie a deux. A partir de la consulta
dels bases de dades PsycoDOC, PsycINFO i SCOPUS es presenten els resul-
tats obtinguts sobre les caracteristiques cliniques, I’epidemiologia, el curs, la
comorbiditat, I’etiologia i I’abordatge terapeutic de cada trastorn. Aixi ma-
teix, s’analitza I’evolucié al llarg d’aquest periode de temps en el nom de
publicacions, els autors i paisos més productius, les revistes cientifiques que
han aportat un major nombre de publicacions i els aspectes sobre cadascun
d’aquests quatre trastorns que han generat més interes en els investigadors.

Paraules clau: sindromes rares, sindrome de Capgras, sindrome de Cotard,
sindrome de Miinchausen, Folie a deux.
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Resumen

Los denominados «sindromes raros» son aquellos que por su etiologia,
casuistica, sintomas peculiares o escasa prevalencia poblacional no suelen
ser abordados por la literatura cientifica. El objetivo del presente trabajo
ha sido realizar una revision bibliogrdfica y un andlisis bibliométrico de las
publicaciones cientificas que desde 1970 hasta la actualidad se han llevado a
cabo en relacion a cuatro de estos sindromes: sindrome de Capgrds, sindro-
me de Cotard, sindrome de Miinchausen y Folie a deux. A partir de la con-
sulta de las bases de datos PsycoDOC, PsycINFO y SCOPUS se presentan
los resultados obtenidos sobre las caracteristicas clinicas, la epidemiologia,
el curso, la comorbilidad, la etiologia y el abordaje terapéutico de cada tras-
torno. Asimismo, se analiza la evolucion a lo largo de este periodo de tiempo
en el niimero de publicaciones, los autores y paises mds productivos, las re-
vistas cientificas que han aportado un mayor niimero de publicaciones y los
aspectos sobre cada uno de estos cuatro trastorno que han generado mayor
interés en los investigadores.

Palabras clave: sindromes raros, sindrome de Capgras, sindrome de Cotard,
sindrome de Miinchausen, Folie a deux.

Abstract

The so-called «rare syndromes» are those that due to their etiology,
casuistry, peculiar symptoms or low population prevalence are usually not
addressed by the scientific literature. The aim of this study was to perform
a literature review and a bibliometric analysis of the scientific publications
that have been carried out in relation to four of these syndromes from 1970
to the present: Capgras syndrome, Cotard syndrome, Munchausen syndrome
and Folie a deux. The study presents the results obtained on the clinical
characteristics, epidemiology, course, comorbidity, etiology and therapeu-
tic approach to each disorder, from consulting the databases PsycoDOC,
PsycINFO and SCOPUS. The evolution over this period in the number of
publications, the more productive authors, scientific journals and countries,
and the aspects of each disorder that have generated more interest among
researchers is also studied.

Key words: rare syndromes, Capgras syndrome, Cotard syndrome, Miin-
chausen syndrome, Folie a deux.
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Introduccio

En els manuals generals de psicopatologia és habitual trobar extensa infor-
maci6 sobre trastorns psicologics més o menys coneguts per tots els professio-
nals d’aquest ambit, com poden ser els trastorns de I’estat d’anim, els trastorns
d’ansietat, els trastorns psicotics... No obstant aix0, hi ha altres patologies que
no solen apar¢ixer en aquests manuals ni solen incloure’s en la formacié dels
professionals de la salut mental. Aquestes patologies han rebut el nom comu
de «sindromes rares», és a dir, sindromes que per la seua etiologia, casuisti-
ca, simptomes peculiars i escassa prevalencga poblacional, no solen ser aborda-
des en els llibres de text de psiquiatria i psicologia. Aquest fenomen provoca
un gran desconeixement sobre aquests quadres psicopatologics, la qual cosa
dificulta enormement el diagnostic i el tractament dels subjectes afectats per
aquests trastorns.

Hi ha diverses sindromes catalogades com a «rares». Seguint la classifica-
cio proposada per Enoch i Ball (2007), formarien part del grup de trastorns rars
els segiients: sindrome de Capgras, sindrome de Clérembault, sindrome d’Otel-
lo, sindrome de Ganser, sindrome de la Covada, sindrome de Miinchausen, sin-
drome de Cotard, Folie a deux i sindrome d’Ekbom. En el present treball es
revisaran quatre d’aquests, a saber: sindrome de Capgras, sindrome de Cotard,
sindrome de Miinchausen i Folie a deux.

La sindrome de Capgras (o deliri dels dobles, també denominat «il-lusié
dels dobles») esta considerat com un quadre de falsa identificacié delirant, en el
qual el pacient identifica erroniament persones, llocs, objectes o esdeveniments
(Ciprianiet al.,2013). Es caracteritza per la creenca delirant per part del pacient
que algd, normalment molt proxim a ell (un membre de la familia, un amic in-
tim...) ha estat substituit por un impostor o doble exacte (Bourget i Whitehurst,
2004). Els falsos reconeixements poden estendre’s també als objectes, i donar
al pacient la impressié que viu en un ambient trucat o fictici. Aix0 origina, de
forma secundaria, idees de desposeiment amb possible desrealitzacio de les vi-
vencies, aixi com una sensacié d’estranyesa del mén exterior, que es presenta
com a irreal o oniric (Bergé et al., 2009).

La sindrome de Cotard va ser descrita per primera vegada el 1880 per Jules
Cotard, que la va definir com un nou tipus de malenconia agitada o depressié
(Berrios i Luque, 1995a). Es tracta d’un quadre estrany en el qual el tret central
i predominant és un deliri nihilista que, quan és complet, porta la persona que el
pateix a negar la seua propia existencia i la del mén extern. Els pacients afectats
creuen que han perdut els seus organs, la sang o altres parts de la seua anatomia,
iarriben fins i tot a considerar que estan morts. Paradoxalment, el deliri pot anar
acompanyat d’una creenga irracional d’immortalitat (Cipriani, Picchi, Dolciotti
i Bonuccelli, 2010).

Anuari de Psicologia (2015) Monografic Jove - 2 107



La sindrome de Miinchausen €s una entitat nosologica que s’utilitza per
descriure aquells pacients que presenten un patrd repetit d’ingressos en hospi-
tals com a conseqiiencia de malalties mediques ficticies (Pankratz, 1981). El
seu nom ve del baré alemany Karl Friederick von Miinchausen (1720-1797),
personatge conegut en la seua epoca per fer creure a la gent que havia participat
en nombrosos actes d’heroisme militar, i va arribar a inventar ferides i lesions
per provar els seus relats (Llanio, 2002). Les malalties ficticies se sustenten en
relats altament creibles i, sovint, dramatics, que finalment sén falsos.

La Folie a deux o «trastorn psicotic compartit» és una entitat psicopatolo-
gica poc freqiient en la practica clinica, en la qual es produeix una transferéncia
de les idees delirants d’un individu (primari) a una o més persones (secundaris)
(Freeman, Coix i Barner, 2013). Aix{, aquesta malaltia es caracteritza per 1’apari-
ci6 de simptomes psicotics en dues o més persones que viuen en estret contacte.

Com s’ha ressaltat a I’inici, aquestes sindromes no solen venir reflectits
en els manuals generals de psicopatologia. Es per aixd que 1’objectiu d’aquest
treball €s dur a terme una revisié bibliografica i una analisi bibliometrica dels
articles cientifics i de les revisions publicats sobre la sindrome de Capgras, el
sindrome de Cotard, la sindrome de Miinchausen i el trastorn Folie a deux des
de 1970 fins a ’actualitat. La revisi6 bibliografica t€ com a objectiu aclarir que
s’ha publicat en aquest periode de temps sobre la simptomatologia, epidemiolo-
gia i curs, etiologia i abordatge terapeutic de cada trastorn. L’analisi bibliome-
trica té com a finalitat analitzar I’evoluci6 al llarg d’aquest periode en el nombre
de publicacions, els autors i paisos més productius, aixi com els aspectes sobre
cada trastorn que han generat major interes en els investigadors.

Meétode

Per dur a terme la revisié bibliografica sobre les quatre sindromes rares
seleccionades s han consultat les bases de dades segiients:

PsycINFO, que conté referencies 1 resums d’articles de revistes, capitols
de llibres, informes tecnics i tesis doctorals en el camp de la psicologia i de
disciplines relacionades, com ara medicina, psiquiatria, infermeria, sociologia
i educacio.

PsicoDOC, elaborada pel Colegio Oficial de Psicélogos de Madrid en col-
laboracié amb la Biblioteca de la Universitat Complutense i que recull referén-
cies bibliografiques de psicologia i ciéncies afins.

SCOPUS, base de dades internacional i multidisciplinaria, creada pel grup
Elsevier I’any 2004.

D’una altra part, per realitzar I’analisi bibliometrica es va decidir centrar
les cerques exclusivament en la base de dades SCOPUS pel seu caracter inter-
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nacional i multidisciplinari. La seua principal competidora €s la base de dades
Web of Science (WoS). Els nivells d’eficacia entre ambdues bases de dades va-
rien depenent de la disciplina i del periode d’analisi estudiat, si bé el seu rigor i
prestigi semblen ser equiparables. No obstant aix0, alguns estudis ressalten les
caracteristiques tecniques favorables de SCOPUS enfront de WoS, com les in-
terficies o les facilitats per a la cerca (Osca-Lluch, Miguel, Gonzélez, Pefiaran-
da-Ortega i Quifiones-Vidal, 2013). Aquests avantatges, units al facil maneig, i
a I’accessibilitat i rapidesa, han estat els motius de la seua eleccid.

Els termes introduits per dur a terme les cerques bibliografiques han estat
els noms dels quatre trastorns en espanyol, per a les bases de dades espanyoles, i
en angles (Capgras syndrome, Cotard syndrome, Miinchausen syndrome i Folie
a deux), per a la base de dades SCOPUS.

A fi de facilitar les cerques i recaptar informacio tan concreta com siga pos-
sible per a I’analisi bibliometrica, s’han establert una serie de criteris d’inclusié
per a I’eleccié dels treballs per revisar. Cada criteri s’ha aplicat a les cerques
efectuades per a cada trastorn.

El primer criteri d’inclusié ha estat I’area de coneixement a la qual perta-
nyien els articles, ates que I'interes de la recerca se centra en la ciéncia psico-
logica. D’aquesta forma, s’han dut a terme les cerques delimitant el camp d’in-
teres a psicologia. S’han exclos, per tant, aquells treballs que, fins i tot estant
referits a ciencies afins (per exemple, medicina, infermeria, genética i biologia
molecular, neurociéncies o cieéncies socials), no sén especifics de psicologia.
El segon criteri ha estat I’any de publicaci6 dels articles. Aixi, s’ha analitzat
el material publicat des de 1970 fins a ’actualitat, amb la finalitat d’establir
quant s’ha avangat en la recerca sobre aquestes sindromes rares en els ultims
quaranta-cinc anys, i com han anat canviant els continguts estudiats al llarg
d’aquest temps. No s’han considerat, per tant, els treballs anteriors a aquest pe-
riode. Finalment, el tercer criteri ha estat el tipus de document, de manera que
s’han escollit solament aquells classificats com a articles cientifics i revisions
bibliografiques. S’han descartat de la revisio llibres, capitols de llibre i comu-
nicacions a congressos.

El nombre total d’articles trobats, previ a 1’aplicacié dels criteris d’inclu-
sid, va ser de 6167 per al conjunt de les quatre sindromes analitzades. En intro-
duir el criteri de camp d’interes psicologia, el nombre de treballs es va reduir a
1100. En delimitar la data, des de 1970 fins a 1’actualitat, els treballs es van re-
duir a més de la meitat, i se’n van quedar en 490. En incloure el criteri de només
articles cientifics i revisions bibliografiques, el nombre final d’articles estudiats
en profunditat ha estat de 363. La informaci6 d’aquests treballs, desglossada per
a cadascuna de les sindromes, es presenta en 1’apartat segiient.
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Resultats

En aquest apartat es presenten els resultats principals de la revisié biblio-
grafica i de I’analisi bibliometrica duts a terme. Per a una major claredat, els
resultats es mostren per separat per a cada trastorn, si bé al final s’inclou una
analisi comparativa de les quatre sindromes rares analitzades.

Sindrome de Capgras

La sindrome de Capgras es caracteritza per la creenca delirant que altres
persones, normalment importants per al pacient afectat, han estat suplantades o
duplicades (Bianchi et al., 2012). En I’ambit clinic, cal destacar que aquesta sin-
drome no sol presentar-se en un estat «pur», sind que sol acompanyar una altra
malaltia mental, com 1’esquizofrénia, especialment en el subtip paranoide, els
trastorns de 1’estat d’anim o els trastorns mentals organics (Enoch i Ball, 2007;
Gaarribo, Vazquez, Peldez i Lopez-Ibor, 2011). En termes epidemiologics, cal
destacar que es tracta del trastorn de falsa identificacié delirant més freqiient
(Madoz-Gurpide i Hillers-Rodriguez, 2010), pot presentar-se en tots els grups
d’edat, i afecta en major proporcié les dones que els homes (Llanio, 2002).

Pel que fa a I’etiologia d’aquesta sindrome, s’han plantejat una gran quan-
titat de teories i models des d’ambits molt dispars. Tradicionalment, es postula-
va un origen psicodinamic: es considerava que les persones que rebien un gran
afecte per part del pacient, eren també receptors de I’ambivaléncia d’aquest,
la qual cosa conduia a ser els subjectes de les projeccions del pacient, i a la
desintegracié psicologica d’aquest (Torals et al., 2013). No obstant aixo, amb
el pas del temps s’han anat plantejant altres enfocaments, com la hipotesi que
en aquests pacients podria existir una fallada en el reconeixement facial, o un
dany cerebral en els 1obuls frontal i temporal, o la hipotesi que la motivacid i les
emocions influeixen en la configuracio del deliri i modifiquen o distorsionen la
informacié perceptiva (Madoz-Gurpide i Hillers-Rodriguez, 2010).

No hi ha un tractament especific per a la sindrome de Capgras, per la qual
cosa I’abordatge terapeutic sol ser de tipus farmacologic. Destaca ’is d’antipsi-
cotics atipics, tals com la risperidona i I’olanzapina (Torals ef al., 2013). També
se sol involucrar la persona implicada en el deliri perque done suport al pacient
durant la intervencié (Enoch i Ball, 2007).

Quant als resultats de 1’analisi bibliométrica, en introduir com a terme de
cerca Capgras syndrome en la base de dades SCOPUS, sense fixar cap criteri,
apareixien un total de 1371 resultats. No obstant aix0, una vegada inclosos els
tres criteris seleccionats, els treballs finalment escollits per a I’analisi bibliome-
trica han estat 130 (vegeu taula 1).
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L’analisi de I’evolucié temporal d’aquestes publicacions mostra que entre
19701 1980 es van publicar 10 articles, entre 19811 1991, 31, entre 1992 12002,
50, 1 des de 2003 fins a I’actualitat, 39 (vegeu Figura 1). Atenent a aquestes
xifres, s’observa que I’interes cap a aquest trastorn va anar augmentant progres-
sivament a partir dels anys setanta, fins a arribar al seu punt algid en la década
dels noranta, en la qual es van publicar una gran quantitat de treballs. No obstant
aix0, sembla que en I’dltima decada les recerques centrades en la sindrome de
Capgras mostren una tendencia descendent.

Entre els autors que més han estudiat la sindrome de Capgras destacan: Sil-
va i Leong (1989, 1990, 1991, 1992, 1994), Luauté (1978, 1998, 2008), Young
(2008, 2009), Ellis (1999, 2004), Breen, Caine i Coltheart (2000, 2001), Oye-
bode (1996, 1997,2001) i Signer (1987, 1992). Las revistes més destacables en
relaci6 a les publicacions sobre la sindrome han estat: Consciousness and Cog-
nition, Psychopathology, Annales Medico-Psychologiques, Neuropsychiatry,
Neuropsychology and Behavioral Neurology i Journal of Clinical Psychiatry.
Entre els paisos en els quals més s’ha publicat sobre aquest trastorn es troben,
per ordre de productivitat, Franca, Italia, Jap6, Regne Unit i Estats Units. El fo-
cus d’interes de les recerques sobre aquest trastorn no ha variat substancialment
al llarg dels anys, sind que s’ha centrat fonamentalment a establir I’etiologia
d’aquest (vegeu taula 2).

Sindrome de Cotard

La sindrome de Cotard és una condicid psiquiatrica caracteritzada per
la presencia de deliris nihilistes extrems (Basu, Singh, Gupta i Soni, 2013).
Aquestes caracteristiques cliniques varien notablement, sobretot en termes
d’extensio i nombre d’idees delirants nihilistes (Enoch i Ball, 2007). A escala
clinica, la sindrome és tipicament relacionada amb la depressié (Bahamondes,
Font, Araneda, Busts i Pefia, 2012), i és considerada com una de les possibles
manifestacions dels graus més profunds de depressié (Dorr-Zegers, 2002). En
alguns casos també cursa amb esquizofrenia o altres trastorns psicoorganics i
psicotics (Cipriani et al., 2010).

Pel que fa a I’epidemiologia, cal ressaltar que la sindrome ha estat descrita
en tots els grups d’edat entre els 16 i els 81 anys; no obstant aix0, la majoria
dels casos ocorren en 1’edat adulta mitjana i és rara 1’aparici6 en I’adolescencia
(Castrillén i Gutiérrez, 2009). A més, és més freqiient en dones que en homes
(Enoch i Ball, 2007).

Pel que fa a I’etiologia de la sindrome de Cotard, cal ressaltar que hi ha
explicacions molt diverses, aixi com una gran controversia. Historicament, el
debat s’ha centrat a determinar si el quadre de Cotard es presenta solament com
a simptoma (€s a dir, es produeix com a forma simptomatica d’una altra malaltia
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mental), o si es pot considerar com a sindrome o entitat nosologica independent.
En els tltims anys ’atencié dels investigadors s ha centrat a trobar factors orga-
nics i neurobiologics en I’origen del trastorn (Enoch i Ball, 2007). Alguns autors
plantegen I’existencia d’un deficit o dany en el component afectiu del sistema
de reconeixement facial, de manera similar a la sindrome de Capgras, com a
resultat d’un substrat neuroquimic relacionat amb la depressié. No obstant aixo,
cal ressaltar que les diferéncies en els deliris presents en tots dos tipus de sin-
dromes radicarien en ’estil atribucional que la persona afectada duu a terme:
els pacients amb sindrome de Cotard desenvolupen un estil atribucional intern
depressiu, i associen el problema amb canvis en la seua persona; mentre que
els pacients amb sindrome de Capgras exhibeixen un estil atribucional de tipus
extern paranoide, i atribueixen el mateix problema a canvis en I’ambient (Ger-
rans, 2000). També hi ha explicacions etiologiques de caracter psicodinamic,
fonamentades en la idea que el deliri de negacié sorgeix com a conseqiiencia
d’un desig de mort inherent a I’'inconscient (Enoch i Ball, 2007).

Quant al tractament farmacologic especific de la sindrome de Cotard,
aquest sol ser el que corresponga al quadre subjacent del qual forme part. Com
que en la majoria dels casos cursa amb psicosis afectives, els antidepressius
son normalment la primera opcié terapeutica, encara que també solen admi-
nistrar-se antipsicotics. En els casos en que els farmacs no funcionen, s’aposta
per la terapia electroconvulsiva, sobretot en persones majors (Ortega, Bujan,
Roman i Garcia, 2012).

Pel que fa als resultats de I’analisi bibliometrica, en introduir com a terme
de cerca Cotard syndrome en la base de dades SCOPUS, sense fixar cap criteri,
es va obtenir un total de 317 resultats. No obstant aix0, una vegada inclosos els
tres criteris préviament seleccionats, els treballs finalment escollits per a I’ana-
lisi bibliometrica van ser-ne 25 (vegeu taula 1).

L’analisi de I’evolucié temporal d’aquestes publicacions mostra que entre
1970 i 1980 es va publicar unicament 1 article, entre 1981 i 1991 se’n van pu-
blicar 6, entre 1992 12002, 5, i des de 2003 fins a 1’actualitat, 13 (vegeu Figura
1). Podria afirmar-se que ’interes cap a aquest trastorn era practicament nul fins
als anys 80, decada a partir de la qual va anar augmentant gradualment. Actual-
ment, la recerca sobre la sindrome de Cotard mostra una tendéncia ascendent,
tot i que que encara no és molt prolifica.

Els investigadors que més treballs han publicat sobre la sindrome de Co-
tard en aquest periode han estat Berrios i Luque (1995, 2007) i Cohen i Consoli
(2006, 2007). Les revistes cientifiques més rellevants per a la investigacié de la
sindrome han estat, per ordre d’importancia: Annales Medico-Psychologiques,
Psychopathology, Journal of Clinical Psychiatry i Irish Journal of Psychologi-
cal Medicine. Els paisos en els quals més s’ha publicat sobre aquest trastorn han
estat Francga, seguida dels Estats Units, Regne Unit i, en menor mesura, Italia.
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El focus d’interes de les investigacions sobre aquesta sindrome no ha variat
substancialment al llarg dels anys, i s’ha centrat fonamentalment a aclarir-ne
la simptomatologia. No obstant aix0, quant a les explicacions etiologiques del
trastorn, és cert que amb el pas del temps s’han perfeccionat aquelles relacio-
nades amb el substrat biologic, probablement com a conseqiiencia dels avancos
medics (vegeu taula 2).

Sindrome de Miinchausen

La sindrome de Miinchausen és un trastorn en el qual els afectats es pro-
voquen a si mateixos simptomes somatics i/o mentals amb la finalitat d’assumir
el rol de pacient (L.abedzka, Lewandowska, Kobus i Rybakowski, 2012). Les
caracteristiques cliniques de la sindrome de Miinchausen inclouen simptomes
simulats de malalties fisiques, mentida patologica i canvis freqiients de lloc de
residéncia, per aixi poder rebre assisténcia en una major quantitat de serveis
de salut (Enoch i Ball, 2007). Altres simptomes que poden presentar aquests
pacients quan sol-liciten ajuda medica son idees de grandiositat, conductes dis-
ruptives o critiques i agressivitat cap als professionals si no els presten I’atencid
que creuen mereixer (Carreiro ef al., 1998). Normalment, els pacients amb sin-
drome de Miinchausen presenten simptomatologia de tipus organic, com pot ser
febre provocada pel frec continuat del termometre, hematiria com a conseqiien-
cia d’abocar gotes de sang en les mostres d’orina, ferides mal cicatritzades per
contaminacid, o hipernatrémia per ingesta excessiva de sal (Espinosa, Figuei-
ras, Mendilahaxon i Espinosa, 2000). No obstant aix0, hi ha casos en els quals
la sindrome és presentada amb simptomes psiquiatrics (Zubeldia, Rodriguez i
Pelaz, 2003), la qual cosa complica considerablement el diagnostic del quadre.
Entre aquests ultims, alguns exemples serien depressions, amenaces i intents
de suicidi, trastorns de la personalitat o psicosi (Comes i Vazquez, 2005). Aix{
mateix, aquests pacients solen ingressar en multiples hospitals, i se sotmeten
freqiientment a proves diagnostiques cares i doloroses, fins i tot arriben a ser in-
tervinguts quirdrgicament en repetides ocasions (Llanio, 2002). Sovint, la simp-
tomatologia del quadre es posa de manifest arran d’una hospitalitzaci6 previa
causada per un trastorn fisic genui (Sarason i Sarason, 2000).

Quant a les dades epidemiologiques, se sap que 1’edat d’inici €s primeren-
ca. L’edat mitjana d’aparici6 del trastorn, els 39 anys; predomina en els homes
enfront de les dones en una proporci6 3:1 i tendeix a la cronicitat (Llanio, 2002).

Convé destacar que hi ha una variant de la sindrome de Miinchausen, deno-
minada sindrome de Miinchausen per poders, en la qual un adult, normalment
un progenitor o cuidador, genera o simula a proposit simptomes o signes de
malaltia a un infant o a una altra persona dependent que té sota la seua cura
(Sarason i Sarason, 2006). Es tracta, per tant, d’una forma severa d’abus, en
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la majoria dels casos infantil, que ha experimentat un augment notable en els
ultims anys (Espinosa et al., 2000). Les dades epidemiologiques disponibles
reflecteixen, d’una banda, que aquesta variant del trastorn afecta quasi exclu-
sivament les dones. En un 93% dels casos son les mares les que duen a terme
la simulacié de simptomes en els seus fills (Lazenbatt, 2013), i és freqiient que
aquestes presenten algun trastorn de la personalitat, especialment de tipus his-
trionic i borderline (Bools, Neale i Meadow, 1994).

Entre les causes possibles de la sindrome de Miinchausen, s’ha especulat
amb la hipotesi que la sindrome no siga més que una simulacié. No obstant
aix0, aquesta hipotesi ha estat descartada, ja que el pacient que simula té un
objectiu concret, com és obtenir un benefici, que sol ser de tipus economic (in-
demnitzacions) o sociolaboral (baixes, jubilacions), o fins i tot evitar situacions
no desitjades, com per exemple entrar a la presd. En canvi, el pacient amb Miin-
chausen presenta una motivacié clarament patologica que ni ell mateix com-
prén, basada en el desig inconscient d’exercir el rol de malalt (Quiroga, 2005).
Altres hipotesis que s’han plantejat sén la possible addiccié als medicaments
o a I’hospitalitzacid, o la necessitat d’atencié com a conseqiiencia d’entorns
infantils inadequats (Enoch i Ball, 2007).

L’abordatge terapeutic en aquests casos és complicat, ja que els afectats no
solen respondre al tractament farmacologic, i rebutgen les intervencions psi-
cologiques. A més, no s’ha estudiat prou I’eficacia de les diferents tecniques
d’intervencio en aquests casos (Eastwood i Bisson, 2008). Per aquest motiu, és
fonamental la prevencid, el diagnostic primerenc i I’establiment d’un bon rap-
port amb els pacients per aconseguir-ne 1’adherencia al tractament.

Quant a I’analisi bibliometrica, el terme de cerca Miinchausen syndrome
en la base de dades SCOPUS, sense delimitar cap criteri, ofereix un total de
3493 resultats. No obstant aix0, una vegada inclosos els tres criteris préviament
seleccionats, les publicacions valides per a la present analisi bibliometrica han
estat 168 (vegeu taula 1).

L’analisi de I’evolucié temporal d’aquestes publicacions mostra que en-
tre els anys 1970 i 1980 es van publicar 12 articles; entre 19811 1991, 41; entre
1992 i 2002, 66, i des de 2003 fins a I’actualitat, 49 (vegeu Figura 1). Es pot
comprovar que l’interés sobre aquesta sindrome rara era baix en els anys 70,
perd que va comengar a augmentar progressivament a partir de la década dels
anys 80, 1 va iniciar aixi una tendéncia ascendent cap a la recerca que arribaria
a la cuspide entre 1992 i 2002, deécada en la qual més treballs es van publicar
sobre aquest tema. No obstant aix0, en 1’actualitat, aquesta tendéncia sembla
haver-se invertit, ja que el nombre d’estudis publicats ha descendit de forma
considerable.

Entre els autors més prolifics i destacats en la recerca concernent a la sin-
drome de Miinchausen podria esmentar-se Libow (1986, 1993, 1994, 2002),
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Schreirer (1986, 1993, 1994), Feldman (1997, 2002, 2011, 2012) i Money
(1976, 1985, 1986, 1989). Las revistes cientifiques més rellevants en la publi-
caci6 de recerques sobre la sindrome en el periode de temps estudiat han estat
Psychosomatics, Child Abusi and Neglect, Psychotherapy and Psychosomatics
i Annales Medico-Psychologiques. Els paisos més destacables en 1’estudi del
trastorn son els Estats Units, seguit per Alemanya, Regne Unit i, en menor me-
sura, Franca. El focus de la investigaci6 ha estat centrat en els casos clinics i en
les diferents manifestacions del trastorn. No obstant aix0, sembla que a partir de
la segona meitat de la decada dels 90 ha anat desplacant-se també cap a I’estudi
de la seua etiologia (vegeu taula 2).

Folie a deux

El trastorn psicotic compartit, o Folie a deux, es produeix quan dues per-
sones que tenen una relacié molt estreta comparteixen alteracions mentals (Reif
i Pfuhlmann, 2004). En la forma clinica més comuna, una persona amb simp-
tomes psicotics (normalment, idees delirants) els transmet a una o a diverses
persones sanes. Aquesta presentacid rep el nom de psicosi imposada (Porta i
Ididzquez, 2005). Una altra possible manifestacié del trastorn €s la psicosi si-
multania (folie simultanée), en la qual tots dos subjectes desenvolupen alhora
els simptomes psicotics, perd de forma independent, a causa que conviuen en
un mateix ambient i presenten una predisposicié familiar premorbida a patir
malaltia psicotica (Enoch i Ball, 2007; Porta i Ididzquez, 2005). Una tercera
manifestacio clinica del trastorn és la psicosi comunicada (folie communiquée),
la qual consisteix que el subjecte inductor dels simptomes psicotics transmet
al subjecte receptor el contingut d’aquests, i propicia que aquest ultim els de-
senvolupe posteriorment de forma autdonoma i independent (Porta i Ididzquez,
2005). Aquest trastorn presenta comorbilitat, principalment, amb depressio, psi-
cosis primaries, processos neurodegeneratius o retard mental (Gélvez, 2003).

Pel que fa a la seua epidemiologia, no es disposa de xifres concretes d’in-
cidéncia i de prevalenca del quadre, a causa del pobre reconeixement encara
d’aquesta patologia, encara que sembla clar que es tracta d’un trastorn molt
més comu del que es va creure inicialment (Pérez i Veldsquez, 2006). Del que
si sembla haver-hi evidéncia cientifica és del fet que les dones predominen en
la major part dels casos identificats de Folie a deux, i constitueixen el 72% dels
subjectes principals o inductors de psicosis, i un 54% dels induits (Enoch i Ball,
2007). Aixi mateix, també s’ha establert que, en general, les persones afectades
per aquest quadre psicopatologic presenten relacions intrafamiliars entre elles
(Sarason i Sarason, 2006).

Per explicar I’etiologia de la Folie a deux s’han plantejat nombroses hipote-
sis teoriques. L’heréncia genética s’ha perfilat com una possible causa, ja que en
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la major part dels casos els afectats estan units per vincles familiars (Diaz i Piac-
quadio, 2011). No obstant aix0, I’evidéncia demostra que els factors hereditaris
només son rellevants quan els afectats son bessons ideéntics. D’altra banda, els
factors biologics resulten claus quan el quadre es presenta en subjectes d’edat
avangada, els quals solen patir trastorns cerebrals organics subjacents (Enoch i
Ball, 2007). Altres explicacions han advocat per factors psicodinamics, tals com
la identificaci6 inductor-induit, i ressalten la importancia dels processos adapta-
tius al medi, o per factors de I’entorn ambiental i social de les persones afecta-
des, que semblen ser claus en I’etiopatogeénia de la sindrome (Gdlvez, 2003). De
fet, alguns autors suggereixen que la disfuncié de les relacions interpersonals
és, per si sola, un factor determinant en el desenvolupament del trastorn (Pérez
i Veldsquez, 2006), ja que I’evidéncia mostra que la major part d’afectats viuen
junts i en situacié d’aillament social, la qual cosa crea un ambient propici per al
desenvolupament de la psicosi (Rodriguez, Herndndez i Rangel, 2012).

L’abordatge terapeutic de la Folie a deux implica dos aspectes fonamen-
tals: la correcta identificacié del problema i la separacié de les persones involu-
crades en la psicosi. Aixi doncs, la intervencié més efectiva sol ser la separacid
de la diada o del grup d’afectats. D’aquesta manera, els simptomes en el subjec-
te amb un deliri secundari solen remetre o disminuir amb el mer cessament de
la interaccid, mentre que es treballa el tractament farmacologic amb el subjecte
que presenta el deliri primari, que sol basar-se en I’administracié d’antipsicotics
(Pérez i Veldsquez, 2006).

Quant a I’analisi bibliomeétrica, introduint com a terme de cerca Folie a
deux en la base de dades SCOPUS, sense delimitar cap criteri, es van trobar
986 resultats. No obstant aix0, una vegada inclosos els tres criteris requerits, les
publicacions escollides han estat solament 40 (vegeu taula 1).

L’analisi de I’evolucié temporal d’aquestes publicacions mostra que en-
tre els anys 1970 i 1980 es van publicar 5 articles; entre 1981 i 1991 se’n van
publicar 3; entre 1992 1 2002, 12, 1 des de 2003 fins a I’actualitat, 20 (vegeu fi-
gura 1). Les dades indiquen que I’interes cap a aquest trastorn era escas, i arriba
al seu punt de menor interes cientific en la decada dels 80. No obstant aixo, a
partir dels anys 90, s’observa un repunt considerable en el nombre de treballs de
recerca publicats sobre el tema. En 1’actualitat, la recerca sobre la Folie a deux
es deu trobar al punt més algid, a pesar que el nombre d’estudis que hi ha sobre
aquest tema encara no €s molt elevat.

No ha estat possible extraure conclusions sobre quins son els autors més
prolifics respecte a la Folie a deux, ja que en cap dels quaranta articles selecci-
onats es repeteixen investigadors. Les revistes cientifiques més rellevants en la
publicacid d’articles sobre la sindrome serien Annales Medico-Psychologiques,
Psychopathology, International Journal of Psycho-Analysis i Journal of Clini-
cal Psychiatry. Entre els paisos que més publicacions han desenvolupat sobre
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el trastorn destaca Franca, seguida d’Alemanya i, en menor mesura, el Regne
Unit, Australia i els Estats Units. El focus de la recerca sobre la sindrome en el
periode d’estudi s ha centrat en les formes de presentacid del trastorn, simpto-
mes associats i casos clinics. Cal destacar que la gran majoria d’aquestes recer-
ques s’han dut a terme en el context del corrent psicoanalitic (vegeu taula 2).

Analisi comparativa dels quatre trastorns estudiats

En la taula 1 es mostra el nombre de documents obtinguts de la base de
dades SCOPUS per a cadascuna de les sindromes rares estudiades, tenint en
compte els criteris de cerca seleccionats. Com pot observar-se, la sindrome rara
més investigada en el periode de temps analitzat ha estat, amb diferencia, la
sindrome de Miinchausen, seguida per la sindrome de Capgras, mentre que
la sindrome menys estudiada ha estat la de Cotard, seguida per la Folie a deux.

TAULA 1
Nombre de resultats obtinguts de la base de dades SCOPUS
per a les quatre sindromes rares estudiades segons els criteris de cerca utilitzats

CRITERISDECERCA | 1o s | de Conrd | ce Minchausen | 70 3 deu
Sense delimitar criteris 1.371 317 3.493 986
Camp d’interes «psicologia» 416 87 352 245
Des de 1970 fins a I’actualitat 192 28 214 56
Articles i revisions 130 25 168 40

D’altra banda, tal com queda reflectit en la figura 1, hi ha diferencies quant
a ’evoluci6 temporal de la recerca d’aquestes quatre sindromes rares. Mentre
que les sindromes més estudiades, que son les de Capgras i Miinchausen, mos-
tren una tendéncia ascendent des de 1970 fins a 2002, i a partir d’aquest moment
i fins a I’actualitat decreixen, les sindromes de Cotard i Folie a deux mostren la
tendencia contraria, un baix flux de publicacions fins als anys 90, i d’aci enda-
vant, una tendéncia creixent fins al moment actual.

Finalment, i pel que fa a les revistes cientifiques en les quals s’han publicat
els estudis sobre aquestes sindromes, cal destacar que varien en funci6 del tras-
torn, encara que hi ha algunes comunes a totes les sindromes. La revista Anna-
les Medico-Psychologiques destaca especialment, ja que s’hi han publicat una
gran quantitat de recerques relatives a les quatre sindromes rares. Las revistes
Psychopathology i Journal of Clinical Psychiatry també han resultat importants
a I’hora de publicar recerques sobre aquests trastorns.
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TAULA 2

Autors, revistes cientifiques, paisos i objecte d’estudi de major rellevancia
en les recerques desenvolupades sobre la sindrome de Capgras, la sindrome de Cotard,
la sindrome de Miinchausen i Folie a deux des de 1970 fins a I’actualitat

Sindrome de Capgras

Sindrome de Cotard

Sindrome de Miinchausen

Folie a deux

A. J. Silva i G. B. Leong
(1989, 1990, 1991, 1992,
1994), J. P. Luauté (1978,

G.I. BerriosiR. Luque (1995,
2007), D. Cohen i A. Consoli
(2006, 2007)

J. A. Libow (1986, 1993,
1994, 2002), H. A. Schreirer
(1986, 1993, 1994), M. D.

Autors 1998, 2008), G. Young (2008, Feldman (1997, 2002, 2011,
rellevants 2009), H. D. Ellis (1999, 2012)iJ. Money (1976, 1985,
2004), N. Breen, D. Caine i 1986, 1989)
M. Coltheart (2000, 2001), F.
Oyebode (1996, 1997, 2001) i
F. S. Signer (1987, 1992)
Consciousness and Cognition, | Annales Medico-Psychologi- | Psychosomatics, Child Abuse | Annales Medico-Psychologi-
Psy-chopathology, —Annales | ques,Psycho-pathology,Jour- | and Neglect, Psychotherapy | ques,Psycho-pathology,Inter-
Revistes Medico-Psychologiques, | nal of Clinical Psychiatry i | and PsychosomaticsiAnnales | national Journal of Psycho-
cientifiques Neuropsychiatry, Neuropsy- | Irish Journal of Psychologi- | Medico-Psychologiques Analysis i Journal of Clinical
chology and Behavioral Neu- | cal Medicine Psychiatry
rology 1 Journal of Clinical
Psychiatry
Paisos Franca, Italia, Japd, Regne | Franga, Estats Units, Regne | Estats Units, Alemanya, Reg- | Franca, Alemanya, Regne
Unit i Estats Units Unit i Italia ne Unit i Franga Unit, Australia i Estats Units
Objecte Etiologia Simptomatologia Simptomatologia i casos cli- | Tipologia, simptomatologia i
d’estudi nics casos clinics
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Figura 1. Comparacié del nombre de treballs publicats sobre la sindrome de Capgras, la sindrome de
Cotard, la sindrome de Miinchausen i Folie a deux des de 1970 fins a I’actualitat.

Discussio

L’objectiu del present treball ha estat dur a terme una revisid bibliografica
i una analisi bibliometrica dels articles cientifics i de les revisions publicats
sobre quatre sindromes rares, a saber: la sindrome de Capgras, la sindrome de
Cotard, la sindrome de Miinchausen i el trastorn Folie a deux, des de 1970 fins
a I’actualitat.

Un aspecte que cal ressaltar és el fet que, durant aquest periode, des del
camp de la psicologia, la recerca sobre aquestes sindromes rares s’ha centrat en
I’estudi de casos clinics i en ’explicaci6 de la simptomatologia predominant,
amb excepcid de la sindrome de Capgras, en la qual els estudis també s’han
interessat en ’etiologia del trastorn. Aquest fenomen és d’una gran rellevancia,
ates que si no s’investiguen altres aspectes de les sindromes rares, com 1’origen
o I’abordatge terapéutic més eficac, es fa dificil avancgar en ’ajuda de les per-
sones afectades.

Els resultats obtinguts també posen de manifest que les sindromes menys
investigades, la Folie a deux i la sindrome de Cotard, semblen haver adquirit
major interes en 1’dltima década, en la qual s’han publicat més articles relacio-
nats amb aquestes, mentre que amb les sindromes de Miinchausen i Capgras ha
ocorregut tot el contrari, eren les més investigades i en els dltims anys semblen
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haver experimentat un retrocés, si bé continuen sent les més estudiades. Aques-
tes dades podrien indicar un canvi en la tendéncia de centralitzar les recerques
en les malalties amb major prevalenca poblacional i deixar de costat les que s6n
menys freqiients. En qualsevol cas, crida 1’atencié que les tltimes publicacions
dels autors més productius siguen anteriors a I’any 2010, amb 1’excepcié de la
sindrome de Miinchausen, per a la qual s’han trobat algunes publicacions dels
anys 20111 2012. Es a dir, en els tiltims cinc anys les publicacions sobre aquests
trastorns en el seu conjunt han estat molt escasses.

Un altre aspecte que cal destacar és el fet que la recerca que s’ha dut a
terme a Europa és equiparable a la dels Estats Units. En alguns trastorns rars,
com és el cas de la sindrome de Cotard, la recerca europea, sobretot la fran-
cesa, s’imposa a la nord-americana. Destaca també que la revista cientifica en
la qual més estudis sobre sindromes rares s’han publicat en els tltims anys,
Annales Medico-Psychologiques, siga una revista europea, cosa que refor¢a
la idea que la recerca que es realitza en aquest ambit a Europa és equiparable
a la dels Estats Units, si bé és veritat que també s’han publicat nombroses
recerques en altres revistes com Psychopathology o Journal of Clinical Psy-
chiatry. Crida I’atencid, no obstant aix0, que, tret de la revista Psychotherapy
and Psychosomatics, 1a resta no sén especifiques de psicoterapia o tractaments
psicologics.

Tenint en compte els resultats de 1’estudi, caldria dir que, malgrat els
avancos aconseguits, es fa necessaria una major profusié de recerques que
aclarisquen, tant com siga possible, I’etiologia i els tractaments més adequats
per a aquestes sindromes rares en psicopatologia, ates que una millora en la
quantitat i en el contingut d’aquests estudis redundaria en una millor qualitat
de vida de les persones afectades i dels seus familiars. En aquest sentit, seria
convenient el desenvolupament de recerques sobre I’eficacia diferencial de
diferents enfocaments psicoterapeutics, aixi com estudis especifics sobre les
possibles aportacions de les noves terapies cognitiuvoconductuals de tercera
generacié (terapia d’acceptacié i compromis, mindfulness, terapia dialectica
conductual), que tan bons resultats estan aconseguint en el tractament d’altres
trastorns complexos i resistents, tals com els trastorns de personalitat o la de-
pressio recidivant.

Igual que ocorre en I’ambit de la medicina amb les malalties rares, no és
prou amb Dl’interes d’investigadors, clinics i particulars, sind que calen fons de
finangament perque, des dels centres de recerca, els centres de salut, els hospi-
tals publics i la sanitat privada, es puguen dur a terme programes coordinats de
recerca, diagnostic 1 tractament d’aquestes sindromes rares.
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