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Capitulo I - InformacGes sobre a Doenga

1.1 Informacdes sobre a Doenca de Creutzfeldt-
Jakob

1.1.1 O que é a Doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ)?

A Doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é uma doenca fatal
do sistema nervoso central que se manifesta de varias formas clini-
cas. Os sinais e sintomas mais frequentes sdo deméncia rapida-
mente progressiva associada a tremores musculares de extremida-
des. A DCJ é uma doenca muito rara, com incidéncia mundial de
aproximadamente 1 caso para cada 1milh&o de pessoas.

1.1.20 quecausaa DCJ?

Os cientistas reconhecem que existe um agente transmissivel
que causa a DCJ. Todavia, a sua identificacdo tem sido muito
debatida e gerado polémicas. Inicialmente acreditou-se que trata-
va-se de um virus, entretanto, pesquisas mais recentes indicam
que este agente é muito diferente dos virus e de outros agentes
conhecidos. Uma teoria de grande aceita¢do na comunidade cien-
tifica é que o agente causador da DCJ ndo € um virus ou qualquer
organismo conhecido, e sim um novo agente, recentemente des-
coberto, que foi chamado de “prion”, abreviacdo para proteinaceous
infectious particle (particula proteinacea infecciosa).

1.1.3 Como se contraia DCJ?

A maneira de se contrair a DCJ pode ser classificada em
trés categorias:

1) a DCJ pode ocorrer esporadicamente,

2) a DCJ pode ser herdada e,

3) a DCJ pode ser transmitida através de infecgao.

DClJesporadica
O termo DCJ esporadica se refere a todos os casos em que



Caderno Técnico - Encefalopatia Espongiforme Transmissivel

n&o existe uma fonte infecciosa conhecida e ndo existe evidéncia
da doenga na historia familiar do paciente. A maioria dos casos de
DCJ, aproximadamente 85%, ocorre de maneira esporadica, 0
que reforca a existéncia de pontos ainda obscuros sobre a origem
da doenca.

DCJ herdada geneticamente

Aproximadamente 10 a 15% dos casos de DCJ séo herda-
dos. Estes casos familiares mostram uma mutacdo no gene que
codifica a producdo da proteina prion.

DCJ através de infeccdo

Embora a DCJ seja causada por um agente infeccioso, esta
doenca ndo pode ser considerada contagiosa. Pessoas que manti-
veram contato com pacientes portadores de DCJ ndo apresentam
risco de adquirir a doenga maior do que a populagéo em geral. Até
0 presente momento, a Unica maneira de se contrair DCJ de uma
pessoa infectada é por meio de transmissao iatrogénica, ou seja,
como conseqliéncia de um procedimento médico em que foram
usados tecidos humanos ou instrumentos neuro-cirurgicos conta-
minados. Transmissdo iatrogénica de DCJ j& ocorreu em trans-
plantes de cornea, implantacao de eletrodos no cérebro e em trans-
plantes de dura-mater contaminados. Pesquisas exaustivas ndo in-
dicam qualquer associagéo entre transfuséo de sangue e transmis-
sdo de DCJ.

Em 1996, o governo inglés declarou que existiria uma pos-
sivel conexdo entre a Encefalopatia Espongiforme Bovina — EEB,
popularmente conhecida como doenca da “vaca louca”, e 0 desen-
volvimento de uma nova doenca, assemelhada a DCJ. A ingestdo
de carne de gado com a doenca da vaca louca poderia ser um fator
de risco para o desenvolvimento dessa nova doenca, que esta sen-
do chamada de variante da DCJ (v-DCJ).
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1.1.4 Como se diagnosticaa DCJ?

Infelizmente, ndo existe um teste laboratorial especifico para
detectar precocemente a infecgdo pelo prion causador da DCJ. O
diagndstico so € realizado quando a doenga ja exibe sintomas, como
a deméncia. Nesse momento, exames do liquido céfalo-raquidiano
(LCR), de ressonancia magnética e de tomografia computadorizada
detectam alteracGes no sistema nervoso, mas que podem ser en-
contradas também em outras doencgas neurologicas. O
eletroencefalograma pode mostrar alteragdes observadas em esta-
gios avancados da doenca auxiliando na confirmacdo diagndstica.
O diagndstico definitivo é alcancado por meio da deteccdo de
alteracOes caracteristicas da doenca em tecido cerebral obtido por
autdpsia. Uma outra opcao seria obter esse tecido por bidpsia ce-
rebral. No entanto, por se tratar de um procedimento invasivo
(abertura do cranio) e muito arriscado, a biopsia cerebral para di-
agnostico de DCJ néo € indicada.

1.1.5 Existe tratamento para DCJ?

Nao. Infelizmente até 0 momento ndo existe nenhum tra-
tamento efetivo para DCJ. A doenca ainda é fatal em todos 0s
casos diagnosticados.

1.1.6 Existem casos de DCJ no Brasil?

Uma revisdo dos dados consolidados pelo Sistema de In-
formacdo de Mortalidade (SIM) do Ministério da Saude, indica
que, no periodo de 1980 a 1999, ocorreram 105 6bitos atribui-
dos a DCJ. Por outro lado, ndo existem relatos sobre a ocorréncia
de casos ou Obitos da forma variante da DCJ no Brasil. A
inexisténcia de animais com manifestacdo da encefalopatia
espongiforme bovina (doenca da “vaca louca”) no pais, confirma
as informag@es sobre a ndo ocorréncia de casos ou 6bitos dessa
forma variante na populacéo.
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1.1.7 Quais as medidas adotadas pelo Ministério da Satde (MS)
para monitorar a DCJ no Brasil?

a. Embora ndo existisse qualquer evidéncia de transmissao de
DCJ e vDCJ por meio de transfusdo de sangue ou uso de
hemoderivados, em 1998 o0 MS ja havia suspendido a importagdo
de todos os derivados sanguineos provenientes da Inglaterra.

b. Além das anlises das informagdes disponiveis nos regis-
tros oficiais para a DCJ no Brasil, a Fundagdo Nacional de Satde
(Funasa) estd implementando um sistema de vigilancia ativa em
hospitais de referéncia do pais para detec¢do de casos da forma
variante da DCJ (vDCJ).

c. Disseminacéo de informacdes sobre DCJ e vDCJ para hos-
pitais e profissionais de salide, visando o esclarecimento dos paci-
entes que tenham recebido transfuséo sanguinea ou hemoderivados,
no sentido de que nédo existem evidéncias de transmissdo dessas
doengas por este procedimento.

d. Realizacdo de encontros cientificos com participacdo de
profissionais de saude, incluindo neurologistas e neuro-cirurgides,
com objetivo de aumentar o entendimento destes profissionais
quanto a importéancia das atividades de vigilancia para DCJ e vDCJ
e alcancar maior colaboragéo por parte dos mesmos na notificacdo
dos casos suspeitos.
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