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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

1. Descricao da doencga

As Doencas Pridnicas ou encefalopatias espongiformes transmissiveis (EET) sao um
grupo de doencas neurodegenerativas raras que afetam tanto homens como animais.

Os agentes etioldgicos sao os prions, isbmeros anormais transmissiveis de uma
glicoproteina celular chamada proteina priénica encontrada mais abundantemente no
cérebro. Os prions sao transmissiveis e capazes de induzir alteragcdes na configuragcao das
proteinas priénicas celulares normais. A modificagcao da estrutura tridimensional das
proteinas pridnicas torna-as capazes de provocar o dano cerebral e os sinais e sintomas
caracteristicos da doenca. As doencas pridnicas geralmente possuem longos periodos de
incubacao, sao rapidamente progressivas e invariavelmente fatais. Provocam alteracdes
com caracteristicas espongiformes no tecido cerebral, associadas a perda neuronal.

No homem a doencga pridnica mais comum é a Doenc¢a de Creutzfeldt-Jakob (DCJ).

A DCJ Classica ocorre em todo o mundo e a incidéncia anual estimada é de cerca de um
caso para cada um milhdao de habitantes.

A suspeita diagndstica de DCJ é feita com base nos sinais e sintomas tipicos € na sua
rapida progressao com uma duracao da doenca inferior a 2 anos. O quadro clinico inclui
demeéncia rapidamente progressiva (até dois anos), associada a outros sinais e sintomas:
ataxia, distdrbios visuais e cerebelares, sinais piramidais, extrapiramidais, espasmos
musculares (mioclonia) e alteracdes no comportamento.

Na maioria dos pacientes, em geral, a partir dos 50, 60 anos, ha a presenca da proteina
14-3-3 no liquido cefalorraquidiano e/ou um padrao tipico de eletroencefalograma (EEG)
- complexos de onda agudos periédicos e/ou alteracdes caracteristicas na Ressonancia
Magnética de Cranio (RMC) - hipersinal em ganglio basal nas imagens pesadas em T2
(T2WI) e proton densidade pesada (PDWI). No entanto, o diagndstico confirmatoério de
DCJ requer exame neuropatolégico e imuno-histogquimicos do tecido cerebral obtidos
Nna necropsia apos o dbito.

O 6bito ocorre geralmente dentro de um ano apds o inicio da doenca.

Em cerca de 85% dos pacientes, a DCJ ocorre como uma doenca esporadica, sem
padrao reconhecivel de transmissao. Uma propor¢ao menor de pacientes (5 a 15%)
desenvolve DCJ devido a mutacdes herdadas do gene da proteina pridnica. E relatada
também a forma adquirida iatrogénica, responsavel por menos de 1% dos casos, causada
pela exposicao a tecidos infectantes atraveés de transplantes (dura-mater, cornea, etc), ou
uso de hormoénio hipofisario derivado de cadaveres humanos, ou ainda através do uso de
instrumentos neurocirurgicos ou eletrodos intracerebrais contaminados.

A Variante da DCJ (vDCJ) é uma doenca humana rara relacionada ao consumo de
carne de gado ou derivados contaminados com a Encefalopatia Espongiforme Bovina
(EEB) — conhecida popularmente como “Doenca da Vaca Louca”, com registro em
diversos paises, na década de 90. A EEB foi identificada pela primeira vez no Reino Unido,
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

na década de 1980 e os casos atingiram o pico no inicio da década de 1990. Os primeiros
casos de vCID foram relatados em 1996.

EEB: O que vocé precisa saber

e A encefalopatia espongiforme bovina (EEB) € uma doenca cerebral fatal em bovinos,
causada por um prion.

e A EEB causou um grande surto nas décadas de 1980 e 1990, com casos relatados em
pelo menos 24 paises, sendo a maioria na Europa

e A maioria dos casos ocorreu no Reino Unido.

e A alimentacao do gado com farinha de carne e ossos de vacas mortas, algumas das
quais infectadas com EEB (encefalopatia espongiforme bovina), contribuiu para o
grande surto no Reino Unido.

e Alteracdes nas politicas de alimentacao animal tornaram a EEB extremamente rara.

e Autoridades de saude animal continuam monitorando mortes suspeitas em vacas
para detectar uma possivel recorréncia da EEB (encefalopatia espongiforme bovina).

e AEEB classica nunca foi registrada no Brasil. Contudo, ja foram registrados 6 casos de
EEB atipica (tipo H) no pais, as quais nao interferem no status de risco para EEB junto
a Organizacao Mundial de Saude Animal - OMSA, por terem ocorréncia espontanea.
Assim, o Brasil mantém o reconhecimento pela OMSA como pais de risco

insignificante para a doenca desde 2012.

1.1 Agente Etiolégico

e PRION: “Proteinaceous infectios particle” - € uma glicoproteina presente em todos os
mamiferos, conhecida como proteina do prion celular PrP¢, que quando muda a sua

conformacgdo, se torna infecciosa - PrpP=
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

e PrPc< Proteina fisioldgica presente no tecido nervoso, € fundamental para o
desenvolvimento sauddvel e a sobrevivéncia dos neurdnios

e Prpsc Proteina infectante> €& idéntica a proteina fisiologica na sequéncia de
aminodcidos, mas difere na conformacgdo tridimensional; Termoestdvel, resistente as
formas usuais de esterilizagdo, neurotropismo, consegue se multiplicar sem DNA, capaz

de alterar a estrutura espacial das moléculas normais, tornando-as patoldgicas.

2. Caracteristicas Clinicas
2.1 Sinais e Sintomas

Embora as manifestacdes clinicas sejam amplas, o quadro clinico tipico inicial da Doenca de
Creutzfeldt Jakob consiste em deméncia rapidamente progressiva (de ocorréncia até dois
anos), geralmente e, pacientes acima dos 50-60 anos, associada a outros sinais e sintomas:
ataxia, disturbios visuais e cerebelares, espasmos musculares (mioclonias) e alteragcdes no
comportamento, perda de memoria, falta de coordenacao motora. Também podem ser
esperados: dor de cabeca, fadiga, sono, falta de apetite e disturbios da linguagem. O paciente
apresenta uma piora rapida e progressiva apds o inicio dos sinais e sintomas. Conforme a
progressao do quadro, pode ocorrer insdnia, depressao, ataques epiléticos, paralisia facial,
dentre outros. A degeneracao progressiva das habilidades psicomotoras de pessoas

acometidas pela DCJ é bem mais acelerada quando comparada com outras deméncias.

Destaca-se que as manifestacdes clinicas sao semelhantes com outras classes de deméncias
e transtornos neuroldgicos progressivos como Alzheimer ou a doeng¢a de Huntington. Além
disso, a busca do diagnostico deve descartar outras causas possiveis de deméncia tais como

encefalites e meningites cronicas.

O periodo de incubacao pode prolongar-se por até 30 anos, mas a evolugao ao obito
geralmente ocorre entre seis meses e dois anos do inicio dos sinais e sintomas (média de
cinco meses) (COLLINS; LAWSON; MASTERS, 2004).

Por outro lado, a vDCJ acomete predominantemente pessoas jovens, menos que 30 anos,

gue inicialmente apresentam sintomas psiquiatricos inespecificos e sensoriais (disestesias e
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

parestesias), seguidos por outros sinais e sintomas neurolégicos e comprometimento

cognitivo progressivo,

A seguir, apresenta-se o quadro diferencial da DCJ Classica e da vDC3J.

Embora tenham nomes muito semelhantes, a DCJ e a variante da DCJ (vDCJ) nao sao a
mesma doenca. Ambas sao doencas pridnicas. No entanto, a variante da DCJ esta associada
ao consumo de carne de vacas infectadas com encefalopatia espongiforme bovina (as vezes
chamada de doenca da vaca louca). A DCJ, por vezes chamada de "DCJ classica" para evitar
confusdo, ocorre na maioria das vezes sem causa conhecida. Ao contrario da variante da DCJ,
a DCJ classica nao ¢é causada por nenhuma outra doenca pridnica. (CDC,
https://www.cdc.gov/creutzfeldt-jakob/about/index.html )

Quadro 1. Caracteristicas Clinicas e Patolégicas da DCJ Classica e da Variante da DCJ

Caracteristica DCJ Classica Variante da DCJ (vDCJ)
Idade média do obito em Entre 50 e 70 anos <30 anos (mediana de 28
anos (mediana de 68 anos) anos)
Duracao média da doenca 1ano (média 8 meses, 6 meses a 2 anos (media 13
em meses mediana de 4-5 meses) meses, mediana de 14 meses)
Deméncia precoce, Sintomas psiquiatricos e
mioclonias, sinais alteracdes comportamentais

Sinais e sintomas clinicos neuroldgicos piramidais proeminentes; disestesias
e extra piramidais e dolorosas; sinais neurolégicos

cerebelares tardios (deméncia tardia)
Ondas agudas periodicas no
Sempre presentes Sempre ausentes
eletroencefalograma
Sinal Pulvinar na RMC* Nao descrito Presente em >75% dos casos

Presenca de “placas floridas” Presentes em grande

Raras ou ausentes

Nno exame neuropatoldgico ndamero
Imuno histoquimico do . . .
. d Auséncia de Prions Presenca de Prions
tecido cerebral
Presenca do agente no ~ . L
¢ g Nao detectavel Detectavel

tecido linfoide

*Sinal anormal nos talamos posteriores nas imagens de ressonancia magnética (RM) do cérebro. No
contexto clinico apropriado, este sinal é altamente especifico para vDCJ.

Fonte: https://www.cdc.gov/prions/vcjd/clinical-pathologic-characteristics.html - www.cjd.ed.ac.uk/data.html;
Adaptado de Belay E., Schonberger L. Variant Creutzfeldt-Jakob Disease and Bovine Spongiform
Encephalopathy. Clin Lab Me. 2002;22:849-862. Zeidler et al.

5 20

covisa « PREFEITURA DE

[ |
SUSERE ...  SEABEVS|: i< SAO PAULO

wiseLLNOs pe sadoe



https://www.cdc.gov/creutzfeldt-jakob/about/index.html
https://www.cdc.gov/prions/vcjd/clinical-pathologic-characteristics.html
http://www.cjd.ed.ac.uk/data.html

Informe Técnico — Doencas Pridnicas

2.2 Formas Clinicas
e Forma Esporadica

Esta forma € conhecida como DCJ Classica, responsavel por aproximadamente 85%
dos casos confirmados da doenca. Nao apresenta etiologia e fonte infecciosa conhecida,
assim como, nao apresenta um padrao de transmissibilidade reconhecivel, nem esta
correlacionada com a presenga da doenca na histdria familiar do paciente ou possivel
consumo de carne e/ou viagens internacionais realizados. Também nao esta relacionada a
um padrao socioecondmico ou geografico. Geralmente acomete pessoas com média de

idade de 65 anos e ja foram relatados casos em pessoas entre os 14 aos 92 anos de idade.
e Forma Hereditaria

Causando entre 5% a 15% dos casos da DCJ, esta forma acontece por mutagdes
hereditarias do gene (PRNP) que codifica a producao da proteina Pridnica, com
caracteristica autossdbmica dominante. Nessa apresentacao clinica ndo é possivel diferenciar
a DCJ hereditaria da DCJ esporadica, apenas um teste genético para deteccao da mutacgao
podera orientar o diagndstico, complementando avaliagao de vinculo familiar
consanguineo. Frequentemente, a DCJ hereditaria é diagnosticada em idade mais precoce
(cerca de 50 anos) com deméncia tardia e curso mais longo da doenca do que € observado
na DCJ esporadica. Ressalta-se que nem todas as pessoas que apresentam mutagdes no

gene vao desenvolver DCJ no futuro.

Essas formas hereditarias incluem a DCJ Familial, a Sindrome de Gerstmann-
Straussler-Scheinker (GSS) e Insdénia Familiar Fatal (IFF), cada uma com uma mutagao

genética especifica, ja conhecida.
e Forma latrogénica

A doenca de Creutzfeldt-Jakob na forma iatrogénica pode ser adquirida pela
exposicao a proteina priénica anormal (PrP*). Esta forma é responsavel por menos de 1% dos
casos conhecidos da doenca e pode ser transmitida por procedimentos invasivos

(transmissao acidental) via instrumentos e equipamentos cirdrgicos contaminados (ex.
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

instrumentos neurocirdrgicos ou eletrodos intracerebrais contaminados), transplantes de
cornea ou meningeos (enxertos de dura-mater) ou pela administracao de hormonios de
crescimento extraidos de hipdfise de cadaveres e gonadotrofinas cadavéricas. Os sinais e
sintomas sao semelhantes com os da DCJ esporadica. A transmissao pode ser evitada pela
implementacao de praticas adequadas de biosseguranca, utilizando de forma adequada os
Equipamentos de Protecao Individual (EPI) e Equipamentos de Protecao Coletiva (EPC), e

procedimentos de desinfecao.

A variante da DCJ é considerada uma forma adquirida da doenca, associada a
ingestao de carne de gado contaminada com prion, Encefalopatia Espongiforme Bovina.

(EEB). Houve raros relatos de transmissao por transfusao sanguinea.
Diagnéstico Laboratorial

3.1 Exames laboratoriais (NOTAS INFORMATIVAS N° 7/2024 e N° 05/2025 -CGLAB/SVSA/MS)
A solicitagao dos exames indicativos devera ser feita aos servicos de referéncia

técnica para os exames laboratoriais da Doenca Priénica no Brasil (NOTAS INFORMATIVAS

CGCLAB/SVSA/MS 2024/2025). Todas as analises sdo sem custo para os pacientes.

a) Pesquisa da Proteina 14-3-3 no Liquor/Immunoblot

A proteina 14-3-3 esta presente normalmente nos neurdnios, sendo liberada em
varias condicdes patoldgicas, como nas Encefalites Virais, AVCs, hipdxia, intoxicacoes,
encefalopatias metabodlicas, etc. Apesar de nao ser especifica de DCJ, tem
importancia para a classificacao das formas clinicas quando acompanhada pelo
conjunto de caracteristicas clinicas.

Onde é realizada: Laboratério de Investigacdo Neuroldgica LIM/15 - FMUSP,
Av. Dr. Arnaldo,455 - 4° andar, sala 4110, Sao Paulo, SP; Tels. (11) 3061-8559 e (11) 3061-8553;

A/C Dr. Hélio Rodrigues Gomes.

E-mail de contato: hr.gomes@uol.com.br ; camila.sena@hc.fm.usp.br;

luiz.roberto@hc.fm.usp.br

Amostra: Encaminhar Liquor/Liquido Cefalorraquidiano (3ml), em criotubo ou em tudo

estéril de tampa com rosca. Conservar refrigerado, em temperatura de 4°C a 8°C.

7| 20
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

Obs.: O material devera ser encaminhado diretamente ao LIM-15 e o laboratério deve

ser avisado antes do envio do material, para fornecer as orientagodes.

b) Exame genético da PRNP (polimorfismos e mutacées em PRNP)/sequenciamento

Direto

Identifica polimorfismos e/ou mutacdes no gene prion celular. As mutacdes
confirmam o diagnostico de doenca hereditaria. Determinados polimorfismos podem
aumentar a suscetibilidade a doencas pridnicas. Eles estao relacionados com a variabilidade
do quadro clinico, da evolucao e dos achados anatomo-patoldgicos.
Onde é realizado: LABORATORIO DE DIAGNOSTICO GENETICO MOLECULAR (LDGM) —
UNIVERSIDADE FEDERAL DE GOIAS (UFQ)

Amostras:

-Sangue (5ml) em tudo de vidro estéril de tampa com rosca. Congelar em freezer a - 20°C
ou em nitrogénio liquido.

- Liquor/Liquido Cefalorraquidiano (3ml), em tudo de vidro estéril de tampa com rosca.
Congelar em freezer a - 20°C ou em nitrogénio liquido.

- Fragmento do tecido do SNC - cérebro (3cm3), em tubo de vidro estéril de tampa com

rosca, sem aditivo ou conservantes. Conservar congelado a -20°C ou em nitrogénio liquido.

c) Exame Neuropatolégico/Anatomopatolégio, Histopatolégico e Imuno-

histoguimico do Encéfalo

Unico exame que define o diagndstico do caso, mostrando as alteracdes caracteristicas no
tecido cerebral e capaz de diferenciar a DCJ da vDCJ.

Onde é realizado: INSTITUTO EVANDRO CHAGAS /PA - Secdo de Patologia Experimental e
Clinica - SVSA/MS

Amostra: Caso seja solicitada necropsia (indicagao do médico assistente), informar ao SVO
sobre a suspeita de D. Pridnica:

- Fragmento do tecido do SNC - cérebro, volume 3 cm?, em formalina 10% tamponada, em
temperatura ambiente.

Obs.: O material para exame genético e neuropatolégico devem ser registrados no GAL

e encaminhados ao IAL, que ird orientar sobre a coleta e transporte.

8| 20
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas
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3.2 Outros exames complementares

e Pesquisa de Rt_QuIiC
O RT-QuIC (Real-Time Quaking-Induced Conversion) € um exame de laboratorio de alta
precisao (quase 100% especifico) para diagnosticar doencas pridnicas, como a Doenca de
Creutzfeldt-Jakob (DCJ). Ele detecta a forma anormal da proteina pridnica ( PrP %) no liquido
cefalorraquidiano (LCR), sendo um marcador fundamental para deméncia rapidamente

progressiva.

O exame é realizado em centros especializados, como o National Prion Disease Pathology
Surveillance Center (NPDPSC) nos EUA ou laboratérios de referéncia no Brasil, que fazem o
apoio diagnostico para hospitais privados, muitas vezes solicitados quando ha suspeita de

doencas neurodegenerativas raras e rapidas.

Um resultado POSITIVO de RT-QUIC junto com desordem neurodegenerativa se encaixa
na definicao do Centers for Disease Control and Prevention (CDC) como Doenca de
Creutzfeuldt-Jakob, provavelmente esporadica, sendo necessaria avaliacao neuropatoldgica

do tecido cerebral via autdpsia para um diagnostico definitivo.

4. Tratamento

Apesar de varias propostas terapéuticas terem sido estudadas, nenhuma até o momento foi
efetiva para alterar a evolucao fatal da doenca. Aproximadamente 90% das pessoas

acometidas pela doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) evoluem para oObito em um

ano. Atualmente, é recomendado oferecer suporte terapéutico e realizar o controle das
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

complicacdes. Desta forma, € essencial abordar os aspectos fisicos, as necessidades
nutricionais, psicoldgicas, educacionais e sociais do paciente, bem como, as necessidades
emocionais dos familiares. E necessario realizar um planejamento coordenado para a

transferéncia de cuidados da unidade de saude para o acompanhamento em domicilio.
5. Vigilancia Epidemiolégica

A vigilancia das Doencas Pridnicas, das quais a mais comum é a DCJ, ¢ realizada como
“SENTINELA" para a identificacao precoce de um possivel caso da sua Variante (v DCJ),

relacionada ao consumo de carne de gado com Encefalite Espongiforme Bovina.

Todo caso suspeito de doenca Pridnica, € de notificacdo compulsoria, porém nao de forma

imediata, e sim semanal, conforme portaria vigente.

Os objetivos da vigilancia sdo conhecer a incidéncia da Doenca Pridnica nos municipios e
estados brasileiros, melhorar o diagndstico médico para identificacdo de casos suspeitos de
DCJ em todas as suas formas e sensibilizar a notificacdao, monitorar tendencias historicas,
usado a incidéncia como marcador.

Como fatores limitantes da vigilancia temos: doenca rara e de baixa incidéncias, ndo
existem marcadores pré-clinicos até o momento, possui um longo periodo de incubacgao, e

€ dependente da identificacao por servicos especializados, com neurologia

Para a Organizacao Mundial de Saude (OMS), assim como para o Ministério da Saude, a
definicdo de um caso suspeito da doenga se baseia nas analises dos exames, sinais e
sintomas e historia epidemioldgica do paciente.

Desta forma, o caso de DCJ pode ser classificado como possivel, provavel e definido,
mas a confirmacao final s6 pode ser feita por meio da necropsia com a analise
neuropatolégica de fragmentos do cérebro que envolvem a realizagcao de testes

histopatolégicos e/ou imuno histoquimicos.

Caso possivel de DCJ: Declinio cognitivo rapidamente progressivo (duracao dos sintomas
menor gque dois anos). E a presenca de pelo menos dois dos sinais/sintomas: Mioclonias,

Disturbios visuais ou cerebelares, Sinais piramidais ou extrapiramidais ou Mutismo acinético.
10 | 20
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

Caso provavel de DCJ: Critérios utilizados para DCJ POSSIVEL, seguido de
eletroencefalograma (EEG) caracteristico, ou presenca da proteina 14-3-3 em liquido
cefalorraquiano (LCR), ou alteracdes sugestivas a ressonancia magnética, ou PAINEL RT-
QuIC (REAL TIME QUAKING INDUCED CONVERSION) positivo.

Caso definido de DCJ: aquele com confirmacdo pelo exame neuropatoldégico e Imuno-
histoguimico do encéfalo, apds o 6bito. Também sera classificado como caso definido de
DCJ os casos hereditarios com a Analise Genética evidenciando mutacao reconhecida da

PrP (proteina do prion patogénica).

Para os casos de DCJ, bem documentados, a necropsia para a analise do encéfalo, é
recomendada, mas nao é obrigatdria. A excecao ocorre quando ha a suspeita da Variante da

DCJ, situacao em que a necropsia, 0 exame neuropatoldégico e a imuno-histoquimica serao

obrigatdrios.

A notificacdao deve ser imediata para que possa ser devidamente informada a Div. de
Doencas de Transmissdo Hidrica e Alimentar-CVE/vigilancia estadual para orientagdes,
assisténcia na solicitacao do transporte do encéfalo e encaminhamento.

5.1 Fluxo de Notificacdo de caso suspeito de DCJ

Ficha de notificagao: A ficha de notificacao especifica ainda nao esta no SINAN. Por essa

raz&o, a digitagdo é feita na Ficha Notificacdo/Conclusdo, com CID A81.0

Preencher a EIE Completa, especifica da doenca, que se encontra na pagina da COVISA,

(preferencialmente pela equipe da neurologia)

Encaminhar por e-mail para a UVIS de referéncia do servico de saude, juntamente com os
laudos da Ressonancia Magnética, do EEG, Pesquisa de Proteina 14-3-3, RT-Quic e solicitar
um resumo da historia e da evolucgao clinica.

Orientar envio de amostras para as referéncias laboratoriais, conforme item 3 (NOTAS
INFORMATIVAS 2024/2025)

11| 20

covisa . ¢g= PREFEITURA DE

=
SUSEEM .- SEABEVS|imuin:. | (&2 SAO PAULO

wiseLLNOs pe sadoe



https://prefeitura.sp.gov.br/web/saude/w/vigilancia_em_saude/doencas_e_agravos/notificacao

Informe Técnico — Doencas Pridnicas

Quadro 2. Fluxo de Notificagcao de casos suspeito de DCJ

Copias laudos:

Epidemiolsgica (riey. | HOSPITAL Ebiame it
completa preenchida pe|o FIE Digitalizada (Pfote‘na 14'3"3;
neurologista por E-mail RT-Quic)
UVIS

l &5 SINAN A81.0

SECRETARIA MUNICIPAL DE SAUDE
DVE/COVISA &"

2 -
CVE B B
&

SVSA
OPAS/OMS

6. Situacao Epidemiologica no Brasil

Desde 2005, a DCJ integra a Lista Nacional de Doencas de Notificacao Compulsoria.

Os ultimos dados publicados pelo Ministério da Saude mostram que, entre os anos de 2005
e 2021, foram registradas no Brasil 1.576 notificagcdes de casos suspeitos da DCJ, com registros
mais frequentes em pessoas residentes nas Regides Sul, Sudeste e Nordeste. Os estados
com maior numero de casos suspeitos notificados no periodo foram: Sao Paulo com 32,5%
(512), Parana com 12,0% (189) e Minas Gerais com 10% (158). A maior frequéncia de notificacdes
foi registrada entre as idades de 55 a 74 anos, representando 60,2% (994) do total. Quanto ao
sexo, foi observada pequena variacao, sendo 53,6% (845) de casos suspeitos do sexo feminino
e 46,5% (730) do sexo masculino.

12 | 20

PREFEITURA DE

JCovisa  ggpeys . 932 sAoPAULO

wiseLLNOs pe sadoe




Informe Técnico — Doencas Pridnicas

Sobre a vDCJ

O primeiro caso de vDCJ iniciou sintomas em 1994, no Reino Unido, sendo a doeng¢a
descrita somente em 1996. Mundialmente, 233 pessoas foram confirmadas com vDCJ
desde ent3o. A doenca teve casos registrados na Europa, Asia, Oriente Médio, Estados
Unidos e Canada. Jamais foi encontrada em nenhum pais da América Latina, como o Brasil.
A variante da doenca de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ) hoje ndo é registrada e nao € endémica

em nenhum pais ou regiao do mundo.
Atualmente, nao existe relevancia epidemioldgica por transmissao alimentar para o Brasil.

E importante destacar que nunca houve registro de casos de Encefalite Espongiforme
Bovina Transmissivel no Brasil. E nem tampouco, houve registro de casos da variante da DCJ

no Brasil.

13 | 20

o . =% PREFEITURA DE
EQVIEH SEABEVS | i SAO PAULO

|
SUS .
u



https://www.cdc.gov/variant-creutzfeldt-jakob/about/
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ANEXO 1 - FICHA DE INVESTIGACAO EPIDEMIOLOGICA DE DCJ E OUTRAS DOENCAS
PRIONICAS
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Informe Técnico — Doencas Pridnicas

FICHA DE NOTIFICAGAO
R inisirio ca Sade | DOENGAS PRIONICAS v )
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DCJ provével: Critérios utizados para DCJ POSSIVEL, saguido de eletroancefalograma (EEG) com atvidade peniddica, ou
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ANEXO 2- ORIENTACOES SOBRE PROCEDIMENTOS POST MORTEM

Transporte e Preparagcdo na Funerdria

- Corpos nao submetidos a necropsia

Se o corpo do paciente com DCJ nao tiver sido autopsiado, todos os procedimentos funebres
de rotina, como o transporte, preparagao, desinfeccao, veldrio e disposicao final podem ser
realizados com segurancga aplicando-se as medidas de precaucao padrao. O corpo pode ser

enterrado ou cremado conforme a preferéncia da familia.

- Corpos submetidos a necropsia

Quando o corpo de um paciente com DCJ tiver sido autopsiado ou traumatizado de alguma
forma, a Organizagcao Mundial de Saude (OMS) recomenda que ele deva ser colocado em
bolsa impermeavel, selada e forrada com material absorvente para conter fluidos corporais,
ao ser transportado e/ou submetido aos procedimentos mortuarios. Sempre que possivel,
utilizar instrumentos descartaveis, mascaras, aventais e luvas resistentes a perfuragdes. O
corpo inteiro deve ser lavado com agua sanitaria (hipoclorito de sédio ou de calcio em
solugcao aquosa com uma proporcao de “cloro ativo” de cerca de 2,5%) e enxaguado antes de
vestir. O caixao deve ser revestido com material a prova de vazamento, mas pode ficar aberto

para visualizacao.

Os familiares de pacientes com DCJ devem ser aconselhados a evitar contato superficial
(como tocar ou beijar a face do paciente) quando o corpo tiver sido autopsiado. No
entanto, se o corpo nao tiver sido submetido a autépsia, ndo ha necessidade de se

desestimular tal contato.

Desinfeccdo terminal e remoc¢ao de residuos

De acordo com as Diretrizes de Controle de Infeccdo por Encefalopatias Espongiformes
Transmissiveis da Organiza¢cdo Mundial da Saude (OMS), todos os fluidos coletados devem
ser desinfetados adicionando-se 40 gramas de hidroxido de soédio por litro de fluido

coletado. A mistura deve ser agitada e em seguida, deixada em repouso durante, pelo

17 | 20

covisa . s=w PREFEITURA DE

[ |
SUSER  -o.  SEABEVS il >} SAO PAULO

wiseLLNOs pe sadoe




Informe Técnico — Doencas Pridnicas

menos, uma hora antes de ser descartado com outros residuos mortudrios. Os itens
descartaveis que foram expostos a fluidos corporais devem ser incinerados. As superficies de
trabalho contaminadas devem ser imersas em hidréoxido de sédio ou agua sanitaria nao
diluida, deixadas de molho por no minimo uma hora, depois (com a utilizacdo de luvas)
enxugadas com panos absorventes descartaveis e lavadas com agua suficiente para

remover qualguer residuo.

Disposicao Final - Cremacéao e Enterro

Nao ha requisitos especiais para o enterro, sepultamento, ou cremacao de pacientes com
DCJ. Os corpos enterrados em caixdes fechados, ndo apresentam risco significativo de
contaminacao ambiental e os restos incinerados podem ser considerados estéreis, uma vez

que o agente infeccioso nao sobrevive as temperaturas de incineragao.

Fonte: Traduzido e adaptado de: CDC — Centers for Disease Control and Prevention,
Creutzfeldt-Jakob Disease, Classic (CID),Information for Funeral and Crematory
Practitioners. (Page last updated: February 11, 2015). Disponivel em:
http://www.cdc.gov/prions/cjd/funeral-directors.html. [Acessado em 18/11/2016]
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7. Referéncias

+ SES SP. CVE. Manual de Vigilancia da Doenca de Creutzfeldt-Jakob e outras Doencas
Pridnicas e Orientagbes para Profissionais de Saude. 2008. Disponivel em:

https://www.saude.sp.gov.br/cve-centro-de-vigilancia-epidemiologica-prof.-alexandre-vranjac/areas-

de-vigilancia/doencas-de-transmissao-hidrica-e-alimentar/documentos-tecnicos/dcj-e-sua-variante-vdcj

*+ SESSP.CVE Orientacdes para casos de DCJ Estado de Sao Paulo, 2026

* Ministério da Saude. SVS. Protocolo de notificagao e investigacao da Doenca de
Creutzfeldt-Jakob com foco na identificacao da nova variante. Disponivel em:

https://www.gov.br/saude/pt-br/centrais-de-conteudo/publicacoes/svsa/doenca-de-creutzfeldt-

jakob/protocolo notificacao investigacao doenca creutzfeldt jakob.pdf

*  Ministério da Saude. Secretaria de Vigilancia em Saude e Ambiente. Saude de A a Z
Doenca de  Creutzfeldt-Jakob. Disponivel em:  https://www.gov.br/saude/pt-
br/assuntos/saude-de-a-a-z/d/dcj

+ Ministério da Saude. SVSA. CGLAB. NOTA INFORMATIVA N° 7/2024-CGLAB/SVSA/MS.
Retificacdo da Nota Informativa N° 6/2024-CGLAB/SVSA/MS, datada em 27 de agosto
de 2024. Informacdes referentes aos exames laboratoriais relacionados a Doenca de
Creutzfeldt-Jakob e a variante da Doenca de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ).

+  Ministério da Saude. SVSA. CGLAB. NOTA INFORMATIVA N° 2/2025-CGLAB/SVSA/MS.
Retificacdo da Nota Informativa N° 7/2024-CGLAB/SVSA/MS (0042846685), referente
aos exames laboratoriais relacionados a Doenca deCreutzfeldt-Jakob (DCJ) e a
variante da Doenca de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ).

«  MAPA. Ministério da Agricultura e Pecuaria. Saude Animal. Programa Nacional de
Prevencao e Vigilancia da Encefalopatia Espongiforme Bovina (PNEEB). Situacao da
EEB no Brasil e no Mundo. 2023 Disponivel em: https://www.gov.br/agricultura/pt-
br/assuntos/sanidade-animal-e-vegetal/saude-animal/programas-de-saude-
animal/programa-nacional-de-prevencao-e-vigilancia-da-encefalopatia-
espongiforme-bovina-pneeb/situacao-da-eeb-no-brasil-e-mundo

« CDC. Doenca de Creutzfeldt-Jakob classica. Disponivel em
https://www.cdc.gov/creutzfeldt-jakob/about/index.html

« CDC. Sobre a variante da doenca de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ). Disponivel em:
https://www.cdc.gov/variant-creutzfeldt-jakob/about/index.html

Pagina 19|20

CODEDENADORIA DT
wiseLLNOs pe sadoe

B - -
SusmNm L SEABEVS

PREFEITURA DE

SAO PAULO



https://www.saude.sp.gov.br/cve-centro-de-vigilancia-epidemiologica-prof.-alexandre-vranjac/areas-de-vigilancia/doencas-de-transmissao-hidrica-e-alimentar/documentos-tecnicos/dcj-e-sua-variante-vdcj
https://www.saude.sp.gov.br/cve-centro-de-vigilancia-epidemiologica-prof.-alexandre-vranjac/areas-de-vigilancia/doencas-de-transmissao-hidrica-e-alimentar/documentos-tecnicos/dcj-e-sua-variante-vdcj
https://www.gov.br/saude/pt-br/centrais-de-conteudo/publicacoes/svsa/doenca-de-creutzfeldt-jakob/protocolo_notificacao_investigacao_doenca_creutzfeldt_jakob.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/centrais-de-conteudo/publicacoes/svsa/doenca-de-creutzfeldt-jakob/protocolo_notificacao_investigacao_doenca_creutzfeldt_jakob.pdf
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/saude-de-a-a-z/d/dcj
https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/saude-de-a-a-z/d/dcj
https://www.gov.br/agricultura/pt-br/assuntos/sanidade-animal-e-vegetal/saude-animal/programas-de-saude-animal/programa-nacional-de-prevencao-e-vigilancia-da-encefalopatia-espongiforme-bovina-pneeb/situacao-da-eeb-no-brasil-e-mundo
https://www.gov.br/agricultura/pt-br/assuntos/sanidade-animal-e-vegetal/saude-animal/programas-de-saude-animal/programa-nacional-de-prevencao-e-vigilancia-da-encefalopatia-espongiforme-bovina-pneeb/situacao-da-eeb-no-brasil-e-mundo
https://www.gov.br/agricultura/pt-br/assuntos/sanidade-animal-e-vegetal/saude-animal/programas-de-saude-animal/programa-nacional-de-prevencao-e-vigilancia-da-encefalopatia-espongiforme-bovina-pneeb/situacao-da-eeb-no-brasil-e-mundo
https://www.gov.br/agricultura/pt-br/assuntos/sanidade-animal-e-vegetal/saude-animal/programas-de-saude-animal/programa-nacional-de-prevencao-e-vigilancia-da-encefalopatia-espongiforme-bovina-pneeb/situacao-da-eeb-no-brasil-e-mundo
https://www.cdc.gov/creutzfeldt-jakob/about/index.html
https://www.cdc.gov/variant-creutzfeldt-jakob/about/index.html

Informe Técnico — Doencas Pridnicas

+ CDC. Encefalopatia Espongiforme Bovina (EEB). Disponivel em:
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