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DOENCA DE CREUTZFELD-JAKOB (DCJ)

1) Introducéo

A Doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é um tipo de Encefalopatia Espongiforme Transmissivel Humana
(EETH), de ordem neurodegenerativa que provoca uma desordem cerebral com perda de memaria e tremores,
tem evolucdo répida e fatal. Existem quatro formas diferentes conhecidas da doenca, sdo elas: esporadica,

hereditaria, iatrogénica e a nova variante (vDCJ).

Segundo a OMS (Organizagdo Mundial da Salde), a definicdo de um caso suspeito se baseia nos sinais e
sintomas, historia epidemioldgica do paciente e nas analises dos exames laboratoriais e de imagem (como
analise genética e da proteina 14-3-3, eletroencefalograma e ressonancia magnética). A confirmacao definitiva

sO pode ser feita por meio da biopsia ou necropsia, com 0 exame neuropatolégico.

2) Aspectos Clinicos e Epidemioldgicos
Segundo o Ministério da Saude, a DCJ Esporadica concentra a maioria dos casos de DCJ acontece pela forma
esporadica (85%). Afeta geralmente pessoas entre 55 a 70 anos (média de 65 anos) e é discretamente mais

prevalente em mulheres.

DCJ latrogénica: Acontece como consequéncia de procedimentos cirurgicos (transplantes de dura- mater e

cdrnea) ou por meio do uso de instrumentos neurocirurgicos ou eletrodos intracerebrais contaminados.

DCJ Hereditaria: Entre 10 a 15% dos casos de DCJ acontecem por mutacao hereditaria no prion, decorrente de

uma mutacdo no gene que codifica a producéo da proteina pridnica.
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Nova Variante (vDCJ): E uma outra doenca pridnica, que esta associada ao consumo de carne e subprodutos
de bovinos contaminados com Encefalite Espongiforme Bovina (popularmente conhecida como doenca da

“Vaca Louca”). Esta doenga acomete predominantemente pessoas jovens, abaixo dos 30 anos.

3) Sinais e Sintomas

O sintoma mais frequente em pacientes com DCJ é a deméncia progressiva associada a tremores musculares
de extremidades, entretanto podem aparecer tais como: desordem cerebral com perda de meméria, tremores,
perda da coordenacdo de movimentos musculares, perda visual, perda da capacidade de comunicagdo também
poderdo estar presentes.

4) Tratamento
Até 0 momento ndo ha tratamento efetivo para a doenca, que é caracterizada por uma réapida evolucdo, onde o

paciente desenvolve alta dependéncia e necessidade de acompanhamento permanete.

Os profissionais de salde devem realizar um acompanhamento olistico desses pacientes, sempre atento as
necessidades emocionais, fisicas, nutricionais, psicolédgicas e sociais. Outro fator de grande importancia é o
acompanhamento psiquiatrico, pois esses pacientes geralmente desenvolvem transtornos de humor,

alucinacgdes, comportamentos agressivos e deméncias.

5) Notificacdo

A DCJ (Doeca de Creutzfeldt—Jakob) é uma doenca de notificacdo compulsoria, deve ser notificada no E-SUS
VS. Porém, uma vez identificada a suspeita clinica, conforme a PORTARIA N° 264, DE 17 DE FEVEREIRO
DE 2020, deve ser realizada a NOTIFICACAO em no maximo sete dias, a partir do momento da suspeita
inicial, comunicando o evento a Vigilancia Epidemioldgica municipal e/ou estadual e ao CIEVS Estadual ES,
no telefone do plantdo (2799849-1613), nos telefones fixos 3636-8202 e 3636-8222 efou no e-mail

notifica.es@saude.es.qov.br).

6) Diagnostico laboratorial:
Diante de um caso suspeito de vDCJ, devera ser feito contato imediato com o LACEN para posterior

transporte do material bioldgico.
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Exame/Método - Proteina 14.3.3

Material Bioldgico - 1 a 2 mL de Liquido Céfalo Raquidiano.

Periodo de coleta - a critério do médico.

Acondicionamento/Temperatura - Manter em geladeira entre a 8 °C por até 24 horas.

Transporte - Caixa isotérmica com gelo reciclavel. A amostra deve chegar ao LACEN em até 24hapoés a
coleta.

Documentagdo: ficha de investigacdo (e-SUS VS), cadastro impresso do GAL e listagem GAL deexames
encaminhados.

Nota: A ficha de notificacdo deverd ser adequadamente preenchida contendo dados clinicos, laboratoriais e
epidemiologicos, resultados de outros exames como Ressonéncia Magnética, nome e assinatura do médico,

data do inicio dos sintomas, dentre outras informacges requisitadas.

7) Consideracdes Finais
Desde a instituicdo da vigilancia em doenga de Creutzfeldt—Jakob (DCJ) no Brasil, nenhum caso da variante
vCDJ foi confirmado no Brasil.

Perante 0 exposto acima, evidencia-se a importancia da notificagdo de qualquer caso suspeito de DCJ ou

vDCJ, bem como o0 acompanhamento do caso.
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