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Resumo

O aparecimento da Encefalopatia Espongifome Bovina (ESB) demonstrou a importincia do conhecimento epidemiolégico da Doenga de Creutzfeldt-
Jakob (DCJ). A ESB € uma nova doenga do gado bovino, registada desde 1985 no Reino Unido onde tera surgido e é mais frequente. Estudos epidemiolégicos
demonstraram que houve exposi¢do de gado a um agente «Scrapie-like» na ragdo composta de carne e osso de origem ruminante. As medidas sanitérias
instituidas pelas autoridades Britanicas tem aparentemente defendido a Satide Publica e levado a diminuigdo de casos de ESB localmente. Em relagdo a DCJ
ha vasta informagdo epidemioldgica desde a sua transmissdo experimental ao primata em 1968. A transmissdo caso a caso como mecanismo causal é
praticamente excluido, excepto no raro caso iatrogenico, havendo também poucos dados que sugiram uma fonte ambiental.
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Summary

The ocurrence of Bovine Spongiform Encephalopathy (BSE) has reinforced the importance of having established the epidemiological characteristics of
Creutzfeld-Jakob disease (CJD). BSE is a new disease of cattle, with the first clinical case ocurring in 1985 in the UK were it still is most comun.
Epidemiological studies have shown that were exposed to a Scrapie-like agent in ruminant derived feed in the form of meat and bone meal. The bans set
up by the Bristish authorities have led to a decline of BSE cases and probable Human health protection. Extensive information on the epidemiology of CJD
has accumulated since its experimental transmission to primates in 1968. Case to case transmission has been virtually excluded as a causative mechanism,

except in rare iatrogenic cases, and theres little evidence to suggest an environmental source.

Key-words: Bovine spongiform encephalophathy, Creutzfeldt-Jackob disease.

A Encefalopatia Espongiforme Bovina (ESB) e seus pos-
siveis riscos para o Homem s3o actualmente assunto de discus-
sdo. A sua possivel relagdo com a Doenca de Creutzfeldt-Jacob
(DCJ) no Homem tem despertado o interesse de investigadores
e politicos, sendo frequentemente abordada na comunicagio
social, inclusivé com conselhos de ndo ingestdo de carne de vaca
pelas criancas. Ambas as doengas pertencem ao grupo das encefa-
lopatias espongiformes, que também inclui o Kuru no Homem e
o Scrapie no carneiro. Caracterizadas por periodos de incubacio
longos, doenca progressiva com alteragdes patoldgicas isoladas
do sistema nervoso central e invariavelmente fatal ®.

O modelo experimental utilizado tem sido o agente do Scrapie
que, exibindo propriedades estruturais viricas, ¢ menor que os
virus até hoje conhecidos e resistente a maioria dos agentes
viricidas, incluindo o calor, as nucleases, as radiagdes ionizantes
e antissépticos como o dlcool, o éter ou o formaldaido. E um
agente replicante sem core de 4cidos nucleicos, cdpsula proteica,
invélucro lipidico ou outras propriedades viricas, ndo existindo
resposta imune ou inflamatéria do hospedeiro. Utiliza-se o termo
prion (particula infeciosa proteica) para descrever este agente
que alguns investigadores cre€m representar uma nova classe de
microrganismos % * 4. Trabalhos recentes propéem no entanto
que, o prion (PrP) seja uma forma pds-traslacional modificada
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de uma glicoproteina do hospedeiro (PrPc), designada PrPSc.
A funcdo celular normal do PrPc é no entanto desconhecida.
Assim o PrPSc adquirido por inoculagdo ou mutagdo do PrPc,
interage com PrPc promovendo a sua conversdo em PrPSc que
se deposita na forma de amiloide. Postuldo assim, que estas
doencas neurodegenerativas poderam dever-se, pelo menos em
parte, a esta perda de fungdo d PrP ©,

O Scrapie no carneiro é uma doenca relativamente comum,
conhecida hé dois séculos e aperentemente sem consequéncias
para o Homém. Pelo contrdrio a ESB ou vulgo «doenga das
vacas loucas» é uma doenga nova, tendo o primeiro caso sido
reconhecido em Abril de 1985 no Reino Unido, onde é mais
comum, sendo praticamente sempre possivel relacionar-lhe os
casos registados noutros pafses ©.

Estudos epidemilégicos demonstraram que a ESB est4 rela-
cionada com a exposi¢do do gado bovino a um agente «Scra-
pie-like» na ragdo composta com o0sso e carne de origem rumi-
nante ?. Como ndo houve alteragdes bio-morfologicas do gado
bovino, o que parece ter ocorrido desde o inicio dos anos oitenta,
foi um aumento da sua exposi¢do a estes agentes ®. A hipétese
de transmissdo materna, paterna ou horizontal como ocorre no
carneiro, ndo parece provdvel. A infeccdo € adquirida no vitelo
produzindo doenca clinica ap6s periodo de incubacdo de 4-5
anos (idade média na altura do abate - 2 anos). Foi isolado o
homélogo bovino do prion Scrapie em cérebros de animais com
clinica confirmada de ESB @ e realizada experimentalmente a
transmissdo de doenga «Scrapie-like» no rato 19, carneiro, porco
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e gado bovino !V por inocula¢@o parenteral de material cerebral
destes. No Scrapie os tecidos linforeticulares sdo infeciosos pre-
cocemente e o cérebro apenas com o surgimento da clinica, mas
na ESB ainda s6 foi demonstrado infecciosidade do cérebro e
medula espinal de animais com clinica ©.

Desde 1985 tém-se registado o aparecimento de encefalopatia
espongiforme noutras espécies animais, praticamente todas em
cativeiro, como em jardins zool4gicos e expostas a0 mesmo tipo
de fonte alimentar contaminada. Em 1990 surge, também no
Reino Unido, o primeiro caso natural de encefalite espongiforme
felina no gato doméstico. Embora ainda néo tenha sido possivel
provar, a distribui¢@o e ocorréncia temporal sugerem contamina-
¢do de fonte alimentar pelo agente da ESB 2.

Em 1988 foi instituida no Reino Unido a proibigdo de uti-
lizagdo de proteina de origem ruminante na fabricagdo de ragdes,
assim como a proibi¢do de utilizagdo pelo Homem em 1989 e,
por qualquer outra espécie em 1990, de certos produtos bovinos,
nomeadamente cérebro, espinal medula, timo, amigdalas, bago e
intestino de gado com mais de seis meses de idade. As autori-
dades creém com estas medidas, assim como com a destrui¢ao
de gado clinicamente suspeito e a ndo utilizagdo do seu leite,
poderem ter o controle na propagacdo de ESB e consequente
salvaguarda da Saide Publica. No entanto, mantém-se, para o
Homem, o potencial risco a longo prazo da possibilidade do
agente da ESB ser de uma estirpe diferente da causal no Scrapie.
Se o agente teve como origem o carneiro, pode-se ter alterado na
passagem da «barreira de espécie» de tal modo que poderd ter
aumentado (ou diminuido) a sua patogenicidade para o Homem.

A Doenga de Creutzfeldt-Jakob € uma doenga degenerativa
e progressiva caracterizada por deméncia, ataxia e sinais referen-
tes ao envolvimento piramidal e extrapiramidal. Habitualmente
ocorre na quinta e sexta década de vida . Trabalhos epidemi-
16gicos demonstraram tratar-se de uma doenca rara e geografica-
mente dispersa, pondo de parte a transmissao caso a caso como
mecanismo de propagac@o, excepto nos raros casos iatrogénicos
ocorridos com hormona de crescimento humana, material mé-
dico-cirirgico contaminada e transplante de cérnea e dura-
mater '¥. Demonstrou-se que o agente de transmiss&o responsa-
vel por estas situagdes € isento de 4cidos nucleicos, tratando-se
provavelmente de uma proteina auto-replicante (4 19,

Os casos familiares conhecidos, de aparente transmissdo
dominante, estdo relacionados com a presenga de mutagdes do
gene prion e ndo com a transmissdo por contacto ou vertical de
qualquer agente. A identificacdo de familias afectadas, com
ramos em diferentes paises sem contacto possivel entre individuos,
¢ um dado importante a favor da hip6tese de mutagcdo do gene
prion como responsdvel e ndo apenas de susceptilidade gené-
tica (4.

Com os conhecimentos adquiridos tornou-se pouco veromis-
sivel o relacionamento da DCJ com o Scrapie através da dieta ou
exposicdo profissional, dado a grande disparidade nas suas dis-
tribui¢bes e registo de DCJ em vegetarianos. A hipétese de
mutac@o espontanea como responsdvel pela DCJ ndo é apoiada
pelo caracteristico aumento linear de incidéncia com a idade,
pois ocorre rdpido decréscimo desta apGs os setenta anos de
idade (15, 16). Assim torna-se importante no Homem a procura
de determinantes de susceptibilidade a doenga.

Com base em dados clinicos e epidemiolégicos da DCJ,
disponiveis no Reino Unido desde 1970, é possivel afirmar que

ndo houve alteracdo significativa na sua incidéncia desde o
aparecimento da ESB. As suas caracteristicas clinicas e distri-
bui¢do geografica mantiveram-se imutdveis, pelo menos até€ esta
altura 419, No entanto, o periodo de incubagio no Kuru e DCJ
iatrogénico, indicam-nos ainda ser necessério alguns anos para
que se possa confirmar esta situagdo e excluir por completo a
hipétese de mudanga.

Embora ndo exista consenso quanto ao risco potencial da
ESB para o Homem, a hipétese do agente causal ser 0 mesmo

z

do Scrapie no carneiro € aceite como muito provdvel. Como
referimos este agente demonstrou na natureza e em laboratério
a capacidade para atravessar a «barreira de espécie», o que nos
parece justificar no minimo prudéncia. Como ndo existem nor-
mas locais especificas em relagfio a este assunto abordemos as
atitudes possiveis a curto prazo. A prevencdo da entrada na cadeia
alimentar de animais suspeitos ou o seu leite, assim como o
desaconselhamento da ingestdo de cérebro, espinal medula, timo,
amigdalas, bago e intestino bovino serd provavelmente recomen-
davel, dado ter sido demonstrado a sua infecciosidade mesmo
em animais ainda assintomaticos. No entanto, a salvaguarda da
Saide Publica a longo prazo, passa pelo controle e eliminacdo
da ESB. As medidas instituidas no Reino Unido parecem contar
com sucesso.
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