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NOTA TECNICA N° 04/2019 — NDTA /GOVE/GEVS/SES- PB

ASSUNTO: Orientacdes para nucleos hospitalares sobre 0s casos suspeitos de
Doenca de Creutzfeld-Jakob

A Doenca de Creutzfeld-Jakob (DCJ) é uma encefalopatia espongiforme transmissivel humana, trata-
se de uma doenca degenerativa do sistema nervoso central, causada por um agente infeccioso
denominado prion. O periodo de incubacdo pode ser até 30 anos, sendo rara e fatal, a evolucao
inevitavelmente leva a morte, entre seis meses a dois anos.

As quatro formas conhecidas de DCJ sdo: esporadica, hereditaria, iatrogénica e a variante da DCJ
(vDCJ).

DEFINICAO DE CASO
Caso suspeito
Apresenta até dois anos, deméncia progressiva com pelo menos dois dos seguintes sinais ou
sintomas: mioclonias; distarbios visuais ou cerebelares; sinais piramidais ou extrapiramidais; mutismo
acinético, com ou sem sinais psiquiatricos no inicio da doenca; sintomas sensoriais dolorosos e

persistentes e disestesias.

Caso confirmado

DCJ Esporédica Confirmacéo
neuropatolégica padréo )
P e/ogu P com mutacao reconhecida da
DCJ Hereditaria confirmacéo de proteina do PrP patogénica e parente de

primeiro grau com DCJ

rion protease-resistente o .
P P definida ou provavel

(imunocitoquimica ou
Western-blot)
elou com um risco iatrogénico
Presenca de fibrilas reconhecido
positivas para PrPsc

DCJ latrogénica

e desordem neuropsiquiatrica

vDCJ (variante da DCJ) progressiva

Caso inconclusivo
Considera-se caso suspeito sem a realizacdo de exame neuropatoldégico que evoluiu ao ébito em até
dois anos da data de inicio de sintomas; ou caso suspeito com a realizacdo de exames inespecificos que

ndo evoluiu ao dbito em até dois anos da data de inicio de sintomas.
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Caso descartado

Considera-se caso com outro diagnostico confirmado por exame clinico e laboratorial ou que ndo
atenda aos critérios acima; ou caso suspeito que nao evoluiu ao 6bito apds dois anos da data de inicio dos

sintomas.

NOTIFICACAO
A partir da identificacdo do caso, deve ser feita a notificacdo pelo profissional ou servico de saude
(publico ou privado) que suspeitar da doenca, por meio do preenchimento da Ficha de Notificacdo e
Investigagdo da doenca de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) (Anexo A) e do envio a vigilancia epidemioldgica local,
conforme o fluxo de notificagdo da DCJ (Anexo B). Concomitantemente, o caso devera ser registrado no
Sistema de Informag&o de Agravos de Notificagdo (Sinan) utilizando-se a Ficha de Notificagdo/Conclusao
(Anexo C).

Comunicar imediatamente ao Nucleo de Doencas Transmissiveis Agudas, na Secretaria

Estadual de Saude.

INVESTIGACAO

A investigacéo dos casos suspeitos de DCJ deve seguir os fluxos preconizados (Anexos A, B, C):

Investigacdo epidemioldgica

Deve-se considerar fatores relacionados as formas da DCJ, como: viagens ao exterior, em paises
com histérico de casos de Encefalopatia Espongiforme Bovina; casos semelhantes na familia, em parentes
de primeiro grau; realizacdo de cirurgias com enxertos de dura-mater, transplante de cérnea, uso invasivo
de eletrodos, tratamento com horménios da hipofise procedentes de cadaveres humanos; auséncia de
padréo de transmissibilidade.

Investigacéo clinica

Deve-se investigar o quadro clinico para identificar os sinais e sintomas tipicos da doenca, bem
como para realizar o diagnostico diferencial e descartar outras doencas como encefalites e meningites
cronicas. Assim, alguns exames de imagens auxiliam na investigacdo e séo indicativos para a suspeita de
DCJ, como: eletroencefalografia, ressonéncia magnética de cranio e tomografia computadorizada.

Investigagéo laboratorial

Os exames realizados com procedimentos diagnésticos devem ser conduzidos com as medidas de
precaucdo padrdo de biosseguranca. Para o exame de proteina 14-3-3, a coleta do liquido
cefalorraquidiano (LCR), deve ser realizada com manipulacdo cautelosa, € um marcador com
positividade para DCJ em 90% dos casos. Para o diagnostico definitivo, faz-se necessario os exames
neuropatolégicos com realizacdo de biopsia e necropsia.
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ASSISTENCIA AO PACIENTE E BIOSSEGURANCA
N&o é necessario isolamento dos casos suspeitos. Por ser uma doenca de rapida progressao, o

paciente desenvolvera dependéncia fisica e psiquica, sendo assim necessitara de avaliagcdo continua,

além de abordar todos os aspectos do paciente, deve-se fornecer atendimento as necessidades da familia.
E necessario planejamento coordenado para a transferéncia de cuidados da unidade de satde para o
acompanhamento em domicilio.

O manuseio com sondas, drenos e cateteres devem seguir 0s Procedimentos Operacionais
Padréo, para minimizar ou eliminar risco decorrentes das atividades inerentes. Os materiais utilizados na
assisténcia a casos suspeitos ou confirmados, que sédo reutilizados na unidade de salde e que entrem em
contato com tecidos de alta infectividade (cérebro; medula espinhal; camara posterior do olho, retina e
nervo Optico; hipofise) podem exigir medidas adicionais para os procedimentos de limpeza, desinfecgéo e

esterilizagao.
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ANEXO A- Ficha de Notificacao e Investigacdo da doenca de Creutzfeldt-Jakob
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ANEXO B- Fluxograma de Notificacdo da doenca de Creutzfeldt-Jakob
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ANEXO C- Ficha de Notificagdo/Concluséo da doenga de Creutzfeldt-Jakob
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