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RESUMO

Objetivo: Apresentar as medidas de bloqueio epidemiolégico realizadas no atendimento hospitalar a pacientes com Doenca de Creut-
zfeldt-Jacob. Descri¢ao do Caso: Relato de casos com quatro pacientes internadas em um hospital de referéncia no sul do Brasil, de junho
de 2012 a junho de 2015. O perfil epidemioldgico das pacientes foi o seguinte: sexo feminino, faixa etéria entre 56 e 65 anos, apenas uma
com comorbidade prévia, todos em cuidados paliativos, um 6bito, uma alta e duas transferéncias para hospitais de origem. Medidas de
bloqueio epidemioldgico adotadas: registro de notificacdo compulséria da DCJ; precaucdes padrao, identificacdo e acondicionamento
dos materiais por risco de transmissibilidade; desinfeccdo dos materiais precedendo a esterilizagdo; e garantia de manuseio e local de descarte
adequado dos residuos. Conclusées: As medidas de controle epidemioldgico e resolu¢des quanto ao manuseio desses pacientes sdo recentes.
E importante que a equipe de satide se aproprie da tematica afim de prestar a assisténcia correta e de qualidade.

Descritores: Prions. Sindrome de Creutzfeldt-Jakob. Monitoramento Epidemiolégico.

ABSTRACT

Objective: To report on the epidemiological blocking measures carried out during the hospital stay of patients with Creutzfeldt-Jakob
disease. Case Description: Case report of four patients admitted to a referral hospital in southern Brazil, from June 2012 to June 2015.
Epidemiological Profile: female gender, aged between 56 and 65 years, only one of them with previous comorbidity, all in palliative care,
one death, one discharge, two transfers to the original hospital. Epidemiological blocking measures taken: mandatory notification of
CJD record; standard precautions, identification and packing of materials due to risk of transmission; disinfection of materials preceding
sterilization; and assurance of adequate handling and place of waste disposal. Conclusions: The epidemiological control measures and
decisions regarding the management of these patients are recent. It is important for the health team to be made aware of the subject in
order to provide adequate and good-quality care.

Keywords: Prions. Creutzfeldt-Jakob Syndrome. Epidemiological Monitoring.

RESUMEN

Objetivos: Presentar las medidas de bloqueo epidemioldgico realizadas en atencién hospitalaria a pacientes con Enfermedad de
Creutzfeldt-Jacob. Descripcion del Caso: Relato de casos, con cuatro pacientes internadas en hospital de referencia del sur de Brasil, de
junio de 2012 a junio de 2015. El perfil epidemiolédgico de las pacientes fue: sexo femenino, faja etaria de 56 a 65 afios, solamente una con
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comorbilidad previa, todas bajo cuidados paliativos, un deceso, un alta y dos transferencias a hospitales de origen. Medidas de bloqueo

epidemioldgico adoptadas: registro de notificaciones compulsivas de DCJ; precauciones estandar; identificacion y acondicionamiento de

materiales por riesgo de transmisibilidad; desinfeccion de materiales precediendo su esterilizacion; y garantia de manipulacion y lugar de

descarte adecuado de residuos. Conclusiones: Las medidas de control epidemioldgico y resoluciones respecto de manipulacion de estas

pacientes son recientes. Es importante que el equipo de salud comprenda la temética, para brindar atencion correcta y calificada.

Palabras clave: Priones. Sindrome de Creutzfeldt — Jacob. Monitoreo Epidemiolégico.

INTRODUGCAO

Encefalopatias Espongiformes Transmissiveis (EET)
sdo doengas neurodegenerativas causadas por prion
(proteinaceous infectious particle), molécula composta
unicamente por material proteico.* E uma proteina normal
do cérebro, semelhante em humanos, bovinos e outros
animais, podendo se tornar patoldgica disseminando-se
no cérebro até provocar a morte.2 O prion propaga-se
no mesmo hospedeiro e pode transmitir-se a outros na
incubagdo prolongada.’?

Classificam-se as EET em: a) herdadas — mutacdes
genéticas que codificam a proteina; b) adquiridas — con-
sumo da carne bovina contaminada com Encefalopatia
Espongiformes Bovina (EEB) ou iatrogénica transmitida
por instrumentais contaminados por prions; e c) es-
poradica — maioria dos casos, sem fonte infecciosa ou
evidéncia da doenca familiar.!

Dentre as EET destaca-se a Doenca de Creutzfeldt-
-Jakob (DC)J), forma classica esporadica, que comumente
acomete humanos (um caso por milhao), principalmente
idosos.? Possui uma forma adquirida chamada variante
(vDCJ), conhecida como “doenca da vaca louca”, mais
frequente em jovens associada ao consumo de carne
bovina com EEB e outros alimentos contaminados.

Nos Estados Unidos da América (EUA) a DCJ da
forma esporadica ocorre de 1 a 1,5 casos por milhdo de
habitantes por ano, podendo haver até dois casos por
milhdo, contudo aumenta o risco com a idade, sendo a
taxa anual de 3,4 casos por milhdo em individuos com
mais de 50 anos.®

No Brasil, um estudo recente apresentou a taxa de
Obitos por DCJ do periodo de janeiro de 2005 a dezembro
de 2010, sendo identificados 132 casos.t O estudo tam-
bém identificou a faixa etaria onde houve maior nimero
de 6bitos foi entre 60 e 69 anos. Com relacdo aos ébitos por
regido, o sul do pais apresentou-se como segunda regido
com maior nimero de casos, sendo 26 (19,5%) do total.

A forma iatrogénica foi reconhecida nos casos de trans-
missdo do agente infeccioso pela utilizagdo de instrumentos
cirdrgicos contaminados, horménio humano contaminado
derivado da pituitaria do crescimento ou da gonadotropina,
enxertos de dura-méater e transplante de cérnea.?

Diagnostico definitivo realiza-se por exame histo-
patolégico, Eletroencefalograma (EEG), analise de liquido
cefalorraquidiano (LCR) e ressonancia magnética (RNM).

A vigilancia para a DCJ foi implementada pela
Organizagdo Mundial de Saide (OMS) com o objetivo
de identificar precocemente todas as formas da doenca,
visando limitar a transmissdo por meio de trafego inter-

nacional de produtos, insumos e pessoas. Portanto, esta
patologia é identificada como doenca de grande impor-
tancia para a saude publica, de notificagdo compulsoéria.’

A vigilancia sistematica da DCJ esporadica realiza-
se na minoria dos paises, por isso, sua incidéncia é des-
conhecida.? Nao existe tratamento especifico para esta
doencga incuravel e mortal.? Frente a raridade dessa pa-
tologia, diferentes classificacdes, desconhecimento por
muitos profissionais e vivéncia obtida no tratamento de
uma paciente internada na Unidade de Terapia Intensiva,
definiu-se como objetivo deste relatar os quatro casos
de pacientes com DCJ internadas e medidas de bloqueio
epidemioldgico (MBE) adotadas.

RELATO DOS CASOS

Trata-se de relato de casos suspeitos de diagndstico
EET registrados no Servico de Controle de Infeccdo Hos-
pitalar (SCIH), de um hospital grande porte localizado em
Porto Alegre.

Realizou-se uma busca nos registros do SCIH
dos pacientes internados no hospital com suspeitos de
diagnoéstico EET notificados ao Servico de Vigilancia
Epidemiolégica da Secretaria de Saude do Municipio
(SMS), no periodo de junho de 2012 a junho de 2015,
identificando-se uma populacdo de seis (6) pacientes.
Para selecdo da amostra realizou-se uma consulta nos
prontuarios, selecionado os casos que atendiam os se-
guintes critérios de inclusdo: 1) casos confirmados com
exame laboratorial positivo de liquor cefalorraquidiano
(LCR) da proteina 14.3.3 ou casos confirmados pelo
quadro clinico compativel com EET; 2) estar ou ter sido
internado em qualquer unidade do hospital; 3) ter sido
comunicado ao SCIH do hospital; e 4) ter sido notificado
a SMS. A amostra constituiu-se de quatro (4) pacientes
que atenderam aos critérios de inclusédo, os outros dois
(2) casos, embora tenham sido notificados a SMS, nao
foram confirmados.

Esta pesquisa obteve aprovacdo no Comité de Etica
em Pesquisa do hospital com niimero 1.060.679.

O quadro 1 apresenta o perfil epidemioldgico das
pacientes internadas no hospital com diagndstico de
DCJ. Os casos relatados apresentaram quadro clinico
compativel com a literatura: maioria casos forma espo-
radica, feminino, idade média aproximadamente 65 anos,
nenhum padréo distinto de incidéncia socioeconémica.?™

Caso 1, paciente apresentou queixa de dor e rigi-
dez em membro superior direito subito um més, piora
progressiva e acometimento do membro inferior direito.
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Quadro 1. Perfil epidemiologico das pacientes acometidas por Doenca de Creutzfeldt-Jacob em um complexo hos-

pitalar do sul do Brasil, de junho de 2012 a junho de 2015.

Caracteristicas CASO1 CASO 2 CASO 3 CASO 4
Idade 62 56 56 65
Comorbidades prévias | Nao Néo Ex-tabagista Néo
Inicio sinais e sintomas | 1 més 1 més - -

Sinais e sintomas

Rigidez em membros, dor,
disartria, afasia e episédios
convulsivos diérios, piora

do quadro neurolégico

Confusdo mental, perda
de memobria, fraqueza,

mioclonias

Piora gradual da marcha e
declinio cognitivo

Deméncia rapidamente pro-
gressiva, mutismo acinético,
hipertonia, hiperreflexia e

mioclonias

Exames alterados

EEG, RNM, LCR proteina
14.3.3 positivo

EEG, RNM, LCR proteina
14.3.3 positivo

EEG, RNM, LCR proteina
14.3.3 indeterminado

EEG, RNM, coleta de LCR

sem sucesso

Desfecho

Cuidados paliativos, 6bito

Cuidados paliativos,
transferéncia para hospital
da cidade de origem

Cuidados paliativos, alta
para casa

Cuidados paliativos,
transferéncia para hospital
da cidade de origem

Procurou atendimento, internada apresentou disartria,
afasia e episédios convulsivos diarios. Transferida para
hospital de referéncia com piora, rigidez de hemicorpo
esquerdo, suspeita de meningoencefalite. Apds 15 dias
evoluiu com insuficiéncia respiratéria e rebaixamento de
sensorio, encaminhada para UTI com suspeita de doen-
¢a pridnica. EEG alterado e LCR positivo para proteina
14.3.3. Estabelecidos cuidados paliativos, ébito ocorreu
trés meses apods sintomas.

Caso 2, paciente atendida com confusdo mental,
ma alimentacdo, fraqueza e mioclonias por um més.
RNM apresentou alteracdes sugestivas de EET. Durante
internacdao houve agravamento das mioclonias e de-
sorientacdo, EEG alterado, LCR positivo para analise da
proteina 14.3.3. Internada cinco meses em cuidados
paliativos e transferida para hospital de origem, com
desfecho desconhecido.

Caso 3, paciente atendida com piora gradual da
marcha e declinio cognitivo. EEG alterado compativel
com doenca pridnica, LCR para proteina 14.3.3 resultado
indeterminado, contexto clinico compativel para DCJ.
Internada dois meses, recebendo alta para casa em cui-
dados paliativos, apresentando desfecho desconhecido.

Caso 4, paciente atendida com deméncia progres-
siva rapida. Apresentou mutismo acinético, hipertonia,
hiperreflexia e mioclonias induzidas por estimulos auditi-
vos. RNM e EEG alteragdes positivas para EET, suspeita de
DCJ. Tentativas de coleta de LCR, sem sucesso. Baseados
no quadro clinico passou a cuidados paliativos, internada
45 dias e transferida para hospital de origem, com desfe-
cho desconhecido.

Por ser um desafio a salde publica, a emergéncia
e a reemergéncia das doengas infecciosas, um estudo
realizado no Brasil avaliou os ébitos ocasionados por
doencas pridnicas, registradas entre janeiro de 2005 a
dezembro de 2010, no Sistema de Informacdes sobre
Mortalidade (SIM) do Ministério da Salde, identificando
no total de 171.223 oébitos causados por doencas infec-
ciosas e parasitarias, 132 ocorreram por casos de doenga
de Creutzfeldt-Jakob.®

Os primeiros sinais e sintomas apresentados nos
casos descritos corroboram com a literatura, onde a DCJ
esporadica caracteriza-se por sintomas psicéticos, de-

pressao, distirbios comportamentais e personalidade.?
Estudos apontaram caracteristicas clinicas similares aos
casos relatados, apresentando deméncia rapidamente
progressiva, mioclonias, evoluindo para 6bito em menos
de um ano.*?

Possivel definir diagnostico de DCJ fundamentado
em aspectos clinicos, EEG, amostras de LCR proteina
14.3.3 positiva e alteragdes da RNM cerebral ® A precisao
do teste de LCR positivo para proteina 14.3.3 levou a
Organizagdo Mundial de Saude (OMS) e o programa de
Vigilancia da DCJ da Unido Europeia a incluir este exame.?

DCJ é antiga de baixa prevaléncia, adquiriu impor-
tancia na saude publica devido ao surgimento da nova
entidade relacionada ao consumo de carne contaminada
com EEB denominada de DCJ variante, assim passou a ser
uma doenca de notificagdo compulsoéria.’

No Brasil, o controle para o processamento de
materiais utilizados em pacientes com suspeita clinica
de DCJ ou DCJ variante segue a Resolucdo da Diretoria
Colegiada (RDC) numero 306 da Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria (ANVISA).X O quadro 2 apresenta
as MBE adotadas pelos profissionais em um hospital de
referéncia do sul do Brasil.1!

Materiais em contato com a pele integra e uso res-
piratério, foram limpos e desinfetados conforme rotina.
Preferencialmente usaram-se materiais descartaveis,
contudo quando usado material permanente foram
encaminhados em saco plastico identificados “conta-
minado com prion”, descontaminacdo de instrumental
imergido em hidroxido de sédio previamente a esterili-
zagdo.’* Roupas de cama com liquor e/ou sangue foram
descartados em sacos plasticos vermelhos, conforme
RDC numero 306, as que ndo entraram em contato, foram
para lavanderia.l®

Descarte de residuos seguiu RDC numero 306,
classificando prion como integrante do Grupo A: resi-
duos com presenca de agentes biol6gicos com risco de
infec¢do.’® Colocado em saco plastico vermelhos, lacra-
dos e desprezados em container vermelho, recolhido por
funcionario usando equipamento de protecao individual
(EPI), encaminhando para incineragdo. Descarte do
perfuro-cortante realizado em caixa rigida padronizada
lacrada em saco vermelho, no container.?®
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Quadro 2. MBE realizadas no atendimento de pacientes com DCJ em um hospital do Brasil, junho de 2012 a

junho de 2015.

Medidas de Bloqueio Justificativas

Epidemiolégico

Confirmacédo ou provavel paciente com DCJ foi comunicado ao SCIH e a VE.>1011

Registro e notificagdo compulséria da DCJ>2°
Atentar risco de transmissibilidade®*°

MBE com precaugdo padrao.'® Esclarecimento sobre patologia a equipe assistencial para
prevencdo de transmissdo cruzada.

Organizar/Identificar materiais contaminados®®

Identificacdo do material: “Risco Biolégico por Prion” acondicionado em dois sacos
vermelhos, conforme a Norma Brasileira nimero 7500 da Associag&o Brasileira de Normas
Técnicas com simbolo de substancia infectante para residuos do Grupo A.**12

Acompanhar/Direcionar materiais/instrumentos
contaminados®®

Garantir manuseio e local de descarte adequado
dos residuos®!

Materiais / Instrumentos descartaveis, quando permanentes manter molhados/Umidos até
processamento, identificado. Materiais resistentes a autoclavagem realizado processo de
desinfeccdo precedendo esterilizagdo.®

Fornecido Equipamentos de Protecdo Individual especifico ao funcionério responsavel
pelo manuseio de residuos, residuos identificados e encaminhados para incineraggo.>*°

Segundo a OMS residuos de materiais infecciosos
de pacientes com EET devem ser incinerados ou tratados
por métodos efetivos para inativacdo do agente. Onde
nao ha equipamentos de incineracdo, recomenda-se de-
sinfeccdo quimica e posterior queima, com combustao
total, em local apropriado.?

Materiais da nutricdo, fisioterapia e limpeza, eram
mantidos como rotina. Caso houvesse contaminagdo
ambiental com liquor ou sangue, era limpo com agua e
sabdo e apds utilizava-se hipoclorito de sédio 2%, em
contato no minimo uma hora. O material utilizado para
limpeza era desprezado como residuo contaminado no
saco vermelho.

Quanto ao 6bito, além do acolhimento aos fami-
liares, o preparo do corpo teve cuidado diferenciado.
Colocado em bolsa selada, forrada com material eficaz
para absorcao evitando extravasamento de solucao de
continuidade da caixa craniana ou perda de LCR, seguin-
do orientacdes da ANVISA.X Os corpos ndo necropsiados
nao sado considerados de risco, devendo-se limitar a sub-
missdo a necropsia. O confinamento do corpo no caixdo
ou a cremacao nao sdo considerados de risco significante
para a contaminagdo ambiental.?

CONCLUSAO

Estes relatos descrevem casos de pacientes com
DCJ internadas em um hospital e MBE. Pacientes com
prion sdo raros, por isso, maioria dos profissionais des-
conhece este tipo de patologia, indicando necessidade
de discussdes e esclarecimentos sobre cuidados neces-
sarios para prestar assisténcia correta com qualidade.
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