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World Health Organization

DOENÇAS DE ORIGEM HÍDRICA E ALIMENTAR

1 em 10 pessoas adoecem 
devido a alimentos não 

seguros

420 mil 
mortes

23 milhões de pessoas 
adoecem por doença de 

origem alimentar

5 mil 
mortes
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Fig. 1 – Diagrama de síntese proteica – Geeks for geeks

Alterações pós-tradução

• Folding

• Clivagem

• Adição de grupos/moléculas

• Ligações intramoleculares
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Fig. 2 – Mayo Foundation – Normal prion and diseased prion

PrPc PrPSc
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Priões Proteínas (fisiológicas ou patológicas)

Proteínas normais → Priões patológicos

Muito resistentes

Gene PRNP → PrPc
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Priões

Esporádica

sDCJ

IFE

PPSV

Genética

gDCJ

IFF

Sínd. GSS

Adquirida

Kuru

iDCJ

vDCJ

85%
10%

1%
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PrPc
membranosa

PrPSc anómala 
intracelular

Replicação de 
PrPSc

Transporte 
Axonal Neurotoxicidade

Fig. 2 – Mayo Foundation – Normal prion and diseased prion

PrPc PrPSc



Etiologi
a
Fisiopatologia – DCJ Esporádica (85-90%)

9

Modificação 
espontânea

Mutações somáticas 

PRNP

Cluster?
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Mutação 
Missense

DCJ 
genética

Mutação Missense PRNP

Mutação D178N  → gDCJ ou IFF
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BSE Infeção 
humana vDCJ

Transmisssão humana de BSE

1º caso em 1995

235 casos documentados até hoje (+ jovens)

Sintomas neuropsiquiátricos abundantes

Sinal pulvinar

Biópsia tonsilar
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(Neuro)cirurgia Transfusões

Exposição 
ocupacional
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Pródromo

Demência

Mioclonias

Outros neuropsiquiátricos

Nistagmo e Ataxia

Trato corticoespinhal

Extrapiramidais

Atípicos

Período de Latência

• Alterações da personalidade

• Mutismo

• Alucinações visuais

• Depressão

• Parassónias, cefaleias, fadiga
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Pares 
cranianos SNP

Alterações 
sensoriais
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Mutações genéticas hereditárias

Exposição a tecidos contaminados

Ingestão de priões (vDCJ)

Profissionais de saúde e laboratório

Idade (55-75 anos)
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RM
• Hipersinal GB

Biomarcadores LCR

EEG
• Complexos trifásicos periódicos (1-2 Hz)

Biópsia cerebral
• Degeneração espongiforme
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RT- QuIC (DCJ esporádica)

• Mistura de LCR com Proteína Priónica Recombinante

• LCR doente → reconformação em PRR

• PRR transformada  → Fluorescência

Tau 

14-3-3

Enolase específica de neurónios

S100
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Doença NeuroPsiq + RT-QulC

OU

Demência progressiva

+ 2
Mioclonia

Perturbação visual ou cerebelosa

Disfunção piramidal ou extrapiramidal

Mutismo

+ EEG

+ RM

+ 14-3-3
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Demências                         VS                 Sínds. Psiquiátricos                    VS                  
Outros

Alzheimer

D. Corpos de Lewy

D. Huntington

Encefalite autoimune

Sínd. Paraneoplásicos

D. Wilson

Kuru
FFI
…

Sintomatologia inicial
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Início de 
sintomas

Morte

1  ano

Tratamento sintomático / paliativo
• BZDs

• Anti-epilépticos

• Inibidores de colinesterase (?)

• Experimentais

• Flupirtina

• Polissulfato pentosano

• Quinacrina

• Doxiciclina

• Terapia génica



EPIDEMIOLOGIA - História

1920

Hans Gerhard Creutzfeldt

1921

Alfons Maria Jakob

1982

Stanley Prusiner

Década de 1990

VDCJ (UK)

2003

Transmissão sanguínea

2007

Único caso da vDCJ em Portugal
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EPIDEMIOLOGIA – Mundo

WHO Guidelines on Tissue Infectivity Distribution in Transmissible Spongiform Encephalopathies e Creutzfeldt-Jakob disease. Uptodate.com
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Geral

1 a 2 casos 
por 1 

milhão de 
habitantes

Formas

85 a 90% -
esporádica

10 a 15% -
outras

Idade

Média: 62 
anos

Mais jovens 
na variante 
e idiopática

Sexo

Sem 
predileção

Local

Incidência 
30 a 100x 

> em Norte 
de África, 

Israel, Itália 
e Eslováquia 

(genética)



EPIDEMIOLOGIA – Mundo

WHO Guidelines on Tissue Infectivity Distribution in Transmissible Spongiform Encephalopathies
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1996

2006

Reino Unido 161
França 17
Irlanda 4

EUA e Holanda 2
Canadá, Itália, 

Japão, Portugal, 
Arábia Saudita e 

Espanha
1



EPIDEMIOLOGIA – EU/EEA

ECDC Surveillance Atlas of Infectious Diseases
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ANO Nº CASOS EU/EEA TAXA

2019 0 0.00

2020 0 0.00

2021 1 0.00

2022 0 0.00

2023 0 0.00



EPIDEMIOLOGIA – EU/EEA

ECDC
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1993
• EuroCJD

2000
• Regulamentação 

da vigilância

2007
• Responsabilidade 

do ECDC 



CLASSIFICAÇÃO DE CASO

Despacho n.º 1150/2021, de 28 de janeiro
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Nota 1 - apenas se consideram alvo de vigilância epidemiológica os
casos de Doença de Creutzfeldt -Jakob esporádica e de Doença de
Creutzfeldt -Jakob Variante (vDCJ)

Condições prévias

• Qualquer pessoa que sofra de uma doença neuropsiquiátrica progressiva há pelo menos 6 meses;
• Os exames de rotina não apontam para um diagnóstico alternativo;
• Não há história de exposição a hormonas hipofisárias humanas nem de transplante de duramáter

humana;
• Não há sinais de uma forma genética de encefalopatia espongiforme transmissível.

Critérios Clínicos

Pelo menos um dos critérios seguintes:
• Sintomas psiquiátricos precoces (depressão, ansiedade, apatia, isolamento, ideias delirantes);
• Sintomas sensoriais dolorosos persistentes;
• Ataxia;
• Mioclonia, coreia ou distonia;
• Demência.

Critérios de diagnóstico para caso 
confirmado

Confirmação neuropatológica: alteração espongiforme e depósito extenso de proteínas priónicas, com
placas bem desenvolvidas no cérebro e no cerebelo.

Critérios de diagnóstico para caso 
provável ou possível

• Eletroencefalograma (EEG) não apresenta o traçado caraterístico da DCJ esporádica nas primeiras
fases da doença;

• Sinal pulvinar bilateral elevado na Ressonância Magnética Cerebral;
• Uma biópsia das amígdalas positiva.

Critérios Epidemiológicos Não aplicável

Nota 2 - A aparência típica do EEG na DCJ esporádica consiste em complexos periódicos generalizados com uma frequência aproximada de um
por segundo. Estes podem ser observados ocasionalmente nas fases terminais da variante.

A biópsia das amígdalas não é recomendada por rotina, nem em casos em que o EEG tenha a aparência típica da DCJ esporádica,
mas pode ser útil em casos suspeitos nos quais se verifiquem características clínicas compatíveis com a variante e em que a Ressonância
Magnética Cerebral não revele sinal pulvinar elevado.



 Caso possível – qualquer pessoa que reúna as condições prévias E
•Preencha os critérios clínicos E
•Um EEG negativo relativamente à DCJ esporádica.

Caso provável –
•Qualquer pessoa que reúna as condições prévias E

•Preencha os critérios clínicos E
•Um EEG negativo relativamente à DCJ esporádica E
•Uma ressonância magnética cerebral positiva.

OU

•Qualquer pessoa que reúna as condições prévias E
•Uma biópsia das amígdalas positiva

 Caso confirmado – qualquer pessoa que reúna as condições prévias E
•Preencha os critérios de diagnóstico para caso confirmado.

CLASSIFICAÇÃO DE CASO

Despacho n.º 1150/2021, de 28 de janeiro
28



INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA

DOENÇA DE 
CREUTZFELDT-

JAKOB
SAÚDE PÚBLICA

MEDIDAS DE 
PREVENÇÃO

MEDIDAS DE 
CONTROLO
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA
MEDIDAS DE PREVENÇÃO

Manual Control of Communicable Diseases. American Public Health Association; 2015 e Portal ANMSP

DCJ iatrogénica
• Controlo sanitário do extrato de hipófise humana (GH);
• Esterilização adequada dos instrumentos cirúrgicos;
• Destruir instrumentos utilizados em autópsias ou em neurocirurgia de doentes;
• Evitar transplantes
• Evitar manipulações neurocirúrgicas desnecessárias;
• Luvas em malha metálica e proteção adequada das feridas quando manipular 

cérebros ou medulas espinhais bovinas;
• Prevenção de transmissão por sangue.
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA
MEDIDAS DE PREVENÇÃO

Manual Control of Communicable Diseases. American Public Health Association; 2015 e Portal ANMSP

DCJ variante
• Evitar o consumo bovino de:

• Miolos;
• Medula espinhal;
• Tutano;
• Timo;
• Baço;
• Amígdalas;
• Intestino;
• Pulmão;
• Fígado;
• Suprarrenais e outras glândulas.
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA
MEDIDAS DE CONTROLO

1. Notificação obrigatória 

2. Investigação de contactos e fonte da infeção
a. Procedimentos cirúrgicos;

b. Exposição a hormonas de glândulas pituitárias humanas;

c. Exposição a enxertos de dura-máter humana;

d. História familiar;

e. História de doação ou receção de sangue e derivados.

32
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Zoonose bacteriana, de notificação obrigatória: 
 Género: Leptospira;

 Espécies patogénicas: Leptospira interrogans (mais comum);

 Morfologia: Bactérias espiroquetas, finas, helicoidais, móveis (com flagelos periplásmicos)

aeróbia obrigatória, com elevada motilidade;

 Sobrevive em ambientes húmidos e alcalinos (como água doce parada e solo encharcado) por

períodos prolongados, especialmente em clima quente e húmido;
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•Reservatórios principais: Roedores (++ ratos), 
animais de produção e domésticos (bovinos, suínos, 
cães e outros mamíferos).

•Transmissão:
• Contacto direto com urina de animais 

infetados.
• Contacto indireto através de solo ou água 

contaminada.
• Penetração pelas mucosas ou pele lesada.

•Não há transmissão inter-humana relevante.

Período de Incubação
•Geralmente: 5 a 14 dias
•Intervalo possível: 2 a 30 dias
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Doença Bifásica

Síndrome de Weil
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O risco de transmissão aumenta em determinadas circunstâncias:

• risco climático:

• climas tropicais e temperados;

• inundações e chuvas fortes;

• risco ocupacional:

• trabalhadores rurais, veterinários, mineiros, trabalhadores de matadouro e trabalhadores sanitários, ++ 

de esgotos; 

• atividades de risco:

• lazer/ prática de desportos aquáticos em águas sem tratamento sanitário ( fontes, lagos ou rios);

• atividades que podem causar pequenas feridas na pele e com exposição à água ou solo ( jardinagem 

sem equipamento de proteção).
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• Clínico (difícil, ++ formas leves) e laboratorial;

• O método laboratorial de escolha depende da fase evolutiva:

 Fase precoce- 1ª semana de doença  Fase tardia 

• Exame direto;
• Cultura;
• Deteção do DNA pela reação 

em
cadeia da polimerase (PCR).

• Cultura;
• ELISA-IgM;
• Microaglutinação (MAT).



Etiologi
a
Diagnóstico

39

 Exames inespecíficos: Hemograma; bioquímica; sedimento urinário; Rx tórax; ECG e gasimetria
arterial 

• Leucocitose; 
• Trombocitopenia (como manifestação isolada ocorre em 50% dos casos e é sinal de mau 

prognóstico); 
• Leucopenia, trombocitopenia e anemia poderão estar presentes em caso de supressão da medula 

óssea; 
• Prolongamento do TP;
• ↑ transaminases; 
• ↑ bilirrubina direta e indireta (devido à anemia hemolítica); 
• ↑ ureia e creatinina; 
• Hipocaliémia;
• Piúria, hematúria ou elevação das proteínas e eventualmente pigmentos biliares. 
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• Iniciado no momento da suspeita clínica;

• Indicado em qualquer período da doença, ++ eficácia na 1ª semana de sintomas;

• Se sinais e sintomas leves, a terapêutica sintomática e re-hidratação oral pode ser suficiente.
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•Formas leves: Recuperação total;

•Formas graves (Weil): Taxa de mortalidade 5-15%;

•Complicações possíveis: IRA, SDRA, hemorragia alveolar, miocardite;

Vacinação

•Em humanos: Não existe vacina universalmente disponível;

• Algumas vacinas experimentais ou regionais (ex: Cuba, China);

•Em animais: essencial no controlo em reservatórios (bovinos, cães).



EPIDEMIOLOGIA - História

Antiguidade

Doença Ictérica

1880

D.J. Larrey

1886

Adolf Weil

1907

Arthur Stimson

1915

Ryukichi Inada e Yutaka Ido

1917

Hideyo Noguchi
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EPIDEMIOLOGIA – Mundo

World Health Organization, International Leptospirosis Society e Uptodate.com
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Geral

0,1 a 10 casos 
por 100 mil 
habitantes

Local

Sul e Sudeste 
Asiático

Oceânia

Caribe

Partes da África 
Subsaariana

Partes da 
América Latina

Surtos

Contaminação de 
água e esgotos

Alterações na 
densidade do 
reservatório 

animal

Após desastres 
naturais

Natação 
em água 

doce

Vários surtos em 
triatlo



EPIDEMIOLOGIA – EU/EEA

ECD Annual Epidemiological Report for 2022
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EPIDEMIOLOGIA – EU/EEA

ECD Annual Epidemiological Report for 2022

Sazonalidade: julho a novembro
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ANO Nº CASOS 
PORTUGAL

Nº 
CASOS
EU/EEA

TAXA 
PORTUGAL

- EU/EEA

2019 82 957 0.80 - 0.23

2020 70 569 0.68 - 0.14

2021 43 839 0.42 - 0.20

2022 65 771 0.63 - 0.18

2023 119 1261 1.13 - 0.30

EPIDEMIOLOGIA - Portugal

ECDC Surveillance Atlas of Infectious Diseases.
47



Critérios clínicos Critérios laboratoriais Critérios epidemiológicos

Qualquer pessoa com Febre OU que preencha,
pelo menos, dois dos onze critérios seguintes:
• Calafrios;
• Cefaleias;
• Mialgias;
• Derrame conjuntival;
• Manifestações hemorrágicas cutâneas e das

mucosas;
• Erupções cutâneas;
• Icterícia;
• Miocardite;
• Meningite;
• Compromisso da função renal;
• Sintomas respiratórios, nomeadamente

hemoptise.

Pelo menos um dos critérios seguintes:
• Isolamento de Leptospira interrogans ou de outras

Leptospira spp. patogénicas, a partir de uma
amostra biológica;

• Deteção de ácidos nucleicos de outras Leptospira
spp. patogénicas, numa amostra biológica;

• Demonstração da presença de Leptospira
interrogans ou de outras Leptospira spp.
patogénicas por imunofluorescência numa amostra
biológica;

• Resposta imunitária específica à Leptospira
interrogans ou a outras Leptospira spp.
patogénicas.

Pelo menos UM dos critérios
seguintes:
• Transmissão de animais a

seres humanos;
• Exposição ambiental;
• Exposição a uma fonte

comum.

 Caso possível – Não Aplicável.
 Caso provável – Qualquer pessoa que preencha os critérios clínicos e epidemiológicos.
 Caso confirmado – Qualquer pessoa que preencha os critérios clínicos e laboratoriais.

CLASSIFICAÇÃO DE CASO

Despacho n.º 1150/2021, de 28 de janeiro
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA

LEPTOSPIROSE SAÚDE 
PÚBLICA

MEDIDAS DE 
PREVENÇÃO

MEDIDAS DE 
CONTROLO
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA
MEDIDAS DE PREVENÇÃO

Manual Control of Communicable Diseases. American Public Health Association; 2015 eWorld Health Organization, International Leptospirosis Society

Minimizar o risco de infeção
• não nadar / caminhar em águas que potencialmente contaminadas (após furacões, inundações ou fortes chuvas); 
• Evitar o contato com animais infetados;
• Exposição provável (ocupacional ou recreativa), pensos impermeáveis e EPI.

Controle dos reservatórios animais
• redução da população;
• vedações ou telas;
• manutenção e limpeza.

Imunização de animais.

Desinfeção de pequenas áreas.

Proteger os alimentos contra a contaminação animal.

Lavar as mãos com frequência.

Doxiciclina
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA
MEDIDAS DE CONTROLO

1. Notificação obrigatória

2. Contexto Epidemiológico
a. Determinar a fonte (real ou provável) da infeção (animais e/ou água);

 Fontes animais -

1. Testes serológicos: resultado rápido x sem serotipo circulante

2. Cultura de tecidos e/ou urina - identificação do serotipo x período de incubação prolongado (até 6 

meses). 

 Amostras ambientais

1. Demora de semanas a meses

2. Resultados negativos não excluem a presença de agentes

3. Água contaminada - drenar fonte de água contaminada

b. Surtos: testes rápidos e informações adequadas
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INTERVENÇÃO DA SAÚDE PÚBLICA - ONE HEALTH
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