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ESTUDO RETROSPECTIVO DA DOENCA DE
CREUTZFELDT-JAKOB DIAGNOSTICADA NO
NORTE DE PORTUGAL ENTRE 1993-2002

Caracteristicas demograficas, clinicas e neuropatologicas
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RESUMO - Introducéo e objetivo: Descricdo das caracteristicas demograficas, clinicas e neuropatoldgicas de
11 doentes com doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ). Método: Revisdo clinica e neuropatoldgica de doentes
com DCJ diagnosticados entre 1993 e 2002 em hospitais do Norte de Portugal. Resultados: Foram identificados
11 doentes (4 do sexo feminino; idade média de inicio dos sintomas, 64 anos; média de duragéo da doenca,
8 meses). Todos apresentaram sindrome demencial progressiva associada a mioclonias, sendo a sindrome
cerebelar a forma de apresentacao inicial em quatro deles. O estudo neuropatoldgico revelou sempre espongiose
e gliose reativa associada a perda neuronal. O estudo imunocitoquimico para proteina priénica (PrP) foi
positivo nos oito casos em que foi executado. Conclusdo: O grupo de doentes descritos constitui uma série
clinica representativa da heterogeneidade de fenotipos possiveis da DCJ esporadica. O estudo neuropatolégico
é ainda indispensavel para o diagndstico definitivo da doenca.
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A retrospective study of Creutzfeldt-Jakob disease in North of Portugal 1993-2002: demographic, clinical
and neuropathological features

ABSTRACT - Objective: Description of the demographic, clinical and neuropathological features of 11 cases of
Creutzfeldt-Jakob disease (CJD). Method: Review of the clinical and neuropathological features of patients with
CJD diagnosed in hospitals in the North of Portugal between 1993 and 2002. Results: Eleven patients were
identified, 4 females: mean age of onset of symptoms - 64 years, mean duration of disease - 8 months. All
presented with a syndrome of progressive dementia with myoclonus, with four patients presenting with cerebellar
signs. Neuropathological examination of brain at autopsy showed spongiosis and reactive gliosis associated
with neuronal loss. In eight cases immunocytochemistry for prion protein (PrP) was carried out and was positive.
Conclusion: The group of patients described represents the heterogeneity of the clinical phenotypes possible in

CJD. Neuropathological examination is still indispensable to make the definitive diagnosis of the disease.

KEY WORDS: Creutzfeldt-Jakob disease, dementia, neuropathology, prion protein (PrP).

A doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) é a mais fre-
quente das raras doencas priénicas humanas, com
incidéncia anual estimada de 1 caso por milhdo de
habitantes!2. Foi descrita pela primeira vez nos anos
20 na Alemanha por Hans Gerhard Creutzfeldt e Al-
fons Jakob como uma encefalopatia espongiforme

subaguda. A sindrome principal da doenca é demén-
cia subaguda rapidamente progressiva que invaria-
velmente leva a morte“.

Atualmente consideram-se quatro variedades da
doencga?, de acordo com a clinica e modo de transmis-
sdo: esporadica - que corresponde a maioria dos ca-
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sos de DCJ, aproximadamente 87%; forma genética
ou familiar, a que correspondem mutacdes do gene
da proteina pridnica forma iatrogénica, transmitida
por tecidos humanos (especialmente horménio de
crescimento humano, enxertos de dura mater) ou por
material cirdrgico contaminado; e a nova variante da
doenca de Creutzfeldt-Jakob (nvDCJ)>7 descrita recen-
temente e relacionada com a epidemia de encefalo-
patia espongiforme bovina (BSE)®**¢1°. A nvDCJ tem
algumas caracteristicas clinicas e anatomopatolo-
gicas semelhantes as restantes formas e outras dis-
tintas. Os dados mais tipicos da nvDCJ"1%s30: atin-
gir individuos mais jovens; sintomas psiquiatricos e
sensitivos como forma de apresentacdo da doenca;
tempo de evolugdo mais longo; auséncia de altera-
¢Oes electroencefalogréficas; presenca de alteracdes
sugestivas imagem a ressonancia magnética (RM)
cerebral; nos estudos neuropatolégicos, presenca de
deposicdo de amildide, constituida por proteina pri6-
nica rodeada de vacuolos (“placas floridas™)* 6111314,
Além das “placas floridas”, a degenerescéncia espon-
giforme é muito menos marcada e a deposi¢do de
PrP mais intensa. Apesar de, nos Ultimos anos, terem
sido descritos critérios clinico-laboratoriais!>*®de ele-
vada presuncao de DCJ esporadica e da nvDCJ, o es-
tudo neuropatoldgico mantém-se indispensavel para
o diagndstico definitivo de qualquer destas formas.
O objetivo principal deste estudo é a descricdo
das caracteristicas clinico-patolégicas de 11 doen-

tes com DCJ confirmados por estudo neuropatolé-
gico realizado em duas unidades de neuropatologia
pertencentes a hospitais do Norte de Portugal. Os
dados obtidos foram comparados com as caracteris-
ticas de casos previamente descritos na literatura.

METODO

Pacientes. Entre 1993 e 2002, no Norte de Portugal
foram confirmados por autopsias cerebrais 9 diagnosti-
cos de DCJ na Unidade de Neuropatologia do Hospital
Geral de Santo Anténio (HGSA) e 2 no Servi¢o de Anato-
mia Patoldgica do Hospital de Pedro Hispano. Os 11 paci-
entes foram estudados e assistidos por neurologistas em
diferentes hospitais, nas respectivas unidades ou servigos
de neurologia: 4 doentes foram estudados no HGSA, 3 no
Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia (CHVNG, Gaia), 2
no Hospital de S. Pedro (Vila Real) e 2 no Hospital Pedro
Hispano (Matosinhos).

Métodos

Os processos clinicos dos doentes foram usados para
completar um protocolo que englobava as caracteristicas
demograficas, clinicas e os resultados de exames comple-
mentares. O protocolo foi, na maioria dos casos, preen-
chido pelo neurologista assistente do doente. Rela-
tivamente aos estudos histopatologicos, foi feita a revi-
sdo do material de autépsia arquivado, tendo incluido os
seguintes estudos: estudo macroscopico do cérebro, ten-
do sido na maioria dos cérebros retirados fragmentos dos
lobos frontais, génglios da base, lobo temporal, lobo
occipital, mesencéfalo, ponte, bulbo e cerebelo. Este mate-

Tabela 1. Caracteristicas demogréficas do grupo de doentes.

Doente Sexo Idade Local de Historia Duragéo da

de inicio residéncia familiar de doenca

(anos) deméncia (meses)®
1 M 68 Arcos de Valdevez + 12
2 F 63 Mirandela - 8
3 M 72 Espinho - 13
4 M 65 Braganca - 6
5 M 52 Grij6 - 5
6 F 63 Vila do Conde - 13
7 M 66 Espinho - 6
8 F 64 Vila da Feira - 8
9 F 68 Gaia + 3
10 M 47 Porto - 8
11 M 76 Milheiros - 6

M, masculino; F, feminino; +, positiva -, negativa; idade de inicio: idade de inicio dos sintomas; +, historia familiar
positiva; - historia familiar negativa; §: duragédo média da doenga, tempo desde o inicio dos sintomas até a data da morte.



952 Arg Neuropsiquiatr 2003;61(4)

rial foi fixado em formol e posteriormente tratado com
acido férmico. O método de processamento em parafina
foi o de rotina e as coloragGes efetuadas foram as seguin-
tes: hematoxilina-eosina (HE), luxol fast blue (LFB), glial
fibrillar acidic protein (GFAP) e prion protein (PrP).

O diagnostico de DCJ foi efetuado quando identificadas
as 3 caracteristicas patognomonicas desta entidade: es-
pongiose, perda neuronal e gliose.

RESULTADOS

Cerca de 90 % (10/11) dos doentes foram diag-
nosticados nos ultimos 6 anos, isto é, entre 1997-
2002. O primeiro doente data do ano de 1993 e a
maioria dos casos foi identificadas previamente ao
ano de 2000 (9 em 11), ano no qual foi estabelecido
em Portugal, a semelhanca do que ja era pratica em
outros paises da Comunidade Europeia, um registo
nacional de DCJ.

Dos 11 doentes estudados, 4 eram do sexo femi-
nino. A média de idade de inicio da doenca foi 64
anos, variando entre 47 e 76 anos. A média de dura-
cdo da doenca foi 8 meses, variando entre 3 e 13
meses (Tabela 1).

Dois doentes (1 e 9) tinham histéria familiar de
deméncia, sendo, em ambos, a mae o familiar afeta-
do. Em um dos casos (1), foi possivel descricdo do

familiar afetado: mae adoeceu aos 74 anos com qua-
dro de deterioracdo mental e tremor dos membros
superiores evolugdo com cerca de 6 anos até a morte.

Caracteristicas clinicas iniciais

A sindrome cerebelar foi a forma de apresenta-
¢ao inicial mais frequente, tendo sido descrita em 4/
11 doentes (36 %). Dos 4 doentes, dois apresenta-
ram-se com desequilibrio na marcha (doentes 3 e
6), um com alteragdo na voz (doente 1) e um com
tremor postural e intencional de um dos membros
superiores (doente 8).

Trés doentes apresentaram-se com alteracoes vi-
suais precoces; traduziram-se em um doente por ilu-
sdes visuais exuberantes (doente 2) e em dois por
cegueira cortical (doentes 4 e 11).

Nos restantes 4 doentes, as manifestacdes clini-
cas iniciais foram: mioclonias (doente 10); deterio-
racdo cognitiva (doente 9); sindrome parkinsoniana
acinético-rigida (doente 7) e sindrome psiquiatrica
(doente 5). As manifestacdes psiquiatricas precoces
do doente 5 consistiam num quadro psicotico acom-
panhada de alucinac¢des auditivas, recusa alimentar
e agitacdo psicomotora.

Nenhum doente apresentou alteracdes sensitivas
precocemente.

Tabela 2. Resultados da investigagao analitica, neurofisioldgica e imagiologica.

Doente EEG LCR Imagem encefalica
lentif. base Periddica citoquimico prot 14-3-3
1 presenteMi1.12 ausenteMi1.12 normal negativa¥**  TC: normal™!
RM: atrofia cerebral™**
2 presenteMé’ presenteMs.’ normal™® nr TC: atrofia cerebral M®
3 presente M34912  presenteM34912 normal™* nr TC: normal“#
4 presente M2#4 presenteM* normal™3 nr TC: atrofia cerebral M*
5 presenteM? presenteM? normal™? nr TC: atrofia cerebral M2
6 presente Mé&7.10 presenteM”.10 normalM’ nr RM: hipersinal T2 n. da base™® e atrofia cerebral M>1
7 presenteM?2 ausenteM?3 normal™3 nr TC: normal“?
RM:hipersinal T2 corticosubcortical difuso
e cereabelar M2
8 presenteM34.7 presenteM+? 28 MNM4 nr TC: normal“®
normal Ms© RM: hipersinal T2 n. da base e atrofia cerebral"®”
9 presenteM2 presenteM? normal™4 nr RM: hipersinal T2 n. da base e atrofia cerebral™?
10 presenteM3.M4M7 presenteM” normal M3 positiva M® RM: hipersinal T2 n. da base M43,
lobos frontais e atrofia cerebral“®
11 presenteM3M4MS  presenteM4 M5 normal M4 positiva M TC: hipodensidades periventriculares™?

RM: hipersinal T2 periventricular M*

M més de evolugdo; lentif, lentificacdo; at, atividade; MN, mononucleares; n, nicleos; Nr, nédo realizado.
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Fig 1. A. Hipersinais na substancia branca profunda bilaterais em imagens ponderadas em T2
(doente 8, M®). B. Atrofia cerebral com aumento dos espagos de LCR em imagens ponderadas
em T2 (doente 8, M®). C. Hipersinal dos nucleos da base, insular, dos claustros e frontal em
imagens ponderadas em DP1 (doente 8, M¢).

Evolucéo clinica

Na maioria dos doentes, o tempo médio de evo-
lucdo foi inferior a 12 meses. Ap6s periodo inicial de
apresentacéo e duracdo variaveis, a doenca progre-
diu rapidamente em todos eles para deterioracédo
cognitiva global, mioclonias, incontinéncia de
esfincteres e mutismo acinético.

No doente 6 a presenca de arreflexia motivou a
realizacéo de eletromiografia e bidpsia de nervo, as
quais revelaram neuropatia axonal.

Investigacdo

Electrencefalografia (EEG). A maioria dos doen-
tes realizou multiplos EEGs ao longo do curso da
doenga. Em nenhum doente o EEG inicial foi nor-
mal, apresentando ja altera¢des nos primeiros dois
meses de clinica. As anomalias mais precoces e fre-
quentes ao EEG foram lentificacédo e desestruturacado
da atividade de base. A atividade periddica de curta
duracao, caracteristica das formas esporadicas de
DCJ, foi descrita em registos de EEG de 9 doentes
(2,3,4,5,6,8,9,10,11) (Tabela 2).

Liquido cefalorraquidiano (LCR). Em todos os
doentes foi realizada uma puncéo lombar para estu-
do citoquimico e microbiolégico do LCR. Em 3 do-
entes (1,10 e 11) foi pesquisada a proteina 14-3-3
(prot 14-3-3) tendo sido o resultado negativo no
doente 1 e positivo nos doentes 10 e 11 (Tabela 2).

Neuroimagem

Todos os doentes realizaram investigacdo de ima-
gem tendo quatro deles realizado dois tipos de exa-
mes: a tomografia axial computorizada (TC) e resso-
nancia magnética (RM) encefélicas. Nos restantes
doentes apenas um destes estudos foi realizado: em
4 apenas a TC, e em 3 apenas a RM. Com exce¢ao

do doente 3, cuja TC foi normal, foram encontradas
alteragBes nas imagens dos exames de todos 0s ou-
tros doentes (Tabela 2). Os sinais mais frequente-
mente descritos nas imagens da TC foram os de atro-
fia encefélica generalizada e de atrofia cerebelar. As
alteracdes mais frequentemente encontradas na RM
foram hipersinal dos nucleos da base nas imagens
ponderadas em densidade proténica (DP) e T2, bila-
teral e simétrico (6, 8, 9, 10), e alargamento dos
espacos de LCR, indicando atrofia (1, 2, 4, 5, 9, 10).
No caso da doente 8, foram realizados dois exames
de RM separados por cerca de dois meses. No pri-
meiro, as imagens ponderadas em DP e T2 mostra-
ram alguns focos de hipersinal da substéncia bran-
ca profunda de ambos os hemisférios cerebrais. O
hipersinal dos nucleos da base era discreto nestas
imagens, mas passou a ser bem mais evidente nas
imagens do segundo exame, que também mostra-
ram hipersinal insular, dos claustros e do cortex fron-
tal. Também aumentaram o tamanho dos espacos
de circulacéo de LCR, indicando atrofia rapidamente
progressiva e o tamanho dos focos de hipersinal da
substancia branca (Fig 1).

Genética

O estudo do polimorfismo Met 1298 Val e pes-
quisa de mutacdes no gene do prion humano (PRNP)
foi apenas pedido em 1 doente, tendo sido realiza-
do no Laboratdrio de Biologia Molecular do Institu-
to Gulbenkian de Ciéncias na cidade de Oeiras. O
resultado permitiu afirmar que o doente 3 era ho-
mozigotico Met/Met no codon 129 do gene PRNP e
nao foi encontrada mutacédo nesse gene.

Neuropatologia
Os cérebros dos doentes descritos ndo apresenta-
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Tabela 3. Dados histolégicos encontrados no material de autdpsias dos casos estudados.

Doente  Frontal Occipital  Ganglios Cerebelo Mesencéfalo Placas PrP
da base G P M amiloides

1 ++ nr + +++ +++ ++ nr 0 nr
2 ++ + +++ +4+ ++ ++ nr 0 i
3 +++ +++ +++ ++ +++ ++ nr 0 pos
4 +++ +++ ++ ++ ++ ++ 0 pos
5 ++++ +++ ++ ++ ++ +++ nr 0 pos
6 +++ ++ ++++ + ++ + + 0 pos
7 +4+ ++ + +++ ++ ++ normal 0 i
8 ++++ ++++ +++ +++ ++ ++ normal 0 pos
9 ++ +++ - +++ ++ + - 0 pos
10 +++ ++++ +++ ++ ++ ++ ++ presente pos
11 ++ ++++ + + ++ ++ ++ 0 pos

Camadas do cerebelo: G, camada granulosa; P, camada de células de Purkinje; M, camada molecular. Nas camadas G e P foi
quantificada apenas a perda neuronal e na M apenas o grau de espongiose. Grau de espongiose, proliferacdo astrocitaria e
perda neuronal: +, media; ++, moderado; +-++, grave; +-++, muito grave. nr, estudos nao realizados; i, resultados inconclusivos
por defeito da técnica laboratorial; pos, positivo.

¥
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Fig 2. A. Atrofia cerebral com alargamento do sistema ventricular e cértex muito atrofiado. B. Gliose reativa
(GFAP), amplificacéo original 400x) C. Espongiose, gliose e perda neuronal (HE, amplificacao original 400x)

D. Imunorreatividade intraneuronal e extraneuronal a proteina priénica (PrB amplificagdo original 400x).
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vam alteracdes macroscopicas relevantes, a exce¢ao
dos doentes 1, 6 e 11 com atrofia cortical importan-
te, nomeadamente do cerebelo e correspondendo
os dois primeiros (1,6), a casos com maior duracéo
da doenga.

O aspecto microscopico encontrado em todos os
doentes foi espongiose do cortex por gliose
astrocitaria reativa, proporcional ao grau de perda
neuronal (Fig 2). A intensidade destes fenbmenos
nas diferentes &reas cerebrais é referida na Tabela 3.

Em todos os casos, a excecdo do caso 1 que data
de 1993, foi realizado o estudo imunocitoquimico
para PrP. Nos casos 2 e 7, os resultados para este
marcador ndo foram avaliados por defeito da técni-
ca laboratorial, enquanto nos restantes os resulta-
dos foram positivos em diferentes localizac¢des (fron-
tal - 3,4,5,8,9 e ganglios na base 10). Os depdsitos
encontram-se tanto no compartimento intracelular
como no extracelular, isto é em volta dos vacuolos.
No caso 10, foram encontradas raras placas de
amiléide de PrP.

Os estudos anatomopatolégicos realizados permi-
tiram o diagnéstico definitivo de DCJ, doenca de Cre-
utzfeldt-Jakob, compativel com a forma esporadica.

DISCUSSAO

As caracteristicas clinicas e heuropatoldgicas nes-
te grupo de doentes com DCJ sdo consistentes com
descri¢des prévias de DCJ510:17.18,

Do ponto de vista demogréfico, neste pequeno
grupo de doentes realca-se a média de idade de ini-
cio da doenga (64 anos) e maior numero de doentes
do sexo masculino (M:F=3/2). Dois doentes apresen-
tavam histéria familiar de deméncia; em um deles,
o tempo de evolug¢do longo do familiar torna pouco
provavel tratar-se de DCJ familiar. O estudo do
polimorfismo Met 1298 Val e a pesquisa de muta-
¢Bes no gene do prion humano (PRNP) foi realizado
em apenas um doente; este estudo seria fundamen-
tal para excluir a forma familiar de DCJ. O doente
mais jovem (47 anos) ndo apresentava particulari-
dades relativamente a fatores de risco ou caracteris-
ticas clinicas.

A forma de inicio, com a apresentacéo de sinto-
mas/sinais cerebelares, assim como a deterioracédo
cognitiva gradual, sd@o tipicas da DCJ esporadica,
tendo surgido em todos os doentes estudados em
estadios precoces.

Em trés doentes, a apresentacdo inicial descrita
foi de alteraces visuais, um (2) com alucinacdes vi-
suais exuberantes e dois (4 e 11) com cegueira corti-
cal, correspondendo estes a exemplos da variante

Heidenhain da DCJ*°. Esta variante foi descrita pela
primeira vez em 1929 por Heidenhain?®, que inclui
na sua descri¢do sintomas visuais iniciais proeminen-
tes e rapida progressdo da doenca, embora a desig-
nacdo de “Heidenhain variant of CID” data de 1954.
Nesta variante, os distUrbios visuais podem manifes-
tar-se de diferentes formas: disturbios de percepcao
das cores e estruturas, alucinacdes visuais, cegueira
cortical e anosognosia Optica (sindrome de Anton).
Os casos de doentes com DCJ cujas manifestacdes
visuais sejam as iniciais e proeminentes no curso da
doenca sdo definidos de “Heidenhain variant of CID”.

Num dos doentes (6), surgiu arreflexia osteoten-
dinosa, tendo sido confirmada por bidépsia neuro-
patia axonal. Na literatura dos ultimos anos, tém sido
descritas neuropatias periféricas em casos de DCJ
tanto esporadica como familiar?>2, esta Gltima asso-
ciada a mutacédo no cédon 200 do gene PRNP. Nos
doentes com nvDCJ, os sintomas disestésicos e do-
res distais nos membros inferiores surgem precoce-
mente no curso da doenca. No caso do doente 6,
nao foram realizados estudos para excluir causas fre-
quentes de neuropatias axonais, nomeadamente ca-
renciais e téxicas, pelo que o significado desta mani-
festacdo no contexto de DCJ é indeterminado.

A apresentacdo por manifestagdes psiquiatricas
precoces ou mesmo iniciais é descrita como caracte-
ristica nos casos de nvDCJ>'114 mas pode surgir em
formas esporadicas como é exemplo o doente 5. Este
doente foi inicialmente observado e internado por
um psiquiatra, e s6 posteriormente transferido para
0 CHVNG tendo como motivo de internacao o diag-
nostico “psicose organica”. Os restantes dados cli-
nicos, nomeadamente a duracdo da doenca, as ca-
racteristicas do EEG e o estudo anatomopatolégico
confirmaram tratar-se de DCJ, provavelmente espora-
dica, excluindo assim a possibilidade de se tratar da
nvDCJ®,

Os dados neurofisiolégicos, analiticos e de neu-
roimagem encontrados sdo semelhantes as descri-
¢bes conhecidas, ainda que o seu contributo para o
diagnéstico da doenga seja limitado, contribuindo
essencialmente para excluir outros diagndsticos®’.
As alteracdes do EEG, caracteristicamente descritas
na DCJ, foram encontradas na maioria dos doentes.
Relativamente aos estudos do LCR para pesquisa da
proteina 14-3-3 e ao estudo genético, so foram oca-
sionalmente realizados, pois s6 recentemente exis-
tem entre nés laboratérios aptos a executé-los. Se
néo foram feitos nos casos mais recentes, isso podera
estar relacionado com o fato de os centros onde se
realizam tais exames se encontrarem geograficamen-
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te longe dos hospitais onde os doentes foram estuda-
dos. A presenca de homozigose Met/Met no cédon
129 do gene PRNP do Unico doente em que foi reali-
zado o estudo genético constitui um fator predispo-
nente a expressdo da DCJ! forma esporadica, iatrogé-
nica ou nova variante; a auséncia de qualquer muta-
¢do no gene permitiu excluir forma familiar.

As imagens de TC podem ser normais!®2224 como
sdo exemplo as imagens dos doentes 1, 3, 7 e 8. Quan-
to as imagens de RM, mostram frequentemente hi-
persinal dos nucleos da base e do cOrtex, nas ponde-
racdes DP e T2, como observado nos casos 6, 7, 8, 9,
10 e 11. A atrofia encefalica rapidamente progressiva
€ caracteristica da doen¢a®®, como o demonstrado no
caso da doente 8 (Fig 1). Nenhum dos doentes que
realizou RM encefélica foi estudado com as técnicas
de difusdo consideradas atualmente mais sensiveis que
0s estudos de RM convencionais?24,

Os estudos neuropatolégicos continuam hoje a
ser indispenséveis para o diagnéstico da DCJ, assim
como para a sua caracterizacdo. Os dados descritos
na globalidade dos doentes, nomeadamente as ca-
racteristicas histolégicas de espongiose com prolife-
racdo astrocitéria associada a perda neuronal, e a
positividade do estudo imunocitoquimico para PrP
permitiram o diagndstico definitivo de DCJ. Por ou-
tro lado, a auséncia de “placas floridas” permitiu
excluir casos de nvDCJ. No caso do doente 10, ape-
sar de existirem algumas placas de amil6ide de PrP,
0 quadro clinico, os dados EEG e a existéncia de ape-
nas raras placas de amiléide permitiram o diagnés-
tico DCJ forma esporadica. A nvDCJ, do ponto de
vista histoldgico, caracteriza-se pela abundancia de
placas de deposicéo de amildide constituidas de pro-
teina priénica rodeada de vacuolos (“placas flori-
das”). Além das placas floridas, a degenerescéncia
espongiforme é muito menos marcada e a deposi-
¢do de PrP mais intensa!®!13, Apesar de as das pla-
cas floridas serem caracteristicas da nvDCJ, podem
encontrar-se na forma DCJ esporadica mas de modo
mais raro®.

Portugal é um dos paises da Unido Europeia onde
a BSE tem expressdo epidemioldgica?®, isto €, onde,
por isso mesmo, um sistema de controle e de detec-
¢do desta doenca foi instalado. Embora a incidéncia
de BSE seja baixa, ela mantém-se estavel nestes ulti-
mos anos. O receio de, mais cedo ou mais tarde,
aparecerem em Portugal casos de nvDCJ &, pois, fun-
damentado. No entanto, nem esta casuistica nem

qualquer outra investigacdo deste teor confirmaram
tal temor.

O grupo de doentes descritos, ainda que seja pe-
queno, constitui uma série clinica bem representati-
va da heterogeneidade de fenétipos possiveis da DCJ
esporéadicas e possivelmente familiar. Os estudos neu-
ropatoldgicos sdo indispensaveis para diagnostico
definitivo da doenca, assim como para a excluir ou
detectar alteracBes anatomopatoldgicas encontra-
das em formas atipicas de doenga com a nvDCJ.

Agradecimento - A Isabel Peres e Antonieta Maia, téc-
nica da Universidade de Neuropatologia do HGSA.
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