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Importancia

Enfermidade Debilitante Cronica (EDC) ou Chronic Wasting Disease (CWD) é
uma doenga neurodegenerativa causada por um prion que afeta cervideos, incluindo
cervos e alces. Quando descoberta, a EDC era uma doenca desconhecida que parecia
ocorrer apenas em uma pequena area geografica no nordeste do Colorado e sudeste do
Wyoming. Entretanto, atualmente é encontrada em cervideos selvagens e/ou de criagédo
em outros estados dos EUA, onde parece estar se espalhando lentamente, e em partes
do Canada. Na Coréia do Sul foram relatados surtos em cervideos de cativeiros entre
2004 e 2010, apds a importacdo de animais infectados do Canada, e a Noruega detectou
EDC em cervideos selvagens em 2016.

A doenca da debilidade crénica pode ser devastadora em rebanhos de criacdo. Essa
doenca é sempre fatal quando os sinais clinicos aparecem e a maioria ou todo o rebanho
pode eventualmente se infectar. E uma das doencas priénicas mais dificeis de controlar;
os prions da EDC sédo transmitidos de um animal para outro e também podem ser
disseminados pelo ambiente contaminado por até dois anos ou mais. Milhares de
cervideos de cativeiro e cervos e alces selvagens tem sido abatidos nos EUA e Canada
como medida de controle. Além disso, existe uma preocupacao sobre o potencial da
EDC em afetar outras espécies, incluindo humanos. O cozimento ndo destroi os prions,
e a ingestdo de outro destes agentes, que causa a encefalopatia espongiforme bovina
(BSE), tem sido relacionada com uma doenga humana neurologica fatal. Os prions da
EDC séo encontrados nos musculos (carne), bem como em outros tecidos de cervideos,
e podem entrar no fornecimento de alimentos. As evidéncias até agora sugerem que a
EDC nao afeta humanos, rebanhos pecuéarios e predadores selvagens de cervideos;
ainda assim, a possibilidade de que ela possa ser zoonoética ainda ndo foi descartada.

Etiologia

A EDC é membro das encefalopatias espongiformes transmissiveis (EETs), um
grupo de desordens neurodegenerativas causadas por prions. Os prions sdo proteinas
infecciosas que podem replicar-se convertendo uma proteina celular normal em cépias
dos prions. A proteina celular, que é chamada de PrPc, é encontrada na superficie dos
neurdnios. As isoformas patogénicas de PrPc sdo designadas PrPres; PrPCWP ou PrPTSE
s80 outros nomes para essa proteina. Pode haver mais de uma variante do prion EDC.

Espécies Afetadas

A EDC é conhecida por afetar uma série de espécies de cervideos. Casos contraidos
espontaneamente foram relatados em cervos-mula (Odocoileus hemionus), cervos da
cauda preta (O. hemionus columbianus), cervos da cauda branca (O. virginianus), alces
das montanhas rochosas (Cervus elaphus nelsoni), veado vermelho (Cervus elaphus
elaphus), alces (Alces alces) e renas selvagens (Rangifer tarandus tarandus). Existem
relatos ndo publicados de infec¢Ges em cervos sika de cativeiro (Cervus nippon), e
cruzas de sikas e cervos vermelhos da Coréia do Sul. Os caribus, subespécies da R.
tarandus (ex. Rangifer tarandus caribu, Rangifer tarandus granti), também sio
propensos de ser susceptiveis. O cervo muntjac-chinés (Muntiacus reevesi) foi
infectado por inoculacéo oral em laboratdrio; entretanto o cervo-gamo (Cervus dama
dama) pode ser relativamente resistente a EDC. Embora os prions replicassem nas
Gltimas espécies apds a inoculagdo intracerebral, a deposicdo de prions no cérebro é
rara, € nenhum cervo-gamo infectou-se apds seis anos ou mais de exposicao a cervideos
infectados e pastagens contaminadas.

Atualmente ndo existem evidéncias de que os prions da EDC tenham infectado
outros animais que nao sejam cervideos na natureza. Das espécies infectadas
experimentalmente até agora, somente o macaco de cheiro (Saimiri sciureus) tornou-
se infectado apds inoculagdo oral. Macacos cinomolgos (Macaca fascicularis)
injetados por via intracerebral ou oral ndo demonstraram evidéncias da infec¢do. Outros
mamiferos, incluindo bovinos, ovinos, caprinos, furdes, visons, gatos e varios roedores
norte americanos e europeus mostraram susceptibilidade a inoculag8o intracerebral
direta de prions da Enfermidade Debilitante Cronica, uma via que ignora as barreiras
normais das espécies. Entretanto, tentativas de infectar bovinos, gatos, furdes ou visons
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alimentando-os com prions de cervideos falhou. Estudos
epidemioldgicos também sugerem que é improvavel que
bovinos sejam sucetiveis; a EDC ndo foi relatada em nenhum
bovino que pastejava em conjunto com cervos ou alces, ou
em inquéritos de bovinos em areas endémicas. Ndo foram
publicados estudos de contaminagdo oral em ovinos e
caprinos, mas alguns estudos moleculares indicam que as
barreiras destas espécies a replicacdo de prions da EDC
podem ser menores em ovinos do que em bovinos.

Até o momento os estudos ndo encontraram envidéncias
de infeccBes por EDC em carniceiros selvagens, incluindo
coiotes (Canis latrans), visons (Mustela vison), gambas-da-
virginia (Didelphis virginiana), guaxinins (Procyon lotor) e
outras espécies em areas endémicas. Os guaxinins inoculados
por via intracerebral ndo tiveram evidéncias de replica¢do do
prion. Os prions de EDC ndo se replicaram imediatamente na
maioria dos roedores de laboratério (incluindo um tipo de rato
selvagem), embora os hamsters sejam sucetiveis a inoculagéo
intracerebral até um grau limitado.

Potencial zoondtico

A partir de 2016, o monitoramento e investigacdo de
casos suspeitos de doenca neuroldgica em humanos e estudos
epidemioldgicos ndo encontraram nenhuma evidéncia de que
a EDC é zoonética. InfecgBes experimentais em saimiris tém
aumentado as preocupacdes; entretanto, a inabilidade dos
prions da EDC infectarem macacos cinomolgos, o primata
mais préximo relacionado a humanos, pode ser
tranquilizador. Estudos de compatibilidade molecular
sugerem que existe uma barreira significativa para as
espécies e o prion da EDC ndo é bem adaptado para infectar
seres humanos. No entanto, a possibilidade de que seja
zoondtica ndo pode ser excluida neste momento.

Distribuicdo Geografica

A doenca da debilidade crénica foi originalmente
descrita somente em uma é&rea limitada dos EUA,
abrangendo o noroeste do Colorado, sudoeste de Nebraska e
0 sudeste de Wyoming, mas agora se espalhou
extensivamente na América do Norte. A partir de 2016, essa
doenca foi encontrada em populagdes de cervideos selvagens
e/ou de cativeiro que se estendem desde o leste do foco
original até Maryland, Pensilvania e Virginia, norte de
Wisconsin e sul de Dakota, e em Utah, Novo México e
Texas. Sua distribuicdo, no entanto, é desigual e alguns
estados dentro desta area ndo relataram as infecgdes. Duas
provincias canadenses, Alberta e Saskatchewan, observaram
também casos. Alguns estados com surtos limitados em
cervideos selvagens (por exemplo, Nova lorque) sdo
consideradas dareas erradicadas de EDC; entretanto a
presenca de cervideos selvagens infectados em estados
vizinhos pode tornar seu status continuamente incerto.

Na Coréia do Sul, a EDC foi descrita em cervos e alces
importados em 2001, nas crias de alces importados em 2004,
e em cervos-vermelho, sikas e cruzamentos dessas duas
espécies em cativeiro em 2010. A partir de 2016, ndo houve
relatos de infecgBes em cervideos nativos na Coréia. Em
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2016, a EDC foi documentada pela primeira vez em
cervideos selvagens (renas e alces) na Noruega. A origem do
Gltimo surto ainda é desconhecida.

Transmissao

A doenca da debilidade cronica é transmitida
horizontalmente entre cervideos por contato direto,
contaminacdo do ambiente ou uma combinacdo de ambas.
Prions da EDC foram transmitidos experimentalmente entre
cervos pelas vias oral e intranasal, em aerossdis e por
transfusdo sanguinea. O pastoreio € considerado importante
na contaminacdo por estes prions no meio ambiente. Em
cervos, os prions foram detectados na saliva, sangue, urina,
fezes e residuos de chifres, e algumas fontes (por exemplo,
saliva, fezes e urina) podem conter esses agentes antes do
animal desenvolver os sinais clinicos. Embora a
concentragdo dos prions na urina e fezes seja muito baixa, o
volume destas excre¢des podem contribuir significantemente
para a contaminacdo ambiental ao longo do curso da
infeccdo. Em alces, que podem ter quantidades menores de
prions nos tecidos linféides do que cervos, possivelmente a
transmissdo da EDC ocorra de modo menos eficaz. No
entanto, estes agentes podem ser encontrados em algumas
secrecBes e excrecdes de alces, incluindo fezes. Prions
também foram detectados em musculo esquelético e gordura
de cervos, e em musculo cardiaco de cervos-da-cauda-
branca, alces e cervos-vermelhos infectados de modo
experimental. A ocorréncia de prions no sangue e em tecidos
linfaticos sugere que nenhum tecido de cervideos deve ser
considerado livre deste agente. Até o momento, a
transmisséo vertical tem sido documentada em crias de alces
selvagens, bem como em cervos muntjac-chineses infectados
experimentalmente. Ainda ndo se sabe se os prions da EDC
podem ser excretados pelo leite.

Os prions da EDC podem ser transmitidos por fémites
contaminados, mesmo por animais que ainda ndo apresentem
sinais clinicos, e podem persistir por alguns anos no
ambiente. Casos foram relatados apds a exposicdo de
carcagas infectadas que foram deixadas em decomposicdo
em pastagens, aproximadamente dois anos antes. A
infectividade também foi relatada em pastagens que ha mais
de dois anos cervos infectados foram removidos. Os prions
da EDC podem permanecer infectantes ap6s passagem pelo
trato digestério de animais carniceiros ou predadores que se
alimentam de cervos; isso foi demonstrado em laboratério
em coiotes e corvos. Os prions podem se ligar ao solo, e
posteriormente infectar os cervideos. Sua persisténcia difere
entre os tipos de solo. Ciclos repetidos de irrigacdo e
secagem do solo em laboratério séo relatados para diminuir,
embora ndo necessariamente elimine a infectividade.
Embora haja pelo menos um relato que prions da EDC que
foram encontrados em agua ambiental, isto ainda precisa ser
confirmado, e as concetragdes aparentaram ser baixas.

Desinfeccao

A descontaminacdo completa de tecidos, superficie e
ambiente por prions é dificil. Esses agentes sdo bastante
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resistentes a maioria dos desinfetantes, incluindo formalina
e alcool. Também sdo resistentes ao calor, radiagdo
ultravioleta, irradiacdo por microondas e radiagdo ionizante,
particularmente quando séo protegidos por matéria organica
ou preservados com fixadores de aldeideo, ou quando o titulo
do prion é alto. Os prions podem aderir fortemente a algumas
superficies, incluindo aco inox e plastico, sem perder a
infectividade. Os prions ligados ao metal parecem ser
altamente resistentes a descontaminacao.

Relativamente poucas técnicas de descontaminacdo de
prions foram publicadas e confirmadas como efetivas para o
uso rotineiro. Alguns laboratérios fazem pré-tratamento em
tecidos com acido férmico para diminuir a infecctividade
antes de corta-los em blocos. Solugéo de hidréxido de sédio
(NaOH) a 1-2 N (normal), ou solucdo de hiploclorito de
s6dio contendo no minimo 2% (20.000 ppm) de cloro
disponivel, é tradicionalmente recomendada para
equipamentos e superficies. As superficies devem ser
tratadas por mais de uma hora a 20°C. A desinfecgéo durante
a noite é recomendada para 0s equipamentos. A limpeza antes
da desinfeccéo remove o material organico que pode proteger
os prions. Experimentalmente, alguns tratamentos mais
brandos também tem sido eficazes contra certos prions, sob
algumas condi¢des. Eles incluem um desinfetante fendlico
especifico, detergentes alcalinos e enzimaticos (embora a
eficacia de agentes especificos variem dentro desta classe),
esterilizacdo por gas plasma de perdéxido de hidrogénio, gas
plasma de radiofrequéncia e dodecilsulfato de sddio mais
&cido acético. Esses agentes podem ser Uteis para itens que ndo
podem suportar procedimentos de descontaminacdo mais
severos. Eles foram principalmente testados contra outros
prions que ndo a EDC.

A inativacdo fisica dos prions pode ser realizada por
autoclave de material poroso a 134°C por 18 minutos a 2,1
kgf/cm? (206843 Pa). Alguns estudos também recomendam
132°C por 1 hora (esterilizador de deslocamento por
gravidade). A resisténcia ao calor pode variar com o prion
especifico, o0 grau da contaminagdo e o tipo de amostra. As
peliculas de tecido podem conter prions mais dificeis de
descontaminar pelo vapor depois de secas, e as diretrizes
humanas para instrumentos cirdrgicos recomendam que apds
0 uso, eles sejam mantidos Umidos ou molhados até que a
descontaminagdo seja realizada. O agente de limpeza
utilizado antes da autoclave deve ser escolhido com cuidado,
uma vez que certos agentes (p. ex. alguns tratamentos
enzimaticos) podem aumentar a resisténcia de prions a
esterilizacdo ao vapor. O calor seco é menos efetivo do que
o calor Umido; alguns prions podem sobreviver ao calor seco
a temperaturas maiores que 360°C durante uma hora, e um
grupo relatou que a infecctividade pribnica sobreviveu a
inceneracdo a 600°C. Uma combinag&o de descontaminacéo
quimica e fisica pode ser mais efetiva que qualquer
procedimento isolado; foram publicadas combinagdes
eficazes de agentes quimicos (ex. NaOH) e autoclavagem.
Deve-se notar que mesmo a combinacdo mais agressiva de
desinfetantes quimicos e fisicos ndo garante a destruicdo de
todos os prions em todos os tipos de amostras.
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Evidéncias esporadicas e um estudo recente sobre
scrapie sugerem que a descontaminacdo de instalacGes
contaminadas, especialmente locais como as baias dos
animais, pode ser muito dificil. Neste dltimo relato, as
ovelhas foram infectadas com scrapie ap6s serem colocadas
em baias que haviam sido lavadas e descontaminadas com
altas concentrac@es de hipoclorito de sédio (20.000 ppm de
solucdo livre clorada) durante uma hora, seguida de pintura
e total re-galvanizacdo ou substuicdo de materiais metalicos.
A descontaminacdo do solo é atualmente impraticavel,
embora alguns agentes, incluindo um tratamento enzimatico
baseado em subtilisina-aquosa (efetiva a temperaturas
ambiente),  parecem  ter  resultados  promissores
experimentalmente. A incineragdo é comumente usada para
carcagas, porém dois estudos descobriram que a
compostagem pode reduzir ou eliminar a EDC e outros
prions nos tecidos, enquanto outro sugere que 0S
microoganismos do solo podem degradar os prions em
carcacgas enterradas.

Periodo de Incubacéao

O periodo minimo de incubag&o é de aproximadamente
16 meses, e o periodo médio de incubagdo é de
provavelmente 2 a 4 anos. A incidéncia maxima ocorre entre
as idades de 2 a 7 anos. Pode ser possivel periodos de
incubacdo mais longos; em rebanhos onde a EDC é
endémica, foram relatados casos em animais que tinham

mais de 15 anos de idade.

Sinais Clinicos

A EDC é sempre fatal. Poucos animais aparentemente
assintomaticos ou animais com sinais clinicos leves (p. ex.
ataxia leve, perda de peso) podem morrer rapidamente ap6s
serem manejados. Tais apresentagdes atipicas foram
relatadas como sendo mais comuns em certas populagdes,
como o0s cervos-mulas com determinados genétipos.
Normalmente os cervideos desenvolvem perda de peso
progressiva, apatia e mudangas de comportamento durante
algumas semanas a meses, assim muitos animais definham
antes de morrer. Ataxia, tremores de cabega, ranger de
dentes, andar em circulos, hiperexcitabilidade durante o
manejo e outros sinais neurolégicos podem ser vistos;
entretanto,  sinais  neurolégicos e mudangas de
comportamento sdo algumas vezes sutis, particularmente no
inicio da doenga ou em espécies como o alce. Alguns animais
afetados mantém-se de cabeca baixa e olhar fixo,
particularmente em estagios avancados da doenca, podendo
alternar com estéagios de vivacidade normal. Alguns animais
podem apresentar disfagia, levando a sialorreia. Os animais
podem desenvolver regurgitacdo e dilatacdo esofagica ou
pneumonia por aspiracdo que podem levar a morte.
Polidpsia, poliuria e sincope podem ocorrer na fase final da
doenca. Prurido ndo foi relatado em cervideos afetados; no
entanto os pelos podem se tornar &speros e secos, com
retencdo desigual da pelagem de inverno no verdo. Perdas
reprodutivas, incluindo natimortos e morte dos filhotes logo
apés o nascimento foram relatadas em infecgdes
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experimentais com cervos muntjac. A maioria dos animais
com sinais clinicos morrem dentro de poucos meses, embora
alguns possam viver por até um ano ou mais.
Ocasionalmente a doenca pode durar poucos dias,
particularmente em alces.

Outras espécies afetadas

Perda crénica de peso, incluindo debilidade severa, foi
o sinal  mais evidente em  macacos-de-cheiro
experimentalmente infectados, embora tremores musculares,
sialorreia e ataxia leve tenham ocorrido durante as fases
terminais em alguns animais. Ovelhas e cabritos inoculados
por via intracerebral, apresentaram sinais clinicos
semelhantes ao Scrapie, ao invés da CWD.

LesOes Post Mortem e Clique para ver imagens

As lesbes  macroscopicas sdo  inespecificas.
Definhamento de carcaga em estdgios finais da doenca e
pelagem &spera e seca, com retencdo desigual da pelagem de
inverno no verdo. Megaesdfago e boncopneumonia
aspirativa sdo verificadas em alguns animais. O contetdo do
rimen normalmente é aquoso e pode estar espumoso ou
conter grande quantidade de areia e cascalho. Ulceras no
abomaso ou omaso podem ser encontradas. A urina
normalmente é diluida em animais com acesso a dgua, mas
alguns cervideos selvagens podem apresentar desidratacao.
Algumas carcagas podem estar em boas condi¢cBes com
nenhuma ou poucas lesées macroscopicas, particularmente
nos estéagios inicias da doenga.

As caracteristicas histopatologicas das lesdes séo
limitadas ao sistema nervoso central (SNC). Na EDC as
alteragdes microscopicas sao mais notaveis no dienceéfalo,
cértex olfatério e nicleo da medula oblonga (particularmente
na porcdo caudal do bulbo raquidiano), mas alteragdes mais
discretas podem ser encontradas em outras areas do cérebro
e medula espinhal. Vacuolizagdo neuronal e alteracbes
espongiformes ndo-inflamatérias na substancia cinzenta sdo
patognomonicas. Astrocitose pode ser verificada. As placas
amildides sdo bastante comuns em cervos, mas a imuno-
histoquimica é necessaria para demonstrar a presenga de
amil6ide em alces. As lesBes sdo geralmente bilateralmente
simétricas.

Testes para Diagnéstico

O exame histoldgico do cérebro pode ser muito Gtil no
diagndstico, mas alguns animais nos estagios inicias da EDC
apresentam poucas ou nenhuma alteracBes espongiformes.
Essa doenca é usualmente confirmada pela deteccdo de
prions no SNC e ou nos tecidos linfoides, especialmente no
linfonodo retrofaringeano, durante a necropsia. Os prions
podem ser encontrados nos tecidos linfoides na maioria dos
cervos, mesmo nos casos que eles ainda ndo estejam
detectaveis no cérebro; no entanto, amostras linfoides séo
menos sensiveis em alces, e se utilizado somente este
método, pode ndo serem detectados alguns animais
infectados. No cérebro, o local ideal para o diagndstico € na
medula oblonga, na porcdo caudal do bulbo raquidiano. Os
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prions podem ser encontrados em areas do cérebro em que
ndo ha alteragBes espongiformes. Em animais vivos, a EDC
pode ser diagnosticada através das tonsilas palatinas (cervos)
ou na biopsia de linfonodos retais (cervos e alces). Esta
biopsia também pode identificar renas infectadas
experimentalmente. A sensibilidade destes testes difere de
acordo com a espécie animal, genétipo e estagio da doenca;
além disso, falsos negativos sdo possiveis. Biopsa da mucosa
retal pode ser realizada sem sedacdo, utilizando somente
anestesia local e contencdo. Ja& de tonsilas palatinas requer
anestesia.

A imuno-histoquimica ¢ considerada o “teste ouro” para
o diagnéstico da EDC. A imunotransferéncia (Western blot)
e testes rapidos incluindo ensaios imunoenzimaticos
(ELISAS) e testes rapidos de tira de deteccdo de antigenos
também podem ser usados para avaliar cervideos. Foram
encontrados alguns cervos-mula resistentes geneticamente,
com sinais clinicos leves que apresentaram lesdes
histopatoldgicas tipicas da EDC, porém com pequeno
namero de prions, resultados negativos ou equivocados em
inuno-histoquimica e resultados variaveis de ELISA. Em
cérebros autolisados, a EDC pode ser confirmada
ocasionalmente pela descoberta de fibrilas pridnicas
caracteristicas chamadas de fibrilas associadas ao scrapie em
microscopio eletrbnico; no entanto, esse teste tem baixa
sensibilidade.

Ensaios altamente sensiveis atualmente disponiveis em
laboratérios de pesquisa incluem o de proteinas de
amplificacdo ciclica de enovelamento errado (PMCA) e a
conversdo em tempo real com agitacdo induzida (RT-QulC).
Essas técnicas detectam quantidades pequenas de prions por
sua capacidade de converter PrPc (a proteina celular normal)
em prions in vitro. Em alguns momentos podem encontrar
prions no sangue, saliva, urina, fezes ou outras amostras de
animais infectados na forma subclinica, bem como no liquor
de animais com sinais clinicos e que estdo sendo
investigados para possivel uso como testes de diagndstico
antemortem. Em pesquisas, essas técnicas algumas vezes
detectaram baixos niveis de prions da EDC em tecidos
extracranianos (p. ex. no trato gastrointestinal)
normalmente coletados para diagnostico desta enfermidade.

A inocula¢do em animais pode ser usada para detectar
prions em circunstancias especiais, mas essa técnica é lenta
e bastante laboriosa. A sorologia néo € til para diagnéstico,
pois ndo ha producéo de anticorpos contra o agente da EDC.
Tratamento

N4o ha tratamento para a EDC.

Controle

Notificacdo da doenca

Uma resposta rapida € essencial para conter surtos em
regides livres da doenca. Veterindrios que encontram ou
suspeitam da doenca da debilidade cronica devem seguir as
normas nacionais e ou locais para a notificagdo da doenga.
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No Brasil a enfermidade nunca foi notificada e &
considerada exdtica. A sua introducdo deve ser evitada em
virtude do consideravel nimero de cervideos autoctones
presentes no pais. Qualquer caso suspeito deve ser
imediatamente  notificado &s autoridades sanitarias
competentes. Embora a EDC seja endémica nos EUA, é uma
doenca de notificacdo obrigat6ria em muitos de seus estados.
Todas as mortes em rebanhos de producéo de cervideos que
participam do programa de certificacdo de rebanhos nos
EUA devem ser reportadas, e as amostras coletadas destes
animais devem ser enviadas por veterinarios certificados
paraa EDC ou outros individuos autorizados. Alguns estados
também possuem a necessidade de testes em rebanhos de
cervideos que ndo participam do programa federal. Agéncias
locais de controle da vida selvagem muitas vezes sdo
responsaveis por programas de vigilancia de cervideos de
vida livre.

Prevencao

O risco de introducéo da enfermidade pode ser reduzido
mantendo os rebanhos fechados ou minimizando compras
externas de animais. Se houver reposicdo de animais, estes
devem ser oriundos de rebanhos reconhecidos como
negativos para essa doenca. Foram estabelecidos programas
voluntérios e/ou obrigatérios de controle ou manejo da EDC
em fazendas de cervideos nos EUA e Canad4, com
erradicacdo de populacdes em cativeiro como objetivo final.
Os programas de controle sdo baseados na identificacdo
individual de animais, barreiras, restri¢cdes na aquisi¢do de
novos animais no rebanho e testes para EDC em cervideos
mortos ou abatidos nas fazendas. Mais detalhes sobre estes
programas estdo disponiveis online em sites federais (ver
fontes da internet), bem como sites dos estados e provincias.
Ainda ndo esta claro se seria possivel criar cervideos em
cativeiro com gendtipos mais resistentes a EDC sem
aumentar o risco de disseminar o prion assintomatico (e
consequentemente a contaminagéo ambiental).

Quando a EDC é encontrada em cervideos de cativeiro,
geralmente é realizada quarentena no rebanho. Projetos de
instalacdes e de rebanhos sdo desenvolvidos, e em alguns
casos, 0 rebanho é despovoado. Carcacas de animais
infectados com EDC ndo podem ser usadas para alimentagéo
humana ou animal e devem ser destruidas. Autoridades
coreanas tentaram erradicar a EDC ao abater todos os
cervideos importados, bem como 0s nativos que estiveram
em contato com esses ou que nasceram deles.

Controlar a EDC é bastante dificil em cervideos
silvestres. Alguns estados proibiram praticas que incentivem
cervideos de agrupar-se em certas areas (p. ex. alimentacdo
ou isca) na tentativa de diminuir as taxas de transmisséo entre
animais em contato préximo. Alguns estados também tém
abatido seus rebanhos para reduzir a densidade populacional
e diminuir a disseminacdo da doenga. A eficacia destes
programas de abate varia, embora estudos indiquem que
foram benéficos em alguns casos. Programas de abate podem
ser capazes de erradicar a EDC de uma area limitada se a
doenga foi introduzida recentemente. Cervideos em cativeiro
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infectados devem ser mantidos isolados de cervideos
silvestres. Muitos estados e provincias tém restrigdes no
transporte de tecidos de cervideos mortos por cagadores em
areas endémicas da EDC. Essas normas estéo disponiveis no
site da Chronic Wasting Disease Alliance (ver fontes da
internet), sites estaduais e outras fontes.

Morbidade e Mortalidade

A maioria dos casos da EDC em cervideos de cativeiro
ocorrem entre 0s 2 a 7 anos de idade. O gen6tipo de um
animal pode influenciar em fatores como sua suceptibilidade
a infeccdo, a duracdo do periodo de incubacdo e/ou o
progresso dos sinais clinicos, mas nenhum gen6tipo de
cervideo parece ser completamente resistente a esta doenca.
Em rebanhos de cervideos de criagdo infectados
recentemente, a prevaléncia da EDC pode ser menor que 1%.
Entretanto, uma vez que a doenca se estabeleca, 50% ou mais
do rebanho se torna infectado. Em alguns casos, a incidéncia
pode chegar a 100%. Apesar da elevada taxa de infeccéo,
geralmente poucos animais apresentam os sinais da doenca
por vez. A EDC é sempre fatal uma vez que o animal torna-
se sintomético.

Na América do Norte, a prevaléncia da EDC em
cervideos silvestres relatada é de < 5% em cervos e de < 2,5%
em alces na maioria das &reas afetadas. Entretanto, isso
difere entre as regides, podendo ser maior (ex. < 15% em
cervos em partes do Colorado e Wisconsin). Em alguns
locais criticos, a EDC foi detectada em até 10-12% de alces
e até 50% de cervos silvestres. Técnicas altamente sensiveis
de detec¢do de prions sugerem que alguns destes nimeros
podem ser ainda mais altos. A grande maioria dos casos
encontrados durante a vigilancia de cervos e alces silvestres
sdo subclinicos. Alces tendem a ser solitarios, o que
provavelmente reduz o risco de transmissdo, e poucos casos
clinicos foram relatados (menos de 12 casos na América do
Norte e Europa desde 2016).

Saude Publica

O surgimento da variante da doenca de Creutzfeldt-
Jakob em humanos infectados com o prion da encefalopatia
espongiforme bovina (EEB) tem aumentado as preocupagdes
sobre o potencial zoon6tico de outras EETS, incluindo a
EDC. Embora atualmente ndo hajam evidéncias que
indigquem que humanos sejam sucetiveis & EDC, a
possibilidade ndo pode ser descartada até o momento.
Tecidos linfaticos e SNC séo as fontes de exposi¢do mais
provaveis, mas os prions da EDC também foram encontrados
em carne, gordura, sangue e VArios outros tecidos de
cervideos, portanto, nenhum tecido de cervideos infectados
pode ser considerado seguro.

Os cacadores devem verificar com suas agéncias
estaduais de vida selvagem as precaugdes a serem tomadas e
informagdes sobre as areas endémicas. Os cagadores devem
considerar testar as carcagas para EDC; informagfes sobre
isto estdo disponiveis na maioria das instituicBes estaduais de
vida selvagem. A carne de cervideos que aparentarem estar
doentes, bem como a carne de animais aparentemente
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saudaveis que tenham o teste positivo para EDC, ndo deve
ser consumida ou alimentar quaisquer animal. Luvas devem
ser usadas quando ocorrer manipulacdo de carcagas.
Desossar a carne e minimizar o manuseio do cérebro, da
medula espinhal e tecidos linfoides associados com o trato
gastrointestinal (p. ex. tonsilas) pode reduzir o risco de
exposicdo, mas ndo necessariamente removera todos o0s
prions. E prudente evitar comer qualquer tecido de cervideos
ndo testados em areas endémicas.

Veterinarios e pessoas que trabalham em laborat6rios
devem tomar as devidas precaucfes ao realizar necropsias
em suspeitos de EDC ou ao manusear tecidos; nivel de
biosseguranca 2 (NB-2) é o recomendado. As normas de
precaucdo incluem o uso de roupas de protecdo e preven¢do
de ferimentos cortantes, contaminacdo de solucdes de
continuidade e ingestdo. Capela de fluxo laminar de pressdo
negativa pode ser considerada para a manipulagdo de alguns
tecidos. Devido ao poder dos prions em sobreviver no
ambiente por anos e ser de dificil desinfeccdo, devem ser
tomadas precaucbes para evitar a contaminagdo de
superficies e equipamentos. Revestimentos plasticos
descartaveis podem ser utilizados como protecdo de mesas e
outras superficies. Instrumentos e roupas de trabalho
descartaveis também podem ser usados. Ndo existe vacina
disponivel.

Fontes da Internet

Agéncia Canadense de Inspe¢do de Alimentos. Doenca da
Debilidade Crénica (CWD) de cervo e alce (incluindo
informacdes sobre o programa de certificagdo de rebanho)

Centros de Controle e Prevencao da Doenca (CDC).
Doenca da Debilidade Crénica

Associacao da Doenca da Debilidade Crénica Chronic
CWDA

Autoridade Europeia para a Seqguranca dos Alimentos.
Encefalopatias Espongiformes Transmissiveis

Autoridade Norueguesa para a Seguranca dos Alimentos
(casos na Noruega)

Pesquisa Geoldgica dos EUA (USGS). Doenca da
Debilidade Crdnica

Departamento da Agricultura dos EUA. Doenga da
Debilidade Cronica (incluindo informacéo sobre o0s
programas de certificacdo e monitoramento de rebanhos
para CWD).
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