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INFORMACAO ADICIONAL

Kuru € classificada como uma
patologia neurodegenerativa, de evolugao
fatal, em média em 12 meses, desvendada
sendo uma

como encefalopatia

espongiforme  transmissivel,  causada

por um agente prion (kuru), encontrada

Data de aceite: 02/09/2023

principalmente entre habitantes de Okapa,
daprovinciade Eastern Highlands de Papua
Nova Guiné, na Oceania. Tal populagéo
é denominada de Fore, a qual perpetua
costumes e culturas envolvendo praticas
locais de sepultura associadas ao consumo
mortuério, possibilitando a transmissao e
contaminacgédo oral através da ingestao de
tecidos infectados, principalmente tecido
encefalico. Em paralelo, por questbes
culturais e de participacao em tais praticas
e rituais mortuérios, registros mostram um
predominio de incidéncia no sexo feminino
(a cima da segunda década de vida) e em
criangas de ambos os sexos. S&o incluidos
na discussdo epidemioldgica fatores de
suscetibilidade genética e de resisténcia
ou imunidade a infeccdo oral por doencgas
de prions. (ALPERS, 1964; ALPERS, 2008;
COLLINGE et al., 2008; GLASSE, 1967).
A clinica consiste em uma ataxia
cerebelar progressiva, sendo normalmente
iniciada por cefaleias, parestesia nos quatro

membros e dores articulares, considerados
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como um prédromo sintomatolégico. A clinica é classificada em 4 estagios de progressao,
a qual normalmente se da de forma acelerada, considerando o tempo curto de perda do
paciente. A evolugdo entre o préodromo e a perda da capacidade de se locomover sem
apoio marcam a progressao do primeiro estagio, denominado como ambulatorial, para o
segundo estagio, denominado como sedentério. A partir de entéo, hiperreflexia, alteracbes
musculares, espasmédicas e de humor sdo comuns nesse estagio. O terceiro estagio é
marcado por uma ataxia severa, sinais de hipotonia e hiperreflexia, disfagia progressiva
e envolvimento de tronco cerebral estdo presentes, resultando em faléncia respiratoéria,
levando ao quarto estégio, caracterizado apenas por uma propagagédo do estado terminal
do paciente. (ALPERS, 1964; ALPERS, 2008; COLLINGE et al., 2008; GLASSE, 1967).
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Exibe os numeros de casos de anos em seus respectivos anos (PRUSINER, 1997).

RELATO DE CASO 1

Paciente do sexo masculino, 42 anos, de Awande, na provincia de Papua Nova
Guiné Oriental. Em 19786, iniciou seu trabalho em uma plantagdo em Bougainville e, em
1977, notou o inicio de uma fraqueza nas pernas com ataxia, a qual foi aumentando
gradualmente. Entretanto, continuou suas atividades normalmente até marco de 1978.
Ap6s um més, ele se apresentou em um hospital governamental em Nonga, no leste da
Nova Bretanha, queixando de dor de cabeca occipital, dor no pescoco e nas pernas e grave
distdrbio de marcha. A rigidez no pescoco e o sinal de Kernig estavam ausentes. Durante
0s exames, percebeu-se que o paciente estava sonolento e que sua temperatura era de
39 °C. Alem disso, foi notado que havia uma grande piomiosite sobre a omoplata com
linfadenopatia axilar. Em questdes neurolbgicas, notou-se que o homem estava confuso
e desorientado. Nao havia fotofobia, nistagmo ou distarbio do olhar e 0s nervos cranianos
estavam intactos. Nao havia nenhum sacudimento da mandibula, as pupilas estavam

normais e o exame oftalmol6gico néo revelou nenhuma anormalidade. (SCRIMGEOUR et
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al., 1983).

Alguns reflexos primitivos foram desencadeados, entre eles o palmar-mental e
ocular-mandibular. Ademais, foi notado uma evidéncia de disfungdo cerebelar: 0 homem
tinha disartria, disdiadococinesia e ataxia leve nos membros superiores. Assim, o paciente
ndo conseguia manter posturas, realizar movimentos rapidos ou até mesmo ficar de pé
sem apoio, devido a presenca de ataxia truncal leve e severa nas pernas. Foi concluido
que o tremor estatico ndo estava presente, contudo contracdes bruscas, involuntarias
e irregulares permaneceram tanto em repouso quanto em movimento. Os diagndsticos
diferenciais também incluiram neoplasia cerebelar e degeneracdo cerebelar hereditéria.
Com isso, foi feito um diagnostico provisério de kuru com confuséo toxica da piomiosite.
(SCRIMGEOUR et al., 1983).

Os resultados dos exames mostraram que sua hemoglobina era de 10,6g/ 100ml e
a contagem de leucécitos era de 14.000/mm3. Parasitas paltdicos ndo foram detectados
no filme de sangue. Alguns outros testes concluiram que exames bioquimicos, exames
de imagem do crénio e térax e a andlise de liquido cefalorraquidiano estavam dentro dos
valores de referéncia, entretanto foram encontrados 6vulos de anciléstomo nas fezes do
paciente. (SCRIMGEOUR et al., 1983).

No curso hospitalar, foram feitas incisdo e drenagem da piomiosite e, apds isso,
foi administrado ao paciente a quimioterapia antiestafilococica a qual resultou na melhora
da confuséo téxica. Naquele ano, uma investigagdo neuro-radiolégica nao foi viavel para
complementar o prontuério dele. Dessa maneira, foi feito um diagnostico firme de kuru
naquela época. (SCRIMGEOUR et al., 1983).

O homem de 42 anos ficou bastante angustiado quando lhe foi sugerido tal
diagnéstico, contudo confessou que havia suspeitado desde o inicio dos sintomas. Ele
ainda revelou que seu pai havia tido o mesmo diagnostico e admitiu que ja havia participado
de rituais que adotavam o canibalismo. Foi-lhe oferecido para voltar para sua aldeia, mas
ele decidiu continuar no hospital, o que possibilitou uma avaliagdo minuciosa até a sua
morte, 7 meses depois. Durante esse periodo, a doenca foi progredindo: a segunda fase,
que durou 8 semanas, impossibilitou o0 andar independente e a terceira, de 12 semanas, fez

com que ele ndo conseguisse sentar sozinho. (SCRIMGEOUR et al., 1983).
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Figura 2

Doente de Kuru exibindo distonia facial (15 de maio, 1978) (SCRIMGEOUR et al., 1983).

RELATO DE CASO 2

M.A.A., sexo feminino, 56 anos, examinada em uma vila localizada na regiao Sul
da populacéo Fore, em agosto de 2000, referindo dores articulares, especialmente joelhos
e dificuldade para andar, de inicio em 1999, um ano antes de sua examinacdo. Nega
alteracbes de fala ou visdo. Nao havia registros de histérico médico pregresso e paciente
nega uso de medicacOes. Historico familiar desconhecido, ambos os pais falecidos sem
conhecimento da causa. Refere ter sete filhos saudaveis. (COLLINGE et al., 2008).

Ao exame neurolégico, a paciente encontrava-se responsiva e cooperativa, sem
déficit emocional ou cognitivo aparente. Sem aparente disfasia; nervos cranianos estavam
intactos; movimentos oculares sutis e sem diplopia ou nistagmo. Titubeagdo estava
presente. Membros superiores sem dismetria, tremores ou disdiadococinesia, porém se
encontravam hiperténicos, com rigidez espasmadica tubular. O teste calcanhar-joelho foi
realizado sem déficit aparente; ja os reflexos tendinosos se encontravam uniformemente
diminuidos, assim como as respostas plantares flexoras. Instabilidade de tronco estava
presente, porém o teste de Romberg foi negativo. A propriocepc¢éo e capacidades sensoriais
estavam aparentemente normais. Quanto a sua marcha, a base era larga e severamente
ataxica, sendo capaz de se locomover de forma independente, quando auxiliada por uma
bengala; havia também astasia marcada por garras em seus dedos dos pés. (COLLINGE
et al., 2008).
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FIGURA 3
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Mapa regional identificando grupos linguisticos da regido de Papua Nova Guiné, a principal regido
afetada pelo kuru se encontra circulada (ALPERS, 2008).

O diagnéstico clinico concluiu que se referia a um paciente no primeiro estagio de
Kuru, o qual é subdividido em A e B, sendo A o paciente que consegue andar sem apoio e
B o paciente que necessita de um auxilio como a bengala; portanto a paciente referida foi
caracterizada como 1B. Esse primeiro estagio durou 17 meses, no qual ao fim, a paciente ja
mostrava evidéncias claras de uma patologia cerebelar totalmente estabelecida, associada
a algumas caracteristicas extrapiramidais. Dentre os 5 meses seguintes, a patologia
progrediu de forma rapida, levando ao seu 6bito em janeiro de 2001. Foi identificado, a
partir de analise do gene PRNP, uma sequéncia de codificagdo normal e o genétipo do
cédon 129 foi heterozigoto metionina/valina, estabelecendo o diagnostico genético de
Kuru. (COLLINGE et al., 2008).

RELATO DE CASO 3

Paciente sexo masculino, 58 anos, residente no Fore Sul apresentava episodios de
dor e fraqueza nas pernas ha varios anos, o que dificultava a marcha; apresentou dores de
cabeca e dores no pescogo, bracos e musuclos toracicos e abdominas, sendo observado

fasciculagoes frequentes nos musuclos da panturilha, postura firme e marcha normal. Seu
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historico familiar confirmava que sua mée faleceu de Kuru em 1965, na qual confirmou sua
participacdo em varias festas mortuarias quando crianca. (BRANDNER et al., 2008).

Um més apos retornar de uma viagem nas terras altas, queixou-se de instabilidade
na marcha, que piorou lentamente. Nos 10 meses seguintes, ele seguiu um curso
progressivo com piora da ataxia cerebelar tipica de kuru subsequente entrou no segundo
estagio (sedentario). ApoOs trés meses, ele ndo conseguia sentar-se sem apoio e tornou-se
reclinado (estagio 3 do kuru). Ele alternava entre periodos de confuséo e lucidez. Ao ser
examinado aproximadamente um més depois de ficar deitado, quando estava bem nutrido,
sem dor, lucido e capaz de conversar com sensatez, estava calmo e racional, com algum
achatamento de afeto. Apresentava fotofobia grave e disartria cerebelar pronunciada. Os
movimentos oculares eram cheios, mas irregulares, sem nistagmo; ndo havia movimentos
faciais anormais ou movimentos oculares desconjugados. Conseguia sentar-se apenas com
apoio externo e apresentava instabilidade troncular acentuada. Suas méaos foram mantidas
cruzadas na frente para suprimir tremores posturais involuntarios. Ele tinha rigidez plastica
e irregular de todos os quatro membros, apresentava pernas fracas e a for¢a nos bragos e
maos também estavam reduzidas de grau 3 para 5, com reflexos tendinosos diminuidos ou
ausentes; as respostas plantares foram flexoras. Apresentava dismetria nos movimentos
de dedos e maos, tremor de intengcdo na alternancia dedo-nariz e disdiadococinesia.
(BRANDNER et al., 2008).

Com o passar do tempo, sua condigéo fisica declinou progressivamente e ele ficou
incontinente, desenvolveu Ulceras de pressdo na regido sacral, nas nadegas e nos dois
calcanhares, e deslocou o quadril esquerdo. Perdeu a fala, mas continuava a comunicacéo
por contato visual, com o passar dos dias perdeu a consciéncia e logo veio a falecer. A
andlise de PRNP evidenciou sequéncia de codificacdo normal e o gendtipo do cédon 129
foi M/V. (BRANDNER et al., 2008).
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