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RESUMO
Contexto: Príons são partículas proteicas infecciosas compostas, quase que exclusivamente, por uma 
proteína conhecida como príon scrapie (PrPsc). A PrPsc é uma forma aberrante de proteína resultante de 
 modificações que ocorreriam na isoforma celular da proteína príon celular (PrPcel), um tipo de glicoproteína, 
de função ainda desconhecida, expressa constitutivamente na superfície de vários tipos celulares, principal-
mente os  neurônios. Atualmente, o envolvimento dos príons na etiologia de doenças neurológicas dege-
nerativas, em animais e humanos, já está bem estabelecido, sendo responsabilizados por encefalopatias 
espongiformes transmissíveis. Dessa forma, os príons surgem como potenciais causadores de doenças ocu-
pacionais ou do trabalho. Objetivo: Identificar possíveis nexos ocupacionais a partir de infecções por príons. 
Métodos: Revisão de literatura com os descritores “prion diseases” e “occupational diseases” nas bases de da-
dos: PubMed, LILACS, Embase, SCOPUS e Web of Science. Resultados: Foram encontrados cinco artigos que 
versam sobre o tema. Todos apontam para um possível risco ocupacional, mas, devido ao baixo número de 
casos, não se consegue uma correlação estatística. Conclusão: Os príons são agentes infecciosos que, como 
tais, possuem um potencial patogênico, sendo que os profissionais que lidam com fontes dessas partículas 
 proteicas devem se prevenir, em virtude do potencial risco de exposição. No entanto, devido ao reduzido nú-
mero de casos de pacientes com possível nexo ocupacional, são necessários mais estudos e elucidação das 
vias de transmissão para firmar o nexo definitivo, devendo, portanto, cada caso ser analisado em particular.
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INTRODUÇÃO
Príons são partículas proteicas infecciosas compostas, qua-
se que exclusivamente, por uma proteína conhecida como 
príon scrapie (PrPsc). A PrPsc é uma forma aberrante de 
proteína resultante de modificações que ocorreriam na iso-
forma celular da proteína príon celular (PrPcel), um tipo 
de glicoproteína, de função ainda desconhecida, expressa 
constitutivamente na superfície de vários tipos celulares, 
principalmente os neurônios1. As PrPsc não possuem áci-
dos nucleicos (ácido desoxirribonucleico – DNA − e/ou 
ácido ribonucleico – RNA) como os demais agentes infec-
ciosos conhecidos (vírus, bactérias, fungos e parasitas); elas 
têm a capacidade de se propagar alterando a conformação 
de PrPcel. As PrPsc são altamente resistentes ao formol, ca-
lor e nucleases e sensíveis a fenol, soda, éter, hipoclorito 
de sódio e fluorocarbonetos. Atualmente, o envolvimento 
dos príons na etiologia de doenças neurológicas degene-
rativas, em animais e humanos, já está bem estabelecido, 
sendo responsabilizados por encefalopatias espongiformes 
transmissíveis (TSEs)1. As  TSEs são caracterizadas pela 
formação de agregados extracelulares no sistema nervoso 
central que formam placas amiloides, que rompem as es-
truturas do tecido normal e deixam “buracos” (vacúolos 
nos neurônios), resultando no aspecto esponjoso. Ocorre 
também astrogliose e não são observados sinais de reação 
inflamatória1. As TSEs têm período de incubação ge-
ralmente longo e, uma vez que os sintomas aparecem, a 
doença progride rapidamente, levando a danos cerebrais 
e à morte. Os sintomas neurodegenerativos podem in-
cluir  convulsões, demência,  ataxia  e mudanças compor-

tamentais e de personalidade. Todas as doenças priônicas 
conhecidas, coletivamente denominadas de TSEs, não têm 
tratamento, não podem ser curadas e são sempre fatais1. 

Em 16 de novembro de 2005, foi publicada no Diário 
Oficial da União a Portaria MTE nº 485, de 11 de no-
vembro de 2005, referente à Norma Regulamentadora nº 
32 (NR-32), dedicada às ações de segurança e saúde no 
trabalho realizado em serviços de saúde. Nela, os príons 
estão incluídos entre os agentes biológicos aos quais o pro-
fissional da saúde pode estar exposto em suas atividades 
laborais, com os  “micro-organismos, geneticamente modi-
ficados ou não, as culturas de células, os parasitas e as toxi-
nas” (p. 80). Dessa forma, os príons surgem como poten-
ciais causadores de doenças ocupacionais ou do trabalho2. 

São descritas cinco TSEs que afetam humanos: (1) Kuru; 
(2) doença de Creutzfeldt-Jakob (DCJ); (3)  variante da 
doença de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ); (4) síndrome de 
Gerstmann-Sträussler-Scheinker (GSS); e (5) insônia fa-
miliar fatal (IFF)3.

Kuru

Teve sua origem em rituais canibalísticos. Os pacientes, 
principalmente mulheres e crianças, adoeciam ao en-
trarem em contato direto — por ingestão ou por meio 
de cortes e queimaduras — com tecido nervoso de ca-
dáveres contaminados. Com a identificação da forma 
de contaminação, esses rituais foram abandonados e 
a doença foi erradicada. Os primeiros sinais clínicos 
eram movimentos involuntários e tremores, dificuldade 
para falar e engolir. Posteriormente, havia instabilidade 
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emocional, com risadas incontroláveis, além de demên-
cia moderada. Nas fases mais adiantadas, o doente ficava 
mudo, flácido e bastante  debilitado.  Tratava-se de uma 
doença progressiva e incurável, com até dois anos de evo-
lução. Quanto mais jovem o doente, mais rápida era a 
evolução da enfermidade.

Doença de Creutzfeldt-Jakob (DCJ)

Tem origem hereditária em 5 a 15% dos casos. Uma pe-
quena parcela pode ser atribuída ao contato com tecidos 
contaminados, em transplantes e instrumentos cirúrgicos. 
Os primeiros sintomas são lentidão do pensamento, difi-
culdade de concentração, déficit de raciocínio e perda de 
memória. Os doentes podem ter também alterações emo-
cionais e visuais, com alucinações. Há ainda contrações 
musculares bruscas e breves (mioclonias). É uma doença 
incurável, mas medicamentos como a amantadina retar-
dam sua evolução4.

Variante da DCJ

Uma nova variante é atribuída à ingestão de carne de 
animais contaminados com a encefalopatia espongifor-
me bovina (EEB) — “doença da vaca louca”. Sintomas 
psiquiátricos e alterações motoras são frequentes. Há de-
pósito de proteína amiloide no cérebro e no cerebelo. A 
doença aparece mais cedo, entre 20 e 30 anos de idade4.

Síndrome de Gerstmann-Sträussler-Scheinker

É uma rara síndrome hereditária que atinge poucas famí-
lias no mundo. Os pacientes, por volta da  meia-idade (35 
a 55 anos), começam a desenvolver sintomas decorrentes 
da degeneração do cerebelo, como perda da coordenação 
motora e dificuldade para andar. Em alguns pacientes 
pode-se encontrar ainda surdez, cegueira, paralisia dos 
movimentos dos olhos e sintomas parkinsonianos (como 
rigidez muscular, lentidão dos movimentos e tremores). 
A demência é mínima ou ausente. A GSS não tem cura e 
evolui lenta e progressivamente (2 a 10 anos), deixando o 
paciente bastante debilitado3.

Insônia familiar fatal

É uma doença hereditária que progride de forma rápida 
e surge principalmente na meia-idade (50 a 60 anos) ou 
em fases mais avançadas da vida. É caracterizada inicial-
mente por uma dificuldade de adormecer, que evolui para 
uma insônia irremediável em poucos meses, à medida 

que o tálamo — estrutura intermediária no processamen-
to dos sentidos e na alternância  sono-vigília — é com-
prometido. Há também dificuldades para falar, tremores 
e alterações do sistema nervoso simpático (variações de 
pressão, transpiração excessiva, taquicardia inexplicável). 
 Aproximadamente 60 casos foram detectados no mundo 
desde 1986. É uma doença fatal, que leva o paciente à 
morte de 7 a 13 meses após o aparecimento dos sintomas3.

Assim sendo, a abordagem prática dos aspetos relativos 
às (inter)relações trabalho/saúde (doença) implica um co-
nhecimento adequado dos fatores profissionais em jogo e 
das respectivas repercussões sobre a saúde dos trabalhado-
res, saber que se adquire por meio da análise do trabalho 
e que, na perspectiva da saúde e da segurança, se caracte-
riza sempre pela sua enorme complexidade5, ou seja, os 
especialistas em segurança e saúde no trabalho, particular-
mente aqueles que militam nos serviços de saúde, devem 
adquirir conhecimentos a respeito das TSEs2.

OBJETIVO
Identificar possíveis nexos ocupacionais a partir de infec-
ções por príons.

METODOLOGIA
Para este estudo realizou-se uma revisão de literatura, nos 
meses de novembro a dezembro de 2013, com os descri-
tores “prion diseases” e “occupational diseases” nas bases de 
dados: PubMed, LILACS, Embase,  SCOPUS e Web of 
Science. Excluíram-se os artigos que não estavam em língua 
inglesa, portuguesa ou espanhola, os artigos repetidos em 
mais de uma base de dados, aqueles não disponíveis “on-
line” e aqueles que não versavam sobre o tema de estudo.

RESULTADOS
Seguindo as bases de dados, foram encontrados, respecti-
vamente: 4, 1, 0, 10 e 0 artigos. Após utilizar os critérios 
acima descritos, foram selecionados 5 artigos.

Shaw6 sugere o olfato como via de contaminação por 
príons causadores da EEB. Apesar de não haver relato de 
casos, o autor levanta a hipótese de que os príons chega-
riam ao cérebro (bulbo olfatório) de agricultores por inter-
médio do nervo olfatório, resultando no desenvolvimento 
da doença, sendo que o período de incubação para essa 
infeção por meio dessa via provavelmente seria menor.

Mitrová e Belay7 identificaram, de 1975 a 1999, os casos 
da doença de Creutzfeldt-Jakob na Eslováquia (114 casos 
no total) e encontraram 8 casos em profissionais de saú-
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de. Esses oito casos foram estudados em busca de contato 
profissional, sintomatologia, homozigose para o gene PrP 
e ausência de eletroencefalogramas típicos. Foram encon-
trados nesse grupo dois casos familiares e seis casos espo-
rádicos. Os autores concluem que há apenas a sugestão da 
possibilidade de nexo ocupacional.

Davidson e Benjamin8 estudaram, por revisão 
de literatura, os trabalhadores de serviços funerá-
rios.  Explicam que esses profissionais possuem sig-
nificativo risco de exposição por diversas vias: por 
intermédio de mucosas, inalação de partículas e inges-
tão acidental de fluídos, que pode resultar em doenças in-
fecciosas causadas por vírus, bactérias e príons. Entre as 
formas de transmissão há dois relatos de contágio  por 
meio de sangue contaminado por príons. Concluem que, 
entre os fatores que contribuem para o risco ocupacional, 
estão: o fato de os príons não serem destruídos por for-
maldeído ou glutaraldeído e a alta concentração de príons 
no fluído cerebroespinal e no tecido nervoso central. 

Szymańska9 expõe a hipótese de possibilidade de infec-
ção de dentistas durante procedimentos, baseado em ex-
perimentos em laboratórios em que príons são encontra-
dos em glândulas salivares, polpa dental, nervo trigêmeo 
e glândulas linfáticas de animais, sendo recomendadas 
especiais precauções a esses profissionais que lidam com 

o descarte de todo o material após o uso, incluindo o fato 
de essas infecções serem extremamente resistentes a altas 
temperaturas e esterilização.

Kohn10, baseado nas diretrizes de Controle de Infecção 
em Procedimentos Dentários da Associação Americana de 
Dentistas, cita que procedimentos especiais de desinfecção 
de instrumentos e ambiente devem ser adotados após 
atendimento aos pacientes que sabidamente possuam 
doença de Creutzfeldt-Jakob ou suas variantes, apesar de 
não elencar quais são essas recomendações e não discutir 
o risco da infecção.

Devido ao reduzido número de casos de pacientes com 
possível nexo ocupacional, são necessários mais estudos e 
elucidação das vias de transmissão das encefalopatias para 
firmar o nexo causal com o trabalho. 

No Quadro 1, construído a partir da descrição das 
doenças priônicas conhecidas, pode-se ter uma ideia de 
sua epidemiologia e possível nexo ocupacional. 

CONCLUSÃO
Os príons são agentes infecciosos que, como tais, possuem 
um potencial patogênico, sendo que os serviços de segu-
rança e medicina do trabalho que lidam com profissionais 
expostos a fontes dessas partículas proteicas devem se pre-
venir devido ao potencial risco de exposição.

Quadro 1. Causa e potencial ocupacional das encefalopatias espongiformes transmissíveis
TSE Causa Grupo homogêneo de exposição Potencial ocupacional

Kuru
Contágio (ingestão e lesões 

 cortes e queimaduras)
Patologistas, auxiliares de necrópsia, legistas, auxiliares de legistas, 

pesquisadores, trabalhadores de abatedouros e frigoríficos
Sim

DCJ
Mista (hereditária e contágio: tecidos e 

instrumentos contaminados)
Equipes de transplantes e trabalhadores 

de Centrais de Materiais Esterilizados
Sim

vDCJ Contágio (ingestão) Não
GSS Hereditária Não
IFF Hereditária Não

TSE: encefalopatia espongiforme transmissível; DCJ: doença de Creutzfeldt-Jakob; vDCJ: variação da doença de Creutzfeldt-Jakob; GSS: síndrome de 
Gerstmann-Sträussler-Scheinker; IFF: insônia familiar fatal
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