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BSE e Scrapie em Portugal
— Situacao atual e oportunidades

A evolucédo epidemiolégica da BSE e do Scrapie é apresentada,
destacando-se as caracteristicas e o impacto destas doencas
pridnicas na salide animal e na satde publica. A contribuicéo
essencial do setor produtivo na vigilancia e no controlo destas

doencas é também abordada.

Impacto da BSE e Scrapie

na saude animal e sauide publica

A Encefalopatia Espongiforme Bovina, vul-
garmente conhecida pela “Doenca das va-
cas loucas” (BSE, sigla inglesa para Bovine
Spongiform Encephalopathy) e o Tremor
Epizodtico (Scrapie, na terminologia in-
glesa) dos ovinos e caprinos sdo doencas
neurodegenerativas fatais. Sio doencas de
declaragcio obrigatéria que pertencem ao
grupo das Encefalopatias Espongiformes
Transmissiveis (EETs) que também incluem
a Doenga de Creutzfeldt-Jakob (DCJ) nos
humanos, a doenga emaciante crdénica dos
cervideos e, mais recentemente, a doenca
priénica em dromedéarios, identificada na
Argélia (Babelhadj et al., 2018).

Estas doencas tém um periodo de incubacgdo
longo e desenvolvem-se devido a uma alte-
racdo de uma proteina existente no orga-
nismo, tornando-a resistente a degradacao,
e que é conhecida como proteina pridnica
resistente (PrPres) ou prido.

A relagdo entre a BSE e a variante da doen-
¢a de Creutzfeldt-Jakob (vDCJ) (Collinge
et al., 1996; Hill et al., 1997), tornou-a num
problema de Saude Publica, tendo causado
em Portugal dois casos de vDCJ (Machado
et al., 2008; Barbot et al., 2010). Ja o scrapie,
endémico nos ovinos e caprinos em muitas
partes do mundo, n3o tem constituido, até
a data, um problema de Saidde Publica. No
entanto, a morbilidade dos animais afetados
provoca graves prejuizos econémicos nos
efetivos em que ocorre.

O conhecimento da transmissdo da BSE ao
homem e a constatacido da transmissio expe-
rimental da BSE aos ovinos e caprinos, cli-
nicamente indistinguivel do scrapie, exigem
um conhecimento da real prevaléncia do
scrapie para o diferenciar de uma hipotética
transmissdo natural de BSE naquelas espé-
cies. E assim fulcral, a vigilancia destas doen-

¢as nos pequenos ruminantes, continuando
em desenvolvimento estudos para avaliar se
existe risco para o homem (EFSA, 2015).

Atualmente, tal como todos os Estados-
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-Membros (EM) da Unido Europeia (EU),
Portugal aplica um Programa de Vigilancia,
Controlo e Erradicacido da BSE e do scrapie,
que inclui a Vigilancia Passiva (investigacio
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Figura 2 - Evolucéo das EETs (BSE, Scrapie, FSE e vDCJ) em Portugal

de animais com sinais clinicos neurologi-
cos) e a Vigilancia Ativa (colheita de amos-
tras a grupos especificos de animais - ani-
mais abatidos de emergéncia, animais com
sinais clinicos de outras doencas que nio
de EETs na inspecio ante-mortem, animais
encontrados mortos e animais saudiveis
abatidos para consumo) (Figura 1). A com-
ponente de erradicagio incide nos bovinos
e pequenos ruminantes identificados como
coabitantes de risco. Este Programa tem si-
do ajustado de acordo com a evolucio epi-
demioldgica das doencas e dos conhecimen-
tos cientificos (Reg. CE n.2 999/200I € suas
posteriores alteracdes). Como nao existe um
teste laboratorial validado para o diagndsti-
co em vida, o diagndstico definitivo destas
doencas baseia-se em exames laboratoriais
post-mortem de amostras do sistema nervo-
so central. O elevado nimero de amostras
da vigilancia ativa exigiu a implementacao
de uma metodologia analitica mais rapida
(os designados “Testes Rapidos”) efetuada
em Laboratérios de Estado - INIAV (Oeiras
e Vairdo), Laboratério Regional de Veteri-
naria e Seguranca Alimentar da Madeira
(LRVSA-Funchal) e Laboratério Regional
de Veterinaria dos Agores (LRVA-Angra do
Heroismo) (DGAV, 2018a), todos acredita-
dos de acordo com a NP EN ISO 17025 (Fi-
gura 1). Qualquer resultado suspeito tem de
ser sistematicamente confirmado no INIAV.
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BSE - em que ponto estamos?
Depois da identificacio da BSE no Reino
Unido (RU) em 1986 (Wells et al., 1987), de-
vido a ingestdo pelo gado bovino de racoes
contendo farinha de carne e osso contamina-
da com prido, Portugal foi um dos EM mais
afetados. O primeiro caso de BSE em Portu-
gal surgiu em 1990, num animal importado
do Reino Unido, e, durante os anos seguin-
tes, foram diagnosticados seis novos casos
clinicos em animais com a mesma origem. A
partir de 1994, quase todos os casos positi-
VvOs nacionais ocorreram em animais nasci-
dos em Portugal, atribuindo-se a sua infe¢ao
ao consumo de racio com farinha de carne e
0sso contaminada, oriunda do Reino Unido,
e/ou pela reciclagem de subprodutos prove-
nientes de bovinos nacionais infetados.

Em julho de 1994, perante o niimero cres-
cente de casos de BSE, foi publicada legisla-
¢do proibindo a incorporacio de farinhas de
carne e 0sso em alimentos compostos para
ruminantes (feedban) (Portaria 702/94), as-
sim como é decidido o sequestro e o abate
de todos os efetivos pertencentes a explo-
racoes onde foram detetados casos de BSE.
Em 19906, sdo intensificadas as medidas de
combate a BSE, sendo definido um progra-
ma de vigilancia e erradicacdo em Portugal,
aprovado pela Unido Europeia. A partir de
1997, foi proibida a utiliza¢io de farinha de
mamiferos para todas as espécies animais
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(revisto por Orge, 2005) (Figura 2). De 1998
a 2004, Portugal foi alvo da imposi¢do de
um embargo a exportagio de produtos de
origem bovina e de bovinos vivos.

Entre 1990 e 2017, foram confirmados 1089
casos (651 correspondem a animais sus-
peitos clinicos e 438 resultam de animais
incluidos na vigilancia ativa), com o pico
epidémico em 1999, ndo se tendo registado
mais casos depois de 2014.

A distribuicido geografica dos casos de BSE
notificados apresenta algum paralelismo
com a concentragio dos bovinos leiteiros em
Portugal, e apenas o Algarve e a regido au-
tébnoma da Madeira nunca registaram qual-
quer caso de BSE. A incidéncia da doenca
no pais diminuiu ao longo dos dltimos anos,
como resultado das medidas tomadas pelas
autoridades portuguesas, pelo que, em 2004,
Portugal foi considerado um pais de risco
moderado, a semelhanca de outros EM, com
o consequente levantamento do embargo.
Em 2008, Portugal foi reconhecido, pe-
la Organizacio Mundial de Satide Animal
(OIE), como ”Pais de risco controlado de
BSE” e, finalmente, em 2014, obteve o es-
tatuto de seguranca mais elevado para esta
doenca - “Pais de risco negligencidvel de
BSE” (DGAV, 2018a).

Em Portugal, para além dos dois casos de
vDC]J, foi ainda diagnosticado mais uma
EET relacionada com a BSE: um caso de en-
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cefalopatia espongiforme felina (Silva et al.,
20006) (Figura 2).

Os casos de BSE, relacionados com a inges-
tdo de racOes com farinhas de carne e 0sso
contaminadas, apresentam caracteristicas
neuropatoldgicas e bioquimicas uniformes
(Orge et al., 2000), designando-se esta forma
de BSE classica (BSE-C). Todavia, em 2004,
surgem em bovinos com idade superior a 8
anos duas formas diferentes de BSE, que fo-
ram designadas de BSE atipica - BSE-H (BSE
high) (Biacabe et al., 2003) e BSE-L (BSE low)
(Casalone et al., 2004) e que apresentam per-
fis lesional e bioquimico do prido diferentes
das da BSE-C. Estes resultados sugerem a
ocorréncia de modificacGes fenotipicas apds
infecdo pelo agente da BSE ou a existéncia
de outras origens para as doencas pridnicas
nos bovinos (forma espontinea ou infe¢io
com outro agente, por ex. o do scrapie). Em
Portugal, até a data, apenas sete casos de
BSE-H foram identificados (EFSA, 2017a).
No quadro 1, estdo resumidos os sinais clini-
cos que poderao ser observados em bovinos,
bem como o diagnéstico diferencial.

Niao sdo conhecidas as causas do apareci-
mento de casos de BSE-C apds a interdicio
total de farinhas de carne e osso nos ali-
mentos compostos para animais em 2001
na UE - os BARBs (Born After Reinforced/
/Real Ban) (um total de 6o em varios EM,
dois dos quais em Portugal) (EFSA, 2017a).
A exposicdo a farinhas de carne e 0sso con-
taminadas continua a nao poder ser exclui-
da (EFSA, 2017b). A consequéncia imediata
da ocorréncia destes BARBs sera o prolon-
gamento da epidemia da BSE-C.

Estes factos sustentam a prossecucio efeti-
va do Plano de Vigilancia e Controlo para
acompanhar a evolucdo da doenca, manter
uma vigilancia ativa e, assim, obter mais
informagio para a investigacio necessaria.

Scrapie classico

versus Scrapie atipico

A ocorréncia do scrapie classico estd asso-
ciada a véarios fatores individuais (genétipo
da proteina pridnica, idade, raca) e de reba-
nho (maneio, criagio de borregos, transu-
mancia). O gendtipo é expresso através dos
acidos aminados existentes nas posicoes 1306,
154 e 171 da proteina pridnica. Se o ovino re-
cebe a mesma informagio dos seus progeni-
tores, diz-se que é homozigbtico (ex. ARR/
/ARR), mas se é diferente diz-se heterozigo-
tico (ex. ARR/ARQ) (Quadro 2). O gendtipo
também influencia a suscetibilidade dos
caprinos ao scrapie, mas nio esti tao bem
esclarecido e estabelecido como nos ovinos.
A doenca parece ser transmitida da ovelha
para o borrego, antes e/ou ap6s o parto.

QUADRO 1 - PRINCIPAIS SINAIS CLiNICOS RELEVANTES NA BSE

E O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL A CONSIDERAR

BSE classica BSE-L BSE-H Diagnéstico diferencial
Alteragdes de comportamento: Apatia Nervosismo Listeriose
excitacdo, hiperestesia ao ruido Dificuldade Agressividade | Cetose
e ao toque, depressao, apatia, em levantar-se Hipomagnesiémia
nervosismo, atitudes repetitivas, Raiva

medo, agressividade

Alteragoes motoras: alteracdes de
posicionamento da cabeca, tremores,
quedas, decubito, paralisias

Sinais inespecificos: diminuicdo

do apetite, da producéo de leite,
perda de peso

Doenca de Aujeszky

Meningoencefalite (Herpesvirus bovino)
Intoxicacédo (Chumbo, sal/privacédo de agua)
Encefalopatia hepatica

Tumores Sistema nervoso central
Polioencefalomalécia

Existe também transmissao horizontal, pro-
vavelmente através de placentas infetadas
que contaminam as pastagens e as instala-
¢Oes, em virtude da elevada resisténcia do
prido (revisto por Orge, 2005). E, por isso,
uma doenca dificil de erradicar, sendo mui-
to importante a rapida identificacio e noti-
ficacdo de sinais clinicos (Vigilancia pas-
siva) para diagndstico e, em caso positivo,
implementacdo das medidas de controlo.

Até 2002 nio tinha sido identificado qual-
quer caso de scrapie em Portugal, mas em
2003, no contexto da aplicacdo do plano de
vigilancia ativa, foram detetados os primei-
ros casos de scrapie em ovinos (Figuras 1 e
2) (Orge et al., 2004). Estes casos nio apre-
sentavam o perfil de scrapie classico, mas
sim um perfil diferente, que tinha sido iden-
tificado pela primeira vez na Noruega, em
1998, designado de scrapie atipico NOR98
(Benestad et al., 2003). Os primeiros casos
de scrapie classico foram detetados em Por-

tugal em 2008 (Figura 2) (Orge et al., 2010).
Até dezembro de 2017, confirmaram-se 660
casos de scrapie atipico, distribuidos por
todo o continente e Acores e 32 de scrapie
classico, identificados em focos no Centro
do pais (Figura 3).

No quadro 2, comparam-se as caracteris-
ticas das duas formas da doenca. Relati-
vamente a transmissdo do scrapie atipico,
ainda n3o é conhecida, mas é possivel que
seja uma doenca espontanea ou fracamente
transmitida entre animais.

A confirmagio de um caso de scrapie clas-
sico num efetivo pode conduzir ao abate sa-
nitario total do efetivo ou pelo abate parcial
com eliminagio apenas dos animais geneti-
camente suscetiveis, mantendo os animais
geneticamente resistentes a doenca. Esta de-
cisdo é determinada pelos Servigos Oficiais
da DGAV com base na avaliagio epidemio-
légica do caso. Se for confirmado um caso
de scrapie atipico, o efetivo ficara sob vigi-

QUADRO 2 - PRINCIPAIS CARACTERISTICAS DO SCRAPIE CLASSICO E DO SCRAPIE ATIPICO

Scrapie Classico Scrapie Atipico (NOR98)

Ocorréncia Pequenos ruminantes entre 2 e 5 anos de idade Pequenos ruminantes com idade superior

Vérios animais afetados no rebanho a5 anos (média 6,5 anos)

Associado a movimentag&o animal Um ou dois animais afetados por rebanho

Movimentacao animal néo é considerado
factor de risco

Suscetibilidade | 5 tipos de genétipos: Vérios genétipos, incluindo gendtipos
genética 1- ARR/ARR — mais resistentes raramente associados com scrapie classico
(ovinos) 2 - ARR/AHQ, ARR/ARH, ARR/ARQ - resistentes AHQ/ XXX, AFRQ/XXX — mais suscetiveis

3 - AHQ/AHQ, AHQ/ARH, AHQ/ARQ, ARH/ARH, ARH/ARQ,

ARQ/ARQ - pouco suscetiveis

4 — ARR/VRQ - suscetiveis

5 - AHQ/VRQ, ARH, VRQ, ARQ/VRQ, VRQ/VRQ - muito

suscetiveis
Sinais Alteragdes de comportamento: isolamento, nervosismo; Alteracées de comportamento: isolamento,
Clinicos apatia; olhar fixo nervosismo; apatia; olhar fixo

Alteragdes motoras: alteragées da marcha com Alteragdes motoras: alteragdes da marcha

incoordenagdo e movimentos exagerados, da postura, com incoordenacéao, tremores

tremores, dificuldade em levantar-se e decubito Sinais inespecificos: perda de condigao

permanente corporal

Prurido

Resposta ao toque e a friccao ao longo da coluna vertebral

com movimentos da cabeca, labios e lingua

Sinais inespecificos: perda da qualidade do velo; perda de

condicéo corporal
Diagnéstico Listeriose, Maedi-Visna, Cenurose, Oestrus ovis, Polioencefalomalacia, hipomagnesiémia,
diferencial toxémia da gestacédo, ma nutrigao, parasitismo, sarna

A - alanina; R - arginina; H - histidina; G — glutamina; V - valina; F - fenilalanina (codao 141)
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Figura 3 - Evolugéo do niimero de focos de Scrapie identificados em Portugal

lancia intensiva durante dois anos - todos
os animais encontrados mortos na explora-
¢3o ou abatidos para consumo, com mais de
18 meses de idade, terdo de ser testados para
despiste de scrapie; também ¢é proibido ex-
portar animais destes efetivos mesmo para
abate noutro pais (DGAYV, 2018b).

Oportunidades

As medidas implementadas no controlo da
BSE e o reconhecimento internacional ob-
tido consagram Portugal como um pais que
oferece garantias acrescidas relativamente
a seguranca sanitaria do consumo de carne
produzida no Territério Nacional (DGAYV,
2018a). Este estatuto abriu as portas a inter-
nacionalizacao da comercializacao de bovi-
nos e seus produtos. S6 uma vigilancia ativa
reforcada com uma vigilancia passiva res-
ponsavel podera manter este estatuto, evi-
tando retrocessos conducentes a elevadas
despesas no controlo desta zoonose.

As politicas internacionais valorizam eco-
nomicamente os efetivos livres de scrapie
classico. Assim, o Regulamento Comuni-
tario n.2 630/2013, que alterou o Regula-
mento n.2 999/2001, determina que apenas
sera possivel a saida de animais vivos com
destino a reproducio, para trocas intraco-
munitarias e exportacio, a partir de explo-
racoes classificadas de acordo com o seu
estatuto de risco relativamente ao scrapie
classico. Foi definido um regime de classi-
ficagdo das exploracdes de pequenos rumi-
nantes relativamente ao scrapie classico em
risco negligenciavel, risco controlado, risco
indeterminado, exploracio em sequestro
ou exploracio em vigilancia. Todos os re-
quisitos e procedimentos estdo indicados
no “Manual de Classificacio Sanitaria de

Exploragées para o Tremor Epizodtico/
/Scrapie” elaborado pela DGAV. Atualmen-
te, existem 13 exploracGes classificadas
como Risco Controlado relativamente ao
scrapie classico na base de dados PISA.net
(DGAY, 2018b).

A identificacio animal com registos ras-
treaveis de entrada e de saida de ovinos e
caprinos na exploracio, a testagem para o
scrapie classico em animais com idade su-
perior a 18 meses, assim como preferéncia
para ovinos resistentes ARR/ARR sio con-
di¢Ges fundamentais para alinhar nesta cer-
tificacdo. A atribuicio da classificacio é da
responsabilidade das Direcdes de Servicos
de Alimentacio e Veterinaria Regionais e
resulta da avaliacdo do cumprimento dos
requisitos constantes no Manual.

Em relacido aos caprinos, como o gene da
proteina pridnica apresenta uma enorme
variabilidade entre racas, ndo é possivel ex-
trapolar os dados referentes as populacGes
autoéctones de um pais para outras areas
geograficas. O estudo da diversidade deste
gene nas racgas caprinas autdctones portu-
guesas, bem como na populacio caprina em
geral, é pertinente para definir o risco de
scrapie nesta espécie.

A classificacdo das exploracbes relativa-
mente ao scrapie classico poderd ser uma
mais-valia na promoc¢ao da comercializagcio
das ragas portuguesas. A classificacio de
areas do territério nacional e mesmo a clas-
sificacdo do territoério nacional na sua tota-
lidade podera ser equacionada no futuro. ©
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