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EPIDEMIOLOGIE DES ENCEPHALOPATHIES 

SPONGIFORMES TRANSMISSIBLES DE L'HOMME* 

L COURT (1' 

: L'épidémiologie des encéphalopathies spong$oms subaiguës humaines 
(E.S.SA.1 [ou encéphalopathies spong$oms transmissibles de l'Homme) commence 
avec l'oeuvre de Gqfdusek et Gibbs qui au National Institute of Heaüh ont s u  à 
par& des années 60, décrire un puzzle qui les conduisit à démontrer pour la 
première fois le caractère bansmissible d'une affection dégénérative du systéme 
nerveux central Ces maladies sont au nombre de deux chez l'Homme. le kuru et la 
maladie de CreuîzfeldtJakob IC.J.1. ou le syndrome de Gerstmann Straussler 
Scheinker [G.S.S.). qui lui est étrouement associé. Hadbw f? le rapprochement avec 
la trernbiante du mouton [scmpie). de la première maladie humaine. le k m  décrite 
en 1957 var Gaidusek et B a s  chez l'ethnfe Fore de Pa~ouasie-Nouvelle Guinée. 
Aux crit&ies clinhues et anat;mopathologiques. l'évolutlonle plus souwnt rapide et 
toylours inexorable au terme d'une période d'incubation longue, avec une atteinte de 
la substance grise associant perte neuronale, gliose, spongiose sans réaction 
in-taire. s'qfoutait le crit&e de transmission aux primates, a u  rongeurs et 
aux camiwres. Cette transmission est obtenue facilement par voie iniracérébrale ou 
intraoculaire, mais eue est aussi possible par voie sous-cutanée. intramusculaire. 
inirapéritonéale, iniraveineuse et orale. Le kuw au taux d'occurrence important de 
1 % en 1960. plusfréquent chez les femmes, est une maladie actuellement en voie 
de dispariibn avec la fin des pratiques de cannibalisme rltueL L'étude 
épiàémiologique de l'affection et les recherches ethnographiques concernant les Fore 
ont mis en évidence qu'aucun facteur ne pouvait être retenu en dehors de 
l'endocannlbalisme. 

La maladie de C.J., dont l'endémie n'est connue avec précision qu'aux Etats-Unis et 
en Europe occidentale et centraie. au Chili et en IsraëL est une affection rare de la 
deuxième partle de la vie (taux d'occurrence égal à 1 / 1 O6 en moyenne). quL comme 
une variante, le syndrome de G.S.S.. se présente sous la fonne de cas sporadiques 
ou fomtllaur. S'il est possible d'indivfdualiser des cas de maladie de C.J. Latrogène 
( M e  de cornée. greffe de dure-mère. inoculation intracérébrale par électrodes 
d'élecboencéphaiographie contaminées ou matériel de neurochirurgie, utilisation 
d'hormone de croissance obtenue à partir de pool d'hypophgses). il n'existe aucune 
relation biunivoque de passage entre la tremblante et la maladie humaine, aucun 
facteur épldémiologique ailmentaire, professionnel ou de proximité permettant de 
mettre en évidence la moindre relatfon entre les deux affections. 

• Terte de reupos&yrésenté le 29 mol 1991. 
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