MALADIE DE CREUTZFELDT-JAKOB

par Pamela L. Ramage-Morin

La maladie de Creutzfeldt-Jakob (MC]J) est une
maladie neurologique dégénérative rare, toujours
mortelle, qui frappe '’homme. Décrite pour la
premicre fois durant les années 1920, la MC]
appartient a la classe des encéphalopathies
spongiformes transmissibles, ou maladies a prions.
Chez I'animal, ou elles sont tres répandues, les
maladies a prions incluent la tremblante, ou scrapie,
du mouton et de la cheévre et Pencéphalopathie
spongiforme bovine (ESB). Cette dernicre, mieux
connue sous le nom de « maladie de la vache folle »,
a ¢été découverte en Angleterre en 1986, ou son
apparition a ¢été attribuée a I'utilisation de farines
obtenues a partir de carcasses de moutons infectés
par la tremblante ou de bovins déja infectés par
PESB!. La consommation de viande de beeuf
infectée par 'ESB a été associée a la MC]J.

Variante de la MCJ

On distingue quatre formes de la MCJ?. Celle qui
est associée a la consommation de beeuf infecté par
I'ESB, c’est-a-dire la forme variante de la maladie de
Creutzfeldt-Jakob (vMCJ), est extrémement rare. A
I’échelle mondiale, la plupart des déces dus a la vMC]
sont survenus au Royaume-Uni, qui a été la plaque
tournante de I'épidémie de « maladie de la vache
folle ». A ce jour, 139 personnes ont été emportées
par la vMC]J au Royaume-Uni. En outre, sept
personnes soupconnées d’étre atteintes de la maladie
sont encore en vie’. ’age moyen au moment de la
manifestation de la vMCJ est de 29 ans et ’évolution
de la maladie, a compter de I'apparition des
symptomes jusqu’au déces, peut durer jusqu’a
14 mois. Le seul déces da a la vMCJ enregistré au
Canada est celui d’un homme qui avait séjourné au
Royaume-Uni durant ’épidémie®.

Le risque d’exposition a de la viande de bceuf
infectée par PESB est beaucoup plus faible au
Canada qu’au Royaume-Uni. En tout, trois cas
d’ESB ont été observés au Canada, le premier chez

une vache importée d’Angleterre en 1987, le
deuxieéme, déclaré le 20 mai 2003, chez une vache
élevée en Alberta®. Le cas le plus récent a été
découvert le 23 décembre 2003 chez une vache née
en Alberta et acquise par un éleveur de I'Etat de
Washington®.

Ces cas isolés se distinguent nettement de la
situation observée au Royaume-Uni, ou 36 680 cas
confirmés I’ESB ont été déclarés en 1992, au point
culminant de I’épidémie’. Bien que le Canada n’ait
pas importé de beeuf du Royaume-Uni depuis plus
de 30 ans, plusieurs mesures ont été mises en place
pour réduire la possibilité de cas non décelés d’ESB
parmi les troupeaux canadiens’, dont :

* I'importation de ruminants vivants, de viande
et de produits carnés uniquement en
provenance de pays considérés comme
exempts de ’ESB;

* Ja décision, en 1990, de considérer ’ESB
comme une maladie a déclaration obligatoire;

* la mise en ceuvre, en 1992, d’'un programme
de surveillance qui a donné lieu a des tests de
dépistage de la maladie sur environ
10 000 cerveaux de bovins;

* l'interdiction, depuis 1997, de nourrir les
ruminants avec des farines contenant des
protéines provenant d’autres ruminants
(bovins, moutons, chévres, bisons, wapitis,
cerfs);

* la mise en place du Programme canadien
d’identification du bétail pour pouvoir suivre
les mouvements de tous les bovins et de tous
les bisons de la naissance a 'abattage.

MCJ classique

Les trois autres formes de la MCJ, c’est-a-dire les
formes sporadique, familiale et iatrogene, sont
appelées  collectivement  maladie  de
Creutzfeldt-Jakob classique (cMCJ). La MC]J
sporadique, dont la cause est inconnue, représente
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de 85 % a 90 % des cas. La forme familiale, ou
héréditaire, s’observe dans 10 % a 15 % des cas,
tandis que la forme iatrogene, qui résulte d’un
examen ou d’un traitement médical, représente
moins de 1 % des cas. La forme iatrogene a été
associée a des greffes de cornée, a la contamination
d’instruments neurochirurgicaux, a des greffes de
dure-mere et a la prise d’hormone de croissance
humaine d’origine hypophysaite (non synthétique)>.
La MCJ classique se manifeste a un age nettement
plus avancé que la forme variante, soit de 60 a 65 ans.
L’évolution de la maladie, a partir du moment de
I’exposition a ’agent infectieux jusqu’a la
manifestation des symptomes, peut s’étendre sur une
période allant de 1 a plus de 30 années. Une fois
que les symptomes apparaissent, cependant, la mort
survient rapidement, en moins de six mois dans la
plupart des cas.

Mortalité

De 1979 a 2001, au Canada, 599 décés ont été
attribués a la maladie de Creutzfeldt-Jakob, dont un
seulement était lié a 'ESB. Cela correspond a un
nombre annuel moyen de 26 déces; le nombre

annuel de décés a, de fait, connu un creux de 14 en
1979 et un sommet de 44 en 2001. Plus de femmes

Taux de mortalité par la maladie de Creutzfeldt-Jakob
normalisés selon I'age, selon le sexe, Canada, 1979 a 2001
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que d’hommes ont été emportées par la MC]J, soit
329 contre 270.

Le taux de mortalité par la MCJ a augmenté
légerement de 1979 a 2001. Le taux de mortalité
moyen sur trois ans normalisé selon ’age est passé

Taux de mortalité par la maladie de Creutzfeldt-Jakob, selon I'dge et le sexe, Canada, 1979 a 2001
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de 0,89 a 1,01 déces pour
1 million chez les hommes
et de 0,79 a 1,43 pour
1 million chez les femmes.
Chez les hommes et les
femmes confondus, le taux
est passé de 0,82 a
1,22 déces pour 1 million
d’habitants, résultat qui
concorde avec les taux
observés dans d’autres pays.

Le taux de mortalité par
la MCJ augmente fortement
avec 'age, particulierement
aprés 50 ans. Chez les
hommes, le taux le plus
élevé a été observé chez les
personnes de 752 79 ans et
chez les femmes, chez celles
de 70 a 74 ans.

De 1979 a 2001, parmi
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Source des données

L'information sur les décés dus a la maladie de
Creutzfeldt-Jakob provient de la Base de données sur la
mortalité de la Statistique de I'état civil. Cette base de
données est tenue a jour par Statistique Canada grace aux
renseignements tirés des certificats de décés que lui
transmettent les provinces et les territoires. Dans la
Classification internationale des maladies (CIM), la maladie
de Creutzfeldt-Jakob est reprise sous le code 046.1 pour les
déces survenus de 1979 & 1999 (CIM-9), et sous le code A81.0
pour les décés survenus en 2000 et en 2001 (CIM-10). Aucune
sous-classification ne fait la distinction entre les formes
classique et variante. Cependant, le systeme de surveillance
mis en place par Santé Canada assure le suivi de tous les cas
soupgonnés de MCJ qui lui sont adressés. Ces cas sont suivis
jusqu’a ce qu'un rapport d'autopsie, ou une autre preuve,
confirme le diagnostic et permette de faire la distinction entre
les formes classique et variante.

vache folle », son analogue
bovine, se sont intensifiés
en 2003 apres la découverte
de deux vaches infectées
par PESB en Amérique du
Nord. La plupart des
préoccupations
d’ordre économique. En
2001, la D™ Gro Hatlem
Brundtland, directrice

sont

générale de ’Organisation
mondiale de la Santé, a
déclaré que la question de
ESB et de son lien a la
MC]J
« urgence mondiale » qui

représente une

coutera vraisemblablement
« plusieurs dizaines de
milliards de dollars »%.

Si T'on s’en tient

simplement au seul

I’ensemble des provinces, la

mortalité par la MCJ a varié d’un creux de 0,5 déces
pour 1 million d’habitants a Terre-Neuve a un
sommet de 1,3 en Nouvelle-Ecosse.

Diagnostic et autopsie

La confirmation du diagnostic de la MCJ peut étre
difficile, parce que les symptoémes cliniques sont
semblables a ceux d’autres troubles neurologiques,
comme la maladie d’Alzheimer. La scintigraphie
cérébrale et la biopsie d’amygdale permettent
d’établir un diagnostic probable, mais celui-ci ne peut
étre confirmé que par examen microscopique des
tissus cérébraux apres le décés du malade. On
pourrait s’attendre a ce qu’une autopsie soit faite au
Canada dans la majorité des cas de déces soupgonnés
d’étre dus a la MCJ, mais, de 1979 a 2001, il n’en a
été ainsi que dans 45 % des cas. Néanmoins, ce taux
est nettement plus élevé que les 16 % d’autopsies
réalisées pour I'ensemble des déces.

Risque difficile a évaluer
La crainte et le battage médiatique que suscitent la
maladie de Creutzfeldt-Jakob et la « maladie de la

dénombrement des cas, les
craintes quant aux conséquences en maticre de santé
publique pourraient étre injustifiées : de 1979 a 2001,
les Canadiens étaient plus susceptibles de mourir
d’une exposition a un froid extréme ou d’une chute
d’une échelle que de la MCJ. Cependant, la menace
que fait planer cette derniere est due au fait qu'on
ne connait pas le nombre de personnes infectées.
Etant donné la longue période d’incubation entre le
moment de 'infection et la manifestation des
symptomes, il est difficile d’estimer le nombre de
personnes qui courent le risque d’étre atteintes de
la vMC]J, car il n’existe aucun test permettant de
dépister cette derniére avant I’apparition des
symptomes.

Pamela L. Ramage-Morin (613-951-1760; Pamela.Ramage-
Morin@statcan.ca) travaille a la Division de la statistique de

la santé a Statistique Canada, Ottawa, Ontario, K1A 0T6.
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