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 Les ESST animales et humaines 

 Epidémiologie 

 Prévention de la MCJ en France depuis 1995 

 Instruction n° 449 du 1er décembre 2011 

 Le protocole standard prion 

 Difficultés d’application de la 449 

 Quelle(s) stratégie(s) dans les autres pays ? 



 Maladies à « prions » 

 Maladies neurogénératives 

 Evolution lente 

 Issue fatale 

 Espèce animale et humaine 



 Tremblante du mouton (scrapie) 

 Chronic wasting disease ( deer & elk) 

 ESST des animaux en captivité (visons) 

 Encéphalopathie spongiforme bovine (ESB) 
◦ Maladie de la vache folle 

◦ Apparition en 1986 (RU) 

◦ Aliments contaminés par ATNC 
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USA : 4ème cas déclaré en Californie en 2012 



 

 Différentes formes : 
◦ Kuru 

◦ Insomnie fatale familiale (IFF) 

◦ Syndrome de Gerstmann-Straüssler-Scheinker 

 

 Origine : 
◦ Découverte équipe Prusiner (1980) 

◦ Transconformation PrP en PrPres 



 MCJ Classique 
◦ Formes sporadiques (85% des cas) 

◦ Formes familiales (15 %) 

◦ Formes iatrogènes 

 Greffes de dure-mère et de cornée 

 Hormones de croissance extractives 

 Instruments de neurochirurgie et de stéréotaxie 

 Nouveau variant MCJ (vMCJ) 
◦ Apparition  au RU en 1994 

◦ Rôle de l’ESB démontré 



http://edgarwilkening.girlshopes.com/bovineneurology/ 





 Circulaire n° 100 du 11 décembre 1995 
◦ Interdiction d’utiliser les aldéhydes pour la désinfection 

◦ Cycle Prion : 134°C – 18 min. en systématique 

 Circulaire n° 138 du 14 mars 2001 
◦ Catégorisation des patients 

◦ Séquestration de matériel … 

 Instruction n° 449 du 1er décembre 2011 
◦ Protocole standard prion (PSP) 

◦ Renforcement sur tissus à risque 



Instruction n° 449  

du 1er décembre 2011 
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Pourquoi une nouvelle instruction  
en France ? 

 Epidémiologie 

 Distribution de la protéine infectieuse 
(OMS 2010) 

 Nouveaux produits ou procédés 
inactivants  le prion 
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Distribution différente de l’agent infectieux 
dans les formes classiques et la forme variante: 

 v-MCJ : présence de PrPres dans les formations 
lymphoïdes organisées 

 v-MCJ : confirmation du risque transfusionnel 
pour les receveurs de PSL 

Distribution de la protéine Prion 





Auteur   Date  Estimé  

   

Cousens  1997  92- 80 000   

Ghani  2000  63 – 136 000  

Valleron  2001  205-403   

Huillard  2001  900 – 40 000  

Cooper  2003  362 

Ghani  2003  130 – 661 

Bachetti  2005  < 64 000 

Clarke  2005  160-340 

 



COUNTRY 

TOTAL NUMBER 
OF PRIMARY 

CASES  (NUMBE
R ALIVE) 

TOTAL NUMBER OF 
SECONDARY CASES: 

BLOOD 
TRANSFUSION  (NUMBER 

ALIVE) 

CUMULATIVE 
RESIDENCE IN UK > 
6 MONTHS DURING 
PERIOD 1980-1996 

UK 173 (0) 3 (0) 176 

France 27 (2) - 1 

Republic of 
Ireland 

4 (0) - 2 

Italy 2 (0) - 0 

USA 3† (0) - 2 

Canada 2 (0) - 1 

Saudi Arabia 1 (0) - 0 

Japan 1* (0) - 0 

Netherlands 3 (0) - 0 

Portugal 2 (0) - 0 

Spain 5 (0) - 0 

Taiwan 1 (0) - 1 

Source :http://www.cjd.ed.ac.uk/vcjdworld.htm (aout 2012) 



 Evaluation des produits ou procédés 
inactivant les prions 
◦ Protocole Standard Prion (PSP) 

◦ Liste positive sur site ansm 

 Transmission sans délai du prion aux 
instruments de chirurgie 

 Renforcement du niveau de traitement 
   Inactivation systématique des dispositifs en contact 

avec les tissus de haute infectiosité 



 Méthode in vivo : évaluation de l’efficacité du 
produit ou du procédé sur une espèce 
animale 
◦  couple de hamster 

◦  souche 263K 

◦  contamination d’un fil d’acier par un homogénat 
de cerveau 

 Méthode in vitro : détermination du 
mécanisme d’action 



 Permet d’évaluer l’efficacité d’un produit ou 
d’un procédé vis-à-vis des ATNC 
◦ Éliminant 

◦ Inactivant partiel 

◦ Inactivant total 

 Protocole identique pour chaque fabricant 

 Liste positive consultable sur site asnm.fr 



Hypochlorite de sodium à 2% de Chlore actif, 60 min., 25°C. 

 Produits ou procédés inactivants de référence 

Stérilisation vapeur d’eau, 18 min., 134°C minimum. 

Hydroxyde de sodium 1M, 60 min. ,25°C. 

 Produits ou procédés inactivants 

Liste positive sur site asnm 





Patient « ni suspect, ni 
atteint » 

patients sans caractéristiques 
particulières 

 et  
patients présentant des 

facteurs de risques individuels 
d’ESST  

Patient « suspect ou atteint » 
signes cliniques neurologiques 

récents sans rémission  
et 

signes intellectuels ou 
psychiatriques  

en 
absence de toute autre cause 

Catégorisation obligatoire 
médecin programme l’acte 

avis complémentaire d’un neurologue 
 



 Selon infectiosité des tissus 

 Actes invasifs (directive 93/42/CEE) 

   DM pénètre à l’intérieur du corps par un orifice naturel ou par 
effraction 

 Classement des actes : 
◦ Actes invasifs à risque 

◦ Actes invasifs sans risques 



Autres actes 
(sans risque ATNC) 

Actes invasifs à risque 

Inactivation, traitement standard ou séquestration ? 

Neurochirurgie (à l’exception du rachis) 
Ophtalmologie de la rétine  

et du nerf optique 
ORL touchant les muqueuses olfactives 

Formation lymphoïdes 
organisées 

Autres Chirurgie 



Patient ni suspect ni atteint 
Patient non interrogeable 

Patient suspect ou atteint 

Actes invasif  
à risque 

Actes invasif  
sans risque 

Actes invasif  
sans risque 

Actes invasif  
à risque 

y compris formations 
lymphoïdes 

Dispositif médical thermorésistant ? 

Oui Non Oui Non Oui Non Oui Non 
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Double 
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ou  

basse 

température 

ou 

désinfection 



 Catégorisation des patients 
◦ Distinction des signes cliniques 

◦ Crédibilité du dépistage / épidémiologie 

◦ Respect des recommandations 

 Produits et procédés d’inactivation 
◦ Compatibilité DM / produits 

◦ Validation des paramètres C°/T°/Temps 

◦ Utilisation des bacs US 

◦ Inactivation de DM non immergeables ou de DM 
thermosensibles 

 Inactivation basse température si DM compatible 

 Séquestration 

 



 Renforcement : recommandations justifiées 
ou exception culturelle française ? 

 Paramètres de stérilisation « cycle Prions »: 
suffisant ou inadapté ? 

 Produits ou procédés inactivants validés 

 Quelles recommandations dans les pays 
frontaliers ou autres pays francophones ? 




