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atremblante du mouton, les farines
de viande et d’'os contaminées, la
vache rendue folle, la maladie de
Creutzfeldt-Jakob, le kuru, la conta-
mination par I'hormone de croissance, le
prion : comment tous ces éléments ont-
ils participé a I'histoire des encépha-
lopathies spongiformes subaigués
transmissibles, des maladies mortelles qui
touchent le systéme nerveux central?
L’histoire de la vache folle est parse-
mée d'incertitudes scientifiques et de négli-
gences. Alors que scientifiques de
spécialités différentes, médecins, vétéri-
naires, anthropologues, radiobiologistes,
biochimistes, biologistes moléculaires et
épidémiologistes ont participé a I'élabo-
ration des connaissances, leurs initia-
tives se sont heurtées a des obstacles
d’ordre financier et parfois de nature
idéologique. Le manque d'intérét des pou-
voirs publics et des organismes de
recherche peu disposés a étudier ce type
de maladie considéré comme rare, les
négligences répétées, la prééminence des
considérations économiques ont consti-
tué un excellent terreau pour le dévelop-
pement de la «crise de la vache folle».

LE ROLE
DES VETERINAIRES

La plus ancienne description d’encé-
phalopathie spongiforme porte sur la
tremblante du mouton (ou scrapie) qui
sévit en Europe depuis le XVii® siécle.
Au XIx® siécle, la maladie envahit I'Aus-
tralie a la suite de I'importation de mou-
tons mérinos provenant du troupeau du
roi George lll. Elle se caractérise par des
troubles du comportement, tels une hyper-
excitabilité, des grincements de dents,
parfois une passivité,voire une somno-
lence excessive ; ensuite surviennent
des troubles de la coordination, avec des
tremblements de la téte et du cou, des
anomalies de la vision, une perte de poids,
etun pruritintense. La mort survient apres
quelques semaines d’évolution.

Dans les années 1930, deux véteéri-
naires de Toulouse, J. Cuillé (1872-1950)
et P.-L. Chelle (1902-1943) montrent que
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Au-dela des incertitudes scientifiques, négligences
et prééminence des considérations économiques
sont au cceur de la crise de la vache folle.

la tremblante est une maladie transmis-
sible et que la durée d'incubation, trés
longue, peut atteindre deux ans. lls évo-
quent, pour la premiére fois, la notion de
maladie virale a évolution lente. Dés 1937,
les lésions anatomo-pathologiques sont
bien décrites : le cerveau al'aspectd'une
éponge et présente des «trous», des
zones ou le tissu cérébral et les neurones
ont été détruits. En revanche, I'origine de
la maladie est controversée. Deux concep-
tions s’affrontent : celle d’'une origine infec-
tieuse et celle d’'une maladie héréditaire.
Cette derniére hypothése prévaut alors.

Dans ce climat d’incertitude, Cuillé et
Chelle émettent I'hypothése originale que,
si les tentatives de transmission expéri-
mentale échouent, c’est en raison de la
longueur de lincubation. Apres avoir injecté
dans les globes oculaires de deux brebis
du broyat de moelle épiniere ou de cer-
veau de brebis atteintes de tremblante, ils
observent les symptdmes de la maladie
15 mois plus tard pour la premiere brebis
et 22 pour la seconde. lls démontrent ainsi
le caractere infectieux de la tremblante,
mais le r6le de I'hérédité dans la trans-
mission de la maladie n'est pas élucidé.

En 1938, ils réussissent a transmettre
la maladie a une chévre, montrant que
la barriére d’espéce peut étre franchie.
Jusqgu’en 1939, Cuillé et Chelle poursui-
vent leurs expérimentations sur une qua-
rantaine d’ovins. Pour assurer la diffusion
de leur découverte, ils présentent plu-
sieurs communications a ’Académie des
sciences, dés 1936, et, en 1938, publient
un article dans une revue de langue
anglaise, Veterinary Medicine. Le départ
a la retraite de Cuillé, le déclenchement
de la Seconde Guerre mondiale et la mort
de Chelle interrompent les recherches.
Une épizootie de tremblante, en Ecosse,
remet a I'ordre du jour les recherches
sur cette maladie : sur 18 000 moutons,
1500 sontinfectés, car le vaccin avait été
préparé a partir de cerveaux de mou-
tons dont certains étaient atteints de trem-
blante. En 1954, a lissue de 15 années
de recherches sur cette maladie qui frappe
le cheptel islandais, le vétérinaire Bjorn
Sigurdsson, directeur de I'Institut de

pathologie expérimentale de Reykjavik,
la qualifie de maladie virale a évolution
lente. L'expérience acquise par les vété-
rinaires islandais allait jouer un réle notable
dans le rapprochement qui serait fait entre
les maladies a évolution lente des ani-
maux et celles des hommes.

LE ROLE DES MEDECINS

En 1920, Hans-Gerhard Creutzfeldt (1885-
1964) décrit un premier cas d’encépha-
lopathie humaine sans spongiose. En
1921, Alfons Jakob (1884-1931) en décrit
cing, dont deux avec spongiose. Les
controverses relatives aux manifestations
neurologiques et psychiatriques de cette
maladie se multiplient. Diverses formes
clinigues avec dégénérescence de la sub-
stance grise et démences préséniles sont
décrites ; la maladie prend différents noms.
Quelques épidémiologistes tentent de
recenser tous les cas enregistrés, mais
les confusions sont fréquentes, car la
maladie est difficile & caractériser, ce
qui a contribué aralentir I'élaboration des
connaissances.

Dans les années 1950, le médecin
américain Carleton Gajdusek, qui a une
formation de microbiologiste et de viro-
logue, apporte quelques éclaircissements
sur une pathologie proche de la maladie
de Creutzfeldt-Jakob : le kuru, une mala-
die dégénérative subaigué du systeme
nerveux, dont l'issue est toujours fatale.
En 1955, I'officier de santé australien, Vin-
cent Zigas, est intrigué par cette maladie
qui frappe les indigenes d’une tribu de
Nouvelle-Guinée, les Fores. Prenant
conscience de l'importance de I'épidémie,
il signale le probléme aux autorités aus-
traliennes. C. Gajdusek se trouve alors en
Nouvelle-Guinée pour étudier la crois-
sance et le développement des enfants,
et les maladies dans les groupes isolés
de culture primitive ; il contacte V. Zigas.
En mars 1957, ils se rendent tous deux
dans la région du kuru et observent deux
cas. Suspectant une épidémie d’encé-
phalopathie, ils pensent a une infection
virale, et prélévent du sang et des frag-
ments de cerveau des victimes, les
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