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Dossier

ALZHEIMER, PARKINSON, HUNTINGTON...

Quand des protéines de type 
prion détruisent le cerveau

p. 28 - Les graines de la démence, par Lary Walker et Mathias Jucker • p. 36 - Quand des protéines s’agrègent 
dans le cerveau, par Andrey Kajava et Jean-Pierre Liautard • p. 42 - Les tauopathies  : des agrégats  

dans les neurones, par Simon Dujardin, Laetitia Troquier, Morvane Colin et Luc Buée

Neurosciences [27© Pour la Science - n° 428 - Juin 2013

L es démences liées au vieillissement repré-
sentent aujourd’hui l’un des principaux 
enjeux de santé publique. Selon l’Organi-
sation mondiale de la santé, 35,6 millions 

de personnes étaient atteintes d’une telle maladie 
dans le monde en 2010, dont 1,1 million en France. Et 
leur nombre devrait doubler tous les 20 ans. Cet enjeu 
est d’autant plus important que les traitements dont 
on dispose sont souvent peu efficaces, notamment 
parce que l’on comprend mal les causes biologiques 
de ces pathologies.

Toutefois, les neurobiologistes ont mis en évidence 
un mécanisme qui leur est commun : le cerveau de la 
plupart des personnes atteintes présente des lésions 
constituées d’agrégats de protéines mal repliées. Qui 
plus est, ces protéines transmettent, de proche en 
proche, leur conformation anormale aux protéines 
naturellement fabriquées par l’organisme, comme 
le font les prions, les protéines pathogènes de la 
maladie de la vache folle : l’anomalie mortelle se 
propage peu à peu à tout le cerveau (voir page 28).

Aujourd’hui, l’étude de ces agrégats de protéines 
est au cœur des recherches sur ces démences, avec 
l’espoir de mettre en évidence les étapes de leur for-
mation et, partant, de nouvelles façons, mieux ciblées, 
d’enrayer la progression de la maladie. Les recherches 
se concentrent essentiellement sur deux aspects : 
l’analyse de la structure des agrégats (voir page 36) et 
l’étude des mécanismes conduisant à l’agglutination 
des protéines (voir page 42). Ce dossier fait le point sur 
ces recherches et sur les stratégies thérapeutiques 
qu’elles laissent entrevoir.

Marie-Neige Cordonnier
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