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Les suspicions de maladie de Creutzfeldt-Jakob (MCJ) sont essentiellement
recensées par 3 canaux :

1. Les collaborations entre les services de neurologie et |'unité INSERM
360 (hopital de la Salpétriere), dans le cadre de I'étude de l'incidence et
des facteurs de risque de la MCJ (depuis 1992);

2. Les demandes d’analyse du gene de la PrP (depuis 1992) ou de dosage
de la protéine 14-3-3 ou de I'énolase dans le liquide céphalo-rachidien (LCR)
[depuis 1996] adressées au Pr. Jean-Louis Laplanche, a I'hopital Lariboisiére;

3. La declaration obligatoire transmise au Reseau national de Santé publique
(RNSP) [depuis octobre 1996].

A ces 3 canaux s'ajoutent quelques cas signalés directement au laboratoire
de neurovirologie du CEA ou au laboratoire de neuropathologie de I'hdpital
de la Salpétriére.

Au total, depuis 1992, 543 suspicions de MCJ ont été recensées. Dans plus
de 20 % des cas, le diagnostic de MCJ a été écarté, soit — et le plus sou-
vent — en fonction des données cliniqgues ou paracliniques, soit — dans
quelques cas - par I'examen neuropathologique. C'est pour e second canal
que la proportion de suspicions pour lesquelles le diagnostic de MCJ est
ensuite rejeté est la plus forte, en raison de l'inflation des demandes de
génotypage et d'examens du LCR.

Depuis que les suspicions de MCJ sont a déclaration obligatoire, des échanges
réguliers ont lieu entre I'unité INSERM 360 et le RNSP, une réunion tri-
mestrielle permettant de faire le point sur le devenir des suspicions décla-
rées au RNSP. Une réflexion sur la constitution d'une base de données,
anonyme, régulierement mise a jour et interrogeable a partir des 2 sites,
est en cours.

Les taux d'incidence de la MCJ par million d’habitants, cas imputables a I'hor-
mone de croissance exclus, ont été de 0,86 en 1992, 0,76 en 1993, 1,05 en
1994, 1,16 en 1995. Rappelons que seuls les cas certains ou cliniquement
probables sont inclus dans ces statistiques. En 1996, I'estimation provisoire
est de 0,83. Le taux définitif sera vraisemblablement plus élevé. Mais on
peut déja souligner que la médiatisation extréme de la MCJ au printemps
1996 et la mise en place d'une déclaration obligatoire des suspicions a
I'automne 1996 n‘ont pas eu d'effet apparent sur le recensement des cas
de MCJ.

Comme l'indigue le tableau, 42 suspicions de MCJ sont en cours d'inves-
tigation. Pour la moitié environ de ces cas, les premiers symptomes sont appa-
rus en 1996 et pour l'autre moitié en 1997. Si I'on compare ces données a
celles publiées dans le n° 48/1996 du BEH, on voit que pour les 3 malades
ages de moins de 30 ans déja signalés, le diagnostic de MCJ n’a pu étre encore
ni affirmé, ni exclu.

Depuis mai 1996 (données du BEH n° 48/1996}, le nombre de cas de MCJ
certaine ou probable a augmenté de 13 (11 sporadiques, 2 génétiques). L'aug-
mentation du nombre de cas en cours d'investigation (42 actuellement
contre 29 en mai 1996) est essentiellement liée a celle des suspicions recen-
sées par les demandes de génotypage ou d'examen du LCR, dont beau-
coup — nous |'avons déja souligné — ne sont pas des MCJ.

Méme si I'on ne peut exclure que quelques cas incidents de la fin de 1996
n‘aient pas encore été recensés (car dans certaines formes, il peut s'écou-
ler quelques mois entre les tous premiers symptomes et la notification),
les données disponibles pour 1996 ne suggérent aucune évolution remar-
quable de I'incidence de la MCJ en France.

Tableau. - La maladie de Creutzfeldt-Jakob en France depuis 1992
(Statistique établie au 30 avril 1997)

Malades MCJ certaine ou probable
. actuellement en cours Sooradi
9 d’'investigation clinique pomitue e " ane (3)
. g 9
ou neuropathologique (1) Classique N-MCJ (2)

3 0 1 1 1

2 2 0 3 0

1 8 0 5 0

10 43 0 i 2

17 88 0 10 0

7 59 0 7 2

2 14 0 1 0
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(1) L'évolution et les résultats des investigations permettront de confirmer ou d'écarter le diagnostic de MCJ et, s'il s'agit d'une MCJ, d'en préciser la classification (possible, probable, certaine) et le type.
(2) Le diagnostic de N-MCJ ne peut &tre fait que par I'examen neuropathologique.
(3) Les cas imputables & I'hormone de croissance extractive ne sont pas inclus.
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