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RESUME - L'auteur rCsume les informations disponibles concernant la B.S.E. en Europe. I1 
rappelle ses caractCristiques comme maladie B virus lent et encCphalopathie spongiforme 
transmissible. L'bpidCmiologie de la maladie et le risque potentiel pour la santC publique 
sont discutes. 
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Summary - The author summarises the informations concerning B.S.E. in Europe. The main 
caracteristics of the disease as slow virus disease and transmissible spongiform encephalopathy 
are described. Disease's epidemiology and potential risk for public health are discussed. 



INTRODUCTION 

IdentifiCe pour la premibre fois au Royaume-Uni en 1986, 
l'enc6phalopathie bovine spongiforme, plus souvent dCsi- 
gnte sous l'acronyme B.S.E. (pour Bovine Spongiform 
Encephalopathy ) est maintenant reconnue dans cinq autres 
pays de I'Union EuropCenne et en Suisse. Elle appartient 
2I une famille d'affections regroupdes sous le vocable 
Enctphalopathies SubaiguEs Spongiformes Transmissibles 
(E.S.S.T.) qui comprend outre la tremblante des ovins et des 
caprins, la Maladie de Creutzfeldt-Jakob (M.C.J.) de l'hom- 
me. C'est donc sous le double aspect de la santb animale 
et de la santC publique qu'elle interesse non seulement le 
monde de 17Clevage mais aussi I'ensemble des consomma- 
teurs comme le montrent les nombreuses informations dif- 
fusCes par l'ensemble des mCdias & son sujet. 
La B.S.E. est une maladie trbs originale et relativernent 
difficile h comprendre si l'on veut la raisonner comme les 
autres affections virales ou bactgriennes classiquement 
reconnues. I1 est donc indispensable, pour bien comprendre 
les mesures adoptCes pour protCger la sant6 publique et 
I'tlevage dans chacun des pays oh elle a CtC identifee, de 
prCciser ses caractCristiques. 

LA B.S.E. EST UNE MALADIE A <<VIRUS LENTS), 
PARTICULIERE 

Le concept des maladies B <<virus lents>>(M.V.L.) a ttC Cla- 
borC par un vCtCrinaire islandais Sigurdsson en 1954 h la 
suite des travaux menCs pendant une vingtaine d'annCes sur 
trois affections qui dvissaient sur un mode endCmique : la 
tremblante, le visna-maedi et la paratuberculose. I1 a CtC 
ensuite etendu 21 d'autres affections de l'homme et des ani- 
maux qui posskdent les memes caracteristiques : 
- une durCe d'incubation trbs longue (plusieurs mois h plu- 
sieurs annCes), 
- une Cvolution clinique lente (plusieurs semaines 2I plusieurs 
mois) aboutissant inCluctablement ii la mort, 
- une atteinte anatomo-pathologique limitCe 2 un tissu ou 
h un appareil, 
- un traitement et une prophylaxie mtdicale impossibles. 

Parmi ces affections, on a pu ensuite distinguer celles qui 
Ctaient dues h des lentivirus (comme le visna-maedi) de 
celles qui Ctaient provoquCes par un agent causal trbs par- 
ticulier, different de tous ceux identifies jusqu'alors, et qui 
fut pour cette raison baptisC Agent de Transmission Non 
Conventionnel (A.T.N.C.) 
Les M.V.L. provoqutes par des A.T.N.C. sont des E.S.S.T. 
Les E.S.S.T. ont, outre leurs propriCtCs commune aux 
M.V.L., des caracteristiques propres qui sont : 
- Une atteinte specifique du systbme nerveux central avec 
presence de lCsions microscopiques dCgCntratives syrnC- 
triques des neurones et du neuropile (spongiose). 
- L'inexistence de moyen pratique de reconnaissance des 
infect& (absence de rtponse immunitaire aussi bien chez 
les animaux en incubation que chez les animaux malades) 
d'oh impossibilit6 d'une prophylaxie sanitaire (difference 
importante avec les M.V.L. h lentivirus). 
- Un diagnostic de certitude impossible sur un animal vivant 
puisque celui-ci ne peut btre obtenu quelle que soit la 

m6thode utilisCe (exarnen histologique ou mise en tviden- 
ce d'une protCine specifique par western blot ou micro- 
scopie blectronique) qu'h partir d'un prClbvement de sys- 
tbme nerveux central). 
- Une transmissibilitC au sein de l'espkce-cible par les voies 
orale et parenterale, associCe ou non A une contagiositC 
vraie. Ainsi, la trernblante est-elle naturellement conta- 
gieuse dans I'espbce ovine alors que la B.S.E. ne l'est pas 
dans l'espkce bovine, La M.C.J. n'est pas naturellement 
contagieuse chez l'homme, mais sa transmissibilitk par 
voie iatrogene (injections d'hormone de croissance, gref- 
fe de cornCe ou de dure-mCre,instruments chirurgicaux 
insuffisamment stCrilisCs) au sein de I'espbce humaine est 
bien documentke. 
- Une transmissibilitC inter-specifique. Celle-ci a long- 
temps CtC niCe. I1 a fallu attendre les travaux de Chandler 
en 1961 pour prouver que la tremblante Ctait exptrimen- 
talement transmissible 2I la souris. De trbs nombreux travaux 
ont depuis dCmontrC la VansmissibilitC experimentale de la 
plupart des E.S.S.T. h plusieurs espbces animales. Ainsi, la 
M.C.J. est transmissible h la chbvre et au chat, mais pas au 
mouton, ainsi qu'8 des rongeurs (cobaye, souris, hamster) 
et B de nombreux primates. La voie orale est le plus sou- 
vent beaucoup moins efficace que la voie parenterale. 

En outre, un contrble gCnCtique de la rkeptiviti semble exis- 
ter pour certaines E.S.S.T. I1 a CtC prouvC pour la tremblante 
chez le mouton (gkne Sip) et chez la souris (gbne Sinc). De 
mCme pour la tremblante, il existe plusieurs souches 
d'A.T.N.C. aux propriCtts biologiques diffirentes (durte 
d'incubation et profil ICsionnel sur souris gCnCtiquement 
homogene, durCe d'incubation chez des animaux 51 patri- 
moine gCnCtique diffkrent). Ces deux paramktres dCtermi- 
nent la barribre spCcifique (ccspecies barrier>) qui condi- 
tionne en grande partie la transmissibilitC interspCcifique. 

DIAGNOSTIC DE LA B.S.E. 

Ce diagnostic repose sur l'identification d'une suspicion cli- 
nique ldgitime c'est-&-dire d'un animal malade presentant 
un certain nombre de caractkristiques compatibles avec le 
diagnostic de B.S.E. Apri?s une pCriode d'observation d'une 
quinzaine de jours, son systbme nerveux central sera prC- 
lev& envoy6 au centre national de rtference (C.N.E.V.A.- 
Lyon, laboratoire de pathologie bovine) qui procddera 2I 
l'examen histologique, seul capable d'assurer le diagnos- 
tic de certitude. En France, cette procedure est codifiCe 
dans le cadre de la surveillance des maladies ltgalement 
contagieuses. 
Quel que soit le pays oii elle a CtC observbe, la B.S.E. a en 
moyenne une periode d'incubation de l'ordre de 4 5 5 ans 
(amplitude 22 mois-15 ans). La durQ d'evolution clinique 
est de quelques semaines h plusieurs mois ; quelques cas 2I 
Cvolution beaucoup plus rapide (10 h 14 jours) ont CtC 
signalCs en Grande-Bretagne au debut de I'Cpizootie, ils . 

n'ont pas kt6 retrouvCs dans les autres pays oii la maladie 
a Ct6 identifike. La maladie Cvolue sous forme de cas spo- 
radiques dans I'exploitation. Le plus souvent il s'agit de cas 
unique mais les cas multiples peuvent exister, en particu- 
lier en Grande-Bretagne oh l'importance des troupeaux et 
l'extension de la maladie dans le temps et dans l'espace, ont 
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pcrmis d'en observer dans plus de la moitie des uoupcaux 
atteints. 

La maladie nc peut donc Ctre suspectke lkgitimement que 
chcz des animaux adultes (iigCs de plus de deux ans), essen- 
tiellcment entrc trois et six ans, qui presentent tout d'abord 
des troubles du comportement, qui s'aggravent et s'asso- 
cient h des troubles locomoteurs et h une degradation de 
1'Ctat general. Parmi les troubles du comportement les plus 
frequents, on retrouve l'agressivitk (vis-h-vis de 1'Homme 
et des congCnbres), des comportements stbr6otypCs (1Ccha- 
ge, prurit), une reaction exagCrCe (panique, chute, ruades) 
aux sollicitations exterieures (bruits, manipulations). Chez 
la vache laitikre, le refus d'entrer en salle de traite est cou- 
ramment signale. Les troubles locomoteurs se signalent 
par une demarche ma1 assurCe, ou une hypermdtrie, ou une 
ataxie posterieure, ou une difficult6 au relever. Ces signes 
et ces sympt6mes s'aggravent au cours des examens suc- 
cessifs et conduisent en quelques semaines l'animal h la 
mort ou A l'enthanasie. 

Le diagnostic differentiel reste delicat, particulikrement 
dans les pays oii l'affection stvit sous forme sporadique. Le 
recours h l'examen histologique effectuC sur un prelbvement 
correctement prepare est donc absolument indispensable et 
reste la base incontournable du diagnostic de certitude et, 
au moins pour certains cas, du diagnostic differentiel. La 
B.S.E. est le plus souvent confondue avec la IistCriose, les 
abcbs du cerveau ou de la moelle Cpinibre et des maladies 
mCtaboliques comme I'acCtonCmie et l'hypomagn6sCmie. 

UNE EPIDEMIOLOGIE TRES DIFFERENTE 
SELON LES PAYS 

Toutes les Ctudes et les observations conduites sur la B.S.E. 
ont montrC qu'il ne s'agissait pas d'une maladie conta- 
gieuse au sens classique du terme (transmission de l'af- 
fection d'un animal malade h un animal sain par contact) 
quel que soit son type d'Cvolution dans le pays concern&. 
En effet, les types dYCvolution sont trbs difftrents d'un 
pays h l'autre : en Grande-Bretagne, il s'agit d'une vCritable 
Cpizootie, alors qu'8 ce jour, dans tous les autres pays, la 
B.S.E. Cvolue sur un mode trbs sporadique. 

I1 s'agit d'une veritable Cpizootie puisque plus de 135000 
cas dans plus de 31000 dlevages ont kt6 dCtectCs depuis 
1986. Prbs d'un elevage laitier sur deux a CtC touche alors 
que le nombre de troupeaux allaitants atteints reste t r b  
limit6 (moins de 13 p.cent) et que 80 p.cent des cas qui sont 
constatCs sont lies h l'achat d'animaux dans des troupeaux 
laitiers. 

L'origine de ces cas est parfaitement connue. 11s sont lies 
8 la consommation de farines de viande et d'os (F.V.O.) dont 
les procCdures de fabrication ont radicalement change entre 
1977 et 1982. Cette constatation a logiquement conduit 8 
leur interdiction dans l'alimentation des ruminants d&s le 
18 Juillet 1988. 
Compte tenu de la durte d'incubation moyenne de la mala- 
die, la regression du nombre de nouveaux cas declares par 

scmaine n'est devenue sensible qu'au cours de l'annee 
1993 pour s'affirmer en 1994 (cf tableau 1). 

Nkanmoins, le nombre important (plus de 13000) de cas 
actuellement reconnus chez des animaux n6s aprbs le mois 
d'aoiit 1988 pose la question de 1'efficacitC pragmatique de 
cette interdiction mais aussi celle d'une eventuelle trans- 
mission verticale mbre-produit que des experimentations en 
cours devraient permettre de uancher. 

La question de l'origine spCcifique de 1'A.T.N.C. de la 
B.S.E. reste toujours poste. En effet, en Grande-Bretagne, 
15 p.cent du contenu des F.V.O. est d'origine ovine, et 45 
p.cent d'origine bovine. Les auteurs du Royaume Uni, 
aprbs avoir dCfendu l'hypothbse ovine, admettent que l'hy- 
pothbse bovine est tout aussi valable. 
Ce problkme, au-del8 de son strict int6rCt scientifique (rap- 
port tremblante B.S.E.), est fondamental dans l'estimation 
des risques d'apparition et d'extension de la B.S.E. dans un 
pays donnC. En effet, si l'agent de la B.S.E. preexistait en 
Grande-Bretagne dans la population bovine ne provoquant 
qu'une maladie trbs sporadique (comparable h la M.C.J. 
humaine) avant l'actuelle tvolution CpidCmique chez les 
bovins, il se pourrait que ce phCnombne existe dans d'autres 
pays et que tous les cas recensCs ne soient pas liCs aux 
F.V.O. ou aux animaux d'origine anglaise. 
On reconnaitrait alors grbce aux rCseaux d'CpidCmiosur- 
veillance une maladie trbs rare, ignorde jusque 18 bien que 
dCjh presente. 

B. EN FRANCE ET DAKS LES AUTRES PAYS 

La B.S.E. Cvolue en France selon un mode trbs sporadique 
(cf tableau 2). Elle n'a pu y Ctre identifiee qu'8 la suite de 
la mise en ceuvre de reseaux d'6pid6miosurveillance spt- 
cifiques. 
Les principaux facteurs de risque connus sont d'une part la 
consommation de farines de viande importkes de Grande- 
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Bretagne avant 1989, d'auue part, l'importation d'animaux 
vivants destines iI la reproduction. 
La situation portugaise illustre bien le risque liC h I'im- 
portation d'animaux vivants en provenance du Royaume Uni 
puisque dix cas sur les quatorze recensts au 15 Octobre 
1994, appartiennent aux 12000 femelles importCes enue 
1981 et 1989 dans ce pays. 
Tous les cas recensds ne peuvent Ctre relies avec certitude 
B ces deux facteurs ce qui permet d'envisager I'hypothkse 
d'une maladie prtexistante iI 1'6pizootie britannique chez 
les bovins et non identifide jusqu'ici parce que trks rare. Ce 
phtnombne a pu 6tre suspect6 en Irlande, Suisse, et en 
France. 
Dans noue pays, neuf cas ont Ctt jusqu'ici reconnus (cf 
tableau 3). L'incidence annuelle reste remarquablement 
stable et faible comme en Irlande, h la difftrence de la 
Suisse oil elle double chaque annde depuis 1990. 

Tableau 2 : L'evolution sporadique de la 6.S.E 
en Europe 

LE RISQUE POUR LA SANTE PUBLIQUE 

PAYS 

IRLANDE 

SUlSSE 

FRANCE 

PORTUGAL 

DANEMARK 

ALLEMAGNE 

Ce risque est rCguliCrement Cvoqut par les medias depuis 
l'apparition de la B.S.E. Rkcemment, le problbme des 
enfants contamints par l'hormone de croissance, identifiC 
aux U.S.A., en Grande-Bretagne et en France, ainsi que 
I'identification de deux cas de M.C.J. chez des tleveurs bri- 
tanniques ont fait ressurgir le dkbat. 

Sans entrer dans le dCtail des mesures qui ont Ctt  prises dans 
chaque pays oh la B.S.E. a dtt identifite, on peut souligner 
les points suivants : 

date d'identification 
du 1 er cas 

1989 

1990 

1991 

1993 

1993 

1994 

1. Dans chaque pays, le risque a t t t  pris en compte en 
fonction de la situation de la maladie animale et des connais- 
sances disponibles 21 la fois sur la transmissibilitd inter- 
spCcifique des E.S.S.T. et sur l'infectivitk des tissus chez 

nombre total de cas 
en septembrel994 

92 

98 

9 

14 

1 

4 
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origine 

autochtone et importation 

autochtone 

autochtone 

autochtone et importation 

importation 

importation 

Tableau 3 : Les cas fran~ais de B.S.E. observes 
entre decembre 1990 et aoQt 1994 

Cas 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

Departement 

C6tes d'kmor 

llle et Villaine 

Manche 

Finistbre 

Puy-de-D6me 

Finistbre 

Finistbre 

C8tes d'kmor 

C6tes d'kmor 
I 

Races 

Prim'holstein 

Prim'holstein 

Normande 

Prim'holstein 

Montbeliarde 

Prim'holstein 

Prim'holstein 

Prim'holstein 

Prim'holstein 
I 

Age 
(annees) 

6 

4 3  

6 5  

5,5 

8 

5 

5 

6 

6 
I 

Lieu 
de la clinique 

Troupeau 

Troupeau 

Troupeau 

Troupeau 

Abattoir 

Trou peau 

Troupeau 

Troupeau 

Trou peau 
I 

Date d'identification 

03/91 

03/91 

04/91 

05/91 

05/91 

06/93 

05/94 

05/94 

I 
05/94 



Ics animaux potentiellement infect& ou malades. Les 
mesures mises en ceuvre l'ont CtC dans le cadre du sc6na- 
rio le plus pessimiste pour la santC publique (c'est-&-dire 
admettant une transmission h I'homme h partir des tissus 
infect&, tout particulikrement ceux pouvant provenir de 
bovins en incubation). 

2. Les mesures de contrble et de surveillance de la mala- 
die animale ainsi que la dCtection des animaux malades 
qui sont ainsi Ccartbs de la cha'ine alimentaire permettent 
de rCduire considCrablement I'exposition des consomma- 
teurs. 

3. Pour la Grande-Bretagne, l'interdiction de la consom- 
mation ades abuts spe'cifiques b o v i n s ~  (systkme nerveux 
central, thymus, rate, amygdales, ganglions lymphatiques 
et intestins) depuis Janvier 1990 ainsi que la rCglementa- 
tion des exportations de viande en provenance du Royaume 
Uni vers les auues pays de la C.E.E. (mise en place par la 
CommunautC depuis Juin 1990 et renforcee depuis Juillet 
1994) permet la protection du consommateur britannique et 
de la C.E.E. 

4. Pour les autres pays, oh la B.S.E. sCvit sous une forme 
sporadique, des mesures complCmentaires h celles indi- 
qutes en 2. ont CtC mises en ceuvre comme l'abattage des 
uoupeaux oh un cas est dCtectC (Irlande. France). 

5. Par ailleurs, outre le risque alimentaire, le risque iatro- 
g&ne (liC aux medicaments ou biomatCriaux issus de bovins 

contamints) a CtC envisagC et des mesures prises pour le 
conubler, en particulier grsce 2 i  la rapidit6 de rCaction des 
organisations internationales (O.M.S., O.I.E., C.E.E.) et 
dcs administrations nationales en charge du mbdicament. 

Ces mesures sont pleinement justifibes parce que la B.S.E. 
est une maladie nouvellement identifiCe et qu'une repon- 
se certaine sur sa transmissibilit6 & 1'Homme ne sera acqui- 
se que dans vingt B trente ans. I1 importe donc de continuer 
h surveiller et B combattre la maladie animale tout en res- 
tant & I'tcoute des progrks scientifiques accomplis dans la 
comprkhension des E.S.S.T. 

CONCLUSION 

L'identification d'une nouvelle maladie et son extension 
dans le cheptel bovin europCen vient nous rappeler la nCces- 
saire vigilance qu'il convient de garder sur le front sanitaire. 
Elle justifie pleinement l'effort permanent d'CpidCmiovi- 
gilance face aux risques sanitaires majeurs, et de veille 
scientifique face aux nouvelles maladies infectieuses. 

A l'avenir, l'immense effort de recherches que les E.S.S.T 
au travers de la B.S.E. ont suscitt, devrait apporter de nou- 
velles connaissances et de nouveaux outils qui nous per- 
mettront de mieux contrdler non seulement la B.S.E. mais 
d'auues E.S.S.T. comme la tremblante et la M.C.J.. 
C'est probablement un nouveau chapitre de la pathologie 
infectieuse lib6 aux maladies & virus lents qui arrive h matu- 
rit6. 
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