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L’encéphalopathie spongiforme bovine en Europe :
situation et problématiques actuelles
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RESUME - L’auteur résume les informations disponibles concernant la B.S.E. en Europe. II
rappelle ses caractéristiques comme maladie 2 virus lent et encéphalopathie spongiforme
transmissible. L’épidémiologie de la maladie et le risque potentiel pour 1a santé publique
sont discutés.
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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.
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INTRODUCTION

Identifiée pour la premiére fois au Royaume-Uni en 1986,
I’encéphalopathie bovine spongiforme, plus souvent dési-
gnée sous 1’acronyme B.S.E. (pour Bovine Spongiform
Encephalopathy ) est maintenant reconnue dans cing autres
pays de I'Union Européenne et en Suisse. Elle appartient
4 une famille d’affections regroupées sous l¢ vocable
Encéphalopathies Subaigués 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 I'hom-
me. C’est donc sous le double aspect de 1a santé animale
et de la santé publique qu’elle intéresse non seulement le
monde de 1’élevage mais aussi ’ensemble des consomma-
teurs comme le montrent les nombreuses informations dif-
fusées par ’ensemble des médias 2 son sujet.

La B.S.E. est une maladie tr&s originale et relativement
difficile 2 comprendre si I’on veut la raisonner comme les
autres affections virales ou bactériennes classiquement
reconnues. Il est donc indispensable, pour bien comprendre
les mesures adoptées pour protéger la santé publique et
I’élevage dans chacun des pays ol elle a été identifée, de
préciser ses caractéristiques.

LA BS.E. EST UNE MALADIE A «VIRUS LENTS»
PARTICULIERE

Le concept des maladies & «virus lents»(M.V.L.) a été éla-
boré par un vétérinaire islandais Sigurdsson en 1954 3 la
suite des travaux menés pendant une vingtaine d’années sur
trois affections qui sévissaient sur un mode endémique : la
tremblante, le visna-maedi et la paratuberculose. Il a été
ensuite étendu a d’autres affections de I’homme et des ani-
maux qui possédent les mémes caractéristiques :

- une durée d’incubation trés longue (plusieurs mois a plu-
sieurs années),

- une évolution clinique lente (plusieurs semaines a plusicurs
mois) aboutissant inéluctablement 2 la mort,

- une atteinte anatomo-pathologique limitée i un tissu ou
a un appareil,

- un traitement et une prophylaxie médicale impossibles.

Parmi ces affections, on a pu ensuite distinguer celles qui
étaient dues a des lentivirus (comme le visna-maedi) de
celles qui étaient provoquées par un agent causal trés par-
ticulier, différent de tous ceux identifiés jusqu’alors, et qui
fut pour cette raison baptisé Agent de Transmission Non
Conventionnel (A.T.N.C.)

Les M.V.L. provoquées par des A.T.N.C. sont des E.S.S.T.
Les E.S.S.T. ont, outre leurs propriétés commune aux
M.V L., des caractéristiques propres qui sont :

- Une atteinte spécifique du syst2me nerveux central avec
présence de Iésions microscopiques dégénératives symé-
triques des neurones et du neuropile (spongiose).

- L’inexistence de moyen pratique de reconnaissance des
infectés (absence de réponse immunitaire aussi bien chez
les animaux en incubation que chez les animaux malades)
d’oll impossibilité d’une prophylaxie sanitaire (différence
importante avec les M.V.L. a lentivirus).

- Un diagnostic de certitude impossible sur un animal vivant
puisque celui-ci ne peut &tre obtenu quelle que soit la

méthode utilisée (examen histologique ou mise en éviden-
ce d’une protéine spécifique par western blot ou micro-
scopie électronique) qu’a partir d’un prélévement de sys-
teme nerveux central).

- Une transmissibilité au sein de ’espece-cible par les voies
orale et parentérale, associée ou non i une contagiosité
vraie. Ainsi, la tremblante est-elle naturellement conta-
gieuse dans I’espéce ovine alors que la B.S.E. ne I’est pas
dans I’espece bovine, La M.C.J. n’est pas naturellement
contagieuse chez I’homme, mais sa transmissibilité par
voie iatrogéne (injections d’hormone de croissance, gref-
fe de cornée ou de dure-mére,instruments chirurgicaux
insuffisamment stérilisés) au sein de I’espece humaine est
bien documentée.

- Une transmissibilité inter-spécifique. Celle-ci a long-
temps &€ niée. Il a fallu attendre les travaux de Chandler
en 1961 pour prouver que la tremblante était expérimen-
talement transmissible & la souris, De tr&s nombreux travaux
ont depuis démontré la transmissibilité expérimentale de la
plupart des E.S.S.T. a plusieurs espéces animales. Ainsi, la
M.C.J. est transmissible & 1a chévre et au chat, mais pas au
mouton, ainsi qu’a des rongeurs (cobaye, souris, hamster)
et & de nombreux primates. La voie orale est le plus sou-
vent beaucoup moins efficace que la voie parentérale.

En outre, un contrble génétique de la réceptivité semble exis-
ter pour certaines E.S.S.T. 1l a é1é prouvé pour la tremblante
chez le mouton (gene Sip) et chez 1a souris (géne Sinc). De
méme pour la tremblante, il existe plusicurs souches
d’A.T.N.C. aux propriétés biologiques différentes (durée
d’incubation et profil 1ésionnel sur souris génétiquement
homogéne, durée d’incubation chez des animaux & patri-
moine génétique différent). Ces deux parametres détermi-
nent la barriere spécifique («species barrier») qui condi-
tionne en grande partie la transmissibilité interspécifique.

DIAGNOSTIC DE LA BS.E.

Ce diagnostic repose sur I’identification d’une suspicion cli-
nique légitime c’est-a-dire d’un animal malade présentant
un certain nombre de caractéristiques compatibles avec le
diagnostic de B.S.E. Aprés une période d’observation d’une
quinzaine de jours, son systéme nerveux central sera pré-
levé, envoyé au centre national de référence (C.N.E.V.A.-
Lyon, laboratoire de pathologie bovine) qui procédera 2
P’examen histologique, seul capable d’assurer le diagnos-
tic de certitude. En France, cette procédure est codifiée
dans le cadre de la surveillance des maladies Iégalement
contagieuses.

Quel que soit le pays ol elle a été observée, la B.S.E.aen
moyenne une période d’incubation de 1’ordre de 4 4 5 ans
(amplitude 22 mois-15 ans). La durée d’évolution clinique
est de quelques semaines & plusieurs mois ; quelques cas a
évolution beaucoup plus rapide (10 a 14 jours) ont été
signalés en Grande-Bretagne au début de I’épizootie, ils
n’ont pas été retrouvés dans les autres pays ot la maladie
a &€ identifiée. La maladie évolue 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 ot I’importance des troupeaux et
I’extension de la maladie dans le temps et dans I’espace, ont
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permis d’en observer dans plus de Ja moitié des troupcaux
atteints.

La maladie ne peut donc &tre suspectée légitimement que
chez des animaux adultes (Agés de plus de deux ans), essen-
tiellement entre trois et six ans, qui présentent tout d’abord
des troubles du comportement, qui s’aggravent et $’asso-
cient 3 des troubles locomoteurs et & une dégradation de
I’état général. Parmi les troubles du comportement les plus
fréquents, on retrouve 1’agressivité (vis-a-vis de I'Homme
et des congéneres), des comportements stéréotypés (lécha-
ge, prurit), une réaction exagérée (panique, chute, ruades)
aux sollicitations extérieures (bruits, manipulations). Chez
la vache laiti2re, le refus d’entrer en salle de traite est cou-
ramment signalé. Les troubles locomoteurs se signalent
par une démarche mal assurée, ou une hypermétrie, ou une
ataxie postérieure, ou une difficulté au relever. Ces signes
et ces symptdmes s’aggravent au cours des examens suc-
cessifs et conduisent en quelques semaines 1’animal 2 la
mort ou a ’enthanasie.

Le diagnostic différentiel reste délicat, particuli¢rement
dans les pays oil I’affection sévit sous forme sporadique. Le
recours a I’examen histologique effectué sur un prélévement
correctement préparé est donc absolument indispensable et
reste la base incontournable du diagnostic de certitude et,
au moins pour certains cas, du diagnostic différentiel. La
B.S.E. est le plus souvent confondue avec la listériose, les
abces du cerveau ou de la moelle épiniére et des maladies
métaboliques comme ’acétonémie et I’hypomagnésémie.

UNE EPIDEMIOLOGIE TRES DIFFERENTE
SELON LES PAYS

Toutes les études et les observations conduites sur la B.S.E.
ont montré qu’il ne s’agissait pas d’une maladie conta-
gieuse au sens classique du terme (transmission de 1’af-
fection d’un animal malade A un animal sain par contact)
quel que soit son type d’évolution dans le pays concerné,
En effet, les types d’évolution sont tres différents d’un
pays 4 I'autre : en Grande-Bretagne, il s’agit d’une véritable
épizootie, alors qu’a ce jour, dans tous les autres pays, la
B.S.E. évolue sur un mode trés sporadique.

A. L’EVOLUTION EN GRANDE-BRETAGNE

11 s’agit d’une véritable épizootie puisque plus de 135000
cas dans plus de 31000 élevages ont été détectés depuis
1986. Pres d’un élevage laitier sur deux a été touché alors
que le nombre de troupeaux allaitants atteints reste trés
limité (moins de 13 p.cent) et que 80 p.cent des cas qui sont
constatés sont liés a I'achat d’animaux dans des troupeaux
laitiers.

L’origine de ces cas est parfaitement connue. Ils sont liés
a la consommation de farines de viande et d’os (F.V.O.) dont
les procédures de fabrication ont radicalement changé entre
1977 et 1982. Cette constatation a logiquement conduit A
leur interdiction dans I'alimentation des ruminants d&s le
18 Juillet 1988.

Compte tenu de la durée d’incubation moyenne de la mala-
die, la régression du nombre de nouveaux cas déclarés par

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

Tableau 1 : Evolution annuelle de la B.S.E.
en Grande-Bretagne

ANNEE NOMBRE DE CAS
198 63
1087 662
1988 2184
1989 7137
1990 14181
1991 25032
1992 36677
1993 34368
1994

(fin aoGt) 13490

Néanmoins, le nombre important (plus de 13000) de cas
actuellement reconnus chez des animaux nés aprés le mois
d’aoiit 1988 pose la question de ’efficacité pragmatique de
cette interdiction mais aussi celle d’une éventuelle trans-
mission verticale mére-produit que des expérimentations en
cours devraient permettre de trancher.

La question de I’origine spécifique de I'A.T.N.C. de la
B.S.E. reste toujours posée. En effet, en Grande-Bretagne,
15 p.cent du contenu des F.V.0. est d’origine ovine, et 45
p.cent d’origine bovine. Les auteurs du Royaume Uni,
apres avoir défendu 1’hypothése ovine, admettent que I’hy-
pothé&se bovine est tout aussi valable.

Ce probléme, au-dela de son strict intérét scientifique (rap-
port tremblante B.S.E.), est fondamental dans 1’estimation
des risques d’apparition et d’extension de 1a B.S.E. dans un
pays donné. En effet, si I’agent de la B.S.E. préexistait en
Grande-Bretagne dans la population bovine ne provoquant
qu’une maladie trés sporadique (comparable 4 la M.C.J.
humaine) avant I’actuelle évolution épidémique chez les
bovins, il se pourrait que ce phénomene existe dans d’autres
pays et que tous les cas recensés ne soient pas liés aux
F.V.0. ou aux animaux d’origine anglaise.

On reconnaitrait alors grace aux réseaux d’épidémiosur-
veillance une maladie trés rare, ignorée jusque 1a bien que
déja présente.

B. EN FRANCE ET DANS LES AUTRES PAYS

La B.S.E. évolue en France selon un mode trés sporadique
(cf tableau 2). Elle n’a pu y étre identifiée qu’a la suite de
la mise en ceuvre de réseaux d’épidémiosurveillance spé-
cifiques.

Les principaux facteurs de risque connus sont d’une part la
consommation de farines de viande importées de Grande-
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Tableau 2 : L’évolution sporadique de la B.S.E
en Europe
PAYS date d’identification nombre total de cas L
du 1¢rcas en septembre1994 origine

IRLANDE 1988 a2 autochtone et importation

SUISSE 1990 98 autochtone

FRANCE 1991 9 autochtone
PORTUGAL 1993 14 autochtone et importation
DANEMARK 1993 1 importation
ALLEMAGNE 1994 4 importation

Bretagne avant 1989, d’autre part, I'importation d’animaux
vivants destinés a la reproduction.

La situation portugaise illustre bien le risque 1ié a 1'im-
portation d’animaux vivants en provenance du Royaume Uni
puisque dix cas sur les quatorze recensés au 15 Octobre
1994, appartiennent aux 12000 femelles importées entre
1981 et 1989 dans ce pays.

Tous les cas recensés ne peuvent étre reli€s avec certitude
i ces deux facteurs ce qui permet d’envisager I’hypothése
d’une maladie préexistante & 1’épizootie britannique chez
les bovins et non identifiée jusqu’ici parce que trés rare. Ce
phénoméne a pu &tre suspecté en Irlande, Suisse, et en
France.

Dans notre pays, neuf cas ont été jusqu’ici reconnus (cf
tableau 3). L’incidence annuelle reste remarquablement
stable et faible comme en Irlande, 2 la différence de la
Suisse o elle double chaque année depuis 1990.

LE RISQUE POUR LA SANTE PUBLIQUE

Ce risque est régulirement évoqué par les medias depuis
I’apparition de la B.S.E. Récemment, le probléme des
enfants contaminés par 1’'hormone de croissance, identifié
aux U.S.A., en Grande-Bretagne et en France, ainsi que
I’identification de deux cas de M.C.J. chez des éleveurs bri-
tanniques ont fait ressurgir le débat.

Sans entrer dans le détail des mesures qui ont été prises dans
chaque pays ol la B.S.E. a été identifiée, on peut souligner
les points suivants :

1. Dans chaque pays, le risque a été pris en compte en
fonction de la situation de 1a maladie animale et des connais-
sances disponibles & l1a fois sur la transmissibilité inter-
spécifique des E.S.S.T. et sur I'infectivité des tissus chez

Tableau 3 : Les cas frangais de B.S_E. observés
entre décembre 1990 et aolt 1994
Cas Département Races (arﬁgéZs) de IaLicTiLr‘\ique Date d'identification

1 Cotes d’Armor Prim’holstein 6 Troupeau 03/91
2 lle et Villaine Prim’holstein 45 Troupeau 03781
3 Manche Normande 6,5 Troupeau 04/91
4 Finistére Prim’holstein 5,5 Troupeau 05/91
5 Puy-de-Doéme Montbéliarde 8 Abattoir 05/91
6 Finistére Prim’holstein 5 Troupeau 06/93
7 Finistere Prim’holstein 5 Troupeau 05/94
8 Cétes d'Armor Prim’holstein 6 Troupeau 05/94
9 Cétes d’Armor Prim’holstein 6 Troupeau 05/94
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les animaux potentiellement infectés ou malades. Les
mesures mises en ceuvre 1’ont été dans le cadre du scéna-
rio le plus pessimiste pour la santé publique (¢’est-a-dire
admettant une transmission a 1’homme a partir des tissus
infectés, tout particulierement ceux pouvant provenir de
bovins en incubation),

2. Les mesures de contrble et de surveillance de la mala-
die animale ainsi que la détection des animaux malades
qui sont ainsi écartés de la chaine alimentaire permettent
de réduire considérablement I’exposition des consomma-
teurs.

3. Pour 1a Grande-Bretagne, ’interdiction de la consom-
mation «des abats spécifiques bovins» (Systéme nerveux
central, thymus, rate, amygdales, ganglions lymphatiques
et intestins) depuis Janvier 1990 ainsi que la réglementa-
tion des exportations de viande en provenance du Royaume
Uni vers les autres pays de la C.E.E. (mise en place par la
Communauté depuis Juin 1990 et renforcée depuis Juillet
1994) permet la protection du consommateur britannique et
delaCE.E.

4. Pour les autres pays, ol la B.S.E. sévit sous une¢ forme
sporadique, des mesures complémentaires a celles indi-
quées en 2. ont été mises en ceuvre comme 1’abattage des
troupeaux ou un cas est détecté (Irlande, France).

5. Par ailleurs, outre le risque alimentaire, le risque iatro-
géne (lié aux médicaments ou biomatériaux issus de bovins

contaminés) a été envisagé et des mesures prises pour le
contrdler, en particulier grice i la rapidité de réaction des
organisations internationales (O.M.S., O.LE., CE.E.) et
des administrations nationales en charge du médicament.

Ces mesures sont pleinement justifiées parce que la B.S.E.
est une maladie nouvellement identifiée et qu’une répon-
se certaine sur sa transmissibilité 4 I’Homme ne sera acqui-
se que dans vingt a trente ans. Il importe donc de continuer
a surveiller et 2 combattre la maladie animale tout en res-
tant a I’écoute des progrés scientifiques accomplis dans la
compréhension des E.S.S.T.

CONCLUSION

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

A I’avenir, I'immense effort de recherches que les E.S.S.T
au travers de la B.S.E. ont suscité, devrait apporter.de nou-
velles connaissances et de nouveaux outils qui neus per-
mettront de mieux contrler non seulement la B.S E. mais
d’autres E.S.S.T. comme la tremblante et 1a M.C.J..

C’est probablement un nouveau chapitre de la pathologie
infectieuse li€€ aux maladies & virus lents qui arrive & matu-
rité.
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