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Formes acquises - Données générales 

Les MCJ acquises sont provoquées par l'inoculation de l'agent infectieux selon 2 voies : 

• proximité cérébrale (greffes de cornée ou de dure-mère, électrode ou instrument 
insuffisamment stérilisé) ; 

• périphérique (par voie orale (Kuru, vMCJ) ou par injection d'hormone de 
croissance). 

Formes acquises – Kuru 

 
A touché les Foré en Nouvelle-Guinée : transmission liée aux rites cannibales (Gajdusek et Zigas, 
1957). 

• Incubation : de 4 à 40 ans. Plus longue chez les hétérozygotes méthionine/valine au 
codon 129. 

• Symptômes stéréotypés : ataxie cérébelleuse, tremblements et autres mouvements 
anormaux, dysarthrie aboutissant au mutisme, hypertonie extra-pyramidale. 

• Evolution : mortelle en moins d'un an. 

• Quatre enseignements : 

o 1ère preuve de transmission inter-humaine et expérimentale (Gajdusek et al, 
1966) ; 

o durée d'incubation pouvant être longue et variable en fonction du codon 129 ; 

o muscle peu ou non contaminant (les hommes qui le consommaient étaient 
épargnés) ; 

o symptomatologie stéréotypée, contrairement à la forme sporadique. 

Formes acquises - Par inoculation de proximité cérébrale 

• Premier cas : après une greffe de cornée (Duffy et al, 1974). Deux autres cas après 
greffe de cornée ont été signalés depuis (Uchiyama et al, 1994 ; Heckmann et al, 1997). 

• Deux cas après implantation d'électrodes de stéréotaxie (Bernoulli et al. 1977). 

• Quelques cas liés à des instruments de neurochirurgie (Foncin et al. 1980 ; Will 
et al. 1982). 

• Nombreux cas après greffe de dure-mère : 114 cas dont 67 au Japon (Brown et 
al. 2000). 

• Incubation : 6 ans en moyenne (1,5 à 18 ans). 

• Clinique :  semblable à la MCJ sporadique mais ataxie cérébelleuse plus souvent 
inaugurale. 

• Evolution : 7 mois en moyenne. 

• EEG et détection de la protéine 14-3-3 : souvent positifs. 
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Formes acquises - Par inoculation périphérique   

Il s'agit des cas de MCJ liés à l'hormone de croissance humaine et des 4 cas de femmes 
traitées, en Australie, par des hormones gonadotropes. Les premiers cas ont été identifiés en 
1985 aux Etats-Unis et au Royaume-Uni, puis en 1989 en France (Billette de Villemeur et al. 
1991). Près de 200 cas ont été recensés dans le monde, dont plus de cent en France. La 
contamination se situe, en France, avant 1988 (généralisation de l'hormone recombinante).  

• Symptômes stéréotypés : ataxie cérébelleuse, troubles oculomoteurs avec parfois 
fatigabilité, troubles du comportement (euphorie, indifférence), tremblement, céphalées, 
polyphagie et insomnie. 

• Après quelques mois : signes cérébelleux et pyramidaux, démence, myoclonies 
(inconstantes), troubles sensitifs et visuels (Billette de Villemeur, 1996). 

• Evolution : 18 mois en moyenne. 

• EEG :  ralentissement ou bouffées pseudo-périodiques, aspect périodique très rare. 

• Protéine 14-3-3 : positive après quelques mois d'évolution (Brandel et al. 2001). 

 

Formes acquises - Variante de la maladie de Creutzfeldt-Jakob 

La variante de la maladie de Creutzfeldt-Jakob (vMCJ) touche surtout le Royaume-Uni. Moins de 
trente cas ont été observés en France (pays le plus touché après le Royaume-Uni). Quelques cas 
(1 à 5) ont été signalés dans d’autres pays. Pour la majorité des cas recensés en dehors du 
Royaume-Uni, la contamination a eu lieu dans le pays où la maladie s’est déclarée, 
probablement à partir de dérivés bovins importés du Royaume-Uni. Le lien entre 
l'encéphalopathie spongiforme bovine (ESB) et la vMCJ repose sur 4 arguments : apparition de 
la vMCJ 10 ans après l'ESB au Royaume-Uni, observation de plaques florides dans le cerveau de 
singes inoculés par l'ESB (Lasmézas et al. 1996), degré de glycosylation de la PrP identique 
chez les animaux et les vMCJ (Collinge et al. 1996), clinique et histologie semblables chez les 
souris inoculées par les agents vMCJ ou ESB (Bruce et al. 1997). 

• Age moyen au décès :  29 ans (14 à 74 ans). Pas d'explication actuellement pour 
cet âge précoce. 

• Durée moyenne de la maladie :  14 mois (6 à 40 mois). 

• Début par deux types de signes non spécifiques qui précèdent de plusieurs mois 
les signes neurologiques : 

o troubles psychiatriques : dépression, retrait sur soi, délires, hallucinations ou 
illusions, 

o douleurs ou dysesthésies diffuses : souvent intenses touchant les 
membres et/ou la face. 
 

• Phase d'état : ataxie cérébelleuse, myoclonies discrètes, démence tardive. Evolution 
vers le mutisme akinétique. 

• EEG :  jamais d'anomalie périodique. 

• Protéine 14-3-3 : détectable dans seulement 50% des cas. 
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• IRM : hypersignaux caractéristiques à la partie postérieure du thalamus : " pulvinar sign 
" ou " hockeystick sign " quand ils remontent dans le noyau dorso-médian (Zeidler et al. 
2000). Lorsque des hypersignaux co-existent dans le noyau caudé ou le putamen leur 
intensité est plus faible que les hypersignaux thalamiques. 

 

Hypersignaux bilatéraux 
du thalamus postérieur 

 

• Biopsie d'amygdale : mise en évidence possible de la PrPres , particularité de la 
vMCJ, traduisant la présence de l'agent en périphérie.  

 

V-MCJ : biopsie d’amygdale positive 

 

• Etude du gène PRNP  : pas de mutation, tous méthionine/méthionine au codon 129. 

• Diagnostic neuropathologique de certitude : plaques florides diffuses sous-
corticales et corticales. 

 

vMCJ : plaques florides 
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• Westen-blot : mise en évidence de la PrPres de type 4 ou 2B dans le cerveau. 

 

Exemple de la souche 
vCJD 
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