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1-INTRODUCTION :

« La médecine est la confrontation permanente a un mystére ». Cette citation de David
Lebreton fait écho aux données scientifiques actuelles concernant les maladies de
Creutzfeldt-Jakob (MCJ). Elles appartiennent aux encéphalopathies subaigués spongiformes
transmissibles (ESST). En 1966, Daniel Carleton Gajdusek * énonce la théorie d’une protéine
infectieuse sans acide nucléiqgue comme agent responsable des MCJ. Un nouvel agent
infectieux est découvert. Il est nommé prion ou agent transmissible non conventionnel

(ATNC).

Les maladies a prion se traduisent cliniguement par des troubles cognitifs et
comportementaux auxquels s’associent des signes neurologiques. Ces manifestations
progressent de maniére constante entrainant un handicap croissant. Les MCJ évoluent de
maniere subaigué 2 et peuvent toucher des patients jeunes. Leurs retentissements
socio-professionnels et familiaux sont donc rapides et inattendus pour le patient et ses

proches.

La prise en charge multidisciplinaire doit donc étre instaurée dés I’annonce diagnostique 2.
L’accompagnement social va permettre la mise en place d’aides financieres et techniques.
Celui psychologique s’adressera aux ascendants aussi bien qu’aux conjoints et descendants. Il
va permettre de maintenir ouvert un espace de parole. Cette prise en charge permet également

de tenir compte les représentations populaires et individuelles liées aux ESST.

Les maladies & prion sont toujours fatales. Le décés est envisagé pour le patient ainsi que pour
ses proches deés I’annonce du diagnostic de probabilité. L’incertitude diagnostique ne pourra
étre levee qu’avec la réalisation d’une autopsie médicale. Cela reviens, pour les proches,

a « anticiper » le déces de I’étre aimé.
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L’accompagnement est donc un travail de tous les instants et de tous les soignants qui débute
lors de I’annonce diagnostique. La pluridisciplinarit¢ va associer dans un travail
complémentaire les professionnels médicaux, paramédicaux, psychologiques et sociaux. Elle
va permettre de prendre en compte le patient dans sa globalité sans se limiter a une
« juxtaposition de compétences » 4. Elle n’est pas nécessairement I'apanage des professionnels
en soins palliatifs. Elle peut s’organiser spontanément ou faire I’objet d’une réflexion

d’équipe dans les services spécialisés.

Evaluer la prise en charge palliative des patients présentant une MCJ nécessite donc de
s'intéresser a I’annonce diagnostique, aux soins prodigués aux malades ainsi qu’a leurs
familles. Le suivi peut se prolonger, pour les proches, apres le déces du patient. Les difficultés

rencontrées par les professionnels sont également sources d’enseignements.

S’agissant d’une maladie rare, il est nécessaire de regrouper les expériences des services
francais impliqués. Cette démarche inclut les équipes de neurologie et celles de soins
palliatifs. Elle a pour objectif d’aboutir & des axes de perfectionnement dans

I’accompagnement des patients atteints par une ESST humaine.
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2 - LES MALADIES DE
CREUTZFELDT-JAKOB

2.1-DEFINITION :

Les ESST sont des maladies neurodégenératives rares d’évolution fatale. Elles sont dites
spongiformes en raison de leur aspect neuropathologique et subaigués du fait de leur rapidité
d’évolution. Elles sont transmissibles au sein d’une méme espece ainsi qu’entre especes

différentes s’affranchissant des barriéres biologiques les séparant symboliquement.

Les formes animales les plus fréquentes sont appelées encéphalopathies spongiformes bovines
(ESB) et tremblante du mouton. D’autres formes sont retrouvées chez les visons, les chats ou

les cervidés.

Les formes humaines sont appelées maladies de Creutzfeldt-Jakob. Hans Gherard Creutzfeldt,
éleve d’Alois Alzheimer, a décrit pour la premiére fois cette entité en 1920 comme une
« singuliére atteinte du systeme nerveux central » ®. Un an plus tard, Alfons Maria Jakob va
confirmer les conclusions de son confrére 6. Ces deux scientifiques allemands donneront leur

nom a une nouvelle pathologie.
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2.2 - CLASSIFICATION :

La classification des ESST humaines repose sur leur mode de transmission.

Lorsque les MCJ font suite a une transmission de I’agent infectieux entre deux étres vivants
elles sont dites acquises. Elles peuvent étre secondaires & un acte thérapeutique et sont alors
appelées MCJ iatrogénes (i-MCJ). Le tissu cérébral, la dure-meére, le liquide céphalo-
rachidien (LCR), les hormones hypophysaires, les cornées, peuvent étre les vecteurs de la
protéine pathologique. Cette médiation est directe dans les cas de transmission par les
hormones humaines extractives ou les greffes de tissus humains. Elle est indirecte lorsqu’elle
s’effectue par du matériel médical. Une nouvelle catégorie de forme acquise a été découverte
en 1996 avec I’émergence de la « crise de la vache folle ». La voie alimentaire devient un
nouveau mode de transmission. La barriére d’espéce est franchie avec I’apparition de ce
nouveau variant des MCJ (nv-MCJ). Les ESST peuvent dés lors étre qualifiées de pathologies

infectieuses non contagieuses.

Les MCJ peuvent également étre transmises par le matériel génétique humain. Elles sont alors
appelées génétiques. Vingt mutations sont fréquemment retrouvées. Dix d’entre elles
caractérisent les formes dites familiales (f-MCJ), neuf le syndrome de Gerstmann-Stréussler-

Scheinker (SGSS) et une I’insomnie fatale familiale (IFF).

Lorsqu’une ESST humaine apparait spontanément elle est dite sporadique (s-MCJ). Elle
survient aléatoirement dans la population. Aucun mode de transmission n’est mis en évidence
et les patients ne présentent pas de mutation dans leur patrimoine génétique. Au sein de cette
entité, cinq formes cliniques ont été décrites [TABLEAU n°1]. Il s’agit de la forme de
Heidenhain, de celle de Browenell et Oppenheimer, de la forme thalamique de Garcin, de la

forme amyotrophique ainsi que de la forme japonaise (ou panencéphalique).
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LES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB Fréquence | Date de la
en France ’ premiere
description
clinique

FORMES TRANSMISES OU ACQUISES 10 %

= Formes iatrogénes o Formes centrales 10 % 1974

o Formes périphériques 1985

= Nouveau variant <1% 1996

— Kuru 0% 1957
FORMES GENETIQUES 10 %

— Formes familiales 1924

= Insomnie fatale familiale 1986

= Syndrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker 1936
MCJ SPORADIQUES 80 %

— Formes sporadiques dites « classiques » 1921

— Forme de Heidenhain (dégénérescence sénile corticostriée) 1929

— Forme de Browenell et Oppenheimer (forme ataxique ou 1965

cérébelleuse)

= Forme de Garcin (forme thalamique) 1963

= Forme amyotrophique 1959

— Forme japonaise (panencéphalique) 1981

TABLEAU N°1 : Classification, fréquence et date de la premiére description des
différentes formes des maladies de Creutzfeldt-Jakob

2.3 -LE PRION :

Le prion est I’agent infectieux retrouvé dans tous les cas de MCJ quelle soit sporadique,

acquise ou géenetique. Le terme de prion vient de la contraction de « proteinaceous infectious

only ». Il a été utilisé pour la premiére fois en 1982 par Stanley B Prusiner . L’étude des

ESST a permis la découverte de ces nouveaux agents transmissibles dits non conventionnels.
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Cette appellation traduit la perplexité de la communauté scientifique face a ce nouvel agent

infectieux transmissible mais non contagieux.

Il s’agit du seul agent sans acide nucléique. Cette caractéristique permet de le distinguer des
bactéries, virus et parasites également dénommés agents transmissibles conventionnels
(ATC). La decouverte de la proteine prion crée une nouvelle branche dans I’arborescence des
agents infectieux. Elle remet en cause le principe scientifique selon lequel il ne saurait y avoir
d’action infectieuse sans I’intervention d’un étre vivant dont la fonction méme est d’étre

pathogeéne.

2.3.1 - LAPROTEINE PRION CELLULAIRE :

La protéine prion cellulaire (PrPc) est codée par le génome de tous les mammiféres ° grace au
géne prnp. Elle est retrouvée dans le systeme nerveux central, plus particulierement au niveau
des synapses. Elle est également présente a la surface des lymphocytes, des monocytes-
macrophages et des cellules folliculaires dendritiques. Sa fonction n’est pas connue
précisément. La création de souris transgéniques exemptes du géne prnp a permis d’esquisser
ses rbles. Ces souris présentaient des anomalies de transmission de messages nerveux. Elles
avaient également des troubles de la physiologie du sommeil 19, de I’apprentissage et de la
persistance de la mémoire. L’absence d’expression de ce gene confererait a ces animaux une

résistance a I’infection par les protéines prions pathogéenes.

2.3.2 - LAPROTEINE PRION PATHOGENE :

La protéine prion pathologique (PrPres ou PrPsc) est responsable de la transmission et du

développement des ESST humaines. Le terme PrPsc est un terme générique historiqguement
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associé a la « tremblante » ou « Scrapie » en anglais. Le terme PrPres fait référence a la
capacité de résistance a la dégradation par la protéinase K de I’isoforme conformationnelle

pathologique de la PrPc.

La PrPres peut étre présente dans le corps suite a I’expression d’une version mutée du géne
prnp. Elle peut également se transmettre entre les étres vivants. La MCJ est donc un modeéle

unique a la fois infectieux et génétique.

Le prion pathologique possede une structure primaire identique & celle de la PrPc. Ses
structures secondaires et tertiaires sont par contre différentes. Les proportions d’hélices alpha

et de structures béta différent entre la protéine cellulaire et celle infectieuse.

La transformation de la forme cellulaire en forme infectieuse est possible grace au mécanisme
de conversion protéique. La PrPsc se lierait a la PrPc et la transformerait 8. Les acteurs de
cette modification sont d’abord envisagés comme exclusivement protéiques 1. Malgré cet
argument majeur en faveur de I’hypothése du tout protéique, certaines incertitudes persistent.
Il a été montré que la PrPsc interagissait avec des acides nucléiques, en particulier avec les
acides ribonucléiques (ARN) 12, L'ARN peut également aider a catalyser la conversion de la
PrPc en PrPres in vitro 3. Envisager ces molécules comme cofacteurs de la réaction de
conversion est en contradiction avec I’hypothése du tout protéique mais pas nécessairement

avec la notion d’une protéine infectieuse.

La PrPsc nouvellement produite est capable d’induire le changement de conformation de la
PrPc afin de maintenir sa propagation quel qu’en soit le mécanisme. Une fois apparue elle va

se multiplier et entrainer des lésions tissulaires conduisant aux symptémes cliniques.

2.4 - MODES DE TRANSMISSION DES
PRIONS :
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2.4.1 - TRANSMISSION GENETIQUE :

La transmission génétique se fait sur le mode autosomique dominant avec une expressivité et
une pénétrance variables. Le géene pathogene est localisé sur le bras court du chromosome 20.
L’anomalie peut étre une mutation ou une insertion. La forme la plus fréquente de MCJ
génétique est liée a une mutation du codon 200 de ce gene (mutation E200K). Elle se traduit

cliniguement par une MCJ familiale.

Lorsqu’une mutation du gene prnp est découverte, le polymorphisme du codon 129 sera
analysé car il modele I’expression phénotypique de la mutation. Cette analyse est également
réalisée dans les cas de s-MCJ, de nv-MCJ, d’i-MCJ et de Kuru. La surveillance
épidémiologique a démontré que les patients atteints par ces types de maladies a prions sont
plus fréquemment homozygotes méthionine-méthionine pour le codon 129 que le reste de la

population. Ce profil est donc défini comme facteur prédisposant .

Le caractere héréditaire renvoie les patients et leurs ascendants a la question de responsabilité.
Cette interrogation est source de culpabilité 4. Elle implique un questionnement quant au
risque individuel qu’encourent les proches. Ces derniers peuvent s’identifier au malade *°. La
f-MCJ retentit donc sur de le devenir de toute la famille. La réalité scientifique génétique

n’empéche en rien le développement de ces sentiments irrationnels qui sont source de

souffrances.
Génotypes Meéthionine / Méthionine Méthionine / Valine Valine / Valine
Population caucasienne 38 % 50 % 12%
Population de nv-MCJ 100 % 0% 0%
Population s-MCJ 72 % 11 % 17%

TABLEAU N°2 :  Polymorphisme du codon 129 du gene prnp dans la population
générale, dans celle présentant une nv-MCJ et dans celle présentant
une s-MCJ.

D’apres la cellule nationale de référence des maladies de

Creutzfeldt-Jakob 7.
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2.4.2 - INEECTIONS PAR INOCUL ATION PERIPHERIQUE

2.4.2.1 - Contamination par voie alimentaire :

L’exposition orale a été révélée comme vecteur de transmission suite a la crise de la vache

folle en 1996. Les premiers cas de nv-MCJ sont apparus dix ans apres I’épizootie d’ESB.

L’agent bovin de I’ESB pénetre dans le corps humain par le systeme digestif. Il va se
multiplier au niveau du tissu lymphoide qui y est associé, puis passer dans I’innervation
sympathique via les ganglions cceliaques et mésentériques pour enfin atteindre le systéeme
nerveux central (SNC) en commencant par la moelle épiniére. Mais il va également se loger
dans les glandes salivaires, les ganglions cervicaux et les ganglions médiastinaux. La biopsie

des glandes salivaires permet donc le diagnostic.

L’épizootie d’ESB a été largement mediatisée. Les informations relataient alors la
contamination de cheptels en France et au Royaume-Uni. Les troupeaux contaminés étaient
euthanasiés et les images de charniers véhiculées par les médias. Ces scenes violentes seront
ensuite mises en relation avec les maladies de Creutzfeldt-Jakob qui sont les formes humaines
des ESST. Elles ont provoqué la peur comme le rapporte un proche sur le site de la cellule
nationale de référence (CNR) des MCJ : « Quand j’ai su I’origine de la maladie de mon pere,
je n’ai pas voulu y croire... On en avait tellement entendu parler a la télévision, dans les
journaux, c’était tellement public (...) et Ia, d’un coup, on a pris toutes les images de plein
fouet...» 7. Les MCJ se transforment en une pathologie grave véhiculée par I’alimentation. De
rares, elles deviennent envisageables par tout un chacun sans distinction entre les différentes
formes de MCJ. Il est difficile de prétendre pouvoir y échapper individuellement 16, Cette
hypothése est d’autant plus valable que I’agent causal est véhiculé par des aliments courants.
La consommation de viande bovine devient a risque. Les proches de patients atteints de MCJ
peuvent donc s’interroger quant a leur risque d’exposition. Ils ont en effet souvent partagé des

repas et ingéré les mémes aliments. Aux craintes qu’ils éprouvent pour le malade s’ajoutent
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les leurs. Le soutien psychologique des familles s’inscrit donc dans une prise en charge

globale des MCJ.

Le Kuru est également une forme d’EEST humaine transmise par voie orale. Son nom signifie
« frisson » dans I’idiome de la tribu Fore en Nouvelle-Guinée. Ses symptémes cliniques ont
été décrits pour la premiere fois par deux anthropologues, les époux Berndt. La transmission
se faisait par des rites anthropophagiques . Les tissus cérébraux étaient réservés aux femmes
et enfants qui furent donc les plus touchés 17. Le polymorphisme du codon 129 est un facteur
prédisposant dans cette forme de MCJ. Les enfants présentant une homozygotie méthionine

développaient les symptomes cliniques plus précocement que les autres.

2.4.2.2 - Contamination par voie endoscopique :

La réalisation d’un acte endoscopique occasionne un contact entre le matériel médical et les
organes digestifs du patient examiné. Les formations lymphoides organisées comportant des
centres germinatifs sont considérées comme a risque. Les amygdales, le caecum, les plaques
de Peyer et les formations équivalentes du gros intestin, du rectum et du carrefour aéro-
digestif sont donc potentiellement vecteurs de la protéine prion pathogéne. Ce risque est bas
1811 n’est cependant pas possible d’exclure I’existence de sujets porteurs n’exprimant pas la
maladie mais susceptibles d’étre a I’origine d’une transmission secondaire. La littérature ne
décrit pas de cas de contamination a prion par voie endoscopique. Les données
expérimentales et I'absence d'études ont conduit les législateurs francais a prendre en compte
ce risque potentiel. A partir de 1995, la désinfection du matériel endoscopique est donc

réglementée 19, La contamination par voie endoscopique est alors considérée comme possible.
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2.4.2.3 - Contamination par injection :

Dans les cas d’i-MCJ, la transmission se fait par injection intraveineuse, intrapéritonéale 2 ou
intraocculaire 2. L’agent causal peut étre véhiculé par le sang 2> 2 2 les hormones
hypophysaires humaines extractives %, le liquide céphalo-rachidien 26. La PrPsc va d’abord

s’accumuler dans les organes lymphoides avant de se propager au systéme nerveux.

Le risque de transmission de I’agent infectieux par voie sanguine a conduit a restreindre
I’acces au don du sang. Dés 1992, les personnes ayant des antécédents familiaux de maladie
neurodégenérative, de traitement par hormone de croissance, d’intervention neurochirurgicale
et de greffe de tissus nerveux sont exclues du don. L’établissement francais du sang (EFS) a
renforcé ces mesures, en 1997, pour les personnes ayant été transfusees. Celles ayant fait un
séjour prolongé au Royaume-Uni entre 1980 et 1996 sont également contre-indiquées au don
a partir de 2001.

Le scandale dit de « I’hormone de croissance » a concerné une centaine de patients sur le
territoire hexagonal 2. La contamination a eu lieu avant 1988 car aprés cette date les
hormones recombinantes se sont généralisées 28. La durée d’incubation étant d’environ
10 ans, les patients concernés sont jeunes. L’annonce aux patients devrait se faire dans
I’intimité. Cependant, les enfants traités et leurs parents ont parfois pris connaissance du
risque par I’intermédiaire des médias. La médecine les a rendus malades. Le sentiment de
culpabilité des parents est souvent au premier plan. Ills ont été impliqués, directement ou
indirectement, dans la décision de traiter leur enfant. Une famille le décrit bien : « J’ai bien
conscience qu’on ne pouvait pas savoir le risque qu’on prenait, d’autant qu’on n’avait pas
vraiment le choix pour sa santé... mais il m’est arrivé de lui faire certaines injections...
Comment ne pas avoir I’impression de I’avoir empoisonné ?! (...) Je crois maintenant que
mesurer 1,25 m valait mieux que tout ca... » 7. Sans étre inscrite dans le génome, la MCJ

devient familiale.
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2.4.3 - INFECTION PAR INOCULATION DE PROXIMITE

CEREBRALE :

2.4.3.1 - Contamination par greffe tissulaire :

Le premier cas a été décrit en 1974 et faisait suite a une greffe de cornée. Mais les plus

nombreux cas sont liés aux greffes de dure-meére 2° avec un risque maximum avant 1980.

La dure-mere était utilisée en neurochirurgie, en chirurgie oto-rhino-laryngologique et en
chirurgie ophtalmologique. Les techniques de purification ne permettaient pas de garantir un
traitement efficace contre les prions. En 1994, les greffes de dure-mere humaines ont été

arrétées.

Celles de cornées se pratiquent toujours a I’heure actuelle. Les critéres de sélection des
donneurs se sont vus renforcés afin d’écarter les personnes potentiellement a risque. La
législation francaise précise en effet qu’'« aucun prélévement ne peut étre réalise sur une
personne s des critéres cliniques ou des antécédents révelent un risque potentiel de
transmission par celle-ci de la maladie de Creutzfeld-Jakob ou d autre encéphalopathies

subaigués spongiformes transmissibles » 30,

2.4.3.2 - Contamination par les instruments chirurgicaux :

La transmission du prion peut s'effectuer par I’intermédiaire des dispositifs médicaux en
contact avec le SNC. Quelques cas de contamination ont été mis en lien avec des instruments
neurochirurgicaux 3. Les aiguilles stéréotaxiques 32 et les électrodes utilisées dans les
électroencéphalogrammes (EEG) corticaux 32 sont également décrites comme vecteurs de

prions.
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Ces modes de contamination restent rares. Le contact direct et prolongé avec le SNC fait des
gestes neurochirurgicaux les actes chirurgicaux les plus a risque sur le plan infectieux. La
PrPres résiste a la plupart des traitements physiques et chimiques inactivant les agents dits
conventionnels. Si les instruments sont colonisés lors d’une intervention leur réutilisation peut
donc entrainer une contamination par ATNC. La vigilance est donc étroite en ce qui concerne
ces actes. Afin de limiter le risque de transmission horizontale, les législateurs frangais ont
statué quant aux procédes d’inactivation nécessaires. Le choix de la procédure va dépendre du
niveau de risque du patient, de I’acte et du tissus °. Ces critéres sont également valables pour

tous les gestes chirurgicaux, endoscopiques et médicaux.

La transmission des prions par voie chirurgicale est considérée comme une manifestation
accidentelle de la transmission des MCJ au sein de I’espéce humaine. Pour les patients atteints
et leurs proches elle est la conséquence inattendue d’un geste médical ou chirurgical.
L’évolution est inévitablement mortelle. La médecine sensée soigner en vient a condamner. Il
peut donc en résulter une perte de confiance et une agressivité vis-a-vis des professionnels de
santé. Ces éléments sont a considerer dans la prise en charge et I’accompagnement des
malades ainsi que de leurs familles. lls peuvent parasiter la communication et créer une
relation soignant-soigné hostile. Intégrer cet aspect de la pathologie va permettre a I’équipe

soignante de dispenser une prise en charge globale, individuelle et adaptée.

2.5 - EPIDEMIOLOGIE :

Les ESST humaines sont des pathologies rares. Leur prévalence européenne n’est que de 1 a 2

nouveau cas par million d’habitants et par an.

Elles bénéficient d’une surveillance épidémiologique sur le territoire frangais depuis 1992 °.

Ce systeme de veille sanitaire a d’abord été présent dans I’hexagone sous la forme du réseau
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national de recherche épidéemiologique. Le réseau national de surveillance de la MCJ et des
maladies apparentées (RNS-MCJ) a été crée en 2000 au sein de I’institut de veille sanitaire
(InVS). Il a permis la coordination des acteurs diagnostiques et épidémiologiques. Il a rendu
possible la protocolisation du recueil des données épidémiologiques, cliniques, génétiques et
neuropathologiques. Une surveillance de chaque cas est réalisé depuis le stade de probabilité

jusqu’a celui de certitude 3* [Annexe 1].

L’incidence des suspicions de maladies a prions a augmenté depuis 1992 [Annexe 2]. Le
nombre annuel de signalement de présomption de MCJ est passé de 71 en 1992 a plus de
1600 en 2010. L’intensification de la communication autour de ces pathologies, le dévelop-
pement de méthodes diagnostiques, la mise en place d’une déclaration obligatoire et I’« effet
surveillance » ont contribué & soupconner les MCJ plus fréquemment qu’auparavant. En
parallele, la valeur prédictive positive d’une déclaration de suspicion a considérablement
diminué. Cette constatation est valable pour toutes les formes de MCJ 34, Elle peut étre mise
en lien avec une généralisation des dosages de protéine 14-3-3 devant une démence

d’évolution rapide.

En Europe, il a été constaté une augmentation de la fréquence des cas d’ESST humaine chez
les patients de plus de 80 ans. Les experts I’expliquent par une meilleure identification des
maladies a prions chez les personnes agées ainsi que par une amélioration de la surveillance 3.
A contrario, le nombre de déclarations d’i-MCJ imputable aux hormones de croissance est en
baisse 27. Cette diminution s’explique par I’arrét d’exposition depuis 1988, date de disparition
des hormones extractives du marché. Cette tendance ne peut s’appliquer aux cas de nv-MCJ.
L’épizootie d’ESB ne date que de 1996. Les cas francais sont rares en comparaison de ceux
anglais. La diminution du nombre de déclarations observée depuis 3 ans ne peut étre jugée

significative.

La France reste le pays du groupe de surveillance épidémiologique européenne des maladies a
prions (Euro-CJD) qui présente le plus grand nombre de décés par ESST humaine depuis

1993 [Annexe 3].
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2.6 - PRESENTATIONS CLINIQUES :

2.6.1 - CARACTERISTIQUES COMMUNES :

Les différentes formes des maladies a prions se traduisent par autant de présentations

cliniques. Des caractéristiqgues communes se retrouvent cependant dans toutes les MCJ.

Leur délai d’incubation est de plusieurs années. Apres cette période asymptomatique, elles se
manifestent par des signes cliniques d’évolution rapide et linéaire a la différence d’autres
pathologies neurodégénératives 7. Une phase prodromique aspécifique peut étre mise en
évidence a postériori. Les troubles neurologiques vont progresser sans qu’il n’y ait jamais de
régression. Le patient entre alors dans la phase dite d’état. La symptomatologie va s’enrichir
sur quelques semaines. L’absence d’hyperthermie ne permet pas d’exclure une cause
infectieuse imputable aux ATC. Ce signe négatif rend cependant moins probable une
encéphalopathie infectieuse « classique ». Les manifestations cliniques, d’abord isolées, vont
étre considérées comme une entité syndromique. Elles conduisent les praticiens a suspecter
une pathologie neurodégénérative de type ESST. L’évolution entrera ensuite dans une phase

de déclin conduisant au déceés.

PHASES (ordre chronologique) CARACTERISTIQUES CLINIQUES STADES

PHASE PRODROMIQUE Apparition des premiers signes cliniques Errance diagnostique
Signes non pathognomoniques de MCJ

PHASE D’ETAT Nouveaux symptdmes neurologiques MCJ possible
Signes pathognomoniques de MCJ

PHASE DE DECLIN Progression des signes cliniques MCJ probable
Aboutit au déces

TABLEAU N°3 : Schématisation de I’évolution clinique et diagnostique des MCJ 38
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Les patients présentent des troubles mnésiques associés a une altération des capacités
intellectuelles, de raisonnement et de jugement. Ils vont également manifester des troubles du
comportement. Des altérations des fonctions praxiques et gnosiques sont aussi retrouvées. Les
perturbations cognitives, celles comportementales et les handicaps fonctionnels vont retentir
sur I’autonomie des malades *°.

La vie psychique et relationnelle des patients en est perturbée. Cet état paucirelationnel
différentie le patient atteint par une ESST humaine de la majorité de ceux souffrant d’une
pathologie oncologique en situation palliative 4°. L’évolution va aboutir a un tableau
démentiel. L’abord relationnel de ces patients va donc se modifier en quelques semaines. 1l est
alors nécessaire d’instaurer des modes de communication adaptés. Un travail inter-
disciplinaire d’observation et d’écoute doit alors se mettre en place. Il a pour objectif de
franchir cette barriere d’incommunicabilité. Il va également permettre de ne pas réduire le

malade a un « objet de soins » 40.

En paralléle, les patients présentent des perturbations de la commande motrice centrale. Elles
se traduisent cliniqguement par une atteinte pyramidale ou extrapyramidale. Ces syndromes
peuvent étre complets ou partiels.

Des mouvements anormaux sont également observes. Ils se présentent majoritairement sous la
forme de myoclonies souvent diffuses et spontanées. Les clonies peuvent également survenir
en réponse a une stimulation sensorielle. Les myoclonies ne sont pas pathognomoniques.
Lorsqu’elles sont associées a une démence d’évolution rapide elles conduisent les praticiens a
évoquer une ESST humaine. Les troubles des mouvements peuvent également étre de type
choréiques, athétosiques ou balliques.

Les troubles de I’équilibre font également partie du tableau clinique des MCJ. lls se
présentent sous la forme de signes cérebelleux. L’ataxie est le symptéme le plus fréquent. Les

manifestations cérébelleuses semblent moins fréquentes chez les patients de plus de 80 ans .

Des troubles visuels sont également retrouvés. Ils sont polymorphes allant de la simple gene
visuelle a une diplopie, une hémianopsie ou un trouble de la perception des couleurs. Ils sont
plus spectaculaires lorsqu’ils se manifestent sous la forme d’illusions, d’hallucinations ou de

cécité corticale.
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La progression des troubles cognitifs, moteurs et sensoriels aboutit in fine a un tableau de
mutisme akinétique. L’absence de mouvement et de communication est traumatisante pour les
proches. Les soignants doivent également adapter leur prise en charge. L’hétéro-évaluation
devient la seule maniere d’apprécier I’inconfort du patient. Elle est standardisée dans le cadre
de la douleur et son principe peut étre appliqué a I’évaluation d’autres symptémes. Elle doit
étre réalisée par plusieurs professionnels afin d’éviter les projections individuelles. La
démarche d’hétéro-évaluation nécessite de I’expérience surtout lorsqu’il n’existe pas

d’échelle validée ce qui est le cas, par exemple, pour I’évaluation de I’anxiéteé.

L’impression d’emmurement psychique est renforcée par une prostration physique. Une
cachexie, souvent majeure, s’instaure rapidement. Elle faisait partie du tableau clinique décrit
initialement par Alfons Maria Jakob 6 en 1920. Elle résulte d’un déséquilibre de la balance
énergétique 4. Les troubles cognitifs associés a ceux de la déglutition vont diminuer les
apports énergétiques alimentaires. Les myoclonies vont induire un hypermétabolisme. La

perte de poids est rapide et spectaculaire.

Comme le formule le fils d’une patiente présentant une MCJ : « Cette dégradation c’était
affreux... c’était une morte-vivante » 42, L’équipe de soins, en particulier les infirmiéres et les
aides-soignants, s’exposent a une charge émotionnelle élevée lors des soins corporels 4 43, Un
soignant témoigne : « J’évitais de rentrer dans la chambre. Je m’arrangeais avec I’équipe pour

ne pas m’en occuper » 41,

Le travail interdisciplinaire apporte, la aussi, une plus-value pour les professionnels.
L’organisation d’un soutien des soignants s’avere bénéfique pour le malade et ses proches.
Comme le stipule la circulaire de 2002 relative a I’organisation des soins palliatifs 44, ce
soutien peut étre formalisé par des groupes de parole, des réunions de discussion et d'analyse
des pratiques. Cette recommandation n’est pas limitée aux services de soins palliatifs. Elle
s’adresse a I’ensemble des services impliqués dans une telle démarche. L’accompagnement du

patient et de ses proches n’en sera que plus efficient.

2.6.2 - FORMES ACQUISES :
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2.6.2.1 - Formes iatrogenes périphériques :

L’age moyen de début des signes cliniques se situe vers 26 ans (entre 20 et 40 ans). L’entree
dans la maladie est marquée par une predominance de la symptomatologie neurologique. Le
syndrome cérébelleux, en particulier I’ataxie, constitue souvent le premier symptéme. Cette

ataxie est associée a une fatigabilité ainsi qu’a des troubles du sommeil.

A ces symptdmes s’ajoutent des troubles du comportement. Il peut s’agir d’une polyphagie
conduisant a une prise de poids, d’une euphorie ou d’une indifférence. Tremblements,

céphalées, nystagmus et troubles oculomoteurs vont compléter ce tableau initial.

La progression des signes cliniques est stéréotypée. En quelques mois, le tableau cérébelleux
va s’étoffer. Dans le méme temps, un syndrome pyramidal ou extrapyramidal va apparaitre.
Les myoclonies sont inconstantes. La démence est plus tardive et moins marquée que pour les
autres formes de MCJ. La durée moyenne d’évolution clinique jusqu’au déces est de 16 a

18 mois.

La survenue des premiers signes cliniques est souvent précédée par une période d’attente.
L’instruction dans le scandale de I’hormone de croissance a débuté en 1991. A compter de
cette date 2305 enfants francais traités par hormone extractive 28 se sont retrouvés
potentiellement porteurs d’une maladie mortelle. A la culpabilité des parents, s’est ajoutée la
peur de leurs enfants. Aucun test de dépistage n’est disponible a I’heure actuelle. Ces jeunes
adultes construisent leur vie avec la crainte de la survenue d’une MCJ. Les signes cliniques
pouvant étre banals, une fatigue ou une irritabilité anormale vont réactiver leurs inquiétudes.
La durée d’incubation étant évaluée a 10 ans, ce spectre peut s’éloigner avec le temps.
L’existence d’autres formes d’ESST humaines pouvant se déclarer a des ages tardifs ne
permet pas de faire disparaitre totalement cette incertitude. L’annonce de cette forme de MCJ
s’inscrit donc dans un cheminement psychologique long. L’abord médical a lui seul ne peut
donc étre efficace. Une prise en charge psychologique va permettre un accompagnement

global depuis I’annonce du risque.
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L’age précoce d’entrée dans la maladie occasionne également des retentissements socio-
familiaux. Les personnes touchées peuvent étre au début de leur vie adulte. Lorsque la
pathologie survient plus tardivement, ils sont actifs professionnellement et ont la charge d’une
famille. Les inquiétudes vont alors se porter sur I’accompagnement et le devenir de leurs
proches. Si la prise en charge interdisciplinaire est débutée précocement, la durée d'évolution

de 1 a 1,5 an rend possible la construction d’un projet social et familial.

L’apparition plus tardive de la démence va permettre aux patients de participer activement a

cette démarche globale et interdisciplinaire.

2.6.2.2 - Formes iatrogenes centrales :

La durée d’incubation aprés le geste contaminant est de 6 ans en moyenne. L’age moyen de

début des signes cliniques se situe vers 52 ans.

Le tableau clinique est proche de celui des s-MCJ. Il peut également débuter par une ataxie
cérébelleuse. La démence et les autres signes cliniques neurologiques ne vont apparaitre que

secondairement.

Le déces survient en moyenne 7 mois apres I’apparition des premiers signes cliniques. 1l faut
inclure dans cette période celle diagnostique. Il est donc envisageable de parler d’urgence
relative en ce qui concerne I’initiation d’une prise en charge interdisciplinaire dans ce type de
MCJ. La demande va principalement émaner des soignants spécialisés en neurologie. En
2003, I’étude réalisée par le centre de recherche pour I’étude et I’observation des conditions
de vie (CREDOC) a mise en évidence que les soignants sensibilisés & la démarche des soins
palliatifs percoivent nettement son intérét dés que les soins curatifs offrent des perspectives
fragiles d'efficacité 45. Ces circonstances sont applicables aux ESST humaines.
L'identification précoce des implications médico-psycho-socio-familiales par les
professionnels formés et informés permettrait donc I'initiation d’une démarche palliative de

qualité.
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2.6.2.3 - Nouveau variant :

A compter de la contagion, la durée moyenne d’incubation est estimée & 10 ans. L’exposition
a I’agent pathogene a concerné une population d’ages variés. L’age moyen de début des
troubles est donc de 26 ans avec des extrémes allant de 12 a 74 ans “6. Il n’existe pas
d’explication scientifique au début précoce de ce type d’encéphalopathie. L’enrichissement
progressif du tableau clinique aboutit a un mutisme akinétique. Le décés survient en moyenne

avant 30 ans avec des extrémes allant de 14 a 74 ans 46.

L’évolution des signes cliniques s’étend sur 14 mois en moyenne 47 soit deux fois plus
longtemps que pour les formes sporadiques. Elle est qualifiée de stéréotypée. Les signes
psychiatriques peu spécifiques marquent I’entrée dans la maladie. Ils peuvent prendre la
forme d’une dépression atypique, d’un comportement de retrait, d’une irritabilité, d’un état
déelirant, d’illusions, d’hallucinations, d’une psychose organique voire d’un trouble
hystérique. Dans 63 % des cas ils sont isolés “ occasionnant une période d'errance
diagnostique. Ces jeunes patients sont donc orientés vers les psychiatres 4° ce qui peut

entrainer leur stigmatisation 0,

Les troubles neurologiques apparaissent en majorité dans les 2 mois suivant I’apparition
d’affections psychiatriques #8. lls prennent la forme de douleurs ou de dysesthésies siégeant
préférentiellement aux membres inférieurs ou au tronc. Les signes neurologiques peuvent
également étre moteurs. Une ataxie, des difficultés de la marche et des mouvements
anormaux involontaires vont apparaitre a mesure que la maladie progresse. L’atteinte

intellectuelle est tardive mais constante.

L’apparition de troubles neurologiques conduit les praticiens a suspecter une MCJ. Les
patients ainsi que leurs proches peuvent alors avoir I’impression qu’une erreur diagnostique a
été commise initialement. La relation médecin-patient est fragilisée. Reconnaitre ces griefs va
permettre d’aider a une meilleure compréhension de la demarche diagnostique et éviter une

rupture de la communication entre les soignants, les soignés et leurs familles.
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2.6.3 - FORMES GENETIQUES :

Il s’agit des MCJ imputables a une anomalie génétique n’ayant pas fait I’objet d’une
classification syndromique comme I’'lFF et le SGSS. L’age moyen d’entrée dans la maladie
est de 50 ans soit 5 a 10 ans plus précocement que pour les formes sporadiques. Les
symptémes cliniques sont identiques a ceux des s-MCJ. Dans une méme famille il peut exister
une variation des signes entre les individus ainsi qu’entre les générations. L’age d’entrée dans
la maladie et la rapidité de progression de ces troubles neurologiques vont étre modulés par le
nombre d’insertion et le type de mutation observés. L'histoire familiale manque dans plus de

50 % des cas °L. Ladurée d'évolution varie de 1 a 13 mois dans la majorité des cas.

Une consultation pluridisciplinaire de génétique médicale va étre proposée au patient ains
gu'a sa famille. L'éude génétique va pouvoir palier au défaut d’'informations médicales
familiales. La découverte d’ une mutation génétique transmissible ne signifie pourtant pas que
tous les descendants vont développer une MCJ. Elle permet de déterminer un risque familial
potentiel. Les proches vont accompagner leur parent tout en ayant a |’ esprit qu’ils pourraient
dans I'avenir ére a leur place. Cette identification entraine un accroissement de leur
souffrance. L histoire familiale est bouleversée. Les maladies génétiques ne sont pas des
mal adies comme les autres. « Les familles ont 1a sensation d’ étre abandonnées a leur sort par
les médecins » 52, Par extension, |’ origine de la maladie est posee : Il s agit de la famille.
Prendre en charge uniquement le patient reviendrait a ne considérer qu’une facette de la

pathologie.

D’autres formes de f-MCJ sont décrites dans la littérature. Elles se définissent par les signes

cliniques qu’elles occurrent ainsi que les mutations qui les déterminent. Il s’agit :

- De I’IFF qui évolue sur 7 a 36 mois 3. L’age moyen de début des signes cliniques est
de 51 ans. Les patients vont présenter initialement une insomnie vraie, rebelle aux
hypnotiques. Les rythmes circadiens sont perturbés. Suivront des signes végétatifs

tels que des troubles de la sudation, des troubles tensionnels, des perturbations de la
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commande respiratoire centrale, des altérations du contrble sphinctérien ou une
impuissance. Les signes neurologiques classiques des MCJ ne surviendront qu’en
fin d’évolution. Les myoclonies ne sont que rarement présentes. La démence, si elle
se manifeste, ne sera que tardive dans I’évolution des symptémes. Il s’agit de la
seule forme de MCJ ou les troubles mnésiques ne sont pas constants. Le patient va

donc pouvoir participer activement a sa prise en charge.

- Du Syndrome de Gertsmann-Straussler-Scheinker. Le début des signes cliniques
survient vers 40 ans. Les patients vont présenter une ataxie cérébelleuse. S’y
trouvent associés des troubles oculomoteurs ainsi que des signes pyramidaux.
Le moment d’apparition et les caractéristiques de la démence vont dépendre du
type de mutation du gene prnp. Les mutations 102 engendrent des troubles
mnésiques précoces. Les mutations 145 sont mises en relation avec un tableau
clinique proche de celui de la maladie d’Alzheimer. La mutation 105 va, quant a
elle, se traduire cliniguement par une paraparésie spastique, une labilité
émotionnelle et une démence tardive.

La durée d’évolution qui peut aller de 1 a plus de 11 années. Elle est beaucoup plus
longue que celle des autres formes d’ESST humaines. Elle confére donc a ce type
de f-MCJ un caractére d’exception. A terme, la progression clinique aboutit & un

état démentiel et grabataire.

2.6.4 - FORMES SPORADIQUES

La forme la plus fréquente d’ESST humaine se déclare vers 68 ans 34 Depuis 1992, le

RNS-MCJ a mis en évidence une augmentation de la fréquence des cas de plus de 80 ans 6.

L’apparition de signes neurologiques peut étre précédée par des prodromes non spécifiques

psychiatriques 4. Un repli affectif et un désintéressement occupationnel seront alors décrits
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traduisant une rupture avec la personnalité antérieure du patient. S’y associent une asthénie,
une anxiété, une anorexie et une perte de poids. Ces signes pourront conduire les

professionnels a suspecter un syndrome dépressif.

L’entrée dans la phase d’état est brutale, parfois pseudo-vasculaire. Les signes neurologiques
vont progresser rapidement, en quelques jours. Les troubles mnésiques constituent un signe
cardinal dans cette forme de MCJ. Ils conduisent a une démence dans 98 % des cas. Ils sont
alliés a des troubles de la parole, de I’écriture, de la reconnaissance, de la gestuelle et de
I’orientation spatio-temporelle. Les myoclonies sont retrouvées dans plus de 80 % des cas. Le
syndrome cérébelleux est également retrouvé dans les mémes proportions. Il s’agit
majoritairement d’une ataxie cérébelleuse. Les atteintes pyramidales et/ou extrapyramidales
sont retrouvées dans 50 % des cas de formes sporadiques. Les troubles visuels sont retrouvés
dans 59 % des cas. Ils sont polymorphes et peuvent prendre la forme d’une géne visuelle,
d’une hémianopsie, d’une diplopie, d’illusions, d’hallucinations. Une cécité corticale peut
également étre présente. Les crises d’épilepsies ne sont présentes dans le tableau clinique que

dans 20 % des cas.

Les symptdmes vont progresser aboutissant a un tableau de mutisme akinétique puis au déces

en 6 a 7 mois en moyenne.

Cing types spécifiques de s-MCJ ont été définis d’apres leurs caractéristiques cliniques :

- La forme de Heindenhain ou « dégénérescence sénile corticostriée » a été déterminée
devant la prédominance de troubles visuels a la phase initiale %. Ils surviennent en
moyenne au méme age que les formes « classiques » de s-MCJ %6, Les patients vont
présenter préférentiellement une agnosie visuelle ou une cécité corticale par atteinte
pariéto-occipitale. Ces signes vont apparaitre brutalement et évoluer rapidement. Ils

peuvent rester isolés lors de I’évolution de la pathologie.

- La forme de Browenell et Oppenheimer 57 est également appelée « forme ataxique »

ou « forme cérébelleuse ». Elle se distingue par la prédominance des signes
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ataxiques cérébelleux. Les signes cliniques décrits dans les s-MCJ sont également
présents mais restent au second plan. Il s’agit d’ une ataxie, d’un nystagmus bilatéral,
d’un signe de Romberg et d’un tremblement intentionnel, auxquels se rajoutent les

autres signes classiques de la s-MCJ %8,

- Les formes thalamiques de Garcin sont caractérisées par une intensité particuliere de
la démence et des troubles du mouvement. Les patients présentant ces formes de

s-MCJ manifestent également une ataxie et des myoclonies.

- Les formes amyotrophiques sont la conséquence d’une atteinte preférentielle de la
corne postérieure de la moelle %°. Elles peuvent comporter, outre les symptomes
classiques, une amyotrophie précoce. Le tableau clinique associe également un
syndrome extrapyramidal. L'évolution des troubles peut durer plusieurs mois, voire

des années.

-La forme japonaise ou panencéphalique 6° se traduit par une longue durée
d'évolution 8%, Ont été décrits des cas exceptionnels sans démence se révélant par
un état de mal épileptique brutal ou par des signes neurologiques moteurs ou

sensitifs focaux d'évolutions rapides.

L’approche palliative dans les formes sporadiques peut étre suscitée devant la rapidité

d’évolution de la démence. Mais résumer I’orientation palliative a ce seul point est incomplet.

La degradation fonctionnelle, le stade de dépendance, les comorbidités sont également des

facteurs orientant vers des soins palliatifs 62, La modification de I’image familiére de I’étre

aimé et la réorganisation des roles de chague membre de la famille renforcent la nécessité

d’une prise en charge globale du malade et de ses proches. Ces critéres ne font pas état de

I’age du patient. Méme si I’age de survenu d’une s-MCJ tend a augmenter, cette pathologie

sous-tend nécessairement une approche interdisciplinaire afin d’améliorer la qualité de vie des

malades.
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2.7 - DIAGNOSTIC :

2.7.1 - EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

2.7.1.1 - Examens biologiques :

Les bilans sanguins classiques sont aspécifiques dans toutes les formes de MCJ. Il n’existe
pas de syndrome inflammatoire, de trouble électrolytique, ni de désordre immunitaire
caractéristiques. Les professionnels de santé ne disposent pas, a I’heure actuelle, de marqueur
sanguin spécifique commun a toutes les ESST humaines.

La concordance de critéres cliniques et évolutifs va conduire les praticiens a suspecter une
ESST humaine. Il est alors nécessaire d’appuyer cette hypothese par des résultats biologiques,

d’imagerie et d’anatomopathologie afin d’aboutir au diagnostic.

2.7.1.1.1 - Analyse génétique :

L’étude du gene prnp est le seul examen sanguin spécifique. Il concerne préférentiellement les

patients présentant une f-MCJ ainsi que leurs proches.

La mise en évidence de mutations de codons ou d’insertions de nucléotides dans le géne
codant pour la protéine prion, permet d’identifier la cause de la maladie. Elle va conduire
également a classifier cette pathologie. Plus de 30 mutations sont identifiées a ce jour. Celle
de la protéine 200 (E200K) est la plus fréquente dans la forme familiale. Pour le SGSS, il
s’agit des mutations P102L et A117V. L’ IFF est caractérisée par la mutation D178N-129M.
Dans toutes ces formes, il est mis en évidence qu’un nombre d’insertion important entraine un

avancement de I’age d’entrée dans la maladie et une évolution lente.
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L’étude du polymorphisme du codon 129 ne permet pas d’affirmer une f-MCJ. Il ne s’agit pas
d’un marqueur diagnostique. Elle est le signe d’une susceptibilité individuelle, génétique.
L’homozygotie méthionine-méthionine est plus fréquente dans les nv-MCJ et les s-MCJ
[Tableau n°2]. Cette recherche est surtout utilisée dans les études épidémiologiques et n’a que

peu d’intérét dans le diagnostic.

Comme pour toutes les analyses génétiques, ces études nécessitent le consentement éclairé du
patient. Dans les cas de MCJ, le patient n’est bien souvent pas capable de remplir ce
formulaire. Comme le précise le code de santé publique frangais : « Lorsqu’une recherche
biomédicale [sans risque sérieux d’atteinte a la vie privée ou a I’intégrité du corps humain] est
envisagée sur une personne majeure hors d’état d’exprimer son consentement et ne faisant pas
I’objet d’une mesure de protection juridique, I’autorisation est donnée par la personne de
confiance [...], & défaut de celle-ci, par la famille, ou, a défaut, par une personne entretenant
avec I’intéressé des liens étroits et stables » 8. Les professionnels de santé vont donc
demander aux proches de se substituer au patient. Cette responsabilité acte la perte de son
pouvoir décisionnel. Pour les proches, il peut s’agir d’une remise en cause de la personne au
sens philosophique du terme. Comme I’énonce Kant : « Posséder le Je dans sa représentation :
ce pouvoir éleve I'homme infiniment au-dessus de tous les autres étes vivants sur la terre. Par

3, il est une personne » %,

2.7.1.1.2 - Analyse du liquide céphalo-rachidien :

Le bilan biologique diagnostique porte également sur I’analyse du LCR. Le liquide biologique
est recueilli par ponction lombaire. Ce geste est considéré comme banal d’un point de vue
médical mais souvent pénible pour le patient. L’analyse biochimique du liquide peut mettre en
évidence une hyperprotéinorachie modérée et aspécifique. La cytologie et la bactériologie
sont normales. L'électrophorése des protéines peut révéler des anomalies non spécifiques des

ESST humaines.
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Depuis 1997, les médecins ont la possibilite d’effectuer le dosage de la protéine 14-3-3 dans
le LCR. Il s’agit du seul marqueur biologique participant aux critéres diagnostiques de
I’organisation mondiale de la santé (OMS ou WHO). Sa réalisation nécessite I’obtention

préalable d’un consentement écrit du patient ou de ses proches.

Ce dosage possede une bonne sensibilité dans le diagnostic de la MCJ avec une médiane a
93,9 % et une moyenne a 88,4 %. Sa spécificité moyenne et médiane est de 93 %. Les valeurs
prédictives positives et négatives sont bonnes 9. Ces données font de ce marqueur le test de
détection le plus sensible dans la phase précoce de la maladie en comparaison avec I’imagerie

par résonance magnétique (IRM) et I’EEG.

La protéine 14-3-3 peut cependant étre négative dans certaines formes de MCJ. Un résultat
normal ne permet donc pas d’exclure le diagnostic de maladie a prion si le malade présente

une clinique évocatrice.

La protéine 14-3-3 est présente physiologiquement dans le SNC. Elle peut étre détectée dans
le LCR de patients présentant des pathologies atteignant le SNC. Il existe donc des faux
positifs pour ce test. Il peut étre positif en cas de PL traumatique, d'encéphalopathie virale en
particulier herpétique, d'ischémie ou d'hémorragie cérébrale récente, d'hémorragie
sous-arachnoidienne, de glioblastome, de méningite carcinomateuse ou d'encéphalopathie

paranéoplasique ou de maladie d’Alzheimer 66,

Une positivité de la protéine 14-3-3 dans le LCR ne permet donc pas, a elle seule, un

diagnostic de certitude des MCJ. Elle n’est qu’un argument supplémentaire.

2.7.1.2 - Examens d’imagerie :
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2.7.1.2.1 - Scanner :

Le scanner cérébral ne révelera pas d’anomalie initialement. Quand il est réalisé a un stade
plus avancé de la maladie, il montrera une atrophie corticale et sous-corticale. La tomographie

va permettre d’éliminer les diagnostics différentiels.

2.7.1.2.1 - Imagerie par résonance magnétique :

Seule la remnographie va permettre d’apporter des arguments permettant le diagnostic.
Réalisée précocement, I’IRM peut étre normale. Si elle est réalisée a un stade plus avancé de
la maladie des hypersignaux symeétriques sont retrouvés pour les séquences ponderées T2
alors que les séquences T1 sont normales. L’accentuation du signal se localisera au noyau
caudé, au putamen, au pallidum, au thalamus, au cortex occipital ou cérébelleux. Certaines

études ont également retrouvé des anomalies du manteau cortical dans les séquences Flair.

Les nv-MCJ se traduisent par des hypersignaux bilatéraux caractéristiques localisés a la partie
postérieure du thalamus. Ces signaux sont appelés « pulvinar sign » %7 ou « hockeystick sign »
quand ils remontent dans le noyau dorso-médian. L’étude réalisée par Zeidler en 2000 ¢’
confere a ce signe radiologique une spécificité de 100 % et une sensibilité de 78 % pour le
diagnostic de nv-MCJ. Lorsque des hypersignaux coexistent dans le noyau caudé ou le

putamen leurs intensités sont plus faibles que ceux situés au niveau thalamique.

Pour les formes sporadiques, il existe une fois sur deux des hypersignaux dans les séquences
T2, Flair ou de diffusion %, Ces anomalies siégent dans le striatum ou dans les cortex
cérébraux ou cérébelleux. Parfois I’hypersignal est décrit dans le noyau le plus postérieur du
thalamus ou noyau pulvinar. 1l peut alors évoquer le « pulvinar sign » caractéristique du
nv-MCJ. Mais, dans la forme sporadique, l'intensité de I'hypersignal est toujours plus forte

dans le striatum que dans le thalamus.
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Les autres formes de maladies a prions n’ont pas, a I’heure actuelle de présentation

remnographique propre scientifiquement prouvée.

Les signes IRM sont nécessaires au diagnostic. Ils ne sont pas toujours présents a la phase
initiale de la maladie. L’IRM pourra donc étre renouvelée alors que le patient présente des
troubles comportementaux et des myoclonies plus marquées. Le confinement et les bruits
présents lors de I’examen peuvent entrainer une agitation chez le patient. La qualité des
images risque d’étre altérée °. L indication de I’examen doit donc étre pesée et discutée. Une
prémédication peut étre envisagée. Elle permettra de procurer au patient un certain confort

lors de la réalisation de I’examen d’imagerie.

2.7.1.3 - Examens fonctionnels :

L’EEG standard permet d’appuyer le diagnostic clinique de maladie a prion. Il fait partie des
criteres diagnostiques de I’OMS pour les s-MCJ depuis 1998 0. Il est également réalisé lors

de manifestations épileptiques chez des patients suspects (ou non) de maladie a prion.

Il est estimé que la moitié des patients atteints par une MCJ présentent un tracé caractéristique
mais non pathognomonique. L’activité périodique fortement évocatrice d’ESST humaine se
caractérise par un grapho-élément volontiers bi-phasique ou tri-phasique, pointu et bref 1. Il
survient de maniere synchrone sur I’ensemble des dérivations. 1l est concomitant des

myoclonies mais persiste si ces derniéres s’arrétent.

A la phase débutante de la maladie, I’activité est asymétrique ou & prédominance
loco régionale. Elle va ensuite diffuser et se généraliser au cours de la maladie. En paralléle,
un appauvrissement de I’activité de fond peut étre observeé. L’apparition d’une activité delta

frontale intermittente serait corrélée a celle du mutisme akinétique.
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Un tracé fortement évocateur de maladie a prion est principalement retrouvé dans les s-MCJ.
Pour les nv-MCJ et les i-MCJ imputables aux hormones de croissance extractives, I’'EEG

standard sera perturbé mais sans activité périodique caractéristique.

L’EEG de sommeil est, lui, indiqué dans les cas d’IFF. L’enregistrement de veille est perturbé
mais non spécifique. Celui de sommeil met en évidence une disparition de I’activité delta, des
fuseaux de sommeil et des complexes K. Certaines phases de sommeil paradoxal sont

également anormales 2.

Les anomalies électroencéphalographiques peuvent étre intermittentes. Le tracé évolue avec
la progression de la pathologie. L’examen devra donc étre répété plusieurs fois. Il présente les
avantages d’étre indolore, reproductible avec un délai d’attente court. Sa réalisation est aisée
dans les hopitaux disposant du matériel et des professionnels nécessaires a I’enregistrement.
Lorsque le patient est pris en soin dans un établissement n’ayant pas acces a un
électroencéphalographe, la répétition de I’examen nécessite de nombreux transports. Il
occasionne donc un inconfort pour le malade. Il serait souhaitable de peser I’intérét de
I’examen dans la prise en charge. Le bien-étre du malade devrait prévaloir sur la curiosité

scientifique.

2.7.1.4 - Anatomopathologie :

Les résultats histologiques associés a ceux d’immunochimie et d’électrophorése vont
permettre de confirmer et d’affiner le diagnostic clinique. Ils vont déterminer par quelle forme
de MCJ le patient est atteint. L’anatomopathologie débouche sur le diagnostic de certitude

dans les maladies a prions.
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2.7.1.4.1 - Tableau lésionnel caractéristique :

Les analyses neuropathologiques sont realisees sur les tissus cérébraux. Ce matériel
biologique peut étre obtenu par biopsie cérébrale ou lors d’un prélévement autopsique. La
triade neuropathologique typique des MCJ associe une perte neuronale, une spongiose et une

gliose.

La perte neuronale est constante dans toutes les formes d’ESST. Elle entraine une atrophie
cérébrale. Elle fait probablement suite a un mécanisme apoptotique 73. Ce mécanisme semble
le plus probable du fait de I’absence de réaction inflammatoire ou d’infiltration lymphocytaire 74
Il affecte des groupes neuronaux répartis irrégulierement. L’intensité de cette perte neuronale
varie selon la région cérébrale touchée ainsi que selon la forme clinique de MCJ. La perte est

d’autant plus marquée que la phase clinique de la maladie est longue.

La spongiose du neuropile oriente fortement le diagnostic vers une MCJ sans étre
pathognomonique. Elle résulte d’une accumulation des agents pathogenes. Il s’agit de cavités
dans le tissu interstitiel de la substance grise. La vacuolisation neuronale siege
préférentiellement dans les couches profondes du cortex cérébral, du cortex cérebelleux et des

noyaux gris centraux.

Les glioses astrocytaires 7® et microgliales constituent également un élément
histopathologique en faveur d’une ESST humaine. Celle astrocytaire est corrélée avec
I’intensité de la vacuolisation et de la perte neuronale. Les glioses s’observent a proximité des

plaques amyloides mais peuvent également s’observer dans la substance blanche.

Les plaques de dépbts amyloides sont inconstantes . Elles reflétent I’organisation en fibrilles
de I’agent responsable des MCJ dans les espaces extracellulaires. Elles possédent des
caractéristiques amyloides physiques et chimiques. Leur organisation morphologique permet

de déterminer la forme d’ESST humaine responsable 7.

Aucun de ces éléments ne permet a lui seul de poser le diagnostic de MCJ. Il est nécessaire de

coupler ces arguments avec une recherche immunochimique des prions.
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Dans les cas de nv-MCJ, une biopsie de I’amygdale palatine permet le diagnostic. Il s’agit
d’un examen chirurgical bénin mais pénible pour le patient 8. La réalisation d’une analyse
histologique seule est peu contributive. 1l n’est pas possible d’observer de perte neuronale, de
spongiose ni de gliose. L’analyse immunochimique va permettre de mettre en évidence la
présence de protéine prion pathologique 7° et de poser le diagnostic. L’'OMS ne recommande
pas la réalisation d’une biopsie amygdalienne en routine. A la différence de la remnographie,
cet acte ne permet pas d’apporter d’éléments contributifs pour les diagnostics différentiels. I
peut étre utile dans les situations pour lesquelles les symptomes cliniques sont compatibles
avec un nv-MCJ sans qu’il n’existe de « signe du pulvinar » bilatéral sur I’IRM. Ce cas de

figure correspond a environ un tiers des cas de nv-MCJ 8% 81,

2.7.1.4.2 - Mise en évidence d’accumulation de PrPsc :

L’accumulation de protéine prion dans les tissus cérébraux debute des la neuroinvasion par les

ATNC. Elle est également présente dans les amygdales palatines dans les cas de nv-MCJ.

L’immunochimie anti-prion va conduire a la classification morphologique des dépdts de
PrPsc. Le tissu va étre marqué aprés prétraitement . Les agglomérats peuvent étre

synaptiques, granulaires, focaux, en plagues ou périvacuolaires.

Le Western blot objective la présence de PrPres. L’électrophorése va définir le poids
moléculaire des ATNC et donc le type de glycosylation 8. La protéine prion peut étre
non-glycosylée, mono-glycosylée ou bi-glycosylée. Associer ces données au polymorphisme

du codon 129 permet de définir une classification biochimique par type de MCJ &,

2.7.2 - DIAGNOSTIC :

Le cheminement diagnostic est long, progressif et complexe. En 1998 une harmonisation a été

proposée par I’OMS. Elle a été révisée en 2003 par les groupes en charge de la surveillance
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épidémiologique européenne des maladies a prions (Euro-CJD et Neuro-CJD). Les données
cliniques, chronologiques, biologiques et d’imagerie sont prises en compte. Plusieurs niveaux
diagnostiques sont déterminés. Chaque niveau correspond a un degré de certitude. Les
diagnostics d’ESST humaines sont hiérarchisés en cas « certain », « probable » ou

« possible » 8,

2.7.2.1 - Etapes diagnostiques :

2.7.2.1.1 - Etapes neurologiques :

Le processus diagnostique varie sensiblement selon les différentes formes de maladie a prion.

Il se fait dans tous les cas par étapes.

La premiére est appelée « errance diagnostique ». Elle se traduit par des troubles aspécifiques.
Une MCJ n’est pas suspectée initialement. L’évolution rapide d’une démence et I’apparition
de nouveaux symptobmes vont conduire les professionnels de santé a suspecter une ESST

humaine.

La MCJ devient alors « possible ». Des examens complémentaires vont alors étre réalisés.
L'enrichissement du tableau clinique et la positivité des examens paracliniques doivent étre
confrontés aux critéres établis par I’OMS et I’Euro-CJD. La probabilité d’exactitude du

diagnostic augmente.

L’hypothése devient « probable ». Seule I’étude tissulaire permet d’aboutir a une certitude.
Elle est réalisée apres le déces. La seule exception étant la nv-MCJ pour laquelle la biopsie
amygdalienne permet le diagnostic antemortem. Nicolas Kopp a résumé ces étapes dans un

schéma 84.
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A

Probabilité d’exactitude
du diagnostic de MCJ

Diagnostic
différentiel curable

MCJ
certaine
A
MCJ MCJ
possible probable
< o <€ >
Etude tissulaire
\ 4

Autre diagnostic:
Alzheimer etc...

} } { » Temps
. Signes Résultats des
Premiers .S -
symptomes cliniques examens Deces
évocateurs paracliniques
FIGURE 1: Représentation des étapes diagnostiques.

Ces étapes sont moins nettes dans les formes génétiques et les formes

sporadiques.

D’aprés Nicolas Kopp et Al 2004 84
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2.7.2.1.2 - Etapes palliatives

Henri Delbecque identifiait quatre phases de soin dans son rapport de 1993 intitulé « Les

soins palliatifs et I'accompagnement des malades en fin de vie » .

La premiére est curative. Elle a pour but une éradication de la maladie. L’objectif de guérison

permet au patient d’aborder les soins dans une dynamique psychologique combative.

L’échec des traitements curatifs va marquer I’entrée dans la période palliative. Elle débute par
la phase « active » ou « spécifique ». Les traitements visent une prolongation de la survie et

un arrét de la progression de la maladie.

L’arrét des traitements spécifiques acte le passage a une prise en charge « symptomatique ».
La pathologie n’est plus maitrisée et les soins vont permettre une gestion des symptémes

pénibles.

La progression de I’altération générale va progressivement diminuer I’autonomie des patients
aboutissant a une phase terminale. Le malade se résigne. L’apparition de symptémes pénibles

terminaux constituent I’entrée dans la phase agonique. Elle débouche sur le déces du patient.

La progression de la maladie et du diagnostic des MCJ peut étre mise en paralléle avec ces
phases décrites dans les pathologies oncologiques . La phase curative symbolise, par son
espoir de guérison le début des symptdmes cliniques aspécifiques des ESST humaines. La
présence d’un trouble plus évocateur (mnésique, visuel ou moteur) va conduire le corps

médical a rechercher une cause curable. Les examens réalises écarteront cette hypothese.

Les données cliniques et paracliniques peuvent conduire les médecins a poser un diagnostic
autre que celui de maladie a prion. Cette pathologie étant étiquetée comme incurable, la prise
en charge s’oriente alors vers un abord palliatif. La recherche médicale permettra peut-étre de
proposer aux malades un traitement spécifique dans I’avenir. Actuellement, I’entrée dans la
prise en charge palliative se fait d’emblée dans la phase dite « symptomatique ». La

progression clinique va aboutir au décés du patient.



Probabilité d’exactitude

du diagnostic de MCJ
A

D’apres Nicolas Kopp et Al 2004 8

MCJ
MCJ MCJ certaine
possible probable
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d’espoir palliative palliative  palliative
curatif symptomatique terminale  agonique
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Etude tissulaire
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différentiel curable Alzheimer etc...
| | | >
[ 1 1 » Temps
Premiers Signes Résultats des
symptomes cliniques examens Déces
évocateurs paracliniques
FIGURE 2 :

Représentation des étapes palliatives dans les MCJ.
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2.7.2.1.3 - Conclusion :

La loi francaise définit les soins palliatifs comme « des soins actifs et continus pratiqués par
une équipe interdisciplinaire en institution ou a domicile » 8. Elle ne détermine pas les types
de pathologies qui répondent a ces criteres. L’OMS caractérise I’approche palliative comme
des soins s’adressant aux patients « dont I’affection ne répond pas au traitement curatif » et
dont la pathologie s’avere « potentiellement mortelle ». 1ls peuvent étre initiés « a partir du
moment ou un diagnostic de maladie mortelle a été établi et tant qu'elle dure » . Pour la
société francaise d’accompagnement et de soins palliatifs (SFAP), la prise en charge palliative
est applicable aux situations graves, évolutives ou terminales. La MCJ répond donc a la fois

aux critéeres légaux et médicaux reconnus en France.

L’objectif de la recherche est d’aboutir a des tests diagnostiques précoces, fiables, simples,
peu colteux et non invasifs. Ils permettront de poser un diagnostic plus précoce et donc de
prodiguer un traitement plus efficace lorsque celui-ci existera. Ces tests seront également
utiles pour le dépistage. Le niveau de risque des gestes chirurgicaux, endoscopiques et
transfusionnels serrait alors mieux maitrisé en ce qui concerne les maladies a prions. Le poids
qui pese sur les familles des patients pourrait étre diminué. Il leur serait possible de savoir si
le risque d’ESST humaine leur est applicable ou non dans les cas de s-MCJ, de nv-MCJ et de
f-MCJ. Ces familles ne seraient plus stigmatisées comme « a risque » et pourraient donc

accéder plus facilement aux examens invasifs s’ils sont nécessaires a leurs suivis médicaux.

Le diagnostic de certitude ne peut étre posé qu’aprés le déces du patient. Les examens
pratiqués peuvent méconnaitre une étiologie curable ou d’évolution plus lente. Cette
incertitude diagnostique peut conduire les soignants a présenter des résistances face a une
orientation palliative de la prise en charge. Il en va de méme pour les proches des malades.
Cette éventualité va conduire a renforcer le mécanisme de défense. Ecarter les hypothéses
diagnostiques différentielles permet aux soignants d’aborder plus sereinement la transition

vers un abord palliatif.
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2.7.2.2 - Diagnostics différentiels :

Les diagnostics différentiels sont ceux de démences rapidement progressives. Les maladies a

prions ne pourront étre évoquees qu’apres élimination des pathologies suivantes :

- Tumeur cérébrale primitive (bénigne ou maligne)

- Hématome sous-dural

- Hydrocéphalie a pression normale

- Maladie d’Alzheimer

- Démence a corps de Lewy diffus

- Démences fronto-temporale ou cortico-basale

- Sclérose hippocampique pure

- Pathologies cérébro-vasculaires

- Encéphalites infectieuses (treponema pallidum, papovavirus JC, borrelia burgdorferi,
tropheryma whipplei, VIH)

- Encéphalite de Hashimoto

- Encéphalite paranéoplasique

- Encéphalite carentielle ou toxique (alcool, lithium)

- Maladies dysmétaboliques (leucodystrophie métachromatique et adrénoleucodystro-

phie)

2.7.2.3 - Critéres diagnostiques :

Des critéres diagnostiques ont été établis pour chaque forme de MCJ. lls permettent une
harmonisation des diagnostics. Appliquer des criteres identiques dans les recherches

scientifiques permet d’étudier les maladies a prions selon des normes identiques.



73

2.7.2.3.1 - Formes iatrogenes :

Les formes iatrogénes de MCJ sont diagnostiquéees sur la présence d’un facteur de risque

devant un tableau clinique évocateur. Ces antécédents a risques sont :

- Traitement par hormone de croissance ou gonadotrope hypophysaire humaine

- Traitement par dure-mére humaine

- Greffe de cornée si le donneur est atteint de la maladie a prion définie ou probable

- Contact avec un instrument de neurochirurgie utilisé au préalable chez un patient

atteint de maladie a prion humaine définie ou probable

2.7.2.3.2 - Nouveau variant :

Dans les cas de nv-MCJ, les criteres sont plus élaborés. Il s’agit de la combinaison
d’arguments cliniques, d’imagerie et d’électroencéphalographie tels que décrits par le Tableau
n°4.

Une nv-MCJ est dite possible en présence d’un EEG caractéristique associé a au moins 4
criteres cliniques de la reférence Il. Il faut également que les critéres évolutifs (référence 1)

soient remplis. Les facteurs de risque iatrogéne doivent avoir été écartés.

La nv-MCJ est qualifiee de probable lorsqu’a ce tableau, s’ajoutent I’absence de signe EEG et
un « signe du pulvinar » a I’IRM. Le diagnostic est également jugé probable lorsqu’aux

criteres cités dans la référence | s’ajoute une biopsie amygdalienne positive.

Le diagnostic de certitude peut uniquement étre posé suite a I’examen anatomopathologique
des tissus cérébraux. L’analyse des tissus amygdaliens conduit a un renforcement de la

probabilité mais ne constitue pas un argument de certitude.
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Références Criteres Diagnostiques de v-MCJ

I A Trouble neurologique progressif
B Durée d’évolution de la maladie depuis plus de 6 mois
C Examens de routines ne sont pas en faveur d’un autre diagnostic
D Pas d’argument pour une exposition a une source iatrogene potentielle
E Pas d’argument pour une forme familiale d’EST

I A Symptdmes psychiatriques précoces (dépression, anxiété, apathie, retrait, illusions)
B Symptdmes sensitifs douloureux persistants (inclu des douleurs franches ou des

dysesthésies)

C Ataxie
D Myoclonie ou chorée ou dystonie
E Démence

1 A Absence d’EEG typique de MCJ sporadique ou pas d’EEG disponible
B « Signe du pulvinar » bilatéral sur I’IRM

v A Biopsie amygdalienne positive

TABLEAU N°4 :

L’étude du patrimoine génétique du patient ainsi que celle des antécédents familiaux de
troubles neuropsychiatriques progressifs vont permettre le diagnostic d’ESST humaine
génétique. La maladie est considérée comme probable si aux troubles neuropsychiatriques du
patient s’ajoutent la présence d’une maladie a prion chez un apparenté au premier degré. La

présence d’une mutation pathogene du géne prnp permet également de parler d’une MCJ

Critéres diagnostiques pour les s-MCJ

2.7.2.3.3 - Formes génétiques :

génétique probable.

Le diagnostic de certitude reposera sur les résultats de I’analyse neuropathologique.
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2.7.2.3.4 - Formes sporadiques :

Le diagnostic de s-MCJ repose sur des criteres cliniques, radiographiques,

électroencéphalographiques et biologiques suivants :

Références Criteres diagnostiques de s-MCJ

| Démence rapidement progressive

Myoclonies

Anomalies visuelles ou cérébelleuses

Syndrome pyramidal ou extrapyramidal

olo|®m| >

Mutisme akinétique

i EEG typique

v Hypersignaux dans le noyau caudé et/ou le putamen sur I’IRM cérébrale

TABLEAUN®S5:  Criteres diagnostiques pour les s-MCJ

Les cas possibles présentent une démence évoluant depuis moins de deux ans. Celle-ci doit

étre associée a au moins deux des autres signes neurologiques définis par la référence I1.

Pour satisfaire aux critéres de probabilité, il faudra ajouter a ce tableau clinique des critéres
paracliniques. Un EEG typique, des signaux IRM pathognomoniques ou une positivité de la
protéine 14-3-3 dans le LCR permettront d’augmenter la probabilité d’exactitude du

diagnostic de s-MCJ.

2.7.2.4 - Annonce diagnostique :
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2.7.2.4.1 - Texte réglementaire :

Les directions genérales de la santé (DGS), de I’action sociale (DGAS) et la direction de
I'nospitalisation et de I'organisation des soins (DHOS) ont délivré en mars 2001 une circulaire
relative a la prise en charge des personnes atteintes d’ESST humaine 3. Elle a pour but
d’apporter aux professionnels de santé des informations concernant les possibilités de prise en

charge médico-sociale et I’accompagnement des patients atteints.

Ces recommandations mettent en avant la nécessité d’une coordination médico-psycho-
sociale dés qu’un diagnostic de probabilité est posé. L'annonce du diagnostic marque le début
de cette démarche pluridisciplinaire et interdisciplinaire. « Sa qualité conditionne pour une
part majeure la facon dont I’entourage du malade appréhende la maladie » 8. Compte tenu de
la charge émotionnelle qu’elle revét, elle devrait étre faite par le médecin qui a initialement
pris en charge le malade. La circulaire précise que la présence du médecin responsable du
service est souhaitable au moment de I’annonce. Il est également recommandé de s’assurer la
disponibilité d’une personne en mesure d’apporter un soutien immédiat au patient et a ses
proches apres I’entretien. 1l est préconisé de fournir une brochure d’information sur les
possibilités de prise en charge globale ainsi que sur la possibilité d’un accompagnement tout
au long de I’évolution de la maladie via les équipes soignantes spécialisées, les associations

compétentes ou les services sociaux.

Un référent doit étre désigné par I’équipe soignante et en accord avec la famille dés I’annonce
du diagnostic au patient et a ses proches. Il peut s’agir d’un assistant social hospitalier ou
intervenant sur le secteur géographique de résidence du patient, d’un membre du personnel
soignant du service hospitalier ou d’une personne du service d’hospitalisation a domicile
(HAD). Le référent aura pour mission d’établir un projet de prise en charge individuel, de
faire le lien entre les différents intervenants, d’évaluer les besoins médico-psycho-sociaux des
patients, de garantir un accompagnement des patients et des aidants, d’organiser la prise en
charge antalgique et palliative ainsi que d’orienter les familles dans leurs démarches

administratives.
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Les modalités d’annonce des MCJ détaillées dans le texte réglementaire de 2001 ont précéde
la mise en place des consultations d’annonce en cancérologie. Depuis le plan cancer
2003-2007, le dispositif d’annonce d’une maladie cancéreuse est standardisé. Il repose sur un
temps médical relatif a I’annonce diagnostique et aux propositions thérapeutiques. S’y ajoute
un accompagnement par les soignants permettant au malade (ainsi qu’a ses proches) de
compléter les informations médicales regues, d’étre informeé sur ses droits et sur les
associations pouvant lui venir en aide. Un accompagnement social et I’acces aux soins dits de
supports sont également abordés. La consultation d’annonce se conclue par une articulation

avec la médecine de ville.

Les criteres réglementaires de I’annonce d’une MCJ sont donc similaires & ceux d’un cancer.

Ils ont pour objectifs communs : information, personnalisation, globalité et pluridisciplinarité.

2.7.2.4.2 - Annonce du diagnostic de probabilité :

Cette circulaire est difficile a mettre en pratique. L’annonce du diagnostic de probabilité est

un acte complexe, lourd de conséquences et redouté par les professionnels de santé.

Elle doit se dérouler, de préférence, dans un lieu calme et accueillant. Elle est realisee par un
médecin ayant des connaissances médicales et scientifiques sur ce type de pathologie et sur

I’agent qui en est responsable.

Le medecin ne devrait pas étre seul. La présence d’un infirmier, d’un assistant social ou d’un
psychologue clinicien permettra de soutenir psychologiquement le malade et sa famille. La
collaboration de plusieurs professionnels va permettre de mieux cerner I’état d’esprit du
malade et de ses proches. Il est également nécessaire d’évaluer leur capacité a entendre les

informations malgré le stress.

L’annonce doit étre claire et bréve. La charge émotionnelle est telle qu’elle parasite I’écoute et

la mémorisation. Un patient le décrit bien : « Le jour de I’annonce, je me suis arrété au



78

diagnostic. Aprés, je ne me souviens plus de rien... A ce moment précis, ma vie c’est
arrétée » 7. Un deuxiéme temps d’annonce est donc souhaitable dans un délai relativement
court. La charge de travail qui incombe aux professionnels hospitaliers peut rendre son

organisation délicate.

Le patient doit étre le principal concerné par I’annonce. La rapidité de progression de la
démence modifie I’image que les soignants peuvent avoir de lui. L’information est alors
délivrée a la famille mais rarement au malade. La confidentialité et son autonomie sont donc

difficiles a préserver.

La notification du diagnostic de probabilité est également le moment de la premiere évocation
d’un geste autopsique. Il s’agit, pour le patient et ses proches, d’évoquer la mort. Envisager
I’autopsie pour la famille revient & anticiper le décés de I’étre aimé. Cette anticipation
s’accompagne de sentiments de culpabilité, d’abandon et de trahison. Comme en témoigne
une famille : « Quand on en a parlé la premiere fois avec le médecin, j’avais I’impression
qu’on le tuait en avance... tout ¢a sans rien lui dire! Rien qu’a I’idée d’accepter I’autopsie, je
me sentais monstrueuse... » 7. L’examen du corps sous-entend d’y porter atteinte. Bien que
sans vie, il est encore celui d’une personne 68 d’un étre cher. Les proches peuvent donc
voir dans cet acte diagnostique une mutilation. Il est impossible de demander aux proches de
se positionner définitivement lors de I’annonce. Un accompagnement psychologique
permettra d’apprivoiser leurs craintes et de porter un regard plus objectif sur les bénéfices

attendus.

2.7.2.4.3 - Annonce du diagnostic de certitude :

Pour les formes génétiques de maladies a prions, I’annonce du diagnostic de probabilité
pourra se faire dans le cadre d’une consultation pluridisciplinaire de génétique. L’entretien est
alors plus formalisé. 1l sera réalisé par des praticiens rompus a cet exercice. Il s’agit d’un

moment charniére et non d’une parenthése dans la prise en charge du patient. Il est



79

souhaitable que le neurologue en charge du patient soit présent. Il lui sera possible d’étre
témoin de I’information délivrée et des réactions du patient et de ses proches. Ces impressions
seront utiles dans I’accompagnement ultérieur. En pratique courante I’annonce des résultats de
I’étude génétique est réalisée par le neurologue qui suit le patient. Les répercussions

familliales de cette annonce rendent I’interdisciplinarité souhaitable lorsqu’elle est pratiquée.

Les résultats de I’autopsie médicale donnent lieu a I’annonce du diagnostic de certitude. La
circulation des données est parfois difficile entre les différents acteurs de soins. Souvent, le
pathologiste n’a pas eu de contact avec la famille du patient avant cette annonce.
L’organisation d’une annonce pluridisciplinaire semble préférable. La présence du médecin
clinicien ayant suggéré cet examen et suivi la famille dans son cheminement s’inscrit dans
une approche globale. Lorsqu’un référent a été désigné, son implication rend légitime sa
contribution. Leurs participations actent la continuité de la prise en charge. Elles marquent

également la continuité de I’accompagnement qui leur a été proposé du vivant du patient.

2.8 - ASPECT DECLARATIE :

En France, un suivi sanitaire et épidémiologique est organisé au sein du RNS-MCJ. Il

nécessite de la part des médecins le renseignement de nombreux imprimés.

2.8.1 - SURVEILLANCE SANITAIRE :

Les ESST humaines sont prises en compte par le RNS-MCJ dés le stade de suspicion. L’envoi
de LCR pour le dosage de protéine 14-3-3 est accompagné d’une fiche dédiée [Annexe 4].

Elle va recenser I’identité du patient ainsi que le contexte clinique et les examens
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complémentaires qui ont pousse le praticien a suspecter une maladie a prion. Les laboratoires
vont transmettre les résultats a I’unité 708 de I’INSERM. lls transmettent également les
résultats des études génétiques a cette unité. Ces données vont permettre d’établir les

statistiques concernant les suspicions de MCJ.

Apres élimination de toute autre cause neurologique expliquant le tableau clinique du patient,
la suspicion de MCJ doit également étre signalée a la direction départementale des affaires
sanitaires et sociales (DDASS). Le code de la santé publique considére les MCJ comme des
maladies a déclaration obligatoire (DO) depuis 1996 . Un formulaire CERFA est disponible
pour effectuer la déclaration [Annexe 5]. Cette mesure sanitaire vise a mieux connaitre la
pathologie, ses différentes formes, les populations qu’elle touche et son évolution. L’objectif
étant d’améliorer leur prévention et leur prise en charge médico-sociale. Les formulaires sont

anonymisés puis transmis a I’InVS. Ils sont alors pris en compte par le RNS-MCJ.

La suspicion d’ ESST humaine fait également I’objet d’une déclaration directe a I’InVS.

L’ imprimé disponible a cet effet [Annexe 6] doit étre rempli des qu’une MCJ est suspectée.

Lorsqu’un patient suspecté ou probablement porteur d’une maladie a prion sort du circuit
hospitalier, une fiche de « bilan de fin d’hospitalisation » doit étre renseignée [Annexe 7]. Elle
permet I’évaluation de la progression du tableau clinique de la maladie. Elle doit également

étre remplie au décés du patient. Ces informations seront également transmises au RNS-MCJ.

Les patients entrent donc dés le début de la maladie dans une démarche de surveillance
nationale. Le code de santé publique rend obligatoire la transmission des données par le
médecin, les responsables des services et les laboratoires d’analyses biologiques médicales
publiques et privés 1. Les MCJ sont considérées par la loi comme des « maladies dont la
surveillance est nécessaire a la conduite et a I’évaluation de la politique de santé publique » °L.
Ces mesures contribuent a la stigmatisation des patients atteints d’ESST humaine. La
progression de leur maladie est suivie a chaque hospitalisation. Cette surveillance se poursuit
aprés le déces. Les autorités sanitaires contribuent a renforcer les sentiments de peur et

d’incompréhension liés aux maladies a prions.
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2.8.2 - AFEFECTION DE LONGUE DUREE :

Une seconde facette déclarative est réalisée par les neurologues et les médecins généralistes.
Les MCJ sont reconnues comme des affections de longues durées (ALD). La demande de
remboursement des soins a 100 % est a effectuer au moment de I’annonce du diagnostic de
probabilité. L’accord sera délivré par la caisse d’assurance maladie au titre de I’ALD n°® 15
intitulée « Maladie d’Alzheimer et autres démences » 2. Cette démarche permet une
reconnaissance par la société de la gravité des MCJ. Elle va permettre une prise en charge
financiére des consultations médicales, des soins infirmiers et kinésithérapiques. Les examens
d’imageries ainsi que ceux biologiques et fonctionnels sont également couverts par I’ALD.
Concernant les traitements, les hypnotiques d’action courte, les anxiolytiques et
benzodiazépines de demi-vie courte, certains antidépresseurs, la rispéridone ainsi que le

méprobamate sont pris en charge.

En revanche, les soins aide-soignants, psychologiques et ergothérapiques ne sont pas
remboursés dans leur intégralité. Elles doivent étre réalisées « dans le cadre de structures
hospitaliéres ou de réseaux » 9. La nécessité d’une consultation annuelle d’aide aux aidants
est également reconnue. Elle sera couverte lorsqu’elle se déroule dans le cadre hospitalier.
Ces mesures entrent dans le cadre du plan national Alzheimer 2008-2012 qui concerne aussi

les maladies dites « apparentées ».

L’ALD couvre donc certains actes techniques et thérapeutiques. Elle ne permet pas de couvrir
tous les aspects psycho-médicaux inhérents aux ESST humaines. Un recours aux mesures
mises en place pour le plan national Alzheimer semble donc nécessaire afin d’apporter une
prise en charge globale aux patients et a leurs familles. L’évolution rapide des troubles peut
rendre difficile I’accés a cette offre de soin. Les structures palliatives répondent également a
la nécessité d’un accompagnement global pour le patient et ses proches. L’élaboration d’un

projet de prise en charge individuel et évolutif peut s’avérer plus rapide par cette voie.
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2.9 - ASPECTS HYGIENISTES :

2.9.1 - ACTES NON INVASIFS, COURANTS ET HOTELLERIE :

Avant les années 90, les mesures d’isolement évoquaient a celles mises en place pour les
patients sidéens dans les années préceédentes. Ces mesures contribuaient a stigmatiser les
malades et la pathologie. Elles créaient un climat de crainte et d’incompréhension. Elles

freinaient les transferts entres les services hospitaliers.

Les précautions a prendre ont été clarifiées en 1995. La circulaire n°100 1° précise que les
patients présentant une MCJ suspectée ou probable sont soumis aux mesures hospitaliéres
dites « standards ». Une chambre individuelle est souhaitable pour le confort du patient, de
son entourage et en cas d’agitation. Le port de gants, de lunettes, d’un masque, d’une blouse
ou d’un tablier ne sont nécessaires qu’en cas de risque d’exposition a un liquide biologique.
En cas de souillure par des fluides biologiques ou des mucosités, un nettoyage par de I’eau de
javel doit étre réalisé. L’entretien ménager et celui du linge hospitalier suivent les procédures
habituelles. Les analyses doivent étre transportées sous double emballage aprés avoir prévenu
le laboratoire de I’envoi d’un échantillon suspect d’ESST. Les déchets d’activité ou de soin
sont destinés a incinération s’ils ont été en contact avec des liquides biologiques (a I’exclusion

des urines).

Ces mesures ont été allégées en 2001 3. Il n’est alors plus nécessaire de prendre de mesures
particulieres, en sus des précautions habituelles, lors de I’hospitalisation d’un malade atteint

de MCJ. L’usage de matériel a usage unique doit étre préféré lors des soins.
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2.9.2 - EXAMENS MEDICO-CHIRURGICAUX INVASIES :

Les précautions a observer actuellement lors d’actes médico-chirurgicaux sont definies par la
circulaire n°2001-138 du 14 mars 2001 8. Elles se basent sur la prise en compte du risque
individuel du patient [Annexe 8], de celui des tissus en contacts ainsi que du niveau de risque
du geste médico-chirurgical. Ces éléments vont déterminer la procédure d’inactivation des
ATNC adaptée au matériel utilisé [Annexe 9]. Cette circulaire a conduit a la rédaction de
nombreux protocoles et questionnaires hospitaliers. Elle a eégalement contribué a la

généralisation des instruments chirurgicaux a usage unique.

Les chirurgies neurologiques, ophtalmologiques et abdominales sont définies comme risquées
sur le plan infectieux. Au niveau individuel, il est important de noter que seules les familles
des patients présentant une f-MCJ avec mutation du géne prnp sont considérées comme étant
plus a risques que la population normale. Limiter I’accés a des actes médico-chirurgicaux
pour les proches de patients atteints par une maladie a prion non génétique n’est donc pas
réglementaire. Cela conduit a renforcer le sentiment d’exclusion que peuvent ressentir les

familles.

2.9.3 - REPERCUSSIONS ETHIQUES :

Les ESST humaines sont toujours en phase dite d’« exceptionnalité » comme I’était le
syndrome d’immuno-déficience acquise (SIDA) dans les années 80. Ces deux types de

pathologies ont en commun un retentissement sociétal fort et un caractére d’incurablilité.

En raison d’une rapidité d’évolution clinique, les questions d’alimentation et de voie
d’administration des thérapeutiques sont peu abordées par les soignants. La durée d’évolution
clinique varie cependant de quelques semaines a plusieurs mois selon la forme de maladie

prionique considérée. A I’exclusion des f-MCJ et nv-MCJ, le type de maladie & prions n’est
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défini qu’aprés un examen neuropathologique. La crainte d’une contamination constitue donc

le critére premier de limitation des actes thérapeutiques et diagnostiques.

Les patients présentant une MCJ ne bénéficient généralement pas d’alimentation artificielle ni
de pose d’une voie d’abord centrale. En conséquence, la durée de vie et les possibilités
thérapeutiques symptomatiques sont restreintes. Une alternative couramment utilisée est le
maintien d’une voie périphérique mais au prix d’un risque infectieux pour le patient ainsi que
pour les soignants lors des changements de cathéter. Il est Iégitime de se demander si le risque
infectieux présent lors de la pose d’un dispositif implantable est réellement supérieur a celui
encouru par les soignants lors des changements itératifs de voies veineuses ou sous-cutanées.
Cette question est d’autant plus valable que les dispositifs de pose de voies veineuses

centrales a usages uniques se sont généralises.

Nous pouvons nous interroger sur le bienfondé des mesures de précautions qui stigmatisent
les patients présentant une MCJ et limitent I’acces a certains soins. Les prises de décision des
professionnels de santé sont guidées par la crainte d’un hypothétique risque de transmission
des prions lors de gestes considérés comme anodins dans I’autres situations cliniques. Sous le
couvert du principe de précaution, limitons-nous de maniére exagérée les soins proposés aux
patients atteints par une ESST humaine ? L’avancée des recherches scientifiques pourrait
apporter une réponse a cette question. En effet, I’évolution des connaissances sur les prions a

déja conduit a I’allegement des principes d’hygiene en 1995.

2.10 - TRAITEMENTS ET SOINS :

2.10.1 - TRAITEMENTS SPECIFIQUES :
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2.10.1.1 - Traitements expérimentaux :

Depuis les années 60, de nombreuses études ont cherché a développer un traitement
spécifique des MCJ. Elles se basent sur les mécanismes connus d’inoculation, de propagation

ainsi que sur les mécanismes pathogenes des prions dans les tissus vivants %,

La thérapie génique reste I’approche thérapeutique qui a obtenu les meilleurs résultats. Chez
les souris, la suppression du gene prnp ou I’inhibition de son expression permet de ne plus

étre sensible aux proteines prions.

De méme, I’immunisation passive induite par des anticorps anti-PrPc s’avere efficace si elle
est mise en ceuvre dans les 11 jours suivant la contamination. Les animaux ainsi traités

développent moins de manifestations cliniques et neuropathologiques d’ESST.

Il n’existe cependant pas d’application thérapeutique actuelle pour les malades présentant une
MCJ. Le développement de tests de dépistages diagnostiques précoces, sensibles et
specifiques permettrait de proposer une immunisation précoce aux patients dans les cas de

maladie & prion génétique ou iatrogene.

Plusieurs molécules ont été testées chez I’animal ou sur des cellules chroniquement infectées.
Ces études montraient des résultats prometteurs sur les cultures cellulaires. L’amphotéricine
B, les polyanions, le rouge congo, I’antracycline et le dapsone ont ainsi été testés °3. Leurs
utilisations sur des modeéles animaux se sont avérées moins probantes. Ces molécules
permettaient tout au mieux un allongement de la période d’incubation sans influer sur la phase
clinique ou la survie des animaux. Ces études ont également montré que les resultats in vitro
ne peuvent étre extrapolés avec certitude in vivo. Les recherches sont donc restées au stade

pré-clinique.
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2.10.1.2 - Tests cliniques :

Actuellement, trois molécules sont prescrites a titre compassionnel ou sont testées dans des

protocoles thérapeutiques.

La quinacrine a été prescrite sur I’hexagone de septembre 2001 & ao(t 2002 dans le cadre
d’une autorisation transitoire d’utilisation. Elle a également été utilisée en Grande-Bretagne et
aux Etats-Unis. 1l n’a pas été observé d’effet clinique ou d’allongement significatif de la

survie chez les patients traités.

Le pentosan polysulfate est également utilisé. L’administration se réalise par injection intra-
ventriculaire. Il est prescrit en Grande-Bretagne et a été testé en France dans les centres de
Lyon et Lille. Les résultats semblent encourageants chez plusieurs patients atteints de
nv-MCJ 9. Les conclusions des essais cliniques ne sont pas disponibles. Méme si la tolérance
clinique est souvent décrite comme bonne, ce traitement reste lourd sur le plan technique et

psychologique.

L’utilisation de la doxycycline est plus courante en France. Depuis 2009, une étude
randomisée, en double insu, versus placebo est réalisée. Cette étude, appelée
« Doxyprion » %, est en cours dans 3 pays européens. Elle sera close en 2011. Elle a pour
objectif d’évaluer I’effet de la molécule sur la survie. A ce jour, les résultats intermédiaires ne
sont pas publiés. L utilisation de la doxycycline est basée sur des résultats expérimentaux.
Dans les modéles expérimentaux, les tétracyclines inhibent la mort neuronale et I’activation
gliale induites par la présence de PrPsc. Il ne s’agit pas d’un traitement potentiellement
curatif. Les recherches actuelles ne permettent pas d’espérer une molécule pouvant guérir des

MCJ dans un avenir proche.
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2.10.2 - TRAITEMENTS SYMPTOMATIQUES :

Les patients présentant une ESST humaine vont bénéficier des mesures thérapeutiques
habituelles pratiquées en cas d’alitement. La prévention des complications de décubitus et le
traitement des épisodes infectieux intercurrents font partie intégrante des soins. lls vont
également bénéficier de traitements symptomatiques plus adaptés aux manifestations
neurologiques des MCJ. lls ont pour objet de soulager les symptdmes pénibles liés a cette
pathologie. Les maladies a prions constituent un groupe de pathologies hétérogenes dans leurs
manifestations cliniques. Leur rareté est également un frein quant a I’évaluation de I'efficacité
des médications utilisés. Les traitements sont donc empiriques °. Ils n’ont pas fait I’objet

d’évaluations dans le contexte spécifique des maladies a prions.

2.10.2.1 - Troubles mnésiques :

Comme le précise la haute autorité de santé (HAS), il n’existe pas de traitement spécifique
des troubles mnésiques liés aux MCJ. « Il n’est pas recommandé de prescrire un médicament

anti-Alzheimer dans la maladie de Creutzfeldt-Jakob » 37.

2.10.2.2 - Troubles moteurs :

Les mouvements anormaux sont plus accessibles aux traitements.

Les mouvements choréiques et de la dystonie ont répondu dans certains cas a I’halopéridol °7
a faibles doses (1,5 mg par jour). L’efficacité de la prednisone (60 mg par jour) sur la dystonie
n’est, elle, pas évidente. La lévodopa a été testée dans quelques cas de paralysie

supranucléaire de type parkinsonien sans réponse satisfaisante. Le baclofene est couramment
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utilisé dans I’hexagone dans le traitement de la spasticité et des crampes musculaires %. Les

benzodiazépines sont prescrites dans le méme objectif.

L’évolution clinique, marquée par I’apparition de troubles alimentaires, rend I’administration
des médications per os difficile. Les traitements seront alors prescrits sous forme injectable.
Le panel thérapeutique s’en voit réduit. La voie intraveineuse permet de maintenir le
traitement par bacloféne et par certaines benzodiazépines. Elle ne pourra cependant pas étre
maintenue plusieurs semaines. Dans un souci de confort pour le patient, la voie sous-cutanée
est alors préférée. Ce mode d’injection limite d’autant plus les molécules utilisables.
L’halopeéridol n’est plus commercialisé sous forme injectable. Le midazolam peut alors étre

utilisé comme myorelaxant. La corticothérapie peut étre poursuivie par voie sous-cutanée.

2.10.2.3 - Epilepsie :

Dans les cas de MCJ I’épilepsie s’avere résistante a de nombreux médicaments usuels. Il
n’existe pas d’évaluation statistique des traitements anti-épileptiques dans les maladies a

prions. Les études de cas sont les principales sources d’informations pour les professionnels.

Dans certains cas, le diazépam en intraveineux c’est révélé efficace sur le plan
électroencéphalographique %°. Son efficacité n’a cependant pas pu étre testée statistiquement.

L’association de phénytoine et de clonazépam a également permis de diminuer les clonies 1%,

La réduction des voies d’administration oriente les prescripteurs vers I’utilisation du
clonazépam qui peut étre administré par voie sous-cutanée. Le midazolam présente également

I’avantage d’avoir une action anti-épileptique.
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2.10.2.4 - Troubles psychiatriques :

Christopher Wall a analysé rétrospectivement les manifestations psychiatriques de 237
patients atteints de MCJ 5. Cette étude a permis d’esquisser la sensibilité des malades aux

différents traitements a visée psychiatrique.

Les benzodiazépines permettent une diminution des manifestations anxieuses. L’évaluation
difficile de ce symptdbme peut occasionner une sous-évaluation. Il semblerait donc que les
malades soient sous-traités 4. Les benzodiazépines se seront débutées que lorsque le patient
manifestera une agitation ou des troubles du comportement. Les anxiolytiques couverts par

I’ALD sont le clotiazépam, I’oxazépam, le lorazépam et I’alprazolam.

Les manifestations dépressives sont peu sensibles aux traitements spécifiques. Les patients
peuvent cependant présenter une amélioration initiale. Les cas cliniques retrouvés dans la

littérature, rapportent I'inefficacité de I’amitriptyline, du clomipramine et de la venlafaxine 101,

Les symptomes psychotiques semblent sensibles aux traitements antipsychotiques.
L'efficacité thérapeutique est d’autant plus marquée s’il existe des manifestations
hallucinatoires et une agitation. Elle n’est cependant pas constante 192, Les anxiolytiques

permettent également une amélioration symptomatique.

Les insomnies seraient sensibles aux anxiolytiques ainsi qu’aux hypnotiques 4. Le zolpidem,

le zopiclone, le loprazolam, I’estazolam et le lormétazépam sont couverts par I’ALD.

2.10.3 - LES SOINS :

Le patient est placé au centre des démarches de soin. Elles visent a une juste utilisation des
connaissances et du savoir-faire. Les soignants sont également des humains confrontés a la

souffrance d’un autre 103, IIs mettent en pratique le respect de la personne et de son
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autonomie. Exercice d’autant plus difficile lorsque le malade est emprisonné par sa
pathologie. Le soin, dans sa dimension relationnelle, devient support du bien-étre et de la

communication.

2.10.3.1 - Soins infirmiers et aide-soignants :

Les soins du corporels et médicamenteux vont étre prescrits par les médecins. Ce sont les
aides-soignants et les infirmiers qui vont les mettre en application. Ces professionnels sont
directement confrontés au patient dans toute sa fragilité. A travers les actes de soins, ce sont
ces professionnels qui passent le plus temps aupres du malade. Ils se doivent d’assumer une
compétence technique, relationnelle et organisationnelle %4, 1ls vont réaliser I’évaluation des
symptdémes douloureux et de ceux pénibles, réfractaires. Infirmiers et aides-soignants jouent
également un réle de médiation au cceur de la relation d’aide. Ils sont les premiers acteurs de
soins au contact des patients et de leurs familles. Les soins qu’ils prodiguent font partie

intégrante de la prise en charge des patients atteints de MCJ ainsi que de leurs familles.

2.10.3.2 - Prise en charge psychologique :

L’apparition des premiers signes de la maladie représente une rupture, une remise en cause
des projets d’avenir. lIdéalement, la prise en charge psychologique pourrait débuter a ce
moment. Dans la pratique, elle fait souvent suite a I’annonce diagnostique ou a I’apparition
d’une anxiété, d’une agitation. Elle permet au patient d’avoir un temps et un espace pour

s’exprimer.

La souffrance des familles est également grande lorsqu’un diagnostic de maladie a prion est
posé. L’entourage va lutter contre un sentiment d’impuissance et de culpabilité. Il est
important de leur permettre de déposer ce fardeau, méme ponctuellement. Le psychologue va

détecter et de prévenir les phases d' épuisement évitant ainsi |es risques de rupture 105,
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L e psychologue est donc le professionnel qui va soigner alafois le patient et ses proches. Ce
suivi psychologique devrait pouvoir se poursuivre aprés le décés du maade
L’ accompagnement des familles pouvant s avérer nécessaire plusieurs mois apres la

disparition de I'é&re amé. Il va également permettre le dépistage d’un deuil compliqué ou

pathologique.

2.10.3.3 - Kinésithérapie et ergothérapie :

L’abord palliatif kinésithérapique et ergothérapique permet d’optimiser et de maintenir

I’autonomie du patient le plus longtemps possible tout en s’adaptant & son évolution clinique.

La masso-kinésithérapie prévient, restaure, réduit ou compense les mouvements et attitudes
pathologiques. Le patient est coauteur de son autonomie dans la gestion de sa sante. Le
kinésithérapeute est celui qui maintient le malade « debout ». Il va étre le témoin de
I’évolution des troubles moteurs. Il joue un réle majeur dans le rapport du malade a son corps.
Le kinésithérapeute intervient sur I’autonomie, la respiration, la douleur et la relaxation 19,
Dans les cas de MCJ, la kinésithérapie vise également la prévention de I’enraidissement

articulaire, des rétractions tendineuses et des attitudes vicieuses.

L’ergothérapeute va chercher le recouvrement et le maintien d'une autonomie optimale. Son
role se situe au niveau des occupations quotidiennes et des habitudes de vie. Il est le témoin
de I’évolution de I’atteinte fonctionnelle. Il va aménager la tache ou I’environnement au
handicap du patient. Ses objectifs sont d'atténuer les handicaps ainsi que de rétablir I'équilibre
entre l'individu et son environnement humain et non-humain. Les troubles mnésiques induits
par les MCJ conduisent les ergothérapeutes, en association avec les familles, a travailler au

maintien du patient dans son environnement.
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2.10.3.4 - Familles et proches :

Les familles sont considérées actuellement comme des acteurs de soins a part entiére 17, La
désignation de la personne de confiance marque la reconnaissance juridique de cette place.
Cette légitimation est également sociale par le biais des congés d’accompagnement. En

parallele, les professionnels médicaux incluent les proches dans les soins.

La participation active des proches est facilement identifiable au domicile. Elle consiste en
des soins de base et de nursing : aide au repas, a la toilette, change et habillage, aide a la

mobilisation et & I’installation, soins de bouche et massages.

Méme si elle est plus marginale, elle est également présente dans I’enceinte hospitaliere.
L’entourage du patient va alors contribuer a I’identification de symptémes pénibles et relayer
les demandes du malade. Cela est d’autant plus valable dans les cas de MCJ car la

communication verbale est trés altérée.

Il peut étre délicat pour les professionnels de santé d’éviter de leur assigner un role déterminé
ou déterminant dans les soins. Mais les accompagnants tiennent un réle naturel et logique. Il
convient aux professionnels de santé de prendre en compte leurs difficultés et leurs limites.
L’objectif étant que ces coacteurs de soins prennent la place qu’ils ont choisi et non celle qui

leur a été imposeée.

2.11 - ACCOMPAGNEMENT :

L’ agence nationale d’accréditation et d’évaluation en santé (ANAES) définit I’accompa-
gnement comme un « processus dynamique qui engage différents partenaires dans un projet

cohérent au service de la personne, soucieux de son intimité et de ses valeurs propres » 1% 11
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est caractérisé par des mesures « adaptées aux attentes et besoins de la personne ainsi que de
ses proches » 19, [l met en jeux plusieurs acteurs qui vont ceuvrer a une démarche globale et

pluridisciplinaire.

2.11.1 - ACCOMPAGNEMENT PAR LES SOIGNANTS :

2.11.1.1 - Accompagnement du patient :

L’accompagnement du patient ne se limite pas a la phase palliative terminale. Il concerne le
cheminement de la personne dans sa maladie afin d’ajuster les attitudes et de satisfaire aux
attentes qu’il exprime. Ces aspirations peuvent se manifester a tout moment de la prise en
charge. Elles sont donc recueillies ou centralisées par tous les acteurs de soins. Elles

s'intégrent dans une démarche interdisciplinaire.

Les soignants sont présents quotidiennement aupres des patients atteints de MCJ. Chacun
possede des compeétences propres. Les professionnels vont souvent permettre de transmettre
les attentes des patients aux personnes ayant les capacités pour y répondre. Cette fonction de
« relais » constitue un aspect de I’accompagnement pluridisciplinaire. Elle peut s’exercer au

sein de I’équipe soignante mais également aupres d’intervenants extérieurs au service.

L’accompagnement ne s’inscrit pas uniquement dans une attente de la mort méme si elle est
inévitable. Il peut s’agir d’une adaptation de I’administration ou d’une limitation des

traitements. Le patient peut également manifester le besoin d’un cadre de vie non hospitalier.

Les attentes des malades vont évoluer au cours du cheminement de la pathologie. Il ne s’agit
pas de leur répondre instantanément. Une évaluation interdisciplinaire médico-psycho-sociale

prévaut afin d’en définir les limites et de proposer une réponse adaptée.
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2.11.1.2 - Accompagnement des proches :

La degradation physique et mentale d’un patient atteint de MCJ est difficile a supporter pour
sa famille. L’évolution clinique conduit & un effacement progressif de la personnalité et du
physique de I’étre aimé. Afin de pouvoir assurer leur place d’aidant, ils doivent étre eux-
mémes soutenus. Selon Hugues Joublin : « Il va de soi que le r6le de I’équipe soignante est
déterminante, non seulement pour assurer cette mobilisation de I’entourage, mais pour la
maintenir dans le temps (...) pour qu’elle devienne un acte participatif et contributif a un
projet commun (médecin-patient-entourage). (...) Ainsi, I’équipe soignante peut avoir intérét a

I’accompagner a son tour, a I’épauler » 108,

Les proches doivent se substituer au malade lors de prises de decisions lourdes de
conséquences. Donner son accord pour la réalisation d’un geste invasif, d’une autopsie
médicale ou d’un placement institutionnel s’avére pesant pour les familles. 1l en va de méme
lorsqu’un retour & domicile est envisagé par les soignants mais que I’entourage ne peut y
assentir. Les proches sont donc les dépositaires d’une responsabilité qui peut les dépasser. Il
peut en résulter un profond sentiment de culpabilité. Une écoute attentive, respectueuse et
sans jugement de valeur va avoir pour objectif d’alléger ce fardeau. 1l incombe également aux
professionnels de santé d’informer et de prendre en compte I’avis des familles sans leur

déléguer le poids des décisions médicales.

Les MCJ peuvent toucher des patients jeunes. L’accompagnement s’adresse donc aux
ascendants et descendants. Il s’agit de prendre en compte les particularités de chaque
génération dans la démarche globale. 1l est nécessaire de respecter la dynamique familiale tout
en prodiguant un soutien individuel adapté. Cette prise en charge peut se prolonger apres le
déceés de leur proche. En effet, le traumatisme que peut susciter la dégradation rapide

physigue et mentale des malades peut contribuer a la survenue de deuils anormaux.
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2.11.2 - ACCOMPAGNEMENT SOCIAL :

Selon la circulaire n° 2001-139 du 14 mars 2001 le patient et sa famille devraient étre orientés
dés I’annonce diagnostique vers un service social 2. Les travailleurs sociaux vont faciliter le
soutien matériel et financier des malades et de leurs familles. Ils permettent également
I’instauration de mesures de protections si cela s’avére nécessaire. Leurs actions peuvent

s’organiser a I'ndpital ou au domicile.

L’un des objectifs de I’action sociale est de favoriser le maintien & domicile ou I’orientation
vers une structure spécialisée adaptée. 1l va donner acces aux malades aux droits définis par le
code de I’action sociale et celui de la sécurité sociale. Ces mesures conduisent a la mise en

place de prestations liées au handicap du patient.

Les champs d’action sociaux sont vastes. Les patients atteints de MCJ peuvent bénéficier
d’aides a la vie quotidienne, de prestations liées au handicap, d’aides au logement, d’aides
financieres, d’indemnisations. Leurs proches peuvent solliciter un congé de solidarité
familiale ou, depuis peu, un congé d’accompagnement d’une personne en fin de vie.
L'attribution de tels aides est complexe. Elle nécessite la réalisation de démarches aupres de
plusieurs organismes. L’a4ge du patient est également pris en compte dans le choix et
I’allocation de ces aides. La compétence des assistants sociaux est donc nécessaire afin

d’orienter et d’épauler les malades et leurs proches dans ces démarches.

L’évolution clinique rapide nécessite une priorisation du traitement administratif des dossiers
sociaux. Une procédure accélérée est possible grace a trois circulaires 3 109 110 Elle doit

cependant étre notifiee sur les demandes.

Une aide d’urgence est possible pour les patients et les familles. Elle sert a couvrir, de
maniére forfaitaire, les dépenses exceptionnelles liées a la maladie 2 et non prises en charge
par la sécurité sociale. Elle peut-étre accordée dans la limite de 200 000 Francs (soit

30489,80 Euros). La demande doit étre transmise a la direction départementale des affaires
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sanitaires et sociales qui statuera sur le dossier. Elle peut, par exemple, financer I’assistance a

la personne rendue nécessaire par I'extréme gravité de la maladie.

Une indemnisation est également prévue pour les patients victimes du nouveau variant de la
MCJ ou d’une forme iatrogéne. La victime (et/ou la famille) peut remplir le dossier
d’indemnisation et le faire parvenir a la direction genérale de la santé qui instruira la

demande.

2.11.3 - ACCOMPAGNEMENT CITOYEN :

La loi relative aux droits des malades confére aux associations de bénévoles une position
spécifique dans le domaine de la santé 1. Les bénévoles représentent la cité au sein des
institutions de soin ou a domicile. lls s’adressent aux personnes malades, a leurs proches ainsi
gu’aux professionnels de santé. « lls inscrivent leurs interventions dans une logique de
non-abandon et de non-marginalisation de la personne malade » 195, Les bénévoles sont ainsi
les garants d’un lien social qui préserve la position et les droits de la personne malade au sein
de la cité. Les bénévoles vont pouvoir proposer une présence et une écoute dans la discreétion,
le non-jugement et le respect de I’intimité du patient et de sa vie familiale. Ces pratiques

inscrivent les bénévoles dans la démarche du « prendre soin ».

Les associations de bénévoles d’accompagnement tiennent une place importante dans la
démarche palliative. Elles apportent une dimension citoyenne a celle médico-socio-
psychologique. Elles constituent un maillon essentiel dans les cas de MCJ si I’on considére la

stigmatisation qui a suivi I’affaire de la vache folle.
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2.11.4 - ACCOMPAGNEMENT SPIRITUEL

L’approche spirituelle peut étre définie par opposition a celle matérielle. Elle compléte la
prise en charge palliative. Sans elle le patient ne pourrait étre considéré comme une personne
a part entiére. Les croyances individuelles vont permettre aux patients ainsi qu’aux proches de
chercher un sens unique a la maladie ainsi qu’au déces. Cette quéte se fait plus forte a

I’approche de la mort.

Les visions peuvent différer au sein d’une méme famille. Cette situation peut alors étre source
d’incompréhension et de mal-étre. L’entourage du patient va étre le dépositaire des certitudes,
des doutes et des craintes. Il ne s’agit pas de lui apporter des réponses. L’écoute attentive va
légitimer le malade et ses proches dans la poursuite de leur cheminement. 1l s’agit bien d’un

accompagnement, d’un soutien.

Cet aspect de la prise en charge palliative reste difficile pour les professionnels qui peuvent
ressentir le besoin de protéger leurs convictions intimes et leurs angoisses a I’égard de la
mort. La prise en compte de la dimension spirituelle est délicate lorsque le patient n’est plus
communiquant comme c’est le cas lorsque la MCJ est évoluée. L’accompagnement spirituel

s’organisera alors par I’intermédiaire des proches du patient.
L attente spirituelle peut également comporter une dimension religieuse. La loi du 9 décembre

1905 assure le « libre exercice des cultes dans les éetablissements publiques tels que (...)

hospices, asiles » 113, Pour cela il est important de collaborer avec les représentants des cultes.

2.11.5 - ASSOCIATIONS DE MALADES :

Les associations de malades ont pour objectif de regrouper les patients et les proches ayant

fait face a la méme épreuve. Elles cherchent & limiter I’isolement et la souffrance des
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personnes touchées par la maladie. Elles offrent un espace d’expression, de partage, de
soutien et d’accompagnement. Elles contribuent également au financement de la recherche
médicale dans le domaine des maladies & prions. Les associations militent pour une

reconnaissance sociale des MCJ.

Il existe plusieurs associations dédiées a I’information, au soutien des malades atteints de
MCJ et de leurs familles [Annexe 10]. Plusieurs d’entre elles ont été créées suite a la
découverte des contaminations par les hormones de croissance extractives. Les MCJ restant
rares, le nombre d’adhérent est faible en comparaison aux associations dévouees a des
pathologies graves plus fréquentes. Elles ont joué un role fédérateur et représentatif majeur
sur la place publiqgue notamment pendant le procés dit de I’hormone de croissance. Les
associations ne sont que rarement présentes dans les hopitaux. Les professionnels de santé

doivent donc informer les patients et leurs proches de leur existence.

2.11.6 - ACCOMPAGNEMENT PAR L ES PROCHES :

Les proches sont les accompagnants dont la connaissance de la personnalité du malade est la
plus fine. lls sont les premiers acteurs de I’accompagnement qu’ils débutent naturellement

bien avant que le diagnostic ne soit posé. Cette démarche s’integre dans leur vie privee.

Il convient donc de respecter cette relation intime. Les professionnels doivent étre & I’écoute
des difficultés des proches et répondre a leurs demandes. Ils assurent un soutien des

accompagnants dans cette démarche éprouvante tant sur le plan physique et psychique.
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2.12 - DECES :

2.12.1 - DECES :

La progression des MCJ aboutit rapidement au décés du patient. La dégradation physique et
mentale qu’elle a engendrée conduit les proches a se sentir soulagés par la survenue de la
mort. 1l ne s’agit cependant pas de la fin du cheminement pour les familles qui se trouvent
confrontées a plusieurs interrogations. Ils doivent se positionner quant a la réalisation de
I’autopsie. La faisabilité du transport et les modalités d’inhumations sont également sources

d’angoisse si elles ne sont pas anticipées.

Pour les soignants, le déces du patient est toujours marquant. La toilette mortuaire n’est pas
différente de celle d’un autre patient. Elle est pratiquée selon les précautions dites standards.
Le transport du corps vers la chambre mortuaire doit étre réalisé rapidement aprés la

constatation du déces.

Les soins de conservation du corps et le don du corps a la science sont « fortement
déconseillés » 114,115,116 En revanche, les autopsies et les dons d'organes ou de tissus (dans le
cadre de la recherche des causes de la mort ou d'une recherche sur les ESST) sont autorisés,

aprés signalement du risque.

La mise en biére doit étre « immédiate » dans les cas de MCJ. Ce caractére d’immediateté est
relatif car la circulaire n°2004-382 précise que le corps peut étre transporté dans une housse
étanche dans les 24 premieres heures. La mise en biere doit étre réalisée au plus tard
24 heures aprés le décés 116, Elle ne constitue pas un obstacle a la pratique d’une autopsie
médicale. Elle se fait actuellement dans un cercueil simple. Ce n’était pas le cas avant 1995 °,

En effet, le transport devait se faire dans un cercueil hermétique.
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Réglementairement, « le personnel soignant doit recommander la crémation de la personne
décédée, qu'il y ait eu ou non autopsie ; cependant, le libre choix des familles doit étre
respecté aprés information sur le risque potentiel de transmission des ATNC pour
I'environnement et le personnel funéraire qui pourrait étre amené a manipuler le corps
ultérieurement, notamment lors d'une exhumation » 116, Le personnel soignant doit donc étre
vigilant sur les propos tenus afin d’éviter un sentiment de culpabilité si une inhumation est

choisie. Si tel est le cas, elle pourra se faire dans les conditions habituelles.

2.12.2 - AUTOPSIE :

Les autorités sanitaires recommandent la réalisation d’une autopsie médicale. Elle sera
pratiquée par un anatomo-pathologiste. Elle a pour but de poser le diagnostic de certitude et
de collecter des produits biologiques a des fins scientifiques. Les mécanismes de
développement des maladies a prions sont encore mal connus. L’analyse des tissus obtenus
par autopsie va contribuer a I’avancée de la compréhension des ESST humaines. Leur
utilisation pour la recherche en laboratoire peut contribuer au développement de tests de

dépistage précoce ou a la découverte d’un traitement spécifique efficace.

Nicolas Kopp s'interroge sur un éventuel « activisme autopsique » dans les cas de MCJ 8. En
effet, il existe un intérét epidémiologique et scientifique a ces autopsies. Cet enjeux médical
ne doit pas pour autant éclipser les répercussions psychologiques et financiéres qu’elle
fait peser sur les familles. Lorsqu’elles sont réalisées a la demande des proches, les résultats

vont faciliter le travail de deuil en nommant la maladie avec certitude.

Ce geste reste traumatisant pour les proches car il est assimilé a la mutilation d’un étre cher 117
[Annexe 11]. Il est pratiqué dans le laboratoire d’anatomopathologie d’un centre hospitalier
universitaire (CHU). Comme le précise la réglementation : « Les autopsies de patients
suspects d’ESST sont réalisées dans les chambres mortuaires des groupes hospitaliers dont les

services d’anatomie et cytologie pathologiques participent au réseau de neuropathologie de la
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MCJ » 116, Les frais de transport aller sont généralement couverts par un programme
hospitalier de recherche coordonné (PHRC). En revanche, le transport vers le lieu
d’inhumation est tres souvent a la charge des familles. La réalisation de I’autopsie va
généralement retarder la mise en biere du corps. Les proches devront alors se rendre a la
chambre funéraire du CHU pour y assister. Le délai d’inhumation sera donc plus long et le

travail de deuil retardé.

A moyen terme, les résultats anatomo-pathologistes n’influent pas sur la réalisation de gestes
médico-chirurgicaux pour les proches. En effet, seuls les cas familiaux de f-MCJ entrainent
une majoration des précautions d’hygiénes. Or ces types d’ESST humaines sont diagnostiqués

par des examens sanguins.

La réalisation d’une autopsie doit donc étre discutée et réfléchie avec le patient (si possible) et
ses proches bien avant le déces. Les neurologues sont généralement impliqués dans cet aspect
de la prise en charge. L'intervention de neuropathologistes est souhaitable. Ils peuvent
apporter des éclaircissements quant aux modalités de réalisation de I’autopsie. Leur concours
permet une demystification de cet acte medical diagnostique et donc une meilleure
acceptation. L’intervention de psychologues est également souhaitable. Elle permet d’apporter
un soutien au patient ainsi qu’a ses proches lors de ce choix difficile. Les professionnels de
santé doivent également s’attendre a une modification de ce choix au moment de la mort du

malade.

2.12.3 - DEUIL :

Démence, dégradation physique, rapidité d’évolution, stigmatisation sociale, incertitude
diagnostique, autopsie, age jeune des patients peuvent étre sources de traumatismes pour les
familles. Le deuil peut s’en trouver perturbé. Un soutien des endeuillés permet de les

accompagner dans ce travail et dépister les situations anormales.
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Les deuils difficiles se traduisent par les manifestations habituelles du deuil mais aggravees et
surtout prolongées dans le domaine psychique, de la santé physique et des comportements. Le
deuil compliqué se manifestera quant & lui par la décompensation d’une pathologie
psychologique ou physique qui était connue antérieurement mais s’aggravant du fait du deuil.
Il nécessitera un soutien psychologique en paralléle a des soins médicaux. Il en va de méme
pour le deuil pathologique qui inaugure une maladie qui ne s’était pas manifestée jusque-la 118,
Identifier les situations a risque tient du réle du psychologue. Son travail peut s’effectuer lors
de consultations individuelles ou dans les groupes de soutien aux endeuillés. L’intervention

d’un médecin peut étre sollicitée si la situation organique ou psychiatrique le nécessite.

2.13 - CONCLUSION :

Les MCJ sont rares, multiples et complexes. L’absence de possibilité de guérison conduit les
professionnels a mettre en ceuvre une prise en charge symptomatique. Le service de soins
palliatifs du CHU de Nancy a accueilli plusieurs patients atteints par une maladie a prion au
cours des cing derniéres années. Les soins et I’accompagnement des ces malades ont été

riches de questionnements et d’enseignements.

Les recherches documentaires sur I’approche palliative des MCJ n’ont retrouvé que trois
articles. lls traitaient des soins infirmiers 119 120 et de leur gestion 21, lls émanaient de

professionnels paramédicaux anglais.

La France est le pays européen qui a recensé le plus grand nombre de cas de MCJ depuis 1993
[Annexe 3]. L’expérience des professionnels frangais peut contribuer a définir 1I’approche
palliative dans les cas d’ESST humaines. Un recueil des pratiques des soignants a donc été

réalisé et a servi de base a ce travail universitaire.
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3 - METHODOLOGIE :

3.1-OBJECTIES :

Les MCJ remplissent, par plusieurs aspects, les critéres justifiant une prise en charge
palliative. Les modalités diagnostiques, la rapidité d’évolution clinique, les retentissements
psychologiques et sociaux ainsi que les interrogations que suscitent les maladies a prions chez

les soignants et dans la population en font un modéle singulier d’approche globale.

L’objectif principal de ce travail de these est de définir s’il existe une spécificité de prise en
charge globale palliative des patients présentant une MCJ en France. L’étude vise
secondairement a esquisser les modalités et limites de cette approche. Un recueil d’expérience
a donc été réalisé aupres des professionnels médicaux et paramédicaux exercant en neurologie

et soins palliatifs dans I’hexagone.

3.2-POPULATION CIBLE DE L ’ETUDE:
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3.2.1 - PROFESSIONNELS CONCERNES :

Les maladies a prions étant des maladies neurodégéneératives d’évolution rapide leur
diagnostic et leur suivi sont la prérogative de spécialistes. Nous avons donc ciblé les
professionnels ayant les connaissances les plus approfondies sur les pathologies prioniques.

Notre étude s’est centrée sur les professionnels exercant en neurologie.

La prise en charge palliative, quant a elle, peut s’organiser dans les services de neurologie par
des soignants formés ou grace a I’intervention des professionnels des équipes mobiles de
soins palliatifs (EMSP). Les patients peuvent également étre transférés dans des unités de
soins palliatifs (USP). Nous avons donc pris en compte I’expérience de ces soignants

spécialisés en soins palliatifs.

L’abord palliatif étant défini comme interdisciplinaire et global, nous avons sollicité & la fois

les médecins et les cadres infirmiers de ces services.

3.2.2 - SERVICES SOLLICITES :

Les MCJ sont des pathologies rares. Elles sont souvent diagnostiquées et suivies dans des
services spécialisés universitaires. Trente centres participent actuellement au protocole

« doxyprion ». lls sont localisés principalement dans les services de neurologie des CHU.

L’offre de prise en charge palliative par des professionnels spécialisés est possible dans la
majorité des établissements de soins via les EMSP. L’hospitalisation en USP n’est, elle,

possible que dans certains de ces hopitaux.

Nous avons donc pris le parti d'allier les spécificités de ces deux types d’offres de soins. Nous
souhaitions réunir les informations sur la prise en charge de patients pouvant bénéficier de
I’intervention de professionnels spécialisés en neurologie et en médecine palliative. Les

services sollicités ont donc éte ceux des 29 CHU francais.
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Les coordonnées des services neurologiques ont été recherchés sur les sites internet de chaque
CHU. 78 ont eté identifiés. Les informations recueillies ne précisaient pas systématiquement
I’orientation spécifique & chaque service. Une enquéte téléphonique a donc été réalisée aupres
de leurs secrétariats afin d’exclure les services de neurologie vasculaire. Les noms des
médecins et des cadres de santé susceptibles de renseigner les questionnaires ont également

été recueillis. In fine, 52 services ont été retenus pour cette enquéte.

Les coordonnées des EMSP et USP ont été obtenues sur le site de la SFAP. Nous avons
recensé 57 USP et 119 EMSP sur le territoire francais. Celles ne se situant pas dans un CHU
ou étant localisées dans les centres de lutte contre le cancer ont été éliminées. Une enquéte
téléphonique a été réalisée afin de renseigner les noms des médecins et cadres de santé
responsables de ces services. Les contacts pris avec les secrétariats ont révélé que les
prérogatives hospitaliéres entrainent des changements fréquents d’affectation des cadres
hospitaliers. Une précision a donc été apportée aux lettres introductives des questionnaires.
Elle stipulait qu’ils pouvaient « étre remplis par tout professionnel paramédical disposant de

I’expérience nécessaire ». Au total, 50 EMSP et 31 USP ont été retenues pour cette enquéte.

En definitive, 133 services hospitaliers universitaires frangais ont été sollicités pour cette
étude. 52 sont spécialisés en neurologie et 81 en soins palliatifs (EMSP et USP). Un
questionnaire a été adressé, pour chaque service, au médecin responsable ainsi qu’au cadre de

santé. Au total, 266 questionnaires ont été postés.

3.3 - QUESTIONNAIRES :

Devant la diversité des professionnels concernés par cette enquéte, six questionnaires ont été
rédigés [Annexes 12 a 17]. Chacun tient compte des spécificités de formation (médecin ou
cadre de santé) ainsi que des lieux d’exercice (service de neurologie, USP ou EMSP) des

soignants.
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Les questions posées ont pour objectif de recueillir I’expérience des professionnels ayant
soigné des patients présentant une MCJ. Le nombre de malades pris en charge au cours des

cing derniéres années a donc fait I’objet de la premiere question posée a chaque soignant.

3.3.1 - ANNONCE DIAGNOSTIQUE :

La circulaire n°2001-139 2 décrit le diagnostic de MCJ comme le début d’une prise en charge
globale et pluridisciplinaire. Les professionnels exercant en neurologie sont donc questionnés

sur les modalités de cette consultation.

Ils sont interrogés sur la différence que revét, pour eux, cette annonce en comparaison a celle

d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions rapides.

Le texte réglementaire précise également que I’annonce diagnostique doit étre « faite avec le
médecin responsable du service et (..) une personne en mesure d'apporter un soutien immédiat
au patient et aux proches aprés I'entretien » 3. Une question porte donc sur les acteurs de

I’annonce ainsi que sur la proposition d’un deuxieme temps de consultation.

« L'annonce du diagnostic sera accompagneée d'une information sur les possibilités de prise en
charge médico-psycho-sociale » 2. Les soignants sont donc interrogés sur les informations
médicales communiquées. Cette question détaille également les possibilités de désignation
d’un référent, de prise en charge psycho-sociale ou palliative. L’autopsie constituant une
problématique majeure dans les ESST humaines, nous demandons aux soignants si elle était
abordée lors de la consultation d’annonce.

A I’issue du temps d’annonce, les instances sanitaires préconisent la remise d’une brochure
d'information a la famille 3. Une question porte sur la mise en pratique de cette
recommandation. Si un support est utilise, il a été demandé s’il détaille les principes de prise

en charge palliative.
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3.3.2 - PARTICULARITES DE LA PRISE EN CHARGE :

Les connaissances scientifiques actuelles sur les ESST entrainent des répercussions sur la
prise en charge des patients atteints. Le personnel soignant peut ressentir des difficultés
singuliéres dans les soins et I’accompagnement des malades. Ces difficultés peuvent

également se refléter dans le soutien prodigué a leurs proches.

Les soignants exercants en neurologie et en soins palliatifs sont donc interrogés sur la réalité
de cette originalité. 1l leur est demandé de détailler quels aspects des soins, des démarches ou
de I’accompagnement différencient les MCJ des autres pathologies neurodégénératives

d’évolution rapide.

Les MCJ sont des pathologies multiples tant sur le plan évolutif que génétique ou infectieux.
Une question porte sur l'influence que peuvent avoir les formes d’ESST humaines sur la

complexiteé de la prise en charge des malades.

Face a ses difficultés, la formation des différents acteurs de soins peut étre nécessaire lors de
I’admission des patients. Il est donc demandé aux professionnels exercant en neurologie ou en
soins palliatifs si une information est instaurée pour les soignants ainsi que si elle fait suite a

des difficultés ou des interrogations sur les MCJ.

3.3.3 - PLACE DES PROFESSIONNELS EN SOINS

PALLIATIES :

Les services de neurologie sont les premiers acteurs de la prise en soin des patients atteints
par les maladies a prions. Il leur est demandé s’ils sollicitent les professionnels formés aux

soins palliatifs pour ces patients.
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L'interdisciplinarité peut s’exercer grace a des professionnels formés employés au sein des
services de neurologie. L’intervention d’EMSP constitue une autre modalité de la prise en
charge palliative. En dehors des services neurologiques, les réseaux de soins palliatifs, les
bénévoles d’accompagnement, les HAD et les USP contribuent a la prise en charge globale
des malades et de leurs proches. Des items permettent de rechercher les acteurs préférentiels

ainsi que les moments auxquels ils sont sollicités.

La sollicitation de spécialistes en soins palliatifs fait souvent suite a des difficultés
rencontrées lors de soins ou de I’accompagnement des malades. Une question porte sur les
aspects de la prise en charge des patients atteints par une MCJ qui motivent le recours a ces

specialistes.

Il peut exister des réticences aux transferts de patients présentant une MCJ dans les USP. Afin
de cerner ces difficultés la CNR-MCJ a effectué, en 2005, une enquéte aupres de 87 unités 122,
Les réponses des médecins y exercant mettaient en évidence qu’environ le tiers des USP
avaient déja accueilli des malades atteints par une maladie a prion. Les services refusant
I'admission de ces patients motivaient principalement leur choix par une spécialisation
oncologique du service. Les contraintes hygiénistes restent le deuxiéme motif de refus
d'accueil des malades (23 % des refus). Une question posée aux professionnels exercant en

neurologie porte donc sur les freins rencontrés lors des demandes de transferts en USP.

Le recrutement non oncologique reste minoritaire dans les EMSP et les USP. Pour les
professionnels de santé qui exercent dans ces services les symptdmes neurologiques des
patients présentant une MCJ peuvent étre sources de difficultés en ce qui concerne
I’adaptation des traitements et les soins. Une question porte donc sur les aspects

thérapeutiques et symptomatiques qui leur paraissent les plus complexes a prendre en charge.
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3.3.4- AUTOPSIE :

La nécessité d’une autopsie médicale pour affirmer le diagnostic de certitude est une des
principales particularités des MCJ. Elle n’est que rarement pratiquée dans les situations
palliatives. Une question vise donc a savoir si les spécialistes en soins palliatifs abordent la
possibilité d’une autopsie avec le patient ou ses proches. Un deuxiéme item permet de
renseigner la proportion de patients ayant bénéficié d’une autopsie apres une prise en charge

palliative spécialisée.

3.3.5- DEUIL:

L’accompagnement d’un patient présentant une MCJ comporte des risques de deuil difficile
ou pathologique pour les familles et les proches. Le suivi de deuil fait parti du soutien que
peuvent leur apporter les services spécialisés en soins palliatifs. Les EMSP et USP sont donc
interrogées sur la possibilité d’un suivi de deuil. Si celui-ci est envisageable, une question

porte sur la complexité de ce suivi dans le cadre des maladies a prions.

3.4 -RECEUIL DES DONNEES :

Les questionnaires ont été transmis par voie postale aux professionnels de santé le 28 janvier
2011. lls étaient accompagnés d’une lettre d’introduction explicitant I’objectif de ce travail
universitaire [Annexe 18]. Toutes les réponses étaient centralisées par le secrétariat du centre

Paul Spillmann du CHU de Nancy. Le retour a été facilité par I’adjonction d’une enveloppe
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pré-remplie aux questionnaires. La date-butoir était fixée au 16 février 2011. A cette date,

51 réponses avaient eté recues.

Une relance a été effectuée par courriel le 20 février 2011. Ce rappel a été possible grace aux
coordonnées obtenues lors de I’enquéte téléphonique réalisée auprés des services.
184 messages ont été envoyés a la fois aux médecins et cadres de santé n’ayant pas répondu.
Les courriers électroniques comportaient une lettre introductive ainsi qu’un exemplaire

informatique des questionnaires. La nouvelle date de retour était fixée au 1°" mars 2011.

3.5-ANALYSE STATISTIQUE :

Les données obtenues ont été synthétisees puis soumises a un statisticien. Du fait du faible

recrutement pour cette étude, I’analyse des résultats reste principalement descriptive.

Compte tenu des faibles effectifs de I’enquéte, I’utilisation d’un test du x2 n’est applicable
gu’a certains items. Le test exact de Fisher I'est, quant a lui, en toutes circonstances. Cette
méthode statistique a donc été préférée afin d’apporter une cohérence aux résultats. Elle a été
utilisée pour comparer I’expérience des professionnels en neurologie avec celle des soignants
exercant en neurologie. Lorsqu’une autre méthode statistique est utilisée, elle est explicitée

dans la légende du graphique.

La signification statistique des résultats est symbolisée par p. La comparaison des réponses
aprées regroupement des données n’est considérée comme significative lorsque p est inférieure
a 0,05. Lorsque la valeur est inférieure a 0,01 il existe une valeur statistique hautement

significative. Si elle est supérieure a 0,05 elle est indiquée comme non significative (NS).
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4 - RESULTATS :

4.1 - POPULATION DE L’ETUDE :

4.1.1 - REPONSES AUX QUESTIONNAIRES :

4.1.1.1 - Nombre de réponses :

Professionnels contactés
= 266

Total des réponses
=103

»  Pas de réponse
=163

» Réponses exclues de I’analyse
=39

GRAPHIQUE 1 : Nombre de réponses au questionnaire recu et pris en compte dans
I’étude.
Critere d’exclusion : Soignants n’ayant pas pris en charge de patient atteint par une MCJ
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4.1.1.2 - Professionnels participants :

6 %

2%

2%
1%

12%

Neurologie: Neurologues @ Réponses prises en compte @ Réponses exclues

Cadres de santé © Réponses prises en compte Réponses exclues
EMPS: Médecins @ Réponses prises en compte @ Réponses exclues
Cadres de santé O Réponses prises en compte Réponses exclues
USP: Médecins @ Réponses prises en compte @ Réponses exclues
Cadres de santé @ Réponses prises en compte Réponses exclues

GRAPHIQUE 2 : Répartition des professionnels ayant participé a I’enquéte et
proportion d’exclusion de I’étude par catégorie.
Nombre total de professionnels ayant participé = 103

@ Professionnels exercant en neurologie
@ Professionnels exercant en soins palliatifs

© Cadresdesantt @ Médecins

GRAPHIQUE 3 : Répartition par catégorie professionnelle et lieu d’exercice des
professionnels dont les réponses ont été prises en compte par
I’enquéte. Nombre total de réponses prises en compte par I’étude statistique = 64
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4.1.2 - NOMBRE DE PRISES EN CHARGE PRIS EN COMPTE

PAR L'ETUDE :

AS%

2%

@ Patients atteints de MCJ pris en charge en neurologie ( n=163)
@ Patients atteints de MCJ pris en charge en EMSP (n=39)

@ Patients atteints de MCJ pris en charge en USP ( n=15)

© Patients atteints de MCJ non pris en compte par I’étude ( n=545)

GRAPHIQUE 4 : Nombre de prise en charge de patients atteints de MCJ pris en
compte par I’enquéte rapporté au nombre total de patients francais
diagnostiqués pour cette maladie entre 2005 et 2010.
Nombre total de patients atteints de MCJ diagnostiqués entre 2005 et 2010 = 672 27

4.2 - ANNONCE DIAGNOSTIQUE :
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4.2.1 - PROFESSIONNELS REALISANT L’ANNONCE :

Neurologue suivant le patient
Meédecin responsable du service } p=NS
Infirmiére formée a I’annonce de pathologies graves

Psychologue clinicien

Cadre de santé / Infirmiere en neurologie } p$0.05

Non renseigné

0% 25% 50 % 75 % 100 %

Il Neurologue (n=17)
I Cadre de santé exercant en neurologie ( n=10)
[l Professionnels exergant en neurologie ( n=27)

GRAPHIQUE 5 : Professionnels réalisant I’annonce diagnostique
p = Comparaison neurologues versus cadres de santé exercant en neurologie

Diagnostic

Evolution

Absence de traitement curatif
Prise en charge palliative
Prise en charge sociale

Prise en charge psychologique
Autopsie

Voies de transmission
Protocole Doxyprion
Dépistage génétique
Désignation d’un référent
Associations de malades

Non renseigné

0% 25% 50 % 75 % 100 %

GRAPHIQUE 6 : Informations communiquées au patient et/ou a ses proches lors de
I’annonce diagnostique de MCJ ( n=17)
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4.2.2 -PARTICULARITES DE L’ANNONCE :

4.2.2.1 - Complexité de I’annonce :

Oui

Non

Non renseigné

0% 15% 30 % 45 % 60 %

[ Neurologues ( n=17)
[[] Cadres de santé en neurologie ( n=10)
[l Ensemble des professionnels exergant en neurologie ( n=27)

GRAPHIQUE 7 : L’annonce d’une MCJ est-elle plus complexe que celle d’une autre
pathologie neurodégénérative d’évolution rapide ?
p = Comparaison réponses positives versus réponses négatives

Impact psychologique sur les familles
Stigmatisation («vache folle»)

Evolution rapide

Autopsie

Connaissance imparfaite de la pathologie
Caractere infectieux

latrogénie

Recherches thérapeutiques

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 % 80 %

GRAPHIQUE 8 : Caractéristiques des MCJ qui rendent I’annonce plus complexe que
celle d’une autre pathologie neurodégénérative d’évolution rapide
(n=14)
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4.2.2.2 - Deuxieme temps de consultation :

Oui, par un psychologue clinicien

NS
Oui, par les médecins

Non

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

[ Neurologues (n=17)
[T Cadres de santé en neurologie (n=10)
[ Ensemble des professionnels exergant en neurologie ( n=27)

GRAPHIQUE 9 : Faisabilité et acteurs d’un deuxiéme temps d’annonce diagnostique

p = Comparaison réponses positives versus réponses négatives

4.2.2.3 - Annonce et prise en charge palliative :

Oui

Non

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 % 80 %

I Professionnels exergant en neurologie (n=17)
[ Professionnels exercant en EMSP ( n=23)

[ Professionnels exergant en USP ( n=14)

[ Ensemble des professionnels ( n=54)

GRAPHIQUE 10 : L’annonce diagnostique marque-t-elle le début de la prise en charge
palliative ?



117

4.2.3 - SUPPORT D’ INFORMATION DEDIE :

Oui, détaillant la prise en charge palliative NS
Oui, ne détaillant pas la prise en charge palliative
Non
Non renseigné

0% 30 % 60 % 90 %

GRAPHIQUE 11 : L’annonce diagnostique marque-t-elle le début de la prise en charge
palliative ? ( n=27)
p = Comparaison réponses positives versus réponses négatives

4.3 - PARTICULARITES DE LAPRISE
EN SOIN :

4.3.1 - PARTICULARITES DE LA PRISE EN CHARGE
DES MCJ :
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Oui

Non

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

[l Professionnels exergant en neurologie (n=19)
[l Professionnels exergant en soins palliatifs ( n=16 )
[l Ensemble des professionnels ( n=35)

GRAPHIQUE 12 : La prise en charge de patients présentant une MCJ differe-t-elle de celle
de patients atteints par une autre pathologie neurodégénérative
d’évolution rapide ?

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exercant en soins palliatifs ( test du x2 )

< 0,05
Accompagnement des proches

Autopsie a visée diagnostique
Représentations sociales et médiatiques
< 0,05

Aspect déclaratif

Prise en charge psychologique
Aspect hygiéniste
Accompagnement du patient
Soins de nursing

Prise en charge sociale

Traitements médicaux symptomatiques

0% 25% 50 % 75 % 100 %

Il Professionnels exercant en neurologie ( n=27)
[l Professionnels exercant en soins palliatifs ( n=37)
[l Ensemble des professionnels ( n=64)

GRAPHIQUE 13 : En quoi la prise en charge de patients présentant une MCJ differe-
t-elle de celle de patients atteints par une autre pathologie
neurodégénérative d’évolution rapide ?

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exercant en soins palliatifs
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4.3.2 - INEFLUENCE DU TYPE DE MCJ SUR LA PRISE EN

CHARGE :

Oui

Non

Non renseigné

0% 10 % 20 % 30 % 40 % 50 %

[l Professionnels exercant en neurologie ( n=27)
[l Professionnels exercant en soins palliatifs ( n=37)
[l Ensemble des professionnels ( n=64 )

GRAPHIQUE 14 : La prise en charge des patients est-elle influencée par la forme de
MCJ dont ils sont atteints ?

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exercant en soins palliatifs

L
s
Uns
s

0% 30 % 60 % 90 %

Forme génétique

Forme iatrogéne

Nouveau variant

Forme sporadique

[l Professionnels exergant en neurologie ( n=11)
Il Professionnels exergant en soins palliatifs ( n=8)
[ Ensemble des professionnels (n=19)

GRAPHIQUE 15 : Quel type de MCJ influence la prise en charge des patients ?

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exergant en soins palliatifs
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4.3.3- FORMATION DES SOIGNANTS :

Oui,
systématiquement

Oui, NS
suite a des difficultés et/ou questionnements
de I’équipe soignante

Non

Non renseigné

0% 10 % 20 % 30 % 40 % 50 %

[l Professionnels exercant en neurologie ( n=27)
Il Professionnels exergant en soins palliatifs ( n=37)
[l Ensemble des professionnels ( n=64 )

GRAPHIQUE 16 : La prise en charge de patients présentant une MCJ nécessite-t-elle la

formation du personnel soignant ?

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exergant
en soins palliatifs
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=
w

Infirmiéres

=
w

Aides-soignantes

=z
7]

ASH

=
w

Internes
Médecins
Psychologues cliniciens

Kinésithérapeutes

Bénévoles p<001
Etudiants hospitaliers | % NS
Assistants sociaux | % NS
Secrétaires } NS
Ergothérapeuthes } NS
0% 25% 50 % 75 % 100 %

[ Professionnels exercant en neurologie ( n=15)
Il Professionnels exercant en soins palliatifs (n=14)
[ Ensemble des professionnels ( n=29)

GRAPHIQUE 17 : Professionnels concernés par une formation sur la MCJ au moment
de la prise en charge des patients ?

p = Comparaison professionnels exergant en neurologie versus professionnels exergant en soins palliatifs

4.4 - INTERVENTION DES
PROFESSIONELS EN SOINS
PALLIATIES:
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4.4.1- NECESSITE D’UNE INTERVENTION SPECIALISEE

DANS LES SERVICES DE NEUROIL OGIE .

Oui, tous les patients

Oui, certains patients

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 %

Il Neurologues (n=17)
[T Cadres de santé exergant en neurologie ( n=10)
[l Professionnels exercant en neurologie ( n=27)

GRAPHIQUE 18 : Les patients présentant une MCJ ont-ils bénéficié de I’intervention
de professionnels en meédecine palliative au cours de leur
hospitalisation en neurologie ? p = Comparaison oui versus non

Oui

Non

Ne sait pas

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 % 80 %

[l Professionnels exergant en neurologie ( n=27 )
Il Professionnels exergant en soins palliatifs ( n=23)
[l Ensemble des professionnels ( n=50)

GRAPHIQUE 19 : L’intervention de professionnels en médecine palliative est-elle plus
fréquente que pour d’autres pathologies neurodégénératives
d’évolution rapide ? p = Comparaison oui versus non
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4.4.2 - PROFESSIONNELS EN MEDECINE PALLIATIVE

SOLLICITES PAR LES SERVICES DE NEUROLOGIE:

EMSP

USP

Professionnels du service
formés aux soins palliatifs

%

%
s

%

%

HAD palliative

Bénévoles d’accompagnement

0% 25% 50 % 75 % 100 %

I Neurologues (n=13)
[0 Cadres de santé exercant en neurologie ( n=7)
[l Professionnels exercant en neurologie (n=20)

GRAPHIQUE 20 : Services, associations et professionnels spécialisés en médecine

palliative sollicités par les services de neurologie dans les cas de MCJ
p = Comparaison professionnels exergant en neurologie versus professionnels exergant en soins palliatifs
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4.4.3- LIEUXD’INTERVENTION :

Neurologie

Gériatrie

Meédecine interne

Psychiatrie

Endocrinologie

0% 25% 50 % 75 % 100 %

[l Médecins exergant en EMSP ( n=13)
[T] Cadres de santé exercant en EMSP ( n=7)
B Ensemble des professionnels exercant en EMSP (n=20)

GRAPHIQUE 21 : Services dans lesquels les EMSP ont pris en charge des patients
présentant une MCJ

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exercant en soins palliatifs
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444 - MOMENTS D'INTERVENTION :

Lors de I’apparition de symptomes pénibles

Lorsqu’une prise en charge psychologique est nécessaire

Lorsqu’un transfert est envisagé

A I’approche du décés

Lorsqu’une prise en charge sociale est nécessaire

Au moment du diagnostic

Prise en charge kinésithérapique et/ou ergothérapique nécessaire

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

[l Professionnels exercant en neurologie ( n=27)
Il Professionnels exercant en soins palliatifs ( n=37)
I Ensemble des professionnels ( n=64 )

GRAPHIQUE 22 : Moments de la prise en charge nécessitant I’intervention de
professionnels en médecine palliative

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exercant en soins palliatifs
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445 - MOTIFS DE RECOURS AUX PROFESSIONNELS EN

MEDECINE PALLIATIVE :

Accompagnement des proches *
Evaluation et traitement de la douleur
Accompagnement du patient *
Difficultés au sein de I’équipe soignante
Evaluation et traitement de I’anxiété
Accompagnement psychologique
Adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
Alimentation
Accompagnement social
Soins de nursing complexes
Troubles du comportement
Spasticité **
Complications de décubitus
Myoclonies **
Mutisme akinétique **
Kinésithérapie et/ou ergothérapie
Troubles visuels **
Non renseigné
[l Professionnels exercant en neurologie (n=27)

Il Professionnels exergant en soins palliatifs ( n=23)
[l Ensemble des professionnels ( n=50)

0%

} p<0,01

b NS
F p<0,01

% p<0,01

10% 20 % 30 % 40% 50 % 60 % 70 % 80 % 90 %

GRAPHIQUE 23 : Motifs de recours aux professionnels en médecine palliative

* Question posée uniquement aux professionnels exergant en neurologie
** Question posée uniquement aux professionnels exercant en soins palliatifs
p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exergant en soins palliatifs

4.4.6 - PRISE EN CHARGE EN USP :
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4.4.6.1 - Nécessité d’un transfert en USP :

Oui, toujours

Oui, parfois

Non, jamais

Non renseigné

0% 30 % 60 % 90 %

[l Professionnels exercant en neurologie ( n=27)
Il Professionnels exergant en soins palliatifs (n=37)
[l Ensemble des professionnels ( n=64)

GRAPHIQUE 24 : Nécessité d’un transfert en USP pour les patients atteints par une
MCJ

p = Comparaison professionnels exercant en neurologie versus professionnels exergant en soins palliatifs

4.4.6.2 - Proportion de patients transférés en USP par les
services de neurologie :

0%

1a25%

26 a50%

51a75%

76 a 100%

Non renseigné

0% 15% 30 % 45 % 60 %

Il Neurologues (n=17)
[I] Cadre de santé exergant en neurologie ( n=10)
[l Ensemble des professionnels exergant en neurologie ( n=27)

GRAPHIQUE 25 : Proportion de patients transférés en USP par les services de
neurologie
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0% 25% 50 % 5% 100 %

[ Patients transférés en USP
[ Patients non transférés en USP

GRAPHIQUE 26 : Nombre de patients transférés en USP par les services de neurologie
rapporté au nombre de prises en charge dans ces méme services et
pris en compte par I’étude ( n=246)

p = Comparaison entre le nombre de patients transférés en USP et ceux qui ne I’ont pas été

4.4.6.3 - Difficultés rencontrées lorsqu’un transfert en
USP est envisage :

Réticence du patient et/ou des familles

Evolution clinique trop rapide

Mesures d’hygiéne

Manque de place en USP

Lourdeur de la prise en charge

Pas de difficultés pour le transfert

Autopsie

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Il Neurologues ( n=13)
[Z] Cadres de santé exercant en neurologie ( n=10)
[l Ensemble des professionnels exergant en neurologie ( =23 )

GRAPHIQUE 27 : Difficultés rencontrées par les professionnels exercant en neurologie
lorsqu’un transfert en USP est envisagé
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4.4.6.4 - Intervention de professionnels en medecine
palliative avant le transfert en USP :

Oui, tous

Oui, certains

Non, aucun

Non renseigné

0% 10 % 20 % 30 % 40 %

[ Médecins exergant en USP (n=6)
[T Cadres de santé exergant en USP (n=6)
[l Ensemble des professionnels exercant en USP (n=12)

GRAPHIQUE 28 : Un professionnel en médecine palliative a-t-il participé a la prise en
charge des patients atteints par une MCJ avant I’admission en USP ?

EMSP

Réseaux de soins palliatifs
Professionnels formés aux soins palliatifs
exercant dans le service d’origine

HAD palliative

Bénévoles d’accompagnement

I I I I I T

LT T T T T T

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Non renseigné

B Médecins exercant en USP (n=6)
[7] Cadres de santé exercant en USP( n=6 )
[l Ensemble des professionnels exergant en USP (n=12)

GRAPHIQUE 29 : Professionnels en médecine palliative ayant participé a la prise en
charge des patients atteints par une MCJ avant I’admission en USP
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4.4.7- DIFFICULTES THERAPEUTIQUES POUR LES

PROFESSIONNELS EXERCANT EN MEDECINE
PALLIATIVE:

Evaluation et traitement de I’anxiété
Troubles du comportement
Evaluation et traitement de la douleur
Spasticité

Myoclonies

Troubles de la déglutition

Troubles cognitifs

Mutisme akinétique

Cécité corticale et/ou agnosie visuelle
Complication de décubitus

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50%

GRAPHIQUE 30 : Aspects thérapeutiques et symptomatiques délicats a prendre en
charge pour les professionnels en médecine palliative ( n=24)

Accompagnement psychologique
du patient et de ses proches

Alimentation
Accompagnement social
du patient et de ses proches
Evaluation et traitement de I’anxiété
Evaluation et traitement de la douleur
Adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
Complication de décubitus
Soins de nursing

Kinésithérapie et/ou ergothérapie

Non renseigné

0% 10% 20% 30 % 40 % 50 % 60 %

GRAPHIQUE 31 : Aspects de la MCJ qui redent complexe la prise en charge des
patients atteints par cette pathologie pour les professionnels exercant
en soins palliatifs ( n=37)
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4.5 - AUTOPSIE :

Oui, toujours

Oui, parfois

Oui, a la demande des proches

Non mais abordée par les
spécialistes en médecine palliative

Non et n’a pas été abordée
par les spécialistes en médecine palliative

Non renseigné

0% 10 % 20% 30 % 40 % 50 %

GRAPHIQUE 32 : L’autopsie médicale est-elle abordée avant le début de la prise en
charge palliative spécialisée ? (n=37)

0%

1% a25%

26 a50%

51a75%

76 4 100%

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

[l Professionnels exercant en EMSP( n=23)
[ Professionnels exercant en USP (n=14)
[l Professionnels exercant en soins palliatifs ( n=37)

GRAPHIQUE 33 : Pourcentage d’autopsies meédicales pour les patients suivis par les
professionnels en médecine palliative
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Patients autopsiés

Patients non autopsiés

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 %

[ Professionnels exercant en EMSP ( n=71)
[ Professionnels exercant en USP ( n=22)
[ Ensemble des professionnels exergant en soins palliatifs ( n=93)

GRAPHIQUE 34 : Nombre de patients pris en charge par les professionnels en soins

palliatifs pour lesquels une autopsie médicale a été pratiquée
p = Comparaison EMSP versus USP

4.6 - DEUIL :

Oui

Non

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

[ Professionnels exergant en EMSP (n=23)
[ Professionnels exercant en USP (n=14)
[ Ensemble des professionnels exercant en soins palliatifs (n=37)

GRAPHIQUE 35 : Un suivi de deuil est-il systématiquement proposé aux proches des
patients suivis par les équipes spécialisées en soins palliatifs ?
p = Comparaison EMSP versus USP
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Oui

Non

Non renseigné

0% 20 % 40 % 60 % 80 %

[ Professionnels exercant en EMSP ( n=23)
B Professionnels exergant en USP ( n=14)
[ Ensemble des professionnels exergant en soins palliatifs ( n=37)

GRAPHIQUE 36 : Un suivi de deuil est-il systématiquement proposé aux proches des
patients présentant une MCJ et suivis par les équipes spécialisées en
soins palliatifs ?

p = Comparaison EMSP versus USP

Oui

Non

Non connu

Non renseigné

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

[ Professionnels exercant en EMSP (n=23)
@ Professionnels exergant en USP ( n=14)
[ Ensemble des professionnels exercant en soins palliatifs ( n=37)

GRAPHIQUE 37 : Le suivi de deuil des proches de patients présentant une MCJ est-il

plus complexe que le suivi de ceux présentant une autre pathologie ?
p = Comparaison EMSP versus USP
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5 - DISCUSSION :

5.1 - Population de I'étude :

Afin d’analyser les expériences des professionnels de santé ayant pris en charge des patients
présentant une MCJ, les questionnaires de I’étude ont été adressés aux services de neurologie

et de soins palliatifs des 29 CHU francais.

Sur les 103 réponses, 39 ont été exclues de I’analyse car elles émanaient de services n’ayant
pas accueilli de patient présentant une maladie a prions [Graphique 1]. Les réponses
comptabilisées ne constituent qu’un échantillon faible qui rend I’analyse statistique peu
significative. Il est cependant homogene pour les professions et les spécialités des soignants

dont les réponses ont été retenues (p > 0,05) [Graphiques 2 et 3].

90 % des réponses écartées provenaient de services de soins palliatifs. L’analyse isolée de ces
chiffres ne permet pas de conclure que ces professionnels accueillent peu de patients
présentant une MCJ. Si I’on rapporte, au sein de chaque spécialité, le nombre de patients pris
en charge a celui des services ayant répondu on constate qu’il est nettement supérieur pour les
services de neurologie (9 patients par service de neurologie versus 2,5 patients par service de
soins palliatifs). Il est donc logique de conclure que les professionnels en soins palliatifs
soignent moins de patients présentant une ESST humaine que ceux de neurologie sans

pouvoir y attribuer une significativité statistique.
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5.2 - Annonce diagnostigue :

5.2.1 - PROFESSIONNELS IMPLIQUES DANS L’ANNONCE :

L’annonce diagnostique est principalement réalisée, dans les services de neurologie, par le
médecin suivant le patient tout au long de la démarche diagnostique [Graphique 5]. Ils

assument seuls ce moment charniere chargé en émotion et en signification.

Contrairement a ce que les textes réglementaires 3 énoncent, les chefs de services tiennent peu
de place lors de I’annonce du diagnostic. Cela est trés probablement imputable aux
responsabilités de chefferie de service qui leur incombent. Celles-ci ne leur laissent que peu
de disponibilité pour ce temps de consultation qui est long et nécessite une disponibilité
compléte. Etre présent & ce moment n’est pas aisé. Au sein de chaque unité fonctionnelle, un
médecin référent spécialisé est nommé. C’est souvent lui qui va étre présent au moment de
I’annonce du diagnostic de probabilité. La présence du chef de service peut étre vécue comme
une intrusion dans la relation singuliere qui s’est tissée entre le patient, ses proches et le
neurologue. Les textes réglementaires conférent aux chefs de services une place officielle et
peut-étre symbolique. Ils représentent I’institution hospitaliére plutét que le soignant. Il est
possible de s’interroger sur la stigmatisation que leur présence peut représenter et que

suggerent, indirectement, les autorités.

Les professionnels paramédicaux sont également peu impliqués dans I’annonce diagnostique.
Cependant, les réponses different significativement si I’on met en balance les avis des
neurologues avec ceux des cadres de sante. Les infirmiéres estiment avoir un réle a jouer.
Elles ne semblent pourtant pas étre conviées aux consultations. Peut-étre est-ce parce qu’elles
ne sont que rarement formées a I’annonce de pathologies graves. De plus, la charge de travail
des services ne leur permet pas de se dégager des soins techniques pendant plusieurs dizaines

de minutes.
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L’annonce diagnostique peut également étre considérée par les neurologues comme un
moment clef de la prise en charge médicale. Ce point de vue conduit a exclure implicitement
les soignants paramédicaux. Ce postulat pourrait expliquer I’absence de participation des
psychologues. lls sont peu nombreux dans les services hospitaliers. Ils sont fréquemment
sollicités et partagent leur activité entre plusieurs services. Leur disponibilité pour un seul
secteur d’hospitalisation spécialisé est donc limitée. Ils ne participent a la vie d’équipe des
services de neurologie que de facon ponctuelle. Leur participation a I’annonce diagnostique

n’est donc possible que s’ils y sont explicitement conviés.

5.2.2- COMPLEXITE DE L’ANNONCE :

Pour les soignants en neurologie, I’annonce d’une MCJ n’est pas significativement plus
complexe que celle d’une autre pathologie neurodégénérative incurable d’évolution rapide
[Graphique 7]. Il faut cependant distinguer les réponses des neurologues et des cadres de
santé. Les médecins sont les premiers acteurs de I’annonce diagnostique. A la différence des
paramédicaux, plus de 50 % d’entre eux considerent qu’il existe une complexité particuliére

dans I'annonce de ce diagnostic au patient ainsi qu’a ses proches.

Le retour d’expérience des neurologues nous confirme que le temps d’annonce est riche en
informations. Logiquement, I’énoncé du diagnostic et I’explication de son évolution sont au
premier plan [Graphique 6]. L’absence de traitement curatif est également abordé de méme
que la prise en charge sociale, psychologique et palliative. Les acteurs de cet
accompagnement sont cependant absents du temps d’annonce ou d’un second temps de
consultation [Graphique 9]. De plus, aucun support d’information ne vient expliciter la
démarche palliative aux les patients et a leurs proches [Graphique 11]. Cette discordance
explique que la consultation d’annonce marque, pour les professionnels en neurologie, le
début de la prise en charge palliative. L’avis des soignants en soins palliatifs differe sur ce

point [Graphique 10].
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Les professionnels estimant qu’il existe une difficulté dans I’annonce du diagnostic n’arrivent
cependant pas a définir clairement les aspects qui les mettent dans une position délicate
[Graphique 8]. Leur expérience ne corrobore pas les conclusions auxquelles les analyses
d’articles ont abouti dans la premiere partie de ce travail. La stigmatisation médiatique de la
pathologie, I’impact psychologique sur les familles et I’abord d’une autopsie médicale ne se
détachent pas comme étant les caractéristiques qui rendent I’annonce complexe. Le
questionnaire laissait la possibilité de spécifier leur opinion lorsque celle-ci ne figurait pas

dans les propositions. Les soignants ne se sont cependant pas prononces.

Les retentissements de I’annonce pourraient étre atténuées par un deuxiéme temps de
consultation spécialisé. Ce modele est basé sur I’expérience des oncologues. Il fait parti des
directives réglementaires et des recommandations de professionnels spécialisés dans les ESST
humaines 8. La pratique est cependant bien différente. Ce sont généralement les neurologues
qui assurent les temps de consultation ultérieurs. La désignation possible d’un référent n’est
que peu précisée lors de I’annonce. Les données suggérent que seuls les professionnels
médicaux assurent la coordination de la prise en charge au moment de I’annonce de la

maladie.

5.2.3-CONCLUSION :

La proportion des pathologies néoplasiques dans la spécialité neurologique reste faible. En
revanche, le nombre de pathologies évolutives et incurables est important. Une démarche
réflexive s’organise progressivement autour de maladies rares comme la sclérose latérale
amyotrophique (SLA) 123 et les glioblastomes. Les mesures et démarches mises en place

pourraient servir de modele a I’annonce diagnostique des MCJ.

La circulaire du 17 avril 2002 12 sur les SLA précise que le suivi peut étre effectué dans le
« cadre d’une consultation pluridisciplinaire médicale, paramédicale et sociale ». Cette

circulaire c’est vue accompagnée de financements dédiés. La circulaire n® 139 sur les MCJ 3
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repose sur des bases identiques mais elle n’a pas été accompagnée d’une enveloppe
budgétaire. L’application de ce texte n’est pas effective dix ans aprés. La sensibilisation des
neurologues a la complexité de I’annonce d’une MCJ semble étre la pierre angulaire d’une
consultation pluridisciplinaire. De plus, I’absence de schéma de consultation formalisé et de

financement dédié ne favorisent pas la participation de professionnels non médicaux.

L’annonce diagnostique d’une MCJ est donc celle d’une pathologie incurable. Elle ne peut
étre considérée comme le début d’une prise en charge palliative. En effet, elle ne répond pas
aux caracteres de pluridisciplinarité ni de globalité. Elle permet cependant d’aborder avec le
patient et sa famille la possibilité d’acceder ultérieurement a une prise en charge palliative

spécialisée.

5.3 - Particularités de la prise en soin :

Les patients présentant une MCJ requiérent une prise en charge spécifique et adaptée selon les
professionnels travaillant en neurologie [Graphique 12]. L’avis des professionnels en
médecine palliative différe significativement sur ce point. Ils ne conférent pas aux soins
prodigués des spécificités différentes de ceux proposés a d’autres patients présentant une

pathologie neurodégénérative d’évolution rapide.

5.3.1- CARACTERISTIQUES L ES PL US FREQUENTES :

Lorsque I’on demande aux soignants quelles sont les singularités de la prise en charge des
patients présentant une ESST humaine, tous les professionnels ont répondu. L’analyse des

réponses, sans distinction des spécialités d’exercice, distingue principalement quatre aspects
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singuliers dans I’accompagnement et le traitement des malades présentant une MCJ

[Graphique 13].

5.3.1.1 - Accompagnement des proches :

L’accompagnement des proches est au premier plan pour tous les soignants [Graphique 13].
Son importance est significativement plus marquée pour les professionnels formés aux soins
palliatifs. Cette différence peut étre expliquée par I’approche globale du patient en tant qu’étre
physique, psychique et social. Ce principe est un pilier de I’approche palliative. La place
qu’occupe les familles dans les soins fait partie des axes principaux de prise en charge pour
cette spécialité. Les proches sont naturellement considérés comme bénéficiaires et acteurs des
soins. Cette approche est rendue possible grace a la collaboration quasi journaliere de

plusieurs spécialistes au sein d’une méme équipe.

Cette proposition de soin interdisciplinaire n’est pas toujours effective dans les équipes de
neurologie. L’accompagnement des proches est donc plus difficile a mettre en ceuvre.
L’intervention d’EMSP au sein des services neurologiques peut permettre de mettre a

disposition du patient et de ses proches les moyens nécessaires a I’accompagnement.

Des intervenants extrahospitaliers peuvent contribuer a ce soutien. La possibilité de se
tourner vers des associations de malades atteints de MCJ est peu proposée par les soignants.
Les questionnaires ont montré que ces associations ne sont quasiment pas évoquées au
moment de I’annonce diagnostique [Graphique 6]. Les proches vont donc s’adresser a elles de
leur propre chef sans que les professionnels exercant en neurologie ne les aient informeés sur

I’existence d’associations de malades.
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5.3.1.2 - Autopsie médicale :

Le deuxieme aspect spécifique a la prise en charge dans les cas de MCJ est I’autopsie
médicale a visée diagnostique. Elle constitue I’une des particularités des maladies a prions
pour 75 % des professionnels ayant participé a I’étude. Il n’existe pas de divergence d’opinion
entre les professionnels spécialisés en neurologie et ceux formés aux soins palliatifs

[Graphique 13].

L’autopsie médicale est généralement abordée par les neurologues. S’ils ne I’ont pas évoqué,
les soignants exercant en medecine palliative se semblent pas le faire une fois qu’ils prennent
en charge les patients [Graphique 32]. Cela peut contribuer au faible taux d’autopsie dans les
cas d’ESST humaines dans les services de soins palliatifs. Les spécialistes en médecine
palliative interviennent dans la prise en charge symptomatique. Le traitement curatif de la
MCJ ne fait pas partie de leurs prérogatives. Ils centrent leur prise en charge sur le confort du
patient. Pour eux, la réalisation d’une autopsie médicale présente un intérét dans le projet de
soins s’il apporte des réponses aux proches endeuillés. Identifier de maniére précise la
pathologie dont est décédé le patient peu faciliter le travail de deuil et identifier les risques

encourus par les descendants.

La démarche autopsique entre plus logiquement dans la prise en charge neurologique
spécialisée. Pour les neurologues et neuropathologistes I’autopsie permet de progresser dans
la connaissance de la maladie. L’apport de matériel pathologique aux banques de tissus
permet aux recherches d’avancer. L’espoir est d’aboutir a la découverte d’un traitement
curatif. L’établissement d’un diagnostic de certitude permet également d’effectuer une
surveillance épidémiologique précise des ESST humaines comme le précise la
réglementation 3. Les réponses des neurologues démontrent I’importance d’une autopsie dans
les maladies a prions. Elle est abordée une fois sur deux au moment de I’annonce
[Graphique 6]. La réglementation recommande « d” aborder la question de I'autopsie avant le
déces, le moment le plus propice devant étre recherché au cas par cas, en liaison avec le

médecin qui assure le suivi de la personne malade » 2.
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Il est important d’expliquer clairement aux malades et a leurs familles les conditions de
I’autopsie médicale. L’ implication des pathologistes est donc importante lorsque I’on aborde
cette question avec les proches. Eux seuls connaissent ces modalités en détail. 1ls peuvent
donc lever les interrogations des patients et de leurs proches. Ils ne sont cependant pas

sollicités au cours des séjours des patients dans les services hospitaliers.

Les interventions conjointes ou successives de professionnels de formations différentes
peuvent étre source d’incertitudes quant a la réalisation d’une autopsie medicale. Les
spécialistes en neurologie, en neuropathologie et en médecine palliative ont des approches
différentes et argumentées. Aborder I’éventualité d’une autopsie au moment du déces est
toujours penible pour les proches car elle « intervient a un moment éprouvant de deuil, ce qui
peut la rendre totalement incongrue et déplacée » 124, Une consultation interdisciplinaire
associant neurologues, pathologistes et spécialistes en médecine palliative (s’ils concourent
aux soins) pourrait étre proposée au patient et a sa famille. Elle permettrait d’établir I’attitude

a adopter au cas par cas de maniére consensuelle et sereine.

5.3.1.3-Représentations sociales et mediatiques des MCJ :

Les représentations sociales et médiatiques sont I’un des quatre aspects les plus complexes de
la prise en charge des patients atteints par une maladie a prion. Elles influent sur les soins

prodigués par les spécialistes en neurologie et en médecine palliative.

En effet, elles retentissent sur la prise en charge des patients et de leurs proches. Elles ont des
répercussions sur le vécu des patients et des familles face a la maladie et, par conséquence,

sur leur accompagnement.

Elles peuvent également limiter I’accés a des soins spécialisés. Les MCJ sont des maladies
rares et souvent mal connues des équipes soignantes hospitalieres et extrahospitaliéres. Les
images liées a cette pathologie restent celles de I’épizootie d’ESB. Cela est valable pour les

patients, leurs proches mais également pour les soignants. Cette notion explique que pour
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50 % des professionnels interrogés, I’admission d’un patient présentant une MCJ a entrainé
une formation des soignants [Graphique 16]. Les professionnels concernés par cette
information different significativement si I’on considere ceux exercant en neurologie et ceux
formés aux soins palliatifs [Graphique 17]. Les professions concernées sont homogenes pour
les paramédicaux, les agents des services hospitaliers (ASH) et les étudiants hospitaliers. Par
contre, les réponses different significativement pour les médecins et les psychologues
cliniciens. Ces données traduisent la méconnaissance de cette pathologie par les médecins
spécialisés en soin palliatif. Les transferts vers des unités de soins palliatifs peuvent donc étre
limités par un manque de formation. Une collaboration associant les neurologues et les
médecins exercant en soins palliatifs permettrait peut-étre de faciliter I’acces des patients aux

unités de soins palliatifs.

5.3.1.4 - Aspect déclaratif :

Le suivi sanitaire et épidémiologique des MCJ est tres présent en France. Les formalités
incombent principalement aux neurologues. lls établissent les imprimés accompagnant les
examens biologiques, les déclarations obligatoires et les inscriptions en ALD. Ces démarches

contribuent a la complexité de la prise en charge des patients présentant une maladie a prion.

L’aspect déclaratif est prépondérant lors de I’établissement du diagnostic. 1l est donc logique
gu’il existe une différence significative entre les neurologues et les médecins exercant en
soins palliatifs. Les démarches font partie intégrante des prises en charge neurologiques. Elles
entrainent une majoration du travail administratif. Elles permettent cependant aux chercheurs

de disposer de données médico-épidémiologiques sur ce type de pathologie.

Dans I’abord palliatif I’aspect déclaratif peut étre méconnu. Lors de la prise en soin de
patients présentant une ESST humaine dans certaines USP, I’équipe soignante n’a souvent pas
notion de l'existence de certificats de fin d’hospitalisation [Annexe 7]. De méme, le site

internet de la CNR-MCJ 7 n’était pas connu. Il apporte pourtant une aide précieuse concernant
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cet aspect des maladies a prion. Il explique les raisons pour lesquelles ses documents sont mis

en place. Il permet d’obtenir les formulaires nécessaires et clarifie les démarches.

Le site du CNR-MCJ n’est référencé qu’en dix-huitiéme page sur Google lorsqu’une
recherche est lancée avec le mot clef « creutzfeldt ». Ce manque de visibilité dessert
I’information des professionnels de santé. Mentionner les références du site internet sur les
feuillets declaratifs permettrait une meilleure accessibilité des soignants aux données actuelles

sur les MCJ.

5.3.2- CARACTERISTIQUES PEU FREQUENTES :

L’analyse des réponses, sans distinction des spécialités d’exercices, met en évidence trois
aspects singuliers dans I’accompagnement et le traitement des malades présentant une MCJ
[Graphique 13]. lls sont cependant moins fréquemment que ceux cités dans la section

précédemment développée.

La prise en charge psychologique des patients présentant une MCJ et de leurs proches est
citte comme I’un des aspects spécifiques de ce type de pathologie par 42 % des
professionnels. Les réponses des soignants exercant en neurologie et de ceux impliqués dans
les soins palliatifs ne différent pas significativement sur ce point. Un entretient psychologique
est envisageable, pour le patient des la phase initiale de la pathologie. Les proches sont
également concernés par cette prise en charge tout au long de I’évolution clinique du patient
ainsi qu’apres le déces. Le soutien psychologique est rendu complexe par les représentations

associées aux MCJ, a I’évolution fatale ainsi qu’a la rapidité d’évolution de la maladie.

Pour 42 % des professionnels interrogés I’hygiene apparait également comme un aspect
complexe de la prise en charge. Il n’existe pas de différence significative entre les deux
catégories professionnelles. Ce résultat tend a corroborer ceux de I’étude faite par la

CNR-MCJ en 2005 122, Une partie de cette étude analysait les motifs de refus d'admission en
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unité de soins palliatifs de patients présentant une MCJ. Une unité sur cing refusait en raison
de contraintes d’hygiene trop lourdes. Mais cette étude portait sur une population restreinte
(n=13). Les résultats de cette enquéte confirment que les contraintes matérielles semblent
compliquer la prise en charge. Elles n’empéchent pas pour autant I’acces des patients a une

prise en charge palliative spécialisée si celle-ci est sollicitée.

La prise en charge sociale n’est pas jugée comme I’un des aspects les plus complexes de la
prise en charge. Il existe cependant un biais. Les questionnaires n’ont été adressés qu’a des
professionnels médicaux et paramédicaux. Ces derniers restent extérieurs aux démarches que
peuvent réaliser les services sociaux. L’avis de ces professionnels n’a pas été directement pris
en compte. Lorsque I’on considére I’age de début de la maladie, sa rapidité d’évolution et ses
conséquences socio-professionnelles les démarches administratives envisageables sont
nombreuses. Sur le site de la CNR-MCJ le chapitre concernant la prise en charge sociale des
patients présentant une MCJ refléte bien la variété des actions sociales qui peuvent étre mises
en ceuvre. Il est donc important d’établir un projet de soin interdisciplinaire, incluant les

professionnels sociaux, pour les patients atteints par une maladie a prion.

5.3.3-INFLUENCE DU TYPE DE MCJ :

Le type de MCJ ne semble pas influer sur la prise en charge des patients [Graphique 14].
Il n’existe pas de différence significative entre les réponses émanant des professionnels
travaillant en neurologie et ceux exergant en soins palliatifs. Lorsque les professionnels jugent
que la forme de maladie a prion joue un rdle dans la prise en charge ce sont majoritairement

les g-MClJ et les i-MCJ qui se distinguent [Graphique 15].

La g-MCJ tire sa particularité du retentissement familial qu’elle entraine. L’annonce du
diagnostic est alors I’annonce d’un risque potentiel pour les descendants du patient. En
accompagnant le patient, ils peuvent s’identifier a lui. Cela surajoute a leur souffrance. Un

suivi psychologique doit donc leur étre propose.
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Quant aux i-MCJ, I’analyse des commentaires montre que c’est la responsabilité médicale qui
a des répercussions sur la prise en charge. La culpabilité des familles est également
fréquemment citée. 1l s’agit Ia des cas de contamination par hormone de croissance extractive.
Les soignants ont a I’esprit les démarches juridiques et le proces qui a suivi le « scandale de
I’hormone de croissance ». Cette procédure juridique renvoi les soignants a leurs craintes de
poursuites judiciaires. lls ont maintenant tendance a raisonner en terme de risque judiciaire en

raison des « dérives de judiciarisation de la profession » 125,

5.3.4- CONCLUSION :

La prise en charge des patients présentant une MCJ présente donc des particularités qui
touchent a plusieurs domaines d’expertise. Les principaux intervenants sont naturellement les
neurologues. Mais leurs compétences médicales seules ne permettent pas d’apporter une prise
en charge globale au patient. L’appui de pathologistes, de travailleurs sociaux, de
psychologues et de soignants spécialisés en soins palliatifs permet de construire un projet de
vie. Ce projet répondant a I’ensemble des attentes du patient dans sa dimension bio-psycho-

sociale.

5.4 - Prise en charge palliative spéecialisée :

Sur la totalité des réponses recues 39 se sont vues exclues de I’analyse statistique. Elles I’ont
été car les services ayant retourné les questionnaires n’avaient jamais pris en charge de patient
présentant une MCJ. Parmi les questionnaires écartés 35 émanaient de services spécialisés en
médecine palliative. Il semble donc que les maladies a prions ne soient pas des pathologies

courantes pour ces services.
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Les résultats que nous avons obtenus nous permettent d’esquisser les particularités de cette
prise en charge palliative spécialisée. Ils contribuent également a définir si I’expérience de ces
professionnels différe de celle des spécialistes en neurologie et donc si ces deux approches

sont complémentaires dans les soins prodigués.

5.4.1- INTERVENTION DES PROFESSIONNELS EN SOINS
PALLIATIES AU SEIN DES SERVICES DE

NEUROLOGIE :

5.4.1.1 - Nécessité d’une intervention palliative :

75 % des soignants travaillant en neurologie et en médecine palliative s’accordent sur la
nécessité de recourir aux professionnels en soins palliatifs pour les patients présentant une
MCJ [Graphique 19]. L’intervention de ces professionnels n’est pas obligatoire pour toutes les
prises en charge. Elle n’est pas plus fréquente pour les maladies a prions que pour d’autres
pathologies neurodégenératives d’évolution rapide [Graphique 20]. Il n’est pourtant pas

possible d’accorder de significativité a ces résultats.

Les professionnels exercant dans les spécialités neurologiques et palliatives reconnaissent
donc les compétences de chacun. Elles ne s’opposent pas mais se complétent dans les
situations complexes qui requierent des approches spécifiques. La médecine palliative est

intégrée dans les propositions de soins en tant que spécialité médicale a part entiere.

Cette réflexion est a modérer. En effet, quelques soignants exercant en neurologie évoquent
I’intervention de speécialistes en médecine palliative comme une intrusion dans leurs
pratiques. Un neurologue faisait part dans les commentaires libres gu’il n’existait « pas

d’approche spécifique palliative de la MCJ » au sein de son service. L’interdisciplinarité met
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en relation plusieurs professionnels issus de formations différentes. Sa justification théorique

ne conduit pas obligatoirement a sa mise en pratique dans les services hospitaliers.

5.4.1.2 - Acteurs de la prise en charge spécialisée en
médecine palliative :

Les professionnels exercant en neurologie ne semblent pas étre formés aux soins palliatifs.
Cette situation peut s’expliquer entre autre par le faible recrutement de pathologies
oncologiques dans leurs services. Les patients atteints d’une tumeur du systéme nerveux
central ne sont pas tous traités dans des structures médicales spécialisées en neurologie. En
France, leurs soins s’organisent souvent dans les services de neurochirurgie ou de

cancerologie.

Considerer les soins palliatifs comme s’adressant uniquement aux pathologies oncologiques
peut expliquer le faible taux de formation des soignants exercant en neurologie. Les soins
palliatifs s’adressent cependant « aux personnes atteintes de maladies graves évolutives ou
mettant en jeu le pronostic vital ou en phase avancée et terminale » 8. Cette définition
s’applique donc a de nombreuses pathologies rencontrées dans les services de neurologie. Il
semble que la diffusion de la culture palliative n’est pas optimale auprés des professionnels

exercant en neurologie.

Le recours a des professionnels formés extrahospitaliers reste rare pour les patients atteints
par une MCJ [Graphique 21]. Dans les textes réglementaires, le projet de prise en charge
s’axe principalement vers un maintien au domicile 3. L'’HAD est mise en avant comme étant
I’offre de soin la plus adaptée aux besoins des patients et de leurs proches. L’analyse des
réponses des professionnels traduit la difficulté de mise en place d’un tel projet. Les troubles
du comportement et la dépendance rendent la prise en charge au domicile difficile pour les
proches. Le recours a une hospitalisation s’avere souvent nécessaire. L’ intervention des HAD

et des réseaux spécialises en soins palliatifs est peu fréquente.
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Les patients atteints par une ESST humaine restent dans le circuit hospitalier. La prise en
charge palliative est mise en ceuvre, le plus souvent, grace a I’intervention d’EMSP
[Graphique 21] au sein des services de neurologie [Graphique 22]. Comme I’énonce la
circulaire n° 2001-139 : « A I'hdpital, le patient peut (...) rester dans le service ou il est
hospitalisé. Dans ce dernier cas, une équipe mobile de soins palliatifs peut intervenir aupres
du service ou est hospitalisé le patient et apporter tous les soutiens nécessaires aupres de ce
dernier et de sa famille » 3. Il semble donc que la collaboration entre les services
neurologiques et les EMSP constitue la pierre angulaire de la prise en charge palliative

hospitaliere pour les patients présentant une maladie a prion.

5.4.1.3 - Motifs de recours :

Les avis des professionnels divergent significativement sur le moment auquel I’intervention
de soignants spécialisés en soins palliatifs s’avére nécessaire [Graphique 23]. Ceux exercant
en neurologie estiment qu’un recourt est utile & I’approche du déces du patient. Les
professionnels spécialisés en soins palliatifs pensent, eux, que leur intervention est justifiée

des I’apparition de symptémes pénibles.

Cette divergence peut traduire une méconnaissance des principes de la médecine palliative.
Il ne s’agit pas uniqguement de soins prodigués aux patients en situation terminale. Elle est
définie par le rapport Dormont comme faisant « partie des missions de soins et de
soulagement que chacun est en droit d’attendre méme en phase peu avancée de la
maladie » 126, Une intervention spécialisée palliative précoce permet de mettre en place un
accompagnement de qualité. Cette notion est ancrée chez les professionnels exercant en soins
palliatifs. Elle I’est moins pour les soignants non formés a cette approche. L’acculturation des
professionnels travaillant en neurologie peut permettre une participation précoce des
specialistes en soins palliatifs. La collaboration des deux spécialités aboutira a un projet de

soins continus adapte.
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Les professionnels s’accordent sur le fait que la prise en charge psychologique du patient et
de ses proches nécessite une compétence spécialisée dans les cas de MCJ. Le recours aux
professionnels pratiquant les soins palliatifs est envisagé dans ce cas de figure [Graphiques 23
et 24]. Pour les neurologues, il semble gu’une situation psychologique complexe constitue un
tournant dans la prise en charge. lls ne mentionnent pourtant pas le suivi psychologique
comme motif d’intervention des spécialistes en soins palliatifs a la différence des

professionnels formés a cette approche (p<0,01).

Les réponses des spécialistes en soins palliatifs démontrent I’aspect interdisciplinaire de leur
prise en charge. Ils mettent en avant des motifs d’intervention touchant a plusieurs domaines
de compétence. Sur le plan médical, ce sont les évaluations ainsi que les traitements de la
douleur et de I’anxiété qui prévalent. Les accompagnements psychologiques et sociaux

tiennent également des places prépondérantes dans leurs motifs d’intervention.

L’évaluation palliative est globale et extérieure au fonctionnement du service dans lequel elle
est pratiquee. Elle prend en compte I’équipe soignant le patient hospitalisé. Les intervenants
en soins palliatifs relatent des difficultés au sein des équipes soignantes dans plus de 50 % des
cas. Les professionnels exercant en neurologie attribuent moins d’importance a cet aspect des
soins. Les patients présentant une MCJ requierent un investissement important pour les
soignants. Les retentissements sur I’équipe peuvent venir compliquer la prise en charge. Le
soutien aux soignants fait partie des objectifs opérationnels des EMSP %27, |l permet aux
professionnels de poursuivre plus sereinement I’accompagnement des malades qu’ils suivent

depuis le début de leur pathologie.

5.4.2 - HOSPITALISATIONS EN USP :

La prise en charge des patients présentant une MCJ peut nécessiter le transfert en USP. La
réglementation précise que ces unités de soins « prennent en charge les personnes présentant

les situations les plus complexes qui ne peuvent plus étre suivies (...) dans leur service
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hospitalier d’origine » 127, Ce critére n’est pas applicable a tous les malades présentant une
maladie a prion [Graphique 25]. L’expérience des professionnels travaillant en neurologie et
en soins palliatifs corrobore cette donnée. En effet, le nombre de patients présentant une

ESST humaine et transférés en USP est significativement faible [Graphiques 26 et 27].

Un grand nombre de professionnels travaillant en neurologie ne s’est pas prononcé sur
d’éventuelles difficultés lorsqu’un transfert en USP était envisagé. Peut-étre est-ce parce que
les situations cliniques ne nécessitaient pas un changement de service. Dans I’étude réalisée
par la CNR-MCJ en 2005 22 un item questionnait les USP quant aux motivations expliquant
I’absence de prise en charge de patient présentant une maladie a prion. 44 % des services

n’étaient pas opposés a cet accueil mais n’avaient jamais recu de demande.

Lorsqu’un transfert vers une USP est envisagé par les professionnels spécialisés en

neurologie, trois freins sont rencontrés.

La disponibilité de places d’hospitalisation dans ces services est limitée. L’activité palliative
rend les durées de séjour difficilement programmables. L’évolution clinique rapide peut donc
rendre impossible un transfert en USP s’il est sollicité tardivement. Une évaluation précoce de
la situation médico-psycho-sociale du patient permettrait de faciliter les transferts des patients
lorsque cela s’avere nécessaire et que I’état de santé des patients I’autorise. Cette évaluation

peut, par exemple, étre approfondie par les EMSP.

L’expérience des services de neurologie met également en évidence une réticence du patient
et des familles au transfert vers un autre service. Le lien existant entre le patient et I’équipe
soignante est forte. Elle c’est construite tout au long du cheminement diagnostique. Il est donc
difficile pour le malade et ses proches de se tourner vers une équipe qu’ils ne connaissent pas.
Ce changement est d’autant plus difficile si I’on considere les représentations des soins
palliatifs présentes dans la population. Informer sans parti pris les personnes concernées des
motivations et les bénéfices attendus d’un transfert permet une meilleure compréhension de la

démarche pour les proches.



152

Dans les deux situations précédentes, I’intervention d’une EMSP pourrait faciliter les
transferts. Ces professionnels connaissent les soins prodigués dans les USP. lls entretiennent
des liens étroits avec ces unités d’hospitalisation spécialisées et peuvent appuyer les
demandes des services de neurologie. Ce flt le cas pour presque deux tiers des transferts

réalisés vers les USP [Graphiques 29 et 30].

Les mesures d’hygiénes supposées nécessaires a l'accueil d’un patient présentant une MCJ
semblent limiter I’accés a une hospitalisation en USP. Les professionnels exercant en soins
palliatifs ont peu d’expérience en ce qui concerne les maladies prioniques. Ils peuvent baser
leur refus sur les mesures qui étaient en vigueur avant 1995. Actuellement, le diagnostic de
maladie a prion ne requiert que des mesures de précaution dites « standards ». Une
information, par les neurologues, des professionnels exercant en soins palliatifs permettrait
d’atténuer les réticences infondées qui peuvent encore exister. Avant le transfert d’un malade,
une formation des soignants exercant en USP peut, par exemple, étre réalisée. Ce fut le cas
lors de I’admission du premier patient atteint par une ESST humaine sur I’USP de Nancy. Elle

a permis une sensibilisation des soignants. L'accueil c’est alors réalisé sereinement.

5.4.3- DIEFICULTES RENCONTREES PAR LES
PROFESSIONNEL S SPECIAL ISES EN MEDECINE

PALLIATIVE :

Le retour d’expérience des soignants spécialisés en médecine palliative a permis de mettre en
évidence trois aspects délicats dans la prise en charge spécialisée des patients présentant une

maladie a prion.

Ces professionnels sont spécialisés dans I’évaluation et le traitement de la douleur ainsi que

de I'anxiété. lls sont fréeguemment face a des patients confus ou paucirelationnels. Leurs
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réponses montrent que la prise en charge de ces symptdmes reste délicate pour les patients
présentant une MCJ [Graphique 31]. Le mutisme akinétique peut étre mis en cause. Il limite
les expressions faciales et les mouvements. Ces signes sont utilisés pour I’hétéro-évaluation
de la douleur. Les tests thérapeutiques, les réévaluations médicales journalieres et les
compétences des professionnels paramédicaux vont permettre d’adapter efficacement les
traitements. La formation médicale et paramédicale initiale apporte les bases de connaissance.
Ces compétences professionnelles peuvent étre enrichies lors de formations spécifiques. Les
diplémes inter-universitaires et les formations hospitalieres en douleur ainsi qu’en soins
palliatifs contribuent donc a I’amélioration de la prise en charge des patients. Les contraintes
financieres et organisationnelles rencontrees actuellement par les hdpitaux publiques ne

facilitent pas I’acces a ces enseignements.

L’accompagnement psychologique des patients et de leurs proches contribue a la complexité
des soins pour plus de 50 % des professionnels exergant en soins palliatifs [Graphique 32]. La
prise en charge palliative porte une attention particuliére au bien-étre psychologique des
malades et de leurs familles. Les soignants sont vigilants quant a la présence de signes
évocateurs d’une telle souffrance. Ils n’ont cependant pas les compétences pour effectuer un
suivi adapté. L’intervention de psychologues spécialisés dans la prise en charge de patients
présentant une pathologie potentiellement mortelle est nécessaire. Les représentations
médiatiques, la dégradation physique et la rapidité d’évolution font des MCJ une pathologie
pouvant entrainer des retentissements psychiques majeurs. Une évaluation psychologique
spécialisée permet de personnaliser I’accompagnement des patients et de leurs proches. Un

suivi sera instauré s’il s’avere nécessaire.

Les troubles du comportement constituent également un symptéme difficile & prendre en
charge pour les professionnels spécialisés en soins palliatifs [Graphique 31]. Ils sont sources
de souffrance pour les patients au moment de leur apparition car leur jugement n’est pas aboli.
Plus la démence évolue, moins les patients en seront conscients. Les troubles du
comportement retentissent sur la personnalité des malades. La souffrance des proches face a
ce symptdme va s’accroitre tout au long de I’évolution. Les traitements instaurés peuvent
entrainer une sédation des malades et donc entraver leur communication. Psychiatres et

neurologues ont une connaissance fine des thérapeutiques et de leurs effets secondaires. Les
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solliciter permet d’équilibrer le traitement. L’objectif étant d’atténuer les comportements
anormaux en limitant au maximum les effets sédatifs. Un traitement pharmaceutique n’est pas
I’unique réponse a apporter. 1l convient d’adapter I’environnement du patient afin de limiter
les épisodes d’agitation. Il est également nécessaire de proposer aux proches un suivi

psychologique.

5.4.4- SUIVIDE DEUIL :

Les MCJ évoluent rapidement. Les signes cliniques qui la caractérisent sont traumatisants
pour I’entourage des patients. Les répercussions psychologiques sur les proches sont
indéniables. Elles ne s’arrétent pas au décés du patient. Proposer un suivi de deuil aux

familles est donc logique.

Les réponses des professionnels exergant en soins palliatifs montrent que ce suivi n’est pas
toujours effectif. Pres de 60 % ne le proposent pas systématiquement aux familles des
malades qu’ils suivent [Graphique 36]. Un tel suivi entre dans les prérogatives des services
spécialisés en soins palliatifs. 1l fait réglementairement parti des missions des EMSP, des USP
ainsi que des associations de bénévoles d’accompagnement 127 et des réseaux de soins

palliatifs 128,

La poursuite de I’accompagnement des proches du défunt s’inscrit dans une approche globale.
Il peut s’agir d’une prise en charge psychologique, médicale, sociale ou citoyenne. Lorsque le
déces survient a un &ge précoce, une attention particuliere est portée aux enfants, aux parents
et aux conjoints. Elle peut étre mise en ceuvre sous la forme de consultations ou de groupes de

familles endeuillées.

A la différence d’autres spécialités, un suivi de deuil devrait étre proposé systématiquement
aux proches. Méme s’il n’est pas toujours accepté, informer les familles de son existence fait

partie de la démarche palliative. L’étude ne permet pas de définir précisément les raisons qui
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expliquent ce manque [Graphique 37]. Les contraintes financieres et organisationnelles des
services spécialisés ont pu limiter le développement de cet aspect de la prise en charge.
L’expérience des professionnels exercant en soins palliatifs ne permet pas de se prononcer sur

la difficulté que revét I’accompagnement des endeuillés dans les MCJ [Graphique 38].

Il parait nécessaire de développer le suivi de deuil au sein des EMSP et USP francaises. Il
s'inscrit dans la continuité de I’accompagnement débuté du vivant du patient. 1l n’est pas
obligatoire pour les équipes d’aborder cet aspect avant le décés. Un contact préalable avec les
soignants exercant en soins palliatifs conduit plus facilement les familles a tourner vers eux,

s’ils en éprouvent le besoin, apreés le décés de leur proche.

545- CONCLUSION:

Le retour d’expérience des professionnels corrobore les recommandations de I’ANAES de
2002. Elles précisent que la mise en ceuvre de soins palliatifs n’est pas une obligation mais un
droit. lls « doivent progressivement s’intégrer dans la pratique de tous les soignants, a
domicile comme en établissement de santé. (...) Tous les professionnels travaillant en équipe
interdisciplinaire et en lien avec des professionnels formés spécifiquement, sont concernés par

cette démarche » 85,

La poursuite des soins au domicile est rare pour les patients atteints par une MCJ. lls sont
majoritairement hospitalisés dans les services de neurologie. Les EMSP constituent un
maillon fort de I’approche palliative globale au sein des unités neurologiques. Elles jouent a la

fois le r6le de conseiller pour les professionnels, de soutien aux équipes soignantes.

La mise en ceuvre d’une approche globale requiert la collaboration des spécialistes en
neurologie et en soins palliatifs. Il est important d’informer les neurologues sur les
compétences propres a la médecine palliative. 1l est également nécessaire de sensibiliser les
specialistes en soins palliatifs sur les particularités de I’accompagnement des patients
présentant une MCJ. L’objectif étant d’aboutir & une prise en charge médico-psycho-sociale

optimale du patient et de ses proches.
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6 - PROPOSITION :

La CNR-MCJ met a disposition des supports d’information sur les MCJ. Elle propose un
livret destiné aux patients et a leurs familles 12 ainsi qu’un pour les soignants 130, Ces outils
sont envoyés gratuitement sur simple demande. Ils expliquent les différentes formes cliniques,
les mécanismes physiopathologiques des maladies a prions, leurs modes de transmission, les
modalités diagnostiques et I’intérét d’une autopsie medicale. L’absence de traitement curatif
est également explicité. Lorsqu’il est question de prise en charge du patient et de ses proches,

les aspects médico-psycho-sociaux sont également expliqués.

La brochure déstinée aux patients et aux proches ne mentionne a aucun moment la
possibilité d’une prise en charge palliative. Celle-ci est évoquée dans le document a
destination des professionnels de santé en ces termes : « Lors de la phase terminale, I’équipe
médicale peut étre assistée d’une équipe mobile des soins palliatifs intervenant & domicile ou
dans le service hospitalier. Eventuellement, le patient peut étre transféré dans une unité de

soins palliatifs » 130,

Ce travail universitaire met en évidence que I’intervention d’équipes interdisciplinaires
specialisées en soins palliatifs n’est pas seulement utile en phase terminale ou agonique de la
maladie. Les bénéfices escomptés d’une collaboration de soignants issus de formations
différentes ne sont que peu reconnus pour les prises en charge a moyen terme dans les

fascicules de la CNR-MCJ.

La connaissance des speécificités de I’approche palliative est insuffisamment diffusée. Depuis
peu, cette discipline est reconnue comme une spécialité médicale a part entiere grace a la

création d’un dipléme d’études spécialisées complémentaires. Elle est enseignée aux jeunes
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médecins grace a un module durant le deuxiéme cycle d’étude. Mais parler de soins palliatifs
reste difficile pour les professionnels non formés. Le terme fait peur et inquiéte. Sachant qu’il
est souvent évoqué en face terminale voire agonique, il est normal qu’il soit synonyme de
mort pour les patients et leurs proches ainsi que d’abandon pour les soignants. Il est

nécessaire pour les spécialistes en médecine palliative de communiquer sur leur spécialité.

Informer les patients et leurs familles sur les bénéfices escomptés d’une prise en charge
palliative est également importante. Dans les faits, les malades sont en situation palliative des
I’annonce du diagnostic de probabilité de cette affection. Leur parler de soins palliatifs n’est
donc pas une erreur. Il est licite de s’interroger sur les raisons qui poussent les soignants a ne
pas I’énoncer clairement. Les mécanismes de défenses des soignants peuvent étre une
explication. La méconnaissance des réalités inhérentes a la pratique des soins palliatifs peut

en étre une autre.

Afin de pallier ce manque d’information, nous avons élaboré un dépliant destiné aux
malades ainsi qu’a leurs proches (Documents n° 1 a 3). Il permet de poser clairement les
objectifs d’une prise en charge palliative. Il explicite I’intérét d’une collaboration des
professionnels afin d’aboutir a un projet de soin répondant aux attentes des malades et de

leurs familles.

Dans un premier temps il pourra étre diffusé aupres des neurologues. Méme s’il ne s’agit pas
d’une brochure destinée aux professionnels, elle reprend les principes de la prise en charge
palliative. Ce fascicule permet de susciter I’intérét des professionnels. Il pourra peut-étre
permettre une collaboration plus précoce. A charge ensuite aux EMSP de légitimer leur

intervention et de diffuser la culture palliative.

Les EMSP pourraient également prendre contact avec les services impliqués dans la prise en
charge des patients présentant une MCJ. Cette démarche permettrait d’informer les
professionnels sur la plus-value que peut apporter une collaboration avec les soignants

spécialisés en médecine palliative.
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7 - CONCLUSION :

Les MCJ remplissent, par plusieurs aspects, les criteres justifiant une prise en charge
palliative. Les modalités diagnostiques, la rapidité d’évolution clinique, les retentissements
psychologiques et sociaux ainsi que les interrogations qu’elles suscitent en font un modeéle

singulier d’approche globale.

Les professionnels ayant pris en charge des patients atteints par une maladie a prion sont
conscients de la nécessité d’instaurer une offre de soin pluridisciplinaire. Médecins,
professionnels paramédicaux, psychologues, assistants sociaux, kinésithérapeutes,
ergotherapeutes, bénévoles d’accompagnement et repreésentants du cultes ont chacun un role a
jouer. L’objectif commun est de mettre en ceuvre un accompagnement adapté aux besoins et

demandes des malades.

Un tel projet de soin se construit grace a la collaboration d’intervenants spécialisés. Il
s’organise principalement dans le cadre hospitalier. Les services de neurologie ont les
connaissances les plus poussees sur les maladies prioniques. lls prodiguent des soins de
qualité aux patients atteints par une MCJ. Ils assurent la continuité de la prise en charge du
diagnostic au déceés. lls tissent un lien fort avec les malades et leurs familles. Les
professionnels y travaillant sont rarement formés a une approche palliative globale. Ils ont
souvent une connaissance incomplete des spécificités de cette pratique. Les équipes
compétentes en soins palliatifs sont sollicitées tardivement dans I’évolution de la maladie.
Réglementairement, leurs soins ne sont pas destinés uniquement a la prise en charge des
patients en phase terminale. Leur intervention précoce est gage d’un accompagnement serein,
évolutif et adapté. Elle permet une évaluation extérieure et complémentaire des situations

individuelles et familiales.
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Considérer les MCJ comme du ressort des soins palliatifs ne signifie pas que seuls les
professionnels formés a cette pratique sont aptes a prendre en charge les malades. Les
réponses des soignants vont dans ce sens. Les patients restent trés majoritairement
hospitalises dans les services de neurologie. Les EMSP sont les premiers et principaux acteurs
de la médecine palliative auprés des patients atteints par une maladie a prion. Elles assurent
un rble de conseil, de formation, de soutien et d’acculturation au sein des équipes
neurologiques. Ces equipes ne cherchent pas a se substituer a la démarche en cours mais a

I’enrichir de leurs compétences.

Peu de patients atteints par une MCJ bénéficient actuellement de I’intervention de spécialistes
en soins palliatifs. Neurologues et professionnels formés en médecine palliative collaborent
rarement. Les un peuvent considérer les soins palliatifs comme dédiés uniquement aux
situations oncologiques et terminales. Les autres peuvent garder a I’esprit I’image péjorative

qui fat celle des maladies a prions dans les annees 90.

Former et informer les soignants conduirait au renforcement de leur collaboration dans
I’intérét des patients et de leurs proches. Cette démarche conjointe peut étre étendue a
d’autres pathologies neurologiques. Nombre d’entre elles ne bénéficient pas de traitements
curatifs et sont sources de handicaps physiques évolutifs et lourds. La sollicitation des ESMP
pour les patients présentant une MCJ peut permettre d’initier cette acculturation mutuelle.
La collaboration pourra, ensuite, se poursuivre dans la prise en charge d’autres pathologies

neurologiques répondant aux criteres palliatifs.



ANNEXES :

ANNEXE 1 :

Institut de veille sanitaire
Réseau national de surveillance de la maladie de Creutzfeldt-Jakob et maladies apparentées
Mise a jour du 11 décembre 2007 3°

LIENS ENTRE LES DIFFERENTS PARTENAIRES DU RESEAU NATIONAL

DE SURVEILLANCE DES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
ET MALADIES APPARENTEES

-

— D —

Service hospitalier «—» Recherche protéine 14-3-3, étude génétique
Service départemental —> Déclaration obligatoire

Centre national de référence <> Signalement

Réseau national — Information

Institut national
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ANNEXE 2 :

Institut de veille sanitaire

Réseau national de surveillance de la maladie de Creutzfeldt-Jakob et maladies apparentées

Mise a jour du 4 janvier 2011 %7

NOMBRE DE CAS DECEDES CERTAINS OU PROBABLES DE MCJ EN FRANCE

Par année de signalement pour les suspicions et par année de déces

pour les cas de MCJ décédés

MCJ nv-MCJ MCJ
ANNEES SL_lspicipns MC_J iatrogénes Autres MCJ ) MCJ certains ou prol\gbles non Total
signalées sporadiques (hor_mone de iatrogénes génétiques prs)bfalb!es décédés MCJ
croissance) décédés
1992 71 38 7 2 4 0 0 51
1993 63 35 12 1 7 0 0 55
1994 90 45 5 3 7 0 0 60
1995 112 59 8 1 6 0 0 74
1996 200 68 10 0 10 1 0 89
1997 296 80 6 1 5 0 0 92
1998 457 81 8 1 13 0 0 103
1999 589 92 8 0 5 0 0 105
2000 823 88 9 0 8 1 0 106
2001 1102 109 5 0 15 1 0 130
2002 1046 107 2 2 13 3 0 127
2003 1089 108 8 1 10 0 0 127
2004 887 97 8 0 9 2 0 116
2005 928 83 4 1 10 6 0 104
2006 1314 124 5 0 8 6 0 143
2007 1372 138 1 0 15 3 0 157
2008 1476 105 5 0 12 0 0 122
2009 1485 112 4 0 14 2 0 132
2010 1610 98 0 0 6 0 0 104
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ANNEXE 3 :

EuroCJD European Creutzfeldt Jakob Disease Surveillance Network

The University of Edimbourg

European centre for disease prevention and control

ToTAL CASESOF CJD (1993 - JUNE 2010)
All Definite And Probable Cases of nv-CJD, s-CJD, f-CJD, FFI, GSS and i-CJD Deaths

COUNTRY Autres formes de MCJ nv-MCJ MCJ
United Kingdom (UK) 1214 170 1384
France 1849 25 1874
Ireland 56 4 60
Italy 1489 1 1490
Canada 481 1 482
Netherland 300 3 303
Portugal 96 2 98
| Spain 927 5 932

TOTAL CASESOF CID/GSS (DEATHYS)

All Definite And Probable Cases: ssMCJ, f-MCJ, FFI, GSS and i-MCJ Desaths (excluding
vCJID)

COUNTRY 1993 | 1994 | 1995 | 1996 | 1997 | 1998 [ 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 | 2008 [ 2009 | 2010 | Total Annual
i3 mortality
mean
rate per
million
Australia 20 12 21 28 24 27 28 32 23 20 23 21 26 37 28 32 19 9 430 1,22
Austria 6 10 10 1 7 8 8 9 10 12 15 11 15 22 19 9 17 5 204 1,46
Belgium - - - - 11 16 13 9 17 23 21 20 12 15 18 3 12 nfa 190 1,39
Canada - 3 3 13 18 24 31 35 30 35 29 43 44 44 36 43 45 5 481 1,09
Cyprus - - 1 0 0 0 0 0 1 0 1 1 0 1 1 3 0 0 9 0,78
Czech Republic - - - - - - - 2 8 8 1 11 11 11 13 13 20 6 114 1,05
Denmark - - - - 11 5 7 5 6 8 10 6 3 8 6 6 8 3 92 1,23
Estonia - - - - - - - - - - - 0 1 0 0 0 0 1 2 0,21
Finland - - - - 10 5 7 4 9 10 5 6 13 4 5 13 6 4 101 1,39
France 55 60 74 88 92 103 | 105 104 | 130 125 | 127 114 98 137 154 | 122 125 36 1849 1,68
Germany 21 76 89 85 115 125 | 112 114 133 102 107 113 102 | 107 106 | 121 78 46 1761 1,24
Greece - - - - 6 4 7 9 8 11 6 7 5 6 7 6 n/a n/a 82 0,61
| Hungary - - - - 13 3 9 11 19 12 11 12 13 26 21 18 16 9 193 1,42
Iceland - - - - 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 n/a 2 0,53
Ireland - - - 2 3 6 1 3 6 5 2 7 5 5 3 5 2 1 56 0,97
Israel 1 10 11 14 13 14 7 13 19 14 14 20 20 15 14 23 26 7 256 24
Italy 36 40 36 59 61 76 91 90 100 91 90 98 131 | 135 | 113 | 102 | 111 29 1489 1,47
Latvia - - - - - - - - - - 0 0 0 0 1 1 0 2 4 0,22
Netherlands 12 19 8 16 18 18 20 10 17 18 13 22 23 25 17 18 13 13 300 1.07
Norway - - - - 6 2 2 4 6 3 6 8 4 5 5 4 5 0 60 1,01
Poland - - - - - - - - - 6 12 20 14 5 4 10 30 n/a 101 0,34
Portugal - - - - 5 6 5 5 18 6 11 6 10 5 8 5 6 2 96 0,7
Slovakia 5 5 6 6 7 6 7 5 10 10 8 13 15 8 13 13 21 5 163 2,45
Slovenia 0 1 2 0 0 1 3 1 4 5 2 2 2 7 3 3 2 0 38 112
Spain 23 17 23 31 31 66 59 54 69 65 58 61 75 64 83 71 60 17 927 13
Sweden - - - - 10 14 11 14 12 12 11 15 14 17 1 14 1 6 172 141
Switzerland 8 10 10 10 10 8 9 11 19 18 17 16 10 13 16 14 18 5 222 17
United Kingdom (UK) | 47 63 44 50 72 72 70 54 68 77 90 58 83 79 74 97 88 28 1214 117

* to 30 June 2010 n/a: not available
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ToTAL CASESOF SPORADIC CJD (DEATHS):

Definite and probable cases

COUNTRY 1993 | 1994 | 1995 | 1996 [ 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 ( 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 | 2008 | 2009 | 2010 Total Annual
* mortality

mean

rate per

million
Australia 17 11 19 25 20 25 25 28 20 18 22 17 24 33 26 29 18 9 386 1,09
Austria 6 9 9 9 6 8 6 9 9 7 15 8 14 18 18 8 16 5 180 1,29
Belgium - - - - 10 15 13 9 16 22 20 20 12 15 17 3 12 nla 184 137
Canada - 2 3 13 16 22 26 32 27 31 27 42 42 39 32 42 44 4 444 1,01
Cyprus - - 1 0 0 0 0 0 1 0 1 1 0 1 1 3 0 0 9 0,78
Czech Republic - - - - - - - 2 8 6 8 11 10 10 11 11 15 6 98 0,90
Denmark - - - - 11 5 7 5 6 8 10 6 3 8 6 6 7 3 91 121
Estonia - - - - - - - - - - - 0 1 0 0 0 0 1 2 0,21
Finland - - - - 10 5 7 4 9 10 5 6 13 4 5 13 6 3 100 141
France 35 45 59 68 80 81 92 87 110 | 108 | 108 97 83 124 | 138 | 105 | 108 35 1563 1,42
Germany 21 70 80 76 107 115 103 109 122 94 99 107 97 106 102 114 74 45 1641 1,16
Greece - - - - 6 4 7 9 8 11 6 7 5 6 7 6 n/a n/a 82 0,62
Hungary - - - - 11 3 5 9 17 7 8 8 8 12 13 14 7 5 127 0,91
Iceland - - - - 1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 0 0 nla 2 0,53
Ireland - - - 2 2 6 1 3 5 5 2 7 5 4 3 5 2 1 50 0,92
Israel 2 1 3 3 4 5 3 3 4 3 8 8 6 5 5 8 7 1 79 0,69
Italy 27 33 28 51 47 64 74 60 86 77 79 78 108 96 96 91 102 28 1225 121
Latvia - - - - - - - - - 0 0 0 0 0 1 1 0 2 4 0,22
Netherlands 12 18 8 14 18 17 19 10 14 18 12 20 20 22 15 16 11 13 277 0,98
Norway - - - - 6 2 2 3 5 2 6 7 4 5 5 4 5 0 56 0,95
Poland - - - - - - - - - 6 12 20 14 5 4 10 30 nla 101 0,34
Portugal - - - - 5 6 5 5 16 6 11 6 10 5 8 4 6 2 93 0,7
Slovakia 2 2 2 2 3 3 1 2 2 6 2 6 7 3 4 6 4 1 58 0,65
Slovenia 0 1 2 0 0 1 3 1 4 5 2 2 2 7 2 3 2 0 37 1,12
Spain 21 16 20 27 31 62 50 45 62 54 57 54 71 63 73 59 54 15 834 1,17
Sweden - - - - 10 14 11 14 12 12 11 15 13 16 11 13 11 6 169 1,39
Switzerland 8 10 10 10 10 8 9 11 19 18 17 16 10 13 16 14 18 5 222 17
United Kingdom (UK) 36 54 35 40 60 64 62 50 58 72 79 50 66 69 63 87 78 27 1050 1,01

*to 30 June 2010 n/a: not available
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ANNEXE 4 :
Demande de test 14.3.3

Disponible sur : http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/fiche_a_remplir_
demande_de%20test_14.3.3.pdf

A ENVOYER AVEC VOSPRELEVEMENTS
RESEAU NATIONAL DE SURVEILLANCE DESMALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB ET MALADIES APPARENTEES

A REMPLIR PAR LE PRATICIEN DEMANDE DE TEST 14.3.3 AU LABORATOIRE © .......c.vovveeriuieieseeeeseeceeneeneias

DATEdelademande: I_I_ 1 111 12101 1 1

J M A
Médecin prescripteur : NOM @ ...ooiiiiiiiiie e Prénom @ ..oooooiiiiiii
NOM AU Chef 0@ SEIVICE & oottt bbbt b et es
HOpital @ .o SEIVICE & ittt et ettt et et
N0 Y
Code Postal : ............... Ville

Tel L 1Lt J 10 PFax L JL g1

RENSEIGNEMENTS CONCERNANT LE PATIENT

NOM & e Prénom @ .o
Sexe : M LJF L Datedenaissance: || ||| L | | | |
J M A
Date des premierssignes: L1 | L1 1 | |
M A
1- Syndrome démentiel ou troubles cognitifsrécents Non Oui
2 - Myoclonies Non Oui
3 - Syndrome cérébelleux et/ou ataxie Non Oui
4 - Troublesvisuels Non Oui
5 - Syndrome pyramidal Non Oui
6 - Syndrome extra-pyramidal Non Oui
7 - Mutisme akinétique Non Oui
8- Troublesd'allure psychiatrique évoluant depuis au moins 3 mois Non Oui
9 - Douleur s diffuses Non Oui
EEG: Normal Ralenti Pseudo-périodique Périodique Non fait
IRM : hypersignaux Non Oui non fait
Si oui, localisation(s) A ) Noyau caudé Putamen B) Cortex C) Thalamus

DiagNOSLIC(S) BVOGUE(S) .t et et iee ettt et et et et ettt e et et et et e et e
A REMPLIRPARLE LABORATOIRE DEMANDEUR

DATEdu prélévement: |_ | I |_I_1 12101 | | Envoi: Immédiatl_l biffere LI
Jour Mois Année

— Si envoi différé, conservation avant I'envoia +4TC L1 -20c L -80C L]
Prélévement centrifugé : NoNL_] oull_] Protéinorachie : LI ,|_|_| g/l Cellules : I

A REMPLIRPARLE LABORATOIRE EFFECTUANT LA RECHERCHE
Nom du laboratoire : ..........coocvveiiiiennnnnn. Numéro d’identification :

Résultat du test 14.3.3 Positif L_|  Négatif L_| Douteux L_| |



http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/fiche_a_remplir_demande_de%20test_14.3.3.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/fiche_a_remplir_demande_de%20test_14.3.3.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/fiche_a_remplir_demande_de%20test_14.3.3.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/fiche_a_remplir_demande_de%20test_14.3.3.pdf
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ANNEXE 5.
Formulaire de déclaration obligatoire d’une suspicion de maladie de
Creutzfeldt-Jakob

Disponible sur : http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/declaration_suspicion
pdf

ou bi iste déclarant Si notification par un biologiste
_ Suspicion de maladie @
Nom : Nom du clinicien : de Creutzfeldt-Jakob 12209701
. ‘ traussler-Scheink
Hopital/service ekt eioN
Adresse Hopital/service
. Important : cette maladie justifie une intervention
Téléphone Adresse urgente locale, nationale ou internationale. Vous devez
la signaler par tout moyen approprié (téléphone,
Télécopie Téléphone télécopie,...) aumédecin inspecteur dela DDASS avant
méme confirmation par le CNR ou envoi de cette fiche.
Signature Télécopie

Initiale du nom : \_1 Prénom : . sexe: (1M [JF Date de naissance (j: : ‘ | ‘ | ‘ I — ‘

L Jb 1 v JL w1 1 | patedelanotification: L1 | 1 | 1 | | |

Code d’anonymat : [ | |
(A établir par la DDASS)
Code d’anonymat : J 1 J 1 Date de la
(A établir par la DDASS)
Sexe : Owm OF Année de naissance : Département du domicile du patient :
Le patient est-il donneur de sang ? [ oui [ Non Si oui, date et lieu du dernier don : ‘ | ‘ | ‘ I — ‘ a
Premiers symptomes de la maladie : Détaillez : .. .
Suspicion de maladie de Creutzfeldt-Jakob
Date d’apparition | P T Syndrome de Gertsmann-Straussler-Scheinker
Signes cliniques : insomnie fatale familiale
Démence Joui [ Non Date de début ( I I B
Critéres d i ion : reutzfeldt-Jakob,
Syndrome cérébelleux [Joui [JNon Datede début ( : I R L] de Ger ker, insomnie fatale familiale,
. . . ‘ ‘ ‘ suspectés ou diagnostiqués sur la présence d'au moins un signe
Myoclonies [Joui [JNon Datede début (i : | | - clinique neurologique associé a une démence et aprés élimination
de toute autre cause neurologique.

Autres signes (détailler en indiquant la date de début) :

Examens paracliniques

EEG caractéristique [Joui [ Non Date d’examen P T

Imagerie normale (Scanner ou IRM) [ oui [ Non Date d’examen (i PO J

Ponction lombaire normale [ oui [J Non Date d’examen (i : ‘ | ‘ I — ‘

Recherche de la protéine 14-3-3 dans le LCR [ oui [ Non Si oui, résultats : [ Positit [ Négatif Commentaires : .........ecnceenrereeenns
Examens effectués ou prévus

Examen génétique du géne de la PrP : [ oui [ Non Si oui, présence d’une mutation ou insertion : [ oui [J Non

Autopsie prévue : [ oui [ Non Si non, motifs:

Autre, préciser : [Joui [ Non Si oui, résultats :

Le patient est-il ou a-t-il été hospitalisé : [ oui [ Non

Date de premiére hospitalisation (ji N N B R B Lieu :

Facteurs de risque
Derniére profession exercée par le patient :

Antécédents de traitement :
Par hormone de croissance extractive : [ oui [J Non [J Inconnu

Si oui, date de début de traitement ( H ‘ [ [ ‘

date de fin de traitement ( : [

Par gonadotrophines hypophysaires extractives : [ oui [ Non [ Inconnu
Par glucocérébrosidase extractive (Cérédase®) : [ oui [ Non [ Inconnu
Antécédents familiaux de maladies & prion : [ oui [J Non [ Inconnu

Si oui, préciser la maladie et le lien de parenté :

Antécédents d’interventions neurochirurgicales ou ophtalmologiques : [ oui [J Non [ Inconnu
Si oui, type d’intervention : Date (j/ L I I R R R
Utilisation de dure-mére (neurochirurgie, embolisation, ...) : [ oui [J Non [ Inconnu
ou bi iste déclarant Si notification par un biologiste DDASS : signature et tampon

Nom : Nom du clinicien :

Hopital/service

Adresse Hopital/service

Téléphone Adresse

Signature Téléphone

Maladie & déclaration obligatoire (Art L 3113-1, R11-1, R11-2, R11-4, D11-1 du Code de la santé publique)
Information individuelle des personnes - Droit d’accés et de rectification pendant 6 mois par le médecin déclarant (loi du 6 janvier 1978) - Centralisation des informations a I'Institut de veille sanitaire


http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/declaration_suspicion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/declaration_suspicion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/declaration_suspicion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/declaration_suspicion.pdf
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ANNEXE 6 :

Notification a I’InVS d’une suspicion de maladie de Creutzfeldt-Jakob

(ou maladie apparentée)

Disponible sur : http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_notif_suspiscion
pdf

RESEAU NATIONAL DE SURVEILLANCE DES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
ET MALADIES APPARENTEES

NOTIFICATION D’UNE SUSPICION
DE MALADIE DE CREUTZFELDT-JAKOB OU MALADIE APPARENTEE

DATE : |_|_| |_|_| |_|_|_|_| N° Identification |_|_|_|_|_|
] M A
MALADE

A1) 1 B PPN Prénom : ....ccccovviiniiniiniinicieciacinnonnen

AATESS & cevneiiniiniinirnronesseseassatsassnssessessssssssssssnsosssssssssssssnssnsssssssssssssssnssnses

Ville/Commune @ ...coeviveiieiieiinienicscsscsassnssnssnsonse CodePostal : | | | | | |

Sexe: M |_| F |_| Date de naissance : |_|_| |_|_| |_|_|_|_|
J M A

Derniére profession eXercee : ..oceveeeeerieeieriuriatinrietieciecsacinciscessesscssssacsscsnsenscnsons

COORDONNEES DES MEDECINS TRAITANTS

1-HOPITAL

Docteur (MOM, PréIMOI) & ....o.iuitini ittt aeaees
HOPItal t ..
SIVICE & .o

. NG b LY PPN
Code Postal : 1111 | Ville :

Tel L 1L 1 JL 1 1L 1 1L 11 Fax L1 1L 1L 1L 1 1L 1 JL 11

2 - MEDECIN GENERALISTE

Docteur (NOM, PIréMOm) o ...ttt

. NG b LY PPN

CodePostal : L L 1 | | | Ville :

Tel L1 1L 1 1L 1 1L 1 1L 1| Fax L1 JL 1 101 11 JL11

Le patient est-il ou était-il donneur de sang : Non Oui
Si oui dans quelle ville ?

Ne pas oublier de compléter le verso...


http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_notif_suspiscion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_notif_suspiscion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_notif_suspiscion.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_notif_suspiscion.pdf
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Ne Identification | | | | 1 |

SIGNES PRESENTS AU MOMENT DE LA NOTIFICATION

Date des premiers signes |_|_| |_|_|_|_|
M A
1 — Troubles intellectuels Oui Non
2 — Myoclonies Oui Non
3 — Syndrome cérébelleux Oui Non
4 — Troubles visuels Oui Non
5 — Syndrome pyramidal Oui Non
6 — Syndrome extra-pyramidal Oui Non
7 — Mutisme akinétique Oui Non
8 — Crises d’épilepsie Oui Non
9 — Troubles du sommeil Oui Non
10 — Troubles d’allure psychiatrique Oui Non
11 — Douleurs diffuses Oui Non

EEG Normal Ralenti
LCR: protéine 14.3.3

IRM : hypersignaux

Si oui, localisation(s) A ) Noyau caudé

Pouvez-vous nous renvoyer
cette fiche a I’adresse
ci-contre
Merci de votre collaboration.

Pseudo-périodique Périodique non fait
Positive Négative non fait
Non Oui non fait
Putamen B) Cortex  C) Thalamus
Unité INSERM 708
Réseau National de Surveillance de la maladie de Creutzfeldt-
Jakob

Hopital de la Salpétriére
75651 — PARIS CEDEX 13
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Fiche

Disponible sur

de fin d’hospitalisation

hospitalisation.pdf

http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_fin_
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RESEAU NATIONAL DE SURVEILLANCE DES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB ET MALADIES APPARENTEES

»

Date de naissance : |_|_| 11 I |_| |_| Sexe: M F

J M A
Commune de RESIDENCE : ...oueiuiuiieineieineieieieineieceeecsesecnecacnecncnee |_|_|_|_|_|
Commune de NAISSANCE ©  c.ciuiieieiieinineiniietereecaroecersesesessassssasssess |_|_|_|_|_|
Ou numéro de sécurité sociale
DATE PREMIERS SIGNES de lamaladie: | | | 1 [ | | |
Mois Année

Derniere profesSion EXEICEE : .....ovirririirierierierieriesteieteieteteteseseseeeaeneesessensensesseneas
En dehors de I'hospitalisation, le patient est-il suivi par un médecin traitant oui  non

Sioui Docteur (NOM, PrENOM) & ...ceeieiiieiieiieieieteieeeteeeeee et et et et st sie b ebeenesneenes
AUAIESSE | ettt b ettt n ettt ebene
Codepostall 1 | 1 | | VILLE i
Telet J L J 1 11 Jr g Fax:b L Jb b 101 11 11|

BILAN DE FIN D’HOSPITALISATION :

Retour au domicile Transfert autre établissement Déces

DATE de fin d’hospitalisation ou déceés : |_|_| |1 | |_| |1
J M A

Si décés, autopsie : Non Oui

Si oui, coordonnées du laboratoire de neuropathologie :

...............................................................................................

SIGNES PRESENTS A LA FIN DE L’HOSPITALISATION OU DE LA MALADIE

1 — Troubles intellectuels Oui Non
2 — Myoclonies Oui Non
3 — Syndrome cérébelleux Oui Non
4 — Troubles visuels Oui Non
5 — Syndrome pyramidal Oui Non
6 — Syndrome extra-pyramidal Oui Non

7 — Mutisme akinétique Oui Non


http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_fin_hospitalisation.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_fin_hospitalisation.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_fin_hospitalisation.pdf
http://www.creutzfeldt-jakob.aphp.fr/telechargements/form_fin_hospitalisation.pdf
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RESEAU NATIONAL DE SURVEILLANCE DES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB ET MALADIES APPARENTEES

8 — Crises d’épilepsie Oui Non
9 — Troubles du sommeil Oui Non
10 — Troubles d’allure psychiatrique Oui Non
11 — Douleurs diffuses Oui Non

EEG Normal Ralenti Pseudo-périodique Périodique non fait
LCR: protéine 14.3.3  Positive Négative Douteuse non fait

IRM : hypersignaux Non Oui non fait

Si oui, localisation(s) A ') Noyau caudé Putamen B) Cortex C) Thalamus

Cicatrice d’appendicectomie Présente Absente non recherchée

Amygdales Présente Absente non recherchée

VOTRE DIAGNOSTIC DE FIN D’HOSPITALISATION :
Maladie de Creutzfeldt-Jakob

Autre diagnostic (en clair) teeeeecseetesenccsctetcetesescctcsestettteseettstaceststssesestaneseane

Biopsie amygdale : Non Oui

Si oui, présence de PrP : Non Oui Douteux
Biopsie cérébrale : Non Oui

Examen du géne de la protéine prion: Non Oui

Si oui, codon 129 Met-Met Val-Val Met-Val
Mutation : Non Oui Non recherchée :

Si mutation, laquelle : cv.vvevreienireieeireceecescesessessessessesssssscsscsscsscsscssssssssns

Pouvez-vous nous renvoyer cette fiche a ’adresse ci-dessous. Merci de votre collaboration.

Unité INSERM 708
Réseau National de Surveillance de la maladie de Creutzfeldt-
Jakob
Hopital de la Salpétriére
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ANNEXE 8 :

Détermination du niveau de risque individuel d’ESST
Circulaire DGS/5C/DHOS/E2 n° 2001-138 du 14 mars 2001 relative aux précautions a

observer lors de soins en vue de réduire les risques de transmission d’agents transmissibles

non conventionnels 18

CATEGORIES DE CARACTERISTIQUES CLINIQUES
PATIENTS A RISQUE : DES PATIENTS :
QAIEQQR-I-E-:L Un risque de transmission d’ESST doit étre pris en compte pour tout patient

car [I n’est pas possible de déterminer le risque d’exposition a I’ESB de
Risque individuel d’ESST : | maniére individuelle
« standard »

mPatients traités par hormone de croissance extractive (d’origine
humaine)

mPatient ayant dans leur famille génétique un cas d’ESST avec mutation
du géne codant pour la PrPc (prnp)

mPatient ayant subit une intervention chirurgicale avec ouverture de la dure-
meére (neurochirurgie ou stéréotaxie) a I’exception des gestes réalisés
en France a partir du ler janvier 1995

mApparition récente et d’évolution progressive sans rémission, d’au
moins un signe clinique neurologique (myoclonies, trouble visuel,
syndrome cérébelleux, syndrome pyramidal, syndrome extra-pyramidal,
ataxie, chorée, dystonie, symptdme sensitif douloureux persistant,
épilepsie, mutisme akinétique)
mASSOCié & :
- des troubles intellectuels (ralentissement psychomoteur, démence)
- ou psychiatriques (dépression, anxiété, apathie, comportement de
retrait, délire)
mAprés élimination des autres causes
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ANNEXE 9 :

Critéres et procédures de décontamination du matériel médico-chirurgical

devant un risque de contact avec un ATNC
Circulaire DGS/5C/DHOS/E2 n° 2001-138 du 14 mars 2001 relative aux précautions a

observer lors de soins en vue de réduire les risques de transmission d’agents transmissibles

non conventionnels 18

CRITERES DE CHOIX DE LA PROCEDURE DE DECONTAMINATION :

NIVEAU DE RISQUE DE L’ACTE et des TISSUS
NON A
RISQUE
NIVEAU DE
RISQUE DES m Tissus autres m Formations m SNC y compris : | m Reins
PATIENTS que : lymphoides si : - LCR = Foie
5 SNC ) = contact > 1h - Dure-mére m Poumon
% Formations - effraction m Placenta
lymphoides - Hypophyse | g Tissus neuro-
mOeil vasculaires
m Nerf optique m Tissus dentaires
CATEGORIE 1 Procédure Procédure renforcée (Groupe I1) Procédure
Habituelle ” ” Habituelle
(Groupe I) Procedu,re Procedu,re (Groupe 1)
renforcée renforcée
(Groupe 1) (Groupe 111)
Procédure maximale (Groupe 1V)
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PROCEDURE PROCEDURE PROCEDURE PROCEDURE
HABITUELLE RENFORCEE RENFORCEE MAXIMALE
(GROUFPE I) (GRourE 1) (GrRoupE I1l) | (GROUPE IV)
Nettoyage Nettoyage Nettoyage 2 nettoyages
+ + + successifs
a Stérilisation Stérilisation vapeur : Immersion pendant +
MATERIEL vapeur : 134°C-18min lheure dans : Séquestration (**)
THERMO- 134°C-18min Eau de Javel 6°cl en attente du
= ou 125°C-20min ou Soude 1M diagnostic
sl Il T ou 121°C-20min +
Stérilisation vapeur :
134°C-18min — Diagnostic Positif
ou Inconnu :
1 Nettoyage 1 Nettoyage 1 Nettoyage Destruction (***)
+ + + du matériel par
Stérilisation Immersion Immersion incinération
basse pendant 1heure pendant 1heure
température dans: dans Soude 2M
(OE, H202, RI) Eau de Javel 6°cl + — Diagnostic
ou Soude 1M Stérilisation basse Néqatif :
+ température ou Procédure de
Procédé de désinfection traitement des
stérilisation ou dispositifs utilisés
de désinfection dans un acte a
(au choix) risque pour tout
patient sans
MATERIEL | !l | Desinfection |II 2 nettoyages 11| Destruction (***) caractéristique
par : successifs du matériel particuliére
THERMO- Acide +
SENSIBLE peracétique Désinfection par
ou Acide peracétique
glutaraldéhyde
*) 11 2 nettoyages 11| Matériel ophtalmo-

successifs
+
Stérilisation
basse
température
(OE, H202, RI)

IVV| Désinfection par :
Acide peracétique
ou glutaraldéhyde

logique en contact
brefavec lacornée :

Double nettoyage
+
Désinfection par
acide peracétique

OE = Oxyde d’Ethyléne

H20, = Peroxyde d’hydrogéne (plasma)

RI = Radiations lonisantes

Premiére intention : | = Deuxiéme intention : Il = Troisiéme intention : 11l = Quatriéme intention : 1V

(*) Remplacement du glutaraldéhyde par de I’acide péracétique lorsque cela est possible, aprés s’étre assuré aupres
du fabriquant de la compatibilité du procédé avec la nature du dispositif.

(**) SEQUESTRATION : pour une courte durée, dans un lieu défini dans I’établissement, & la connaissance de
I’équipe d’hygiéne hospitaliere

(***) DESTRUCTION : Faire parvenir le matériel a la Fédération des maladies a prions, qui pourra procéder a la
destruction ou a la réalisation d’études expérimentales
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ANNEXE 10 :

Associations francaises de malades et de familles touchés par les maladies
de Creutzfeldt-Jakob

e ASSOCIATION DES VICTIMES DE L'HORMONE DE CROISSANCE (AVHC)

Association loi 1901, créée en décembre 1999

Président :
Adresse :
Teléphone :
Fax :
Courriel :

Mme Jeanne Goerrian

13, rue de la Véronniere 42400 Saint-Chamond
0477221310

0477227244

contact@association-avhc.org

Site internet :http://www.association-avhc.org/

® ASSOCIATION DES VICTIMES DE LA MALADIE DE CREUTZFELDT-JAKOB

(AVMCJ)

Association loi 1901, créée en 1997

Président :
Adresse :
Teéléphone :
Courriel :

e GRANDIR

Mr Daniel Lemaire

12, rue de I’Abbé de I’Epée 75005 Paris
0143253095

avmcj@tiscali.fr

Association des parents d’enfants ayant des problémes de croissance
Association loi 1901, créée le 5 mars 1979, reconnue d’Utilité Publique le 14 mai 1993
Agréée comme association représentant les usagers par arrété en date du 11 ao(t 2006

Président :
Adresse :
Téléphone :
Fax :
Courriel :

Mme Béatrice Demaret

24 Rue Hector G. Fontaine 92600 Asnieres-Sur-Seine
0147908761

0147 90 87 61

president@grandir.asso.fr

Site internet : http://www.grandir.asso.fr/

e MALADIE DE CREUTZFELDT-JAKOB PAR HORMONE DE CROISSANCE

CONTAMINEE (MCJHCC)

Association loi 1901, créée le 28 février 1996

Président :
Adresse :
Téléphone :
Fax :

Mr Jean-Bernard Mathieu
BP 46 22650 Ploubalay
0820 825 303

0553 08 98 84

Site internet : http://www.juste-grandir.fr/


mailto:contact@association-avhc.org
mailto:contact@association-avhc.org
http://www.association-avhc.org
http://www.association-avhc.org
mailto:president@grandir.asso.fr
mailto:president@grandir.asso.fr
http://www.grandir.asso.fr
http://www.grandir.asso.fr
http://www.juste-grandir.fr
http://www.juste-grandir.fr
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ANNEXE 11 :

How to tackle a possible Creutzfeldt-Jakob disease necropsy 7

Premier résultat obtenu en entrant les mots « necropsy » et « creutzfeldt » sur le moteur de

recherche Google.

Figs 1-7  Necropsy
sequence for safe and
“contained” brain removal
in a case of suspected
Creutzfeldr-Jakob disease.

Figure 1 An absorbent pad and collected i are
arranged before necropsy begins.

Figure 2 The scalp is reflected in the usual way.

Figure3 The skull vault is partially drilled by an electric
necropsy saw within a polythene bag.

Figures 4 and 5 The skull cap is k d and d within the polythene bag.
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Figures 6and 7 After remouval of the polythene bag, the brain is detached and placed in a pre-weighed container of
Jformalin.
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ANNEXE 12 :
Questionnaire adresse aux neurologues exercant dans les services de

neurologie des CHU francais

| N°: N1/ |

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
Prise en charge palliative au sein des services universitaires francais de neurologie
QUESTIONNAIRE MEDICAL

mbien tients atteint: MCJ (suspectée ou probable) votre service a-t’il pris en charge
au cours des cin rnieres années?
INOIMIDIE. et eees
C ANNONCE DIAGNOSTIQUE )
2- L’annonce diagnostique d’une MCJ (suspectée ou probable) au patient (et a ses proches) est-elle
ifférent lle d’autr thologies neurologi cgénératives incurabl “évolution
rapides? O Oui T Non

Si oui, en qUOI €St- €18 AIFFEMENTE?............ooo oo

3 - L’annonce diagnostique d’une MCJ (suspectée ou probable) au patient (et a ses proches) est
effectuée, dans votre service, par (plusieurs réponses possibles):
3 Neurologue qui prend en charge le patient 3 Médecin chef de service
3 Infirmiere formée a I’annonce 3 Psychologue clinicien
ET AAULTE. e

4 - Quelles informations sont communiquées lors de I’annonce diagnostique d’une MCJ (suspectée

ou probable) au patient et a ses proches? (plusieurs réponses possibles)
(3 Diagnostic de la MCJ (3 Modalités de transmission
3 Evolution 0 Absence de traitement curatif
O Inclusion dans le protocole «Doxyprion»
O3 Proposition d’un référent (médical, paramédical ou assistant social)
3 Possibilité d’une prise en charge psychologique du patient et de ses proches
(3 Possibilité d’une prise en charge sociale du patient et de ses proches
3 Principes de la prise en charge palliative
3 Associations de malades
3 Proposition d’un dépistage génétique (dans les cas de MCJ génétiques)
3 Autopsie médicale
T AULIR(S): oo

5- Apreés I’entretien médical, un deuxiéme temps de consultation est-il prévu?
O Oui O Non

Si oui:
3 Avec une infirmiéere formée a I’annonce de pathologies graves
3 Avec un psychologue clinicien

6- Disposez-vous d’un support d’information dédié aux MCJ?

3 Oui O Non
Si oui, ce support détaille-t’il les principes de la prise en charge palliative?
3 Oui O Non
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( PRISE EN CHARGE MEDICALE )

7- La prise en charge médicale des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) est-elle

différente d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions rapides?
3 Oui T Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

3 Les représentations sociales et médiatiques des MCJ
3 Les traitements médicaux symptomatiques

3 La prise en charge sociale

O La prise en charge psychologique

0 L’ accompagnement du patient

3 L’ accompagnement de ses proches

O Les soins de nursing

0 L’aspect hygiéniste

O L’aspect déclaratif (Déclaration Obligatoire, INVS...)
3 L’autopsie a visée diagnostique

T AULTE(S): overieeeveeereesssseee e

8- La prise en charge médicale des patients présentant une MCJ vous semble t-elle plus complexe
dans les cas de: (deux réponses maximum)

3 MCJ sporadique SLOUI, 8N QUOIE oo
3 MCJ génétique SEOUI, 8N QUOI: oo
3 Nouveau variant de la MCJ SEOUI, BN QUOIL .oeovvveeeeeeeee e

0 MCJ iatrogéne (hormone de croissance, greffe de dure-mere, intervention chirurgicale...)
STOUI, BN QUOI oo
(3 Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ

9- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet

d’une information (ou formation) spécifique du personnel au sein de votre service?
3 Oui T Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui I Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)

3 Aides-soignants OJASH (J Assistants sociaux

3 Bénévoles (3 Ergothérapeutes O Etudiants hospitaliers
3 Infirmieres 3 Internes 3 Kinésithérapeutes

3 Médecins 3 Psychologues (3 Secrétaires
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C ASPECTS PALLIATIFS DE LA PRISE EN CHARGE )

10- Les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) ont-ils bénéficié de I’intervention de

professionnels en médecine palliative?
3 Oui, tous 3 Qui, certains 3 Non, aucun

Si oui, selon quelles modalités ces professionnels interviennent-ils ?

(plusieurs réponses possibles)

O Professionnel(s) formé(s) a la médecine palliative exercant au sein du service

(3 Equipe mobile de soins palliatifs

O Unités de soins palliatifs

7 Réseaux spécialisés en médecine palliative

3 Hospitalisation a domicile spécialisée en médecine palliative

3 Association(s) de bénévoles

0 AAULTE(S): ovvvveersesveereeesesssssessess s ssssesse 88150

11- L’intervention de professionnels en médecine palliative est-elle plus fréguente pour les patients
résentant une MCJ (suspectée ou probable) gue pour ceux atteints d’autres pathologies

neurologiques dégénératives incurables d’évolutions rapides?
O Oui 3 Non

12- Quel(s) est(sont) I’(les) aspect(s) qui nécessite(nt) I’intervention de professionnels en médecine
palliative? (plusieurs réponses possibles)
(3 L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
3 L’alimentation
3 Les troubles du comportement
0 L’évaluation et le traitement de la douleur
3 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
3 L’accompagnement du patient
3 L’accompagnement de ses proches
3 Les complications de décubitus
3 Soins de nursing complexes
(3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie
O Difficultés au sein de I’équipe soignante du service
ET AULT(S): oevvvveeesseeeeeeee s

13- A quel moment sollicitez-vous les professionnels de médecine palliative pour les patients atteints
de MCJ (suspectée ou probable)? (plusieurs réponses possibles)
3 Au moment du diagnostic
O Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
3 Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
(3 Lors de I’apparition de symptdmes pénibles (douleur, anxiété...)
3 A I’approche du déces du patient
(3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
O Lorsqu’un transfert est envisagé
T AAULT(S): ovvvoereieeeeeeeee oo
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14- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

15- Quelle est la proportion des patients transférés en unité de soins palliatifs?
(en pourcentage ou fraction)

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire & renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner & CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mlle Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 13 :
Questionnaire adressé aux cadres de santé exercant dans les services de

neurologie des CHU francais

| N°N2/ |

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
Prise en charge palliative au sein des services universitaires francais de neurologie
QUESTIONNAIRE A L’ATTENTION DES CADRES DE SANTE

1- Combien de patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) votre service a-t’il pris en charge
au cours des cin rniéres années?
INOIMIDIE. ..

C ANNONCE DIAGNOSTIQUE )

2- L’annonce diagnostique d’une MCJ (suspectée ou probable) au patient (et a ses proches) est-elle

différente de celle d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions
rapides? 3 Oui 3 Non

Sioui, en quOi eSt- elle AITFEIENTEY............oooiieee s

3 - L’annonce diagnostique d’une MCJ (suspectée ou probable) au patient (et a ses proches) est
effectuée, dans votre service, par: (plusieurs réponses possibles)

3 Neurologue qui prend en charge le patient 3 Médecin chef de service
3 Infirmiére formée & I’annonce 3 Psychologue clinicien
ET AULTE: R

4- Aprés I’entretien médical, un deuxiéme temps de consultation est-il prévu?
O Oui 3 Non
Si oui:
3 Avec une infirmiere formée a I’annonce de pathologies graves
3 Avec un psychologue clinicien

5- Disposez-vous d’un support d’information dédié aux MCJ?

3 Oui 3 Non
Si oui, ce support détaille-t’il les principes de la prise en charge palliative?
3 Oui 3 Non
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C PRISE EN CHARGE PARAMEDICALE )

6- La prise en charge paramédicale des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) est-

elle différente d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions rapides?
O Oui 3 Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

O Les représentations sociales et médiatiques des MCJ

O L’évaluation de la douleur

O L’évaluation de I’anxiété

(3 La prise en charge sociale

3 La prise en charge psychologique du patient et/ou de ses proches
O L’accompagnement du patient

3 L’ accompagnement de ses proches

O Les soins de nursing

3 L’aspect hygiéniste

O L’ autopsie a visée diagnostique

3 Autre(s):

7- La prise en charge paramédicale des patients présentant une MCJ vous semble t-elle plus
complexe dans les cas de: (deux réponses maximum)

3 MCJ sporadique ST OU, 8N QUOIS coovvvvveeeeecsssssssses s ssssssssssssssss s
0 MCJ génétique SHOUL, 8N QUOIS coovvvvveeeeesecesesssesee s s
3 Nouveau variant de la MCJ ST OUT, BN QUOT: s

0 MCJ iatrogéne (hormone de croissance, greffe de dure-mére, intervention chirurgicale...)
ST I0 10 TR a0 UL 0 000000000000000000000000000000000000000 0000000
O Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ

8- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet

d’une information (ou formation) spécifigue du personnel au sein de votre service?
3 Oui O Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?

3 Oui 3 Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)

O Aides-soignants OJASH O Assistants sociaux

0 Bénévoles 0 Ergothérapeutes 3 Etudiants hospitaliers
3 Infirmiéres 3 Internes 3 Kinésithérapeutes

3 Médecins O Psychologues (3 Secrétaires
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C ASPECTS PALLIATIFS DE LA PRISE EN CHARGE )

9- Les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) ont-ils bénéficié de I’intervention de

professionnels en médecine palliative?
3 Oui, tous 3 QOui, certains 3 Non, aucun

Si oui, selon quelles modalités ces professionnels interviennent-ils ?

(plusieurs réponses possibles)

3 Professionnel(s) formé(s) a la médecine palliative exergant au sein du service

(3 Equipe mobile de soins palliatifs

O Unités de soins palliatifs

0 Réseaux spécialisés en médecine palliative

(3 Hospitalisation a domicile spécialisée en médecine palliative

(3 Association(s) de bénévoles

T AULTE(S): oo

10- L’intervention de professionnels en médecine palliative est-elle plus fréquente pour les patients
résentant une M : r l r X in ‘autr hologi

neurologiques dégénératives incurables d’évolutions rapides?
3 Oui 3 Non

11- Quel(s) est(sont) I’(les) aspect(s) thérapeutigue(s) et/ou symptomatique(s) qui nécessite(nt)
I’intervention de professionnels en médecine palliative? (plusieurs réponses possibles)
) L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
3 L’alimentation
3 Les troubles du comportement
3 L’évaluation et le traitement de la douleur
3 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
0 L accompagnement du patient
3 L’accompagnement de ses proches
3 Les complications de décubitus
3 Soins de nursing complexes
(3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie
O Difficultés au sein de I’équipe soignante du service
0 AAULTE(S): ortrtsemeeeereeeeeesssssssssesses e 1188

12- A quel moment sollicitez-vous les professionnels de médecine palliative pour les patients atteints
de MCJ (suspectée ou probable)? (plusieurs réponses possibles)
3 Au moment du diagnostic
(3 Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
3 Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
O Lors de I’apparition de symptomes pénibles (douleur, anxiété...)
3 A I’approche de décés du patient
3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
O Lorsqu’un transfert est envisagé
T AULTE(S): oo
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13- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
(3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

14- Quelle est la proportion des patients transférés en unité de soins palliatifs?
(en pourcentage ou fraction)

15- Quelle(s) difficulté(s) rencontrez-vous a I’occasion de ces transferts?

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire a renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner a:  CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mlle Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 14 :

Questionnaire adressé aux medecins exercant dans les equipes mobiles de

soins palliatifs des CHU francais

| N°:ES5/

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB

Prise en charge au sein des Equipes mobiles de soins palliatifs universitaires francaises
QUESTIONNAIRE MEDICAL

1- Combien de patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) votre équipe a-t’elle pris en charge

au cours des cing derniéres années?
[INL0 021 0] = 0000000000000 OO OO

2- Dans quels services ces prises en charges ont-elles eu lieu? (plusieurs réponses possibles)

3 Neurologie O Gériatrie

3 Médecine interne 3 Psychiatrie

T AULTE(S): oot

3- L’EMSP est-elle plus fréquemment sollicitée pour les patients présentant une MCJ (suspectée ou
probable) gue pour ceux atteints d’autres pathologies neurologigues dégénératives incurables
d’évolutions rapides?

3 Oui T Non 3 Ne sait pas

4- A partir de quel moment les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) justifient-ils une
prise en charge par ’TEMSP? (plusieurs réponses possibles)
3 Au moment du diagnostic
3 Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
O Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
(3 Lors de I’apparition de symptdmes pénibles (douleur, anxiété...)
3 A I’approche du décés
3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
3 Lorsqu’un transfert est envisagé
T AAURTE(S): -vevvvvrereesesseeveeesssssssssees s

5- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet

d’une information (ou formation) spécifique du personnel au sein de votre équipe?
O Oui O Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?

3 Oui 3 Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)
3 Aides-soignants 3 Assistants sociaux IBénévoles

O Ergothérapeutes 3 Etudiants hospitaliers 3 Infirmiéres

O Internes 3 Kinésithérapeutes CIMédecins

O3 Psychologues O Secrétaires
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6- Quel(s) est(sont) le(s) motifs de recours a I’TEMSP pour les patients atteints de MCJ (suspectée ou
probable)? (plusieurs réponses possibles)
O Symptdme(s) neurologique(s)
Si oui: 3 Les myoclonies 0 La spasticité
O Le mutisme akinétique 3 La cécité corticale et/ou I’agnosie visuelle
3 L’ adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
3 L’alimentation
3 Les troubles du comportement
3 L’évaluation et le traitement de la douleur
3 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
3 Les complications de décubitus
3 Soins de nursing complexes
3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie
O Accompagnement social du patient et de ses proches
O Accompagnement psychologique du patient et de ses proches
O Epuisement de I’équipe soignante du service
TTAULTE(S): oo

7- La prise en charge médicale palliative des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable)

est-elle différente d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions
rapides? [ Oui 3 Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

3 Les représentations sociales et médiatiques des MCJ
3 Les traitements médicaux symptomatiques

3 La prise en charge sociale

(3 La prise en charge psychologique

3 L° accompagnement du patient

3 L’ accompagnement de ses proches

3 Les soins de nursing

3 L’aspect hygiéniste

3 L aspect déclaratif (Déclaration Obligatoire, INVS...)
3 L’autopsie a visée diagnostique

EIAULTE(S): oo

8- La prise en charge médicale palliative des patients présentant une MCJ vous semble t-elle plus
complexe dans les cas de: (deux réponses maximum)

3 MCJ sporadique SEOUI, BN QUOI: c.ovvvvvvvvvvvvvivveiessssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssnen
0 MCJ génétique SEOUI, BN QUOI: oo
3 Nouveau variant de la MCJ SEOUI, BN QUOIL coovvvevvvviivvvivcevesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssens

3 MCJ iatrogéne (hormone de croissance, greffe de dure-mére, intervention chirurgicale...)
SHOUI, BN QUOIL coorrveereeseeeeeeesssmsseees e85
3 Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ
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9- Quel(s) est(sont) I’(les) aspect(s) thérapeutique(s) et/ou symptomatique(s) qui est(sont) les plus
délicats a prendre en charge sur le plan médical? (plusieurs réponses possibles)
O La spasticité
3 Les myoclonies
J La cécité corticale et/ou I’agnosie visuelle
O Le mutisme akinétique
3 Les troubles du comportement
3 Les troubles cognitifs
3 Troubles de la déglutition (et ses conséquences), cachexie
O L’évaluation et le traitement de la douleur
3 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
O Les complications de décubitus

T AULTE(S): evvorereeeeeeee e
10- La complexité de la prise en char lliative pour les patients présentant une MCJ (suspectée
ou probable) portait sur: (deux réponses maximum)
(3 Evaluation et traitement de la douleur (3 Evaluation et traitement de I’anxiété
3 Traitement des complications de décubitus 3 Soins de nursing

3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie

(3 L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques

3 L’alimentation

3 Accompagnement social du patient et de ses proches

3 Accompagnement psychologique du patient et de ses proches

ET AULTE(S): oovvvvvvvvvvvsveseseeeeeeeese s

11- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

12- La réalisation d’une autopsie médicale avait-elle été abordée avant I’intervention de ’TEMSP?
(deux réponses au maximum)
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois
3 Oui, a la demande des proches (3 Non, jamais

Si non, avez-vous abordé I’éventualité d’une autopsie médicale?
3 Oui 3 Non
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13- Quel est le pourcentage d’autopsies médicales réalisées pour les patients pris en charge par
I’EMSP et présentant une MCJ (suspectée ou probable)? ... %

14- Le suivi des familles est-il systématique apres le décés des patients suivi par 'TEMSP (toutes
pathologies confondues)?
3 Oui O Non

15- Le
probable ou certaine) des patients suivi par ’TEMSP?
3 Oui O Non

(suspectée,

16- Le suivi des familles aprés le déces de est-il plus complexe pour les patients atteints de MCJ
(suspectée, probable ou certaine)?

3 Oui 3 Non (3 Ne sait pas

Commentaire(s) libre(s):

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire a renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner & CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mille Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 15 :
Questionnaire adressé aux cadres de santé exercant dans les équipes

mobiles de soins palliatifs des CHU francais

| N°:E6/

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB

Prise en charge au sein des Equipes mobiles de soins palliatifs universitaires francaises
QUESTIONNAIRE A L'ATTENTION DES CADRES DE SANTE

1- Combien de patients atteints de MCJ (probable ou certaine) votre équipe a-t’elle pris en charge

au cours des cing derniéres années?
[N T0] 141 o] =000 OO0 OO

2- Dans quels services ces prises en charges ont-elles eu lieu? (plusieurs réponses possibles)

(3 Neurologie (3 Gériatrie
(3 Médecine interne 3 Psychiatrie
T AAULT(S): ovvvvereevieeeeee s

3- L’EMSP est-elle plus fréguemment sollicitée pour les patients présentant une MCJ (probable ou
certaine) que pour ceux atteints d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables
d’évolutions rapides?

3 Oui 3 Non O Ne sait pas

4- A partir de quel moment les patients atteints de MCJ (probable ou certaine) justifient-ils une
prise en charge par ’'EMSP? (plusieurs réponses possibles)
3 Au moment du diagnostic
(3 Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
(3 Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
(3 Lors de I’apparition de symptdmes pénibles (douleur, anxiété...)
O A I’approche du déceés
3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
ETAULIE(S): vt bbb

5- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet

d’une information (ou formation) spécifique du personnel au sein de votre équipe?
3 Oui T Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?

O Oui O Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)
(3 Aides-soignants (3 Assistants sociaux OBénévoles

(3 Ergothérapeutes 0 Etudiants hospitaliers O3 Infirmieres

3 Internes 3 Kinésithérapeutes CMédecins

3 Psychologues 0 Secrétaires
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6- Quel(s) est(sont) le(s) motifs de recours a ’EMSP pour les patients atteints de MCJ (probable ou
certaine)? (plusieurs réponses possibles)
3 Symptdme neurologique
Si oui: O Les myoclonies 0 La spasticité
3 Le mutisme akinétiqgue O La cécité corticale et/ou I’agnosie visuelle
O L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques
O L’alimentation
O Les troubles du comportement
O L’évaluation et le traitement de la douleur
0 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
3 Les complications de décubitus
(3 Soins de nursing complexes
3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie
0 Accompagnement social du patient et de ses proches
3 Accompagnement psychologique du patient et de ses proches
A Epuisement de I’équipe soignante du service
ET AULTE(S): ovvvvveeeeeee et

7- La prise en charge médicale palliative des patients présentant une MCJ (probable ou certaine)

est-elle différente d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables d’évolutions
rapides? (3 Oui 3 Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

3 Les représentations sociales et médiatiques des MCJ

3 L’évaluation de la douleur

O L’évaluation de I’anxiété

O3 La prise en charge sociale

3 La prise en charge psychologique du patient et/ou de ses proches
3 L’ accompagnement du patient

O L” accompagnement de ses proches

O Les soins de nursing

3 L aspect hygiéniste

3 L’autopsie a visée diagnostique

T AULTR(S): oottt

8- La prise en charge médicale palliative des patients présentant une MCJ vous semble t-elle plus
complexe dans les cas de: (deux réponses maximum)

O MCJ sporadique SEOUI, BN QUOIE oovvvcervrerssseeerreesssmmessesessssssssssseesssesssesssssssssssssssssssssssnes
3 MCJ génétique SEOUI, BN QUOI: c.ooovvvvvvvvveeeeeeeessessssessss s s
O Nouveau variant de la MCJ SEOUI, BN QUOIL orvvvcevrreesssrmeerressssmmessesessssssssssseesssesssesssesssssssssssssssssssnes

3 MCJ iatrogéne (hormone de croissance, greffe de dure-mere, intervention chirurgicale...)
SEOUI, I QUOIL coorvveeerreeesseeeeseeeesssssssees e sesss s
3 Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ
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9- La complexité de la prise en charge palliative pour les patients présentant une MCJ (suspectée
ou probable) portait sur: (deux réponses maximum)

O Evaluation et traitement de la douleur O Evaluation et traitement de I’anxiété

O Traitement des complications de décubitus 3 Soins de nursing

3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie

O L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques

O L’alimentation

0 Accompagnement social du patient et de ses proches

3 Accompagnement psychologique du patient et de ses proches

3 AAULTE(S): evvvveeesereeeereeeesssssssessseee e

10- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

11- La réalisation d’une autopsie médicale avait-elle été abordée avant I’intervention de I’EMSP?
(deux réponses au maximum)
(3 Oui, toujours (3 Oui, parfois
(3 Oui, a la demande des proches 3 Non, jamais

Si non, avez-vous abordé I’éventualité d’une autopsie médicale?
3 Oui 3 Non

12- Quel est le pourcentage d’autopsies médicales réalisées pour les patients pris en charge par
I’EMSP et présentant une MCJ (suspectée ou probable)? ... %

13- Le suivi des familles est-il systématigue aprés le décés des patients suivi par ’EMSP (toutes

pathologies confondues)?
3 Oui 3 Non

14- Le suivi des familles est-il systématique aprés le décés de patients atteints de MCJ (suspectée,
probable ou certaine) des patients suivi par ’TEMSP?

3 Oui 3 Non

15- Le suivi des familles aprés le décés est-il plus complexe pour les patients atteints de MCJ
(suspectée, probable ou certaine)?

3 Oui 3 Non 3 Ne sait pas

Commentaire(s) libre(s):

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire a renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner & CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mille Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 16 :
Questionnaire adresse aux médecins exercant dans les unités de soins

palliatifs des CHU francais

| N°: U3/ |

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
Prise en charge au sein des unités universitaires francaises de soins palliatifs
QUESTIONNAIRE MEDICAL

1- Combien de patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) votre service a-t’il pris en charge
au cours de ces cin rniéres années?
NOMDBIE: s sssssssssssssssssssss s

2- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

3- A quel moment les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) justifient-ils d’une prise en
charge en USP? (une seule réponse)
3 Au moment du diagnostic
3 Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
O3 Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
(3 Lors de I’apparition de symptdmes pénibles (douleur, anxiété...)
O A I’approche du décés
(3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
ET AULTE(S): oo

4- Avant la prise en charge en USP les patients ont-ils bénéficié d’une prise en charge palliative?
(plusieurs réponses possibles)
3 Oui, tous 3 Oui, certains 3 Aucun 3 Ne sait pas

Si oui, la prise en charge palliative a été permise par: (plusieurs réponses possibles)

3 Professionnel(s) formé(s) & la médecine palliative exercant au sein du service

O Equipe mobile de soins palliatifs

(7 Réseaux spécialisés en médecine palliative

3 Hospitalisation a domicile spécialisée en médecine palliative

3 Association(s) de bénévoles

ET AULTE(S): oo

5- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet
d’une information (ou formation) spécifique du personnel au sein de votre unité?
3 Oui T Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?

3 Oui T Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)

(3 Aides-soignants OASH 3 Assistants sociaux

(3 Bénévoles 3 Ergothérapeutes O Etudiants hospitaliers
O3 Infirmieres 3 Internes O Kinésithérapeutes

(3 Médecins 0 Psychologues O Secrétaires
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6- La prise en charge médicale palllatlve des patlents presentant une MCJ (suspectee ou probable)
est-elle différente

rapides? [ Oui 3 Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

3 Les représentations sociales et médiatiques des MCJ
3 Les traitements médicaux symptomatiques

3 La prise en charge sociale

3 La prise en charge psychologique

O L’ accompagnement du patient

3 L accompagnement de ses proches

O Les soins de nursing

O L’aspect hygiéniste

3 L’aspect déclaratif (Déclaration Obligatoire, INVS...)
3 L’autopsie a visée diagnostique

I AAULTE(S): oo

7- La prise en charge médicale palliative des patients présentant une MCJ vous semble t-elle plus
complexe dans les cas de: (deux réponses maximum)

3 MCJ sporadique SEOUI, BN QUOT: oo
3 MCJ génétique Si oui, en quoi: ...
3 Nouveau variant de la MCJ STOUI, 8N QUOI: ..o
3 MCJ iatrogene (hormone de croissance, greffe de dure-mére, intervention chirurgicale...)

SHOUR, BN QUOR: oot

(3 Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ

8- Quel(s) est(sont) I’(les) aspect(s) thérapeutique(s) et/ou symptomatique(s) qui est(sont) les plus
délicats & prendre en charge sur le plan médical? (plusieurs réponses possibles)
3 La spasticité
3 Les myoclonies
(3 La cécité corticale et/ou I’agnosie visuelle
3 Le mutisme akinétique
3 Les troubles du comportement
(3 Les troubles cognitifs
3 Troubles de la déglutition (et ses conséquences), cachexie
(3 L’évaluation et le traitement de la douleur
(3 L’évaluation et le traitement de I’anxiété
3 Les complications de décubitus
0 AULEE(S): oo
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9- La complexité de la prise en char lliative pour les patients présentant une MCJ (suspectée
ou probable) portait sur: (deux réponses maximum)
3 Evaluation et traitement de la douleur (3 Evaluation et traitement de I’anxiété
3 Traitement des complications de décubitus 3 Soins de nursing

3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie

O L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques

3 L’alimentation

(3 Accompagnement social du patient et de ses proches

3 Accompagnement psychologique du patient et de ses proches

ET AULIE(S): oo

10- La réalisation d’une autopsie médicale avait-elle été abordée avant le transfert?
(deux réponses au maximum)
(3 Oui, toujours 3 Oui, parfois
(3 Oui, a la demande des proches 3 Non, jamais

Si_non, avez-vous abordé I’éventualité d’une autopsie médicale au cours du séjour dans I’unité
de soins palliatifs?
3 Oui 3 Non

11- Dans votre unité, quel est le pourcentage d’autopsies médicales réalisées pour les patients
présentant une MCJ (suspectée ou probable)? ... %

12- Le suivi des familles est-il systématique apreés le déces des patients hospitalisés dans votre unité

(toutes pathologies confondues)?
3 Oui T Non

13- Le suivi des familles est-il systématigue apres le déces de patients atteints de MCJ (suspectée,
probable ou certaine) des patients hospitalisés dans votre unité?

3 Qui 3 Non

14- Le suivi des familles aprés le déces est-il plus complexe pour les patients atteints de MCJ
(suspectée, probable ou certaine)?

3 Oui T Non O Ne sait pas

Commentaire(s) libre(s):

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire a renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner & CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mile Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 17 :

Questionnaire adressé aux cadre de santé exercant dans les unités de soins
palliatifs des CHU francais

| N°U4/ |

MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB
Prise en charge au sein des unités universitaires francaises de soins palliatifs
QUESTIONNAIRE A L’ATTENTION DES CADRES DE SANTE

1- Combien de patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) votre service a-t’il pris en charge

au cours de ces cing dernieres années?
[N F0] 110 0000000000000

2- Une hospitalisation en unité de soins palliatifs vous semble t-elle nécessaire pour les patients
atteints de MCJ (suspectée ou probable)?
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois 3 Non, jamais

3- A partir de guel moment les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) justifient-ils une
prise en charge en USP? (une seule réponse)
3 Au moment du diagnostic
3 Lorsqu’une prise en charge sociale (patient et/ou famille) est nécessaire
3 Lorsqu’une prise en charge psychologique (patient et/ou famille) est nécessaire
3 Lors de I’apparition de symptdmes pénibles (douleur, anxiéteé...)
O A I’approche du décés
3 Lorsqu’une prise en charge par un kinésithérapeute ou un ergothérapeute est nécessaire
CTAULTE(S): oo

4- Avant I’hospitalisation en USP les patients atteints de MCJ (suspectée ou probable) ont-ils
bénéficié d’une prise en charge palliative?
3 Oui 3 Non 3 Ne sait pas

Si oui, la prise en charge palliative a été permise par: (plusieurs réponses possibles)

O Professionnel(s) formé(s) & la médecine palliative exergant au sein du service d’origine
O3 Equipe mobile de soins palliatifs

0 Réseaux spécialisés en médecine palliative

O Hospitalisation a domicile spécialisée en médecine palliative

3 Association(s) de bénévoles

CTAULTE(S): oo

5- La prise en charge des patients présentant une MCJ (suspectée ou probable) a t’elle fait I’objet

d’une information (ou formation) spécifique du personnel au sein de votre unité?
3 Oui T Non

Si oui, faisait-elle suite a des difficultés rencontrées par I’équipe lors de la prise en charge d’un
patient présentant une MCJ (suspectée ou probable)?

3 Oui T Non

Si cette (in)formation a eu lieu, elle concernait: (plusieurs réponses possibles)

3 Aides-soignants OASH J Assistants sociaux

3 Bénévoles 3 Ergothérapeutes O Etudiants hospitaliers
3 Infirmiéres 3 Internes 3 Kinésithérapeutes

(3 Médecins 0 Psychologues 3 Secrétaires
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6- La prise en charge paramédicale palliative des patients présentant une MCJ (suspectée ou

probable) est-elle différente d’autres pathologies neurologiques dégénératives incurables

d’évolutions rapides?
3 Qui 3 Non

Si oui, en quoi? (plusieurs réponses possibles)

3 Les représentations sociales et médiatiques des MCJ

(3 L’évaluation de la douleur

3 L’évaluation de I’anxiété

3 La prise en charge sociale

3 La prise en charge psychologique du patient et/ou de ses proches
3 L’accompagnement du patient

3 L” accompagnement de ses proches

3 Les soins de nursing

3 L aspect hygiéniste

3 L’ autopsie a visée diagnostique

ETAULIE(S): oo

7- La prise en charge paramédicale palliative des patients présentant une MCJ vous semble t-elle
plus complexe dans les cas de: (deux réponses maximum)

3 MCJ sporadique SLOUL, BN QUOI: .ooovvvvvvveeeeceeeeees e
3 MCJ génétique SEOUL, BN QUOI oo s
3 Nouveau variant de la MCJ SELOUI BN QUOIE oo messsssssssssssssssssssssssssssssessssssssssssees
3 MCJ iatrogéne (hormone de croissance, greffe de dure-mére, intervention chirurgicale...)

STOUIL, BN QUOI: st

3 Pas de différence de prise en charge entre les différentes formes de MCJ

8- La complexité de la prise en charge palliative pour les patients présentant une MCJ (suspectée
ou probable) portait sur: (deux réponses maximum)

(3 Evaluation et traitement de la douleur

(J Evaluation et traitement de I’anxiété

3 L’adaptation de la voie d’administration des thérapeutiques

3 L’alimentation

3 Traitement des complications de décubitus

3 Soins de nursing

3 Soins de kinésithérapie et d’ergothérapie

3 Accompagnement social du patient et de ses proches

3 Accompagnement psychologique du patient et de ses proches

ETAULIE(S): oo
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9- La réalisation d’une autopsie médicale avait-elle été abordée avant le transfert?
(deux réponses au maximum)
3 Oui, toujours 3 Oui, parfois
3 Oui, a la demande des proches 3 Non, jamais

Si_non, avez-vous abordé I’éventualité d’une autopsie médicale au cours du séjour dans I’unité
de soins palliatifs?
3 Oui 3 Non

10- Dans votre unité, quel est le pourcentage d’autopsies médicales réalisées pour les patients
présentant une MCJ (SUSPECtEe OU ProbabIE)? ... s %

11- Le suivi des familles est-il systématique apreés le décés des patients hospitalisés dans votre unité
(toutes pathologies confondues)?
3 Oui T Non

12- Le suivi des familles est-il systématigue apres le décés de patients atteints de MCJ (suspectée,
probable ou certaine) des patients hospitalisés dans votre unité?

3 Qui 3 Non

13- Le suivi des familles apres le déces est-il plus complexe pour les patients atteints de MCJ
(suspectée, probable ou certaine)?

3 Oui T Non 3 Ne sait pas

Commentaire(s) libre(s):

MERCI DE VOTRE CONTRIBUTION
Questionnaire a renseigner et retourner avant le 16 Février 2011
Aretourner a: CHU DE NANCY - HOPITAL SAINT JULIEN - Centre Paul SPILLMANN
Mlle Catherine BLUNTZ - Unité de soins palliatifs
01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex
bluntzcatherine@gmail.com / 06.07.81.83.94
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ANNEXE 18 :
Lettre introductive adressée aux professionnels de santé lors de I’envoi

postal des questionnaires

CHU DE NANCY

HOPITAL SAINT JULIEN
Centre Paul SPILLMANN

Unité de soins palliatifs

Mille Catherine BLUNTZ

01 rue FOLLER, 54035 NANCY

Objet: THESE
APPROCHE PALLIATIVE DES MALADIES DE CREUTZFELDT-JAKOB

Nancy, le 28 Janvier 2011

Maitre,
Docteur,
Madame, Monsieur,

L’approche palliative des patients présentant une maladie de CREUTZFELDT-JAKOB n’est
que peu développée dans la littérature médicale. Sa gravité et sa rapidité d’évolution lui permettent
de correspondre a la définition des soins palliatifs énoncée par la Société Francaise
d’Accompagnement et de soins Palliatifs.

S’agissant d’une maladie rare, I’expérience du CHU de NANCY ne peut prétendre refléter les
pratiques des professionnels de santé. Ma thése a pour objectif de les évaluer au niveau national
afin de proposer des axes d’amélioration. Dans ce but, une enquéte est réalisée aupres des médecins

et cadres de santé des services de neurologie, des équipes mobiles et unités de soins palliatifs
des centres hospitaliers universitaires francais (soit 133 services).

\Vous trouverez ci-joint les questionnaires établis a cet effet.
s sont a retourner AVANT LE 16 FEVRIER 2011 & I’adresse suivante:

CHU DE NANCY- HOPITAL SAINT JULIEN
Centre Paul SPILLMANN- Unité de soins palliatifs
Mille Catherine BLUNTZ

01 rue FOLLER, 54035 NANCY Cedex

Je vous prier d’agréer mes salutations distinguées et vous remercie de la contribution que vous
apporterez a ce travail universitaire.

Mlle Catherine BLUNTZ

N.B: Le questionnaire paramédical est adressé aux cadres de santé. Cependant, certains services peuvent ne pas
en disposer. Il peut alors étre remplis par tout professionnel paramédical disposant de I’expérience
nécessaire.

De méme, le questionnaire médical peut étre complété par tout praticien du service.
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RESUME DE LA THESE :

Les maladies de Creutzfeldt-Jakob répondent aux criteres palliatifs dés I’annonce du
diagnostic de probabilité. Elles entrainent des répercussions psycho-socio-familiales
importantes. Une approche interdisciplinaire, évolutive et personnalisée permet de répondre
aux besoins des patients et de leurs proches.

Nous avons mené une enquéte auprés de 266 professionnels médicaux et paramédicaux
exercant en neurologie et en soins palliatifs dans les CHU francais. Elle a pour objectif de
déterminer si cette approche palliative spécialisée est intégrée aux pratiques professionnelles.

Les soignants ayant pris en charge des patients atteints par une maladie a prion sont
conscients de I’utilité d’instaurer une offre de soin pluridisciplinaire. La prise en charge
palliative n’est cependant pas généralisée dans I’hexagone. Les services neurologiques ne
disposent pas, a eux seuls, de moyens nécessaires a la mise en ceuvre de cette démarche. Les
professionnels spécialisés en soins palliatifs ne sont, quant a eux, que peu sollicités pour la
prise en charge de patients présentant cette pathologie neurologique évolutive et incurable.

Les équipes mobiles de soins palliatifs sont les principaux acteurs de la médecine palliative
auprées des patients atteints par une maladie a prion. Elles assurent un réle de conseil, de
formation, de soutien et d’acculturation au sein des équipes neurologiques. Cette
collaboration pouvant ensuite se poursuivre dans la prise en charge d’autres pathologies
neurologiques répondant aux criteres palliatifs.
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