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• 16 août 2013: un cabinet de neurologie du New 
Hampshire signale un cas suspect de la MCJ

• Un enseignant de sexe masculin, 71 ans, avec 
démence progressive, myoclonie, changements 
visuels, obnubilation
• Une évolution clinique suggestive durant les 4 derniers mois
• Une IRM compatible
• Taux de protéines Tau et 14-3-3 dans le LCR positifs

• 17 août 2013: le patient décède aux soins palliatifs
• Un examen initial pour identifier toute exposition 

nosocomiale possible a révélé qu'il avait subit une 
neurochirurgie le 24 mai 2013

Le Cas



• Maladie 
neurodégénérative 
progressive due a 
l’accumulation d’un prion
• Mortelle ~4 mois après le 

début
• 1 par 1M par année

• USA: 200 par année

• Trois formes: 
• Sporadique >85%
• Héréditaire ~15%
• Acquise ou iatrogène RARE!

La MCJ: Qu’est-ce que c’est?
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• Suspectée 
• Cliniquement 
• IRM: atrophie et signal intense 

des ganglions basiques 
• EEG: ondes tranchées  

périodiques bi - ou triphasiques
• Taux de protéines Tau et 14-3-

3 dans le LCR positifs
• Positive Predictive Value 73% 

démence

• Confirmée histologiquement

Le Diagnostique
de la MCJ
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• Extraite
• Hormones hypophysaires (de croissance): >130 cas
• Gonadotrophine: 4 cas

• Contaminés par des greffes de patients atteints 
de la MCJ
• Cornée: 3 cas
• Dure-mère: >110 cas

• Equipements médicaux contaminés
• 2 cas confirmés
• 5 cas suspectés

Trois Voies Confirmées 
de la MCJ Iatrogène



• Examen des dossiers médicaux et entretiens 
• Estimer la probabilité du diagnostique de la MCJ
• Identifier les risques de transmission

• Inspection de la salle opératoire et des 
dossiers

Investigation Urgente



• ~1er Avril: début
• 24 mai–16 juin: hospitalisé

• Neurochirurgie 24 mai

• 16 juin-16 juillet: rééducation
• EEG anormal mais pas classique

• 1-13 août: hospitalisé
• 3 août LCR envoyé pour tau, 14-3-3
• 7 août EEG encore anormal

• 14 août: soins palliatifs
• 16 août: Tau et 14-3-3 positifs; rapporté au DHHS
• 17 août: décès

Evènements 
Médicaux

Atrophy, basal ganglia high signal 
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• Le 24 mai neurochirurgie
• Utilisé 1 de 2 kits de neurochirurgie ainsi que kit de chirurgie 

générale
• Convenablement stérilisé mais insuffisant pour la MCJ

• Suivi des instruments pas systématique et fiable
• Tous les équipements mis en quarantaine immédiatement

• Réutilisation si histologie négative, destruction si positive

• L'utilisation de multiples examens indépendants 
montrent que huit patients auraient eu une 
neurochirurgie utilisant le même matériel que le 
patient décédé

Évaluation Initiale du Risque 
Nosocomial



• Une sonde Medtronic en prêt a été utilisée durant la 
procédure

• Les dossiers montrent qu’elle a été envoyée au 
Connecticut et au Massachussetts

• Medtronic a confirmé 5 cas
• Un examen local indépendant a montré une utilisation 

sur d’autres patients

Risque Inattendu



• Coordination entre santé publique, hôpitaux, Medtronic
• Des consultations éthiques ont guidé la notification aux 

patients
• Rumeurs institutionnelles qui pourraient atteindre les patients
• Forte suspicion clinique mais 6 semaines pour une confirmation 
• Possibles futures risques pour la santé publique

• La notification des patients
• Oui ou non?
• Quand?
• Comment?
• Qui?

• Développé questions/réponses (et re-développé)

Communication

http://www.google.com/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&frm=1&source=images&cd=&cad=rja&docid=1Jx7J_CUkOfOyM&tbnid=JrJy5UC9RTFQ2M:&ved=0CAUQjRw&url=http%3A%2F%2Fadvancemybaby.com%2Fthe-case-for-advance-my-baby%2F&ei=VTdgUpHXNPHd4AOGpYGYDw&bvm=bv.54176721,d.dmg&psig=AFQjCNFlZWYFvFnDM8CBFWRp8_31wExIHQ&ust=1382123711240538




• Patients notifiés par le neurologue de l'hôpital avec le 
défenseur des malades et l’administrateur de gestion de 
risque
• Des ressources et des documents écrits ont été fournis

• Conférence de presse/Communiqué, hotline, affichage 
sur le web

Communication au Patient
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Infections Nosocomiales:
Que faire lorsque les soins font du mal? 

Denver Post



• Les patients ressentent de la peur, une perte de 
confiance, un manque de contrôle 
• Donner aux patients des actions spécifiques

• Accepter les émotions 
• Les patients ont le droit d’être en colère
• Faire preuve d'empathie et même s'excuser

• Reconnaître l'incertitude 
• Admettre honnêtement lorsque l'information n'est pas connue

• Dire ce que vous faites pour en savoir plus et pour 
contrôler la situation

Notifications des 
Infections 

Nosocomiales 



La litérature sur la communication du risque identifie 4 
facteurs qui déterminent si le public percevra un 

messager comme étant fiable et crédible

Crédibilité de la Communication
Navy Environmental Health Center Risk Communication Primer

http://www.au.af.mil/pace/handbooks/risk_comm_primer



• Transmettre l'empathie
• “Nous comprenons que c'est alarmant, voir même effrayant. 

Vous pouvez également être en colère.”
• Expliquer les risques honnêtement, de manière générale

• “Nous pensons que les risques de la MCJ sont extrêmement 
faibles, mais vous avez le droit de savoir qu’ils ne sont pas 
nuls”

• Guide pour réponse spécifique
• “Si vous avez d’autres questions, contactez XYZ...” 

Mantras de 
Notification



• 14 fév. 2014: 18 cas notifiés en 
Caroline du Nord aux USA

• “Il y avait des raisons de 
soupçonner que ce patient avait 
la MCJ. Par conséquent, des 
précautions supplémentaires 
auraient dû être prises, mais ne 
l’ont pas été.»

• Ne présente aucune excuse: 
« Au nom de toute l'équipe de 
santé de Novant, je m'excuse 
auprès des patients et de leurs 
familles. Je suis désolés d’être 
la source de toute cette 
inquiétude…."



• Risque de transmission nosocomiale très faible pour la 
MCJ 

• Les procédures de CNS sur des patients avec des 
maladies de démence inexpliquées devraient être 
effectués avec des instruments jetables ou pouvant 
être mis en quarantaine

• Un meilleur suivi des instruments chirurgicaux peut être 
nécessaire dans le futur

• Les notifications doivent balancer des coûts risque-
bénéfice complexes et doivent être indépendantes des 
conflits d'intérêts perçus

Conclusions
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• Quelle exposition nosocomiale encourt le 
risque de la MCJ?

• Suivi des instruments pas systématique et 
fiable

• Éthique de la notification: droit des patients 
de savoir, les systèmes de santé 
responsables, Santé Publique
• Probabilité faible (mais pas nulle) mais gravité élevée pour 

le patient (et la santé publique)

Discussion: Niveaux d‘Incertitude





Comparatif des Risques de Transmission

Weinstein R A et al. Clin Infect Dis. 2001;32:1348-1356
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