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Virologie vétérinaire

Chapitre 12

Agents d’encéphalopathies spongiformes
transmissibles
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(agents transmissibles non conventionnels, ATNC)
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Les encephalopathies spongiformes

maladies dégénératives Spontanees
du systéme nerveux central ou
Q transmissibles

CREUTZFELDT-
JAKOB
(classique et
nouveau variant)

TREMBLANTE

Incubation
EsB| trés longue
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Infectivité associée a la proteine prion

ENCEPHALOPATHIE SPONGIFORME
BOVINE

MEMBRANE

PLASMIQUE
RETICULUM

ENDOPLASMIQUE APPAREIL
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GLYCOFORMES DE LA PrPe

5% Non glycosylé

20 % Monoglycosylé

75 % Diglycosylé
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SYNTHESE INTRACELLULAIRE . se
DE LA PrPc Université s,
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Les souches d’ATNC

m Différenciation par
m Profils des Iésions cérébrales chez la souris
m Durée de la période d’incubation
m Profil biochimique (électrophorese des
protéines)
m Existence de souches :
m de tremblante
m de Creutzfeldt-Jakob
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Cas d’ESB « atypiques » :
exemple de souches

Exemple de profil d’électrophorese atypique

ENCEPHALOPATHIE SPONGIFORME
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GLYGOFORMES DE LA Pr P¢ m
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SYNTHESE INTRAGELLULAIRE
DE LA PrPC
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PrP¢ : hélices alpha prpsc : feuillets béta
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lllustration de la « pseudo-réplication »
des prions.
Que se passe-t-il dans le cerveau ?

Transformation
= du prion normal
E: Ehin! Sy P

\
en prion pathogene
Glob...Glub résistant

Prion
normal
(PrPc) Prion
pathogéne
(Prpsc)

Amplification du processus :
de plus en plus de prions pathologiques
dans le cerveau
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C’est I’hypothese du schtroumpf noir
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Pseudo-réplication : multimérisation et
changement conformationnel de la PrP¢ en Prpsc
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PrP¢ o7 o7
Changement de Accumulation de
conformation PrP*¢ en agrégats

de la PrP€ en PrP*¢
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Lésions produites par I'agrégation des prions pathogenes
dans‘les heurones cerébraux :
Vacuolisation de la substance grise : aspect spongiforme

En résumeé

Encéphalopathies spongiformes transmissibles
Infectivité portée par une protéine prion
Résistance tres élevée

Diversité de souches

Relative spécificité

« pseudo-réplication » de la protéine prion
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