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En clair : quelles sont les implications pour le patient ?

Le Guide de UAASLD original, publié en 2018, était
une mise a jour des lignes directrices précédemment
publiées en 2009. Le Guide aborde des thémes
comme les causes potentielles de la cholangite
biliaire primitive (CBP), le diagnostic, le traitement et
la facon dont la CBP se manifeste chez les patients
et dont elle est prise en charge par les prestataires
de soins. Le Guide, qui s’éloigne des traditionnelles
lignes directrices n’émettant que de simples
recommandations, regroupe plusieurs propositions
de bonnes pratiques émises par un petit panel
d’experts a partir de documents scientifiques et de
leur expérience. Ces propositions indiquent dans
quelle mesure une pratique est conseillée ou
nécessaire, et évalue la fiabilité de chaque
observation. Le Guide est une avancée trés positive
en ce qui concerne le diagnostic, la prise en charge
de la CBP et l'identification d’approches privilégiées
pour optimiser les soins prodigués aux patients
atteints de CBP dans lintérét de ces derniers, de leur
entourage et de leurs prestataires de soins.

Ce document en langage simple a pour but de rendre le
Guide de UAASLD plus accessible aux patients et a leur
entourage. L'objectif est gu’ils deviennent experts de ce
qu’est la vie avec la CBP, afin de les impliquer davantage
dans la prise de décisions relatives a leurs soins.

A la PBC Foundation, nous pensons qu'il est essentiel que
les patients, qui sont les premiers a subir les conséquences
de toute évolution dans le domaine de la maladie,
connaissent U'existence de ce Guide, qu'’il soit ou non adopté
dans la pratique. Ils seront alors en mesure de comprendre
les informations présentées et de les mobiliser au mieux pour
optimiser leur traitement et pronostic.

Le directeur général de la PBC Foundation décrit le Guide en
ces termes: « Ce Guide est une avancée majeure pour
plusieurs raisons. Il apporte un cadre formel pour les
meilleures pratiques actuelles et présente les traitements
disponibles les plus récents. En tant qu’organisation, nous
rencontrons et soutenons bien trop de patients ne bénéficiant
pas des meilleures pratiques; beaucoup subissent des
biopsies du foie qui n'ont pas lieu d’étre, par exemple. Le
Guide apporte le soutien et les informations dont les patients
ont besoin, noir sur blanc, pour en parler avec leur médecin
et demander de bénéficier des meilleures pratiques lorsqu’il
s’agit de leurs soins personnels. Ce nouveau Guide ne
résume pas le point de vue d’une seule personne ou d’un seul
groupe de soutien aux patients : il s’appuie sur des données
scientifiques et des données médicales empiriques ainsi que
sur Uexpérience professionnelle.

Notre devoir, désormais, est de s’assurer que chaque
personne qui pourrait tirer un bénéfice de ce guide ait
l'opportunité de découvrir son contenu. »

Le Dr Robert Gish, hépatologue et spécialiste de la CBP,
ajoute: « Le Guide original avait pour but d’informer les
médecins, tandis que cette version en langage simple peut
instruire les patients et leur donner L'opportunité de devenir
experts de leur maladie. La plupart des patients aux Etats-
Unis consultent des médecins pour qui la CBP est une
maladie rare; il est donc peu probable gu’ils aient une
connaissance approfondie de cette maladie. Nous
encourageons les patients a demander a leur médecin de les
accompagner dans leur parcours de CBP a vie, et a
s’échanger leurs connaissances et informations pour assurer
la meilleure qualité de vie et les meilleurs soins possibles.
Ce document simplifié peut servir de base a cette discussion
ouverte. »

Notre rédactrice santé Isla Whitcroft, le Dr Robert Gish et le
défenseur des patients Robert Mitchell-Thain ont concu ce
Manuel du patient pour s’assurer que, en s’appuyant sur le
Guide de UAASLD, chaque patient atteint de CBP puisse
recevoir le traitement optimisé & sa maladie, peu importe ou
et par qui il est traité.

Avec ses 26 pages, le Guide de UAASLD peut sembler
complexe : nous avons donc résumé son contenu dans ce
document distinct spécialement pour que la communauté de
patients comprenne mieux chaque proposition, ce qu’elle
signifie pour les patients dans leur vie quotidienne et leur
parcours de soin accompagné par leurs prestataires de soins.
Du point de vue du patient, le document peut étre divisé en
six sections :

Diagnostic

Traitement

Symptémes
Recommandations générales

Syndrome de chevauchement
CBP/HAI

Greffe

Nous avons également inclus dans chaque section des
questions utiles a poser a votre médecin si vous pensez
que votre traitement actuel ne correspond pas aux
standards établis dans le Guide.
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DIAGNOSTIC DE LA CBP

«Bien que la CBP soit une maladie a vie, si elle est
diagnostiquée assez tot et traitée correctement, la vie avec la
CBP peut trés bien se passer pour la plupart des patients. »
d’aprés le Dr Gish. « Le Guide indique que, bien que lon
observe de plus en plus de personnes diagnostiquées de
cette maladie, la réponse au traitement médicamenteux est
trés bonne et le nombre de greffes de foie comme traitement
de la CBP diminue chaque année. Par conséquent, il est
extrémement important qu’un diagnostic soit posé le plus tot
possible, en causant le moins d’inconfort possible pour le
patient.

La plupart des cas de CBP peuvent étre diagnostiqués a
laide d'un bilan hépatique, c'est-a-dire des analyses
sanguines qui fournissent des informations sur le
fonctionnement du foie, et d'un test aux anticorps
antimitochondries (AAM). Parfois, un équivalent du test aux
AAM est effectué pour rechercher différents types
d’anticorps mais il ne change rien a votre diagnostic ou
pronostic général. La fonction hépatique peut également étre
évaluée par d’autres analyses sanguines comme la bilirubine
sérique.

Le Guide indique que la biopsie du foie, quiimplique un risque
d’hémorragie et d'autres effets indésirables, n’est plus
requise pour le diagnostic de la majorité des patients et ne
doit plus étre utilisée comme outil de diagnostic, sauf dans
certains cas rares.

La biopsie du foie est facultative pour les patients ayant un
diagnostic établi de CBP ou une suspicion de CBP. » affirme
le Dr Gish. « A U'heure actuelle, moins de 10 % des patients
potentiellement atteints de CBP ont besoin de recourir a une
biopsie. Une biopsie du foie n’est recommandée qu’en cas de
résultat négatif aux tests d’auto-anticorps (AAM, anticorps
antinucléaires [AAN], etc.) chez des patients chez qui U'on
soupconne une CBP, ou en cas de soupgon d’'un syndrome de
chevauchement CBP/HAI (hépatite auto-immune), d’une
stéatose hépatique non alcoolique (NASH) ou d’autres
maladies en plus de la CBP.

Parfois, une biopsie peut contribuer a établir un diagnostic et
savoir quelle prise en charge adopter, mais votre médecin
doit pouvoir justifier pourquoi elle est nécessaire dans votre
cas. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : J’ai déja recu un
diagnostic de CBP aprés un test aux AAM et un bilan
hépatique. Le Guide de CAASLD indique que c’est suffisant
pour confirmer que je suis atteint(e) de cette maladie.
Pouvez-vous m'expliquer pourquoi vous me proposez
également une biopsie ?

Conseil pour le patient :

Si un médecin envisage une procédure médicale, peu importe
laquelle, nous espérons que les premiéres questions qui
traverseront Uesprit du patient seront :

1) Qu’essayons-nous de trouver ?

2) En quoi cette information nous est-elle utile ?

3) Quelle est la meilleure facon de trouver cette
information ?

4) Quels sont les avantages et les inconvénients (y
compris les risques et les bénéfices) de chaque option ?

Utilisez ces questions pour informer vos décisions et vous
aider a faire les meilleurs choix pour vos soins.

Le mot clé dans la suggestion ci-dessus est « proposer ».
Vous n'étes pas obligé(e) d’accepter la biopsie. Vous avez le
droit de refuser si vous pensez que ce n’est pas la meilleure
option pour vous. Le Guide est trés clair a U'égard des biopsies
dans les circonstances décrites ci-dessus. Nous espérons que
les questions ci-dessus vous aiderons a prendre les
meilleures décisions pour votre cas particulier.

Une fois votre CBP confirmée, le Guide indique qu’un examen
d’imagerie non invasif est obligatoire pour tous les patients
chez qui une cholestase a été mise en évidence par biochimie
sanguine, c.-a-d. si U'on a constaté une augmentation de la
phosphatase alcaline (aussi connue sous lacronyme PAL)
dans le sang. Le Dr Gish rajoute : « une échographie compléte
de la partie supérieure de 'abdomen est essentielle au suivi
du diagnostic pour les patients chez qui un diagnostic de CBP
est établi ou méme s'il n'est que suspecté.» Certaines
assurances pourraient ne pas couvrir la procédure, mais une
IRM pourrait également s’avérer utile.

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: On m'a
diagnostiqué une CBP. Le Guide de UAASLD indigue que je
devrais passer un examen d’imagerie non invasif de mon foie
et je souhaiterais qu'il soit réalisé.

Conseil pour le patient :

Poser ce genre de question peut paraitre osé mais c’est
absolument nécessaire. Le temps ou les patients jouaient un
réle passif dans leur parcours de soin est révolu. Dans les
meilleurs pratiques, les patients jouent aujourd’hui un role
actif et agissent de concert avec le médecin. Si vous sentez
que vous avez besoin de vous donner confiance en vous,
écrivez vos questions a l'avance et allez a vos rendez-vous
accompagné(e) pour vous assurer d’avoir recu une réponse a
chacune de vos questions et pour noter ces réponses.

Souvenez-vous, le Guide indique qu’'une imagerie du foie est
obligatoire pour les personnes présentant une augmentation
de la PAL dans le sang. Il faut bien noter que la PAL ne vient
pas toujours du foie. Par exemple, un os cassé peut entrainer
une augmentation de la PAL.

Le Guide indique que si votre bilan hépatique montre un
résultat potentiellement positif a la CBP, mais que vous n'avez
pas d’anticorps spécifiques a la CBP (p. ex. les AAM) il est
guand méme possible que vous souffriez de CBP. Environ
10 % des patients appartiennent a cette catégorie. Pour
établir un diagnostic formel de CBP, un autre outil de
diagnostic est nécessaire ; dans ce cas, il s’agit de la biopsie
du foie. C’est U'un des rares cas ou vous pourriez avoir besoin
d’'une biopsie du foie pour établir le diagnosticc. Comme
indiqué précédemment, une biopsie pourrait vous étre
proposée plus tard dans votre parcours de soin mais pour
d’autres raisons. N’oubliez pas qu’un diagnostic définitif de
CBP se compose de deuxcriteres confirmés parmi
trois méthodes possibles :

1) Mise en évidence d’une cholestase par biochimie
sanguine (augmentation de la PAL)

2) Test positif aux AAM (ou autres auto-anticorps
marqueurs spécifiques de la CBP)

3) Mise en évidence physique d’'une CBP par biopsie du
foie

Le Guide souligne également que, dans certains cas, le test
est positif aux AAM alors que le bilan hépatigue indique un
résultat dans la normale. « Parfois, les patients souffrant
d’'une autre maladie peuvent présenter une analyse sanguine
positive aux AAM alors que le bilan hépatique revient
normal. » explique le Dr Gish. « Le Guide est clair a ce sujet :
dans ce cas, le diagnostic de CBP n’est pas considéré comme
établi a ce moment-la et vous n’avez pas besoin de passer
une biopsie du foie pour exclure la possibilité d’une

CBP. Toutefois, il existe une légere probabilité de
développer la CBP a lavenir et le Guide de UAASLD
recommande de repasser des bilans hépatiques une fois par
an pendant 5 ans, puis une fois tous les 2 ou 3 ans jusqu’a
'age de 65 ans pour plus de sécurité. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Je suis positif/-ve
aux AAM mais je n’ai pas de diagnostic de CBP. J'aimerais tout
de méme passer des bilans hépatiques régulierement pour
m’assurer de ne pas avoir développé la maladie entre temps.
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Conseil pour le patient :

Il s’agit juste de bon sens afin de minimiser les risques pour
le patient plus tard dans sa vie. Comme mentionné
précédemment, plus la CBP est diagnostiquée tét dans le
parcours du patient, mieux c’est. Cette stratégie préventive
fait en sorte que la moindre évolution soit repérée le plus
t6t possible. A ce stade, la CBP ne doit pas étre une source
d’inquiétude car elle ne se développe pas dans la plupart
des cas.

TRAITEMENT

« Mon but ultime en tant que médecin est que tous mes
patients atteints de CBP présentent des résultats normaux
de leur bilan hépatique (taux de PAL normal). Ces résultats
indiquent que Uinflammation du foie est faible, ce qui, a son
tour, réduit le risque de cirrhose. » commente le Dr Gish.
L’acide ursodésoxycholiqgue (AUDC) est le traitement de
premiére intention le plus documenté et sur lequel nous
avons le plus de données de sécurité et d’efficacité. Il réduit
clairement la progression de la maladie, le recours aux
greffes et les déces chez les patients selon les études les
plus concluantes. »

Le Guide indique que UAUDC démontre une efficacité
prouvée dans le traitement de la CBP, entrainant notamment
la réduction du recours aux greffes, et des effets indésirables
minimes. Il devrait étre le traitement de premiere intention a
privilégier pour chaque personne a qui Uon a diagnostiqué
une CBP. Il souligne également limportance de prendre la
dose appropriée : La dose de 13 a 15 mg/jour par kilogramme
de poids du patient semble obtenir les meilleurs résultats a
long terme.

« Les études ont systématiquement démontré de meilleurs
résultats pour le patient lorsque CAUDC est pris a la dose
appropriée a son poids. » affirme le Dr Gish. « Surveiller son
poids régulierement et ajuster la dose en fonction est
probablement la chose la plus importante que vous puissiez
faire pour réduire les risques de progression de la maladie. Si
vous trouvez que prendre plusieurs comprimés est
contraignant, il existe des comprimés individuels a des doses
plus élevées pour vous simplifier la vie.

Il est vital de se souvenir que si votre maladie répond bien a
UAUDC, vous devez continuer ce traitement pour le restant
de votre vie. Si votre maladie s’améliore, c’est que TAUDC
remplit son réle. Si vous arrétez TAUDC, votre état de santé
se détériorera. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Mon traitement
par AUDC est-il prescrit en fonction de mon poids, entre 13
et 15 mg/kg/jour ?

Je souhaiterais que U'on ajoute un contréle régulier de mon
poids et de ma posologie a mon schéma thérapeutique.

J’ai du mal a prendre plusieurs comprimés. Suis-je éligible
pour prendre un seul comprimé d’AUDC a dose plus élevée
une fois par jour ?

Conseil pour le patient :

Des enquétes non publiées de la PBC Foundation, menées
en 2017, montrent qu’il reste du chemin a parcourir pour que
chaque patient recoive une dose d’AUDC correspondant a
son poids. Les résultats préliminaires indiquent que 11 % des
patients présentant une CBP ne prennent pas du tout
d’AUDC. Quant a ceux qui prennent de TAUDC, 49 % d’entre
eux prennent une dose quotidienne inférieure a celle
recommandée par CAASLD, lorsque U'on mesure la dose prise
par rapport au poids du patient. Nous insistons sur
limportance de la corrélation entre une dose appropriée
d’AUDC, la réponse a CAUDC et Uespérance de vie. AUDC
est disponible sous plusieurs formes, en comprimés, en
gélules ou sous forme liquide, a des doses de 150 mg,
250 mg, 300 mg et 500 mg. Pour un petit nombre de

patients, il est nécessaire de prendre une dose légérement
supérieure a celle recommandée en raison des doses
auxquelles les comprimés sont disponibles.

« Si votre réponse a LAUDC est inadéquate aprés un an,
votre médecin doit envisager d’autres traitements en
association avec UAUDC, ou plus rarement sans AUDC. »
d’apres le Dr Gish. « Plusieurs critéres indiquent une absence
de réponse : en général, nous espérons voir un taux de PAL
inférieur a 180 Ul/l et un taux de bilirubine dans la normale. ».

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Suis-je
répondeur/-se a TAUDC ?

Conseil pour le patient :

Déterminer une réponse a UAUDC n’est pas aussi simple que
lon pourrait le croire. Il existe un spectre de réponse, et
chaque cas particulier doit étre pris en compte. Si vous ne
répondez pas a UAUDC, vous présentez peut-étre un risque
plus élevé de progression de votre maladie. A Uheure actuelle,
et plus que jamais, ce risque plus élevé est suivi plus
étroitement avec de meilleurs résultats pour les patients.

Si vous répondez a CAUDC, cette réponse guidera également
votre parcours de soin pour veiller a ce que vous receviez les
traitements appropriés a votre cas. Bien qu'il implique une
surveillance et un traitement médicamenteux a vie, ce
parcours induit un risque de progression bien inférieur.

L’acide obéticholique (AOC), connu également sous la marque
Ocaliva, a été approuvé en mai 2016 par la Food and Drug
Administration pour une utilisation en association avec
UAUDC chez les patients atteints de CBP présentant une
réponse inadéquate aprés au moins 1 an de traitement par
AUDC seul ou une autre monothérapie, dans le cas des
patients intolérants a UTAUDC.

« Lorsqu’il est pris en association avec UAUDC, UAOC
démontre une amélioration des résultats d’analyses des
enzymes hépatiques et de la fonction hépatique chez certains
non-répondeurs a UAUDC, bien gu'il soit possible de prendre
LUAOC en monothérapie si vous étes intolérant(e) a TAUDC. »
d’apres le Dr Gish. « Le Guide souligne Uimportance de suivre
les recommandations sur la posologie de TAOC et LAOC ne
doit étre pris en monothérapie que lorsque le patient ne peut
pas tolérer les effets indésirables de UTAUDC.

Les fibrates sont actuellement étudiés en tant qu’option
thérapeutique pour la CBP mais ne sont pas encore approuvés
comme traitement de la CBP. Les résultats proviennent
d’études a moindre échelle et ont souligné les potentiels
risques et bénéfices, y compris la toxicité hépatique et/ou
rénale.

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Je suis non-
répondeur/-se a LUAUDC. Suis-je éligible a lacide
obéticholique ?

Conseil pour le patient :

L’acide obéticholique est le seul traitement de deuxieme
intention approuvé pour la CBP. Il entraine un risque accru de
démangeaisons, qui restent toutefois assez facilement
gérables dans la plupart des cas notamment avec la
rifampicine, lUun des traitements privilégiés contre les
démangeaisons. Dans les essais cliniques, TAOC a démontré
une amélioration du bilan hépatique dans la grande majorité
des cas (87 %). D’apres les criteres d’évaluation stricts de ces
essais, il a été observé que UAOC était bénéfique chez prés de
50 % des patients dans trois groupes mesurables de U'étude
POISE (PBC OCA International Study of Efficacy).

Il convient de noter que 'AOC ne doit pas étre utilisé chez les
personnes souffrant d’une cirrhose décompensée. Si 'acide
obéticholique peut étre envisagé dans votre cas mais que vous
avez des préoccupations, veuillez contacter directement la
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PBC Foundation pour que nous puissions vous soutenir dans
votre parcours de soin.

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Je n'ai pas
d’intolérance a AUDC. Pouvez-vous me dire pourquoi vous
arrétez mon traitement par AUDC maintenant que je prends
de lacide obéticholique ?

Conseil pour le patient :

L’acide obéticholique a été recommandé en tant que
monothérapie uniquement pour les patients présentant une
intolérance a TAUDC. Le Guide de AASLD recommande un
traitement en association dans tous les autres cas. Il existe
toutefois un avertissement explicite en cas de
décompensation de la cirrhose. Il pourrait étre utile pour vous
de le savoir avant d’avoir cette conversation avec votre
médecin.

SYMPTOMES

« En plus de minimiser les risques de cirrhose, il est tout aussi
important que les médecins essaient d’atteindre la meilleure
qualité de vie possible pour le patient. » déclare le Dr Gish.
« Le Guide nous rappelle que les symptdomes de la CBP,
incluant la fatigue chronique, les démangeaisons (prurit), les
douleurs abdominales et la sécheresse oculaire et buccale
(syndrome de Gougerot-Sjogren), ont un impact significatif
sur la qualité de vie et ne s’améliorent pas forcément sous
traitement par AUDC ou AQOC, a tel point que le Guide a sa
propre section sur 'évaluation et le traitement des
symptomes. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Vous engagez-
vous a prendre en charge mes symptémes autant que vous
U'étes a réduire mes risques de cirrhose ?

« Si vous sentez que vos symptémes ne sont pas pris assez au
sérieux, voire ignorés par vos médecins, c’est que vous ne
recevez pas le meilleur traitement possible.

Les symptdmes principaux de la CBP sont la fatigue
chronique, une mauvaise mémoire, des démangeaisons et une
sécheresse oculaire et buccale. Il existe des traitements
hautement efficaces pour un bon nombre de ces symptomes.
Tous les traitements utilisés pour la prise en charge des
symptdomes ne sont pas forcément approuvés pour une
utilisation en cas de CBP. Il est donc important que vous
participiez aux prises de décisions pour trouver la meilleure
option adaptée a votre cas. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Les symptémes
de ma CBP sont un véritable fardeau pour moi. Que puis-je
faire pour les rendre plus supportables ?

Conseil pour le patient :

Il existe beaucoup de symptomes associés a la CBP.
Beaucoup de patients sont asymptomatiques pendant
longtemps, tandis que d’autres souffrent de divers
symptdmes. Nous sommes convaincus que prendre soin de
sa santé commence par une auto-prise en charge. Votre
médecin pourra prendre en charge certains symptomes, mais
d’autres seront directement affectés par votre mode de vie.
Dans le cas de la fatigue chronique, par exemple, le patient
peut faire plusieurs choses pour soulager sa fatigue et
améliorer sa qualité de vie. Le plus important est de prendre
des décisions informées en accord avec votre médecin.

Ily a longtemps, ce que l'on appelle le « brouillard mental »
n’était pas reconnu comme un symptome de la CBP.
Aujourd’hui, nous savons que la déficience cognitive peut
faire partie de la vie avec la CBP et a un lien avec la fatigue.
Des recherches sont menées sur d’autres aspects de la CBP,
comme sur le syndrome des jambes sans repos, ce qui nous
aidera a affiner notre compréhension de ce qu’est la vie avec
la CBP et comment nous pouvons aider au mieux les patients
affectés.

Vos symptdmes vous sont propres et vous étes le/la mieux
placé(e) pour en discuter avec votre médecin et prendre des
décisions informées a propos de vos soins. Utiliser Uapplication
de la PBC Foundation vous aidera a noter vos symptémes
chaque jour et aborder cette conversation avec votre médecin.

DEMANGEAISONS (PRURIT): Le Guide recommande
d'utiliser les traitements suivants pour les démangeaisons :

i, La cholestyramine a une dose de 4 a 16 g
maximum par jour.

i La rifampicine a une dose de 150 mg a 300 mg
deux fois par jour, avec un suivi du bilan hépatique
a 6 eta 12 semaines aprés le début du traitement.
Vous devez passer des analyses de sang 2 a
4 semaines aprés avoir commencé ce traitement.

il La naltrexone, un antagoniste des opiacés, peut
étre utilisée a une dose de 50mg par jour
maximum. Des bilans hépatiques de suivi seront
alors nécessaires a cause du risque de lésions
hépatiques potentielles.

iv. La sertraline a démontré des résultats dans
certains cas, prise entre 75 et 100 mg par jour.

« Les démangeaisons peuvent avoir un énorme impact sur le
bien-é&tre d’une personne. Elles affectent le sommeil, 'énergie
et peuvent rendre la vie insipide» affirme le Dr Gish.
« Toutefois, il existe plus de 14remedes pour les
démangeaisons seules, qui peuvent étre utilisés de maniéres
différentes, donc si les recommandations types ne
s'appliquent pas, n'hésitez pas a consulter votre médecin de
nouveau. La clé est de ne pas abandonner et de continuer a
demander l'aide de votre médecin. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Mes
démangeaisons ne se sont pas améliorées aprées mon
traitement médicamenteux. Puis-je étre orienté(e) vers un
service spécialisé dans la CBP ?

Conseil pour le patient :

« Non » n’est pas une réponse acceptable. Si la cholestyramine
ne fonctionne pas et que vous avez besoin d'un autre
médicament pour les démangeaisons, un suivi détaillé de vos
soins est de rigueur. Bien que le Guide recommande entre 4 et
16 g par jour, certains schémas ont montré des résultats
positifs a des doses supérieures a 16 g par jour. Il est conseillé
d’en discuter avec un médecin spécialiste de la CBP. Les
patients aux Etats-Unis ont la possibilité de choisir leurs
médecins : utilisez cet avantage pour vous assurer d’avoir le
meilleur traitement possible pour la gestion de vos
symptémes.

FATIGUE CHRONIQUE : « Il s’agit d’'un symptéme majeur de
la CBP, qui entraine une grande détresse et des
bouleversements dans la vie du patient. » d’aprés le Dr Gish.
« Elle est souvent négligée par les médecins, mais le Guide
de UAASLD reconnait Uimportance de traiter la fatigue
lorsque c'est possible.

Il est important de comprendre que votre fatigue chronique
peut étre causée par d’autres facteurs, incluant
Uhypothyroidie, la dépression, 'anémie et des troubles du
sommeil tels que U'apnée du sommeil. Une fois ces causes
étudiées et écartées, il est temps pour le patient et le
médecin de travailler ensemble pour trouver des facons de
gérer et de réduire les problémes de fatigue du patient.
Chaque patient est unique, a la fois dans la fagon dont la
fatigue Uaffecte et dans la fagon de répondre aux différents
traitements. C’est pourquoi une collaboration constructive
est cruciale. C’est comme un pilote et son copilote, qui ne
peuvent pas travailler correctement sans l'aide de l'autre.
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Un sommeil de mauvaise qualité est un symptéme reconnu
de la CBP et contribue grandement au fardeau de la fatigue.
Il existe plusieurs facons d’y remédier, notamment des
traitements tels que la mélatonine (Rozerem) ou la doxépine,
qui est aussi un antidépresseur et un anti-démangeaisons.
On peut envisager un traitement de deuxiéme intention de la
méme classe que la sertraline.

Les stratégies non thérapeutiques pour contrer la fatigue
incluent d’avoir conscience des moments stressants ou
intenses et de prendre des pauses pour permettre au corps
de se remettre de ces activités.

Bien que cela puisse étre difficile, il est important pour votre
bien-étre d’essayer d’avoir une activité physique au moins
modérée, de participer a des activités sociales et de continuer
a travailler si possible. La CBP est associée a un taux de
dépression plus élevé ; lisolement et linactivité peuvent

aggraver cette situation. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Avez-vous
étudié toutes les autres possibilités pouvant expliquer ma
fatigue chronique, en dehors de la CBP, y compris une
hypothyroidie, une anémie, etc.? Pouvez-vous m’aider a
améliorer la qualité de mon sommeil ?

Conseil pour le patient :

Comme Uexplique le Dr Gish, la meilleure facon de gérer
la fatigue est d’en trouver la cause et de traiter cette
cause, en particulier si d'autres affections en sont
responsables. Il est important de savoir qu’aucun des
traitements mentionnés ci-dessus dans la section sur la
fatigue ne sont approuvés pour une utilisation avec une
CBP.

D’apres notre expérience, a la PBC Foundation, nous
avons constaté que lauto-gestion émotionnelle,
psychologique et physique peut avoir un effet profond
sur la fatigue, a la fois en positif et en négatif. Nous
pouvons faire beaucoup de choses pour agir sur la
fatigue et améliorer la qualité de vie au quotidien avec la
CBP.

Notre santé physique, notre état mental et nos
comportements font partie d’'un cycle. On peut trop
facilement laisser la fatigue affecter notre état
émotionnel, ce qui peut entrainer des comportements
néfastes. En tant que patients, nous pouvons reprendre
les choses en main et commencer a prendre les
meilleures décisions possibles pour nous-mémes et
mettre fin a ce cercle vicieux. Nous pouvons commencer
par prendre les meilleures décisions pour nous-mémes,
une décision a la fois : manger des plats sains, faire un
petit peu d’exercice, avoir une bonne nuit de sommeil.
Améliorer une chose a la fois finira par avoir un impact
positif sur votre fatigue.

A la PBC Foundation, nous aidons depuis longtemps les
personnes affectées par la fatigue a améliorer leur
propre qualité de vie en leur donnant les moyens de se
prendre en charge activement. Nous sommes toujours
disponibles pour vous aider, notamment a laide de
technologies telles que Skype, WhatsApp et Facetime
pour encourager les appels gratuits tout en vous venant
en aide directement.

Syndrome de Gougerot-Sjogren

«La sécheresse oculaire peut étre extrémement
inconfortable pour le patient et endommager sa vue. »
déclare le Dr Gish. « De méme, la sécheresse buccale peut
étre tres désagréable et entrainer des caries dentaires. Tout
comme pour les démangeaisons, si les traitements
recommandés ne fonctionnent pas, vous devez continuer de
demander de laide car il existe d’autres traitements a

essayer. Dans tous les cas, votre vue doit étre controlée une
fois par an en cas de complications, et il en va de méme pour
votre santé bucco-dentaire. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Ma sécheresse
oculaire et buccale ne s’est pas améliorée malgré les
traitements médicamenteux. J'aimerais étre orienté(e) vers un
spécialiste, un service de rhumatologie, un ophtalmologue ou
un dentiste spécialisé pour des évaluations approfondies.

Conseil pour le patient :

Encore une fois, « non » n'est pas une réponse acceptable.
Vous savez que chacun de vos symptémes affecte votre
quotidien. Vous pouvez utiliser lapplication de la PBC
Foundation ou un carnet pour noter limpact de vos
symptdmes sur votre quotidien et utiliser ces informations
pour appuyer votre demande de soins supplémentaires.
Normalement, votre médecin devrait avoir déja essayé les
traitements de premiére intention, tel que recommandés par
le Guide, a savoir : des collyres ou de la salive artificielle, la
pilocarpine ou la céviméline qui peuvent étre utilisées si les
symptdmes sont persistants ; des conseils d’hygiéne bucco-
dentaire, qui doivent étre donnés aux personnes susceptibles
de développer des caries; des hydratants vaginaux, qui
peuvent aider, mais les crémes a base d’'cestrogénes ne
doivent étre utilisées que sur avis du médecin traitant ou d’un
gynécologue spécialisé.

RECOMMANDATIONS GENERALES

« Effectuer régulierement une surveillance de plusieurs
marqueurs sanguins, une évaluation des symptomes et un
examen clinique est crucial dans le parcours thérapeutique de
la CBP.» selon le Dr Gish. « Cette surveillance permet de
détecter la moindre évolution qui pourrait indiquer une
détérioration de la maladie ou nécessiter un ajustement des
médicaments. Nous pouvons ainsi vite déterminer si le patient
prend la dose de médicament adaptée a son cas.

Le Guide recommande pour chaque personne atteinte de CBP :

des bilans hépatiques tous les 3 a 6 mois et des analyses de la
thyroide une fois par an

Pour les personnes ayant une cirrhose :
une imagerie du foie tous les 6 mois

une endoscopie digestive haute tous les 3 ans au minimum pour
vérifier la présence de varices digestives

une surveillance réguliere pour détecter lapparition d’un
carcinome hépatocellulaire (CHC) »

Ostéoporose

« Le Guide reconnait que la plupart des patients atteints de
CBP sont susceptibles de développer une ostéoporose et un
dépistage est essentiel. » affirme le Dr Gish. « Un dépistage
de référence doit étre effectué au moment du diagnostic,
suivi d’une surveillance par ostéodensitométrie (pour mesure
la densité minérale osseuse) tous les deux ans.

Il est également recommandé que toutes les femmes péri et
post-ménopausées prennent des compléments de calcium et
de vitamine D et que les patients présentant une CBP
avancée passent des analyses une fois par an pour vérifier
leur taux de vitamine D.

En tant que médecin, je recommande également d’apporter
des changements a votre mode de vie, comme intégrer des
exercices de musculation (lever des poids) et arréter de
fumer, le cas échéant. »
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QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN: Ai-je de
lostéoporose ? Si non, pourrait-on réaliser un examen
d’'imagerie de référence comme point de comparaison pour
plus tard ?

Conseil pour le patient :

La prise en charge de l'ostéoporose et de l'ostéopénie
est trés simple, avec ou sans CBP. Toutefois, si vous ne
savez pas que vous en souffrez, il est impossible de
prendre en charge ces affections. Cest encore un
exemple de cas ol vous pouvez facilement poser des
questions éclairées pour vous assurer d’avoir accés aux
meilleurs soins possibles pour vous.

Le Guide recommande qu’'une évaluation du risque
d’ostéoporose soit réalisée pour chaque patient. Vous
inclus(e).

Malabsorption des vitamines liposolubles

Le Guide souligne que les patients atteints de CBP peuvent
présenter cette affection, mais uniquement ceux présentant
des taux élevés de bilirubine ou une jaunisse et, par
conséquent, ces derniers sont les seuls patients qui doivent
faire U'objet d’une surveillance réguliere.

«Vous pouvez grandement réduire la probabilit¢ de
présenter cette affection en prenant simplement des
compléments de vitamines A, D et E de bonne qualité. »
d’aprés le Dr Gish.

Taux élevé de cholestérol

« Le cholestérol peut étre élevé chez les patients atteints de
CBP, mais il s’agit généralement de bon cholestérol, ce qui
n’entraine pas de risque cardiaque en soi. » rassure le Dr Gish.
«Un taux élevé de mauvais cholestérol doit étre traité
exactement de la méme facon que s'il s’agissait d'une
affection distincte. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Si jai un taux
élevé de cholestérol: est-ce du bon ou du mauvais
cholestérol ?

Membres de votre famille

«La CBP a un petit lien héréditaire, en partie entre les
femmes telles qu’entre des soeurs ou entre mere et fille. »
nous apprend le Dr Gish. « Il peut donc étre utile pour les
membres de votre famille proche de passer des analyses de
sang pour détecter le taux de PAL. Le guide recommande
d’effectuer une analyse de sang deés l'dge de 30 ans et tous
les 5 ans par la suite. »

Conseil pour le patient :

Il existe beaucoup d’avis sur la question et la clé est de
prendre la bonne décision pour vous et votre famille. Les
études suggérent qu’'un parent immédiat (pere, mere,
frére, sceur ou enfant) a une chance d’environ 4 % de
développer la CBP lui aussi. C'est a peu prés 1 chance
sur 25. Il est important de prendre en compte les risques
de développer la maladie, les colits du dépistage et les
autres implications pour votre famille.

Grossesse et CBP

« |l est extrémement rare qu'une femme en age et en
capacité de faire des enfants présente une cirrhose.
Toutefois, si c’est le cas, le Guide indique que la patiente
doit faire U'objet d'une surveillance spéciale tout au long de
sa grossesse. »

Syndrome de chevauchement CBP/HAI

Le Guide souligne que la CBP peut étre présente en méme
temps qu'une autre maladie auto-immune (elles se
chevauchent), la plus commune étant Uhépatite auto-immune
(HAI) qui est traitée par immunosuppresseurs et corticoides.
L’HAI est généralement détectée par un taux élevé d’ALAT et
d’lgG sur le bilan hépatique.

« Un syndrome de chevauchement CBP/HAI est généralement
rare : le Guide indique que ce dernier n’affecte que entre 1 et
10 % des patients. » d’apres le Dr Gish. « Par conséquent, il est
trés important d’effectuer les analyses correspondantes avant
que UHAI soit confirmée et avant de commencer tout
traitement, car certains traitements de UHAI peuvent avoir un
impact négatif important sur la qualité de vie. C’est Uune des
situations dans lesquelles une biopsie du foie peut en valoir la
peine, pour confirmer ou écarter une HAI. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Vous dites que je
présente une HAI (ou un syndrome de chevauchement
CBP/HAI) mais pouvez-vous m’expliquer comment vous en
étes arrivé(e) a cette conclusion? Ce diagnostic est-il
définitif, ou dois-je passer une biopsie du foie pour confirmer
ou écarter une HAI ?

Conseil pour le patient :

La CBP est une maladie que U'on peut diagnostiquer avec
un haut taux de fiabilité grdce aux AAM, présents chez
environ 95 % des patients atteints de CBP. Il n’existe pas
de méthode de diagnostic aussi fiable a Uheure actuelle
pour la HAI (et par conséquent, pour le syndrome de
chevauchement CBP/HAI). Le diagnostic repose donc sur
une biopsie du foie. Certaines analyses hépatiques
peuvent indiquer une possibilité de HAI mais pas de
diagnostic établi.

Il n'existe pas de lignes directrices simples et claires pour
le traitement de la HAl comme il en existe pour la CBP. Le
traitement de la HAI n’est pas standardisé, ni au niveau
de la maladie ni au sein de la communauté, et doit étre
ajusté en fonction des circonstances du patient. Ces
ajustements de soins reposent grandement sur
U'expérience et les compétences du médecin.

Dans cette situation, et en gardant a Uesprit qu’'une HAI
en chevauchement avec une CBP est rare, il faut que le
diagnostic soit absolument certain avant de commencer
le traitement.

GREFFE DE FOIE

« Le Guide est assez clair sur le fait que, bien que le taux de
diagnostic de CBP augmente, le nombre de greffes de foie
associées a cette maladie diminue. » selon le Dr Gish.

« La bonne nouvelle, c'est que si les patients sont
diagnostiqués tot et traités correctement a la dose d’AUDC
optimale selon leur poids corporel, la plupart des patients
atteints de CBP ne développent pas de cirrhose par la suite,
et auront encore moins besoin d’une greffe du foie. »

Le Guide indigue que les non-répondeurs a TAUDC peuvent
présenter un risque plus élevé de cirrhose et, comme abordé
précédemment, le diagnostic peut étre effectué par
élastographie hépatique (fibroscan) ou par le test ELF 'une
analyse de fibrose hépatique avancée, en tous les cas des
analyses qui ne sont pas une biopsie du foie. Par conséquent,
le Guide recommande des échographies régulieres pour
vérifier Uactivité hépatique et des endoscopies pour vérifier
les vaisseaux sanguins autour du foie.
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QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Ai-je besoin
d’un dépistage des complications de la cirrhose et serait-il
utile de passer un fibroscan ?

Conseil pour le patient :

Il est important de reconnaitre un risque accru de
cirrhose pour les patients non-répondeurs a UAUDC, si
la maladie est diagnostiquée plus tard, selon l'age et le
sexe du patient et selon le parcours de soin.

Si vous avez besoin daide pour aborder -cette
conversation avec votre médecin, contactez-nous pour
discuter de votre cas particulier et nous verrons
ensemble comment évoluer de la meilleure fagon
possible dans votre parcours de soin de la CBP.

Le Guide confirme que les greffes de foie sont
généralement envisagées pour les patients dont le taux
de bilirubine est de 100 umol/l ou 6 mg/dl ou au-dela de
ces valeurs.

« Si ce taux est atteint, le réflexe a avoir est de demander
une orientation vers un service spécialisé dans les greffes
de foie. » avertit le Dr Gish. « On peut aussi utiliser le score
MELD pour appuyer sa demande d'orientation vers une
greffe de foie s'il dépasse 15. La plupart des patients
recevant une greffe de foie s’en remettent trés bien, bien
qu’une petite proportion développent une CBP a nouveau.
Les recommandations de traitement précédentes
s’appliquent a nouveau lors de la pose du diagnostic. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN : Mon taux de
bilirubine est-il supérieur a 100 pmol/l ou a 6 mg/dl ? Si oui,
j'aimerais que 'on m’oriente vers le service des greffes de
foie immédiatement.

Conseil pour le patient :

Généralement, avec la CBP, la bilirubine a tendance a
augmenter graduellement. Si vous ne répondez pas a
UAUDC et que vos taux de PAL et de bilirubine, par
exemple, augmentent, nous espérons que vous avez déja
été orienté(e) vers un service spécialisé dans la greffe de
foie. Toutefois, si ce n’est pas le cas et que votre taux de
bilirubine atteint 6 mg/dl, il est trés important d’avoir le
réflexe de demander une orientation vers un service
spécialisé dans la greffe de foie.

Le Dr Gish récapitule : « pour la majorité des patients
vivant avec une CBP, un diagnostic précoce et une
réponse au traitement n’entrainent aucune diminution de
l'espérance de vie normale. Pour les autres patients, il y a
un risque que le fardeau des symptomes augmente et que
la maladie progresse. Ce document a été concu pour aider
les patients tout au long de leur propre parcours de soin de
la CBP et pour leur fournir les informations et 'assurance
dont ils ont besoin pour entamer un réel travail d’équipe
avec leur médecin.

Lorsque les patients sont soutenus et informés, ils peuvent
bien mieux prendre leur vie en main. Les tirer de l'isolement
a également un impact trés bénéfique. Les organisations de
soutien aux patients, telles que la PBC Foundation, sont
incroyablement utiles pour le patient, comme vous le verrez
en derniere page. Plus important encore, la PBC Foundation
apporte a ses membres dans le monde entier des
informations et un soutien de grande qualité, permettant

aux patients de prendre leur maladie en charge eux-mémes.

La personne la mieux a méme de vous prendre en charge,
c’est vous-méme. Nous espérons que ce document et le
soutien apporté par la PBC Foundation vous aidera a vivre
votre vie du mieux possible avec la CBP et a recevoir les
meilleurs soins disponibles. »

QUESTION A POSER A VOTRE MEDECIN. Puis-je avoir le
lien de téléchargement du Guide de UAASLD sur la CBP ?

https://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/
PracticeGuidelines-PBC-November2018.pdf

Conseil pour le patient :

Ce document est concu comme un document autonome
visant a vous résumer les aspects les plus importants du
Guide de AASLD, de fagon a ce que vous puissiez avoir
acces aux meilleurs soins disponibles dans votre systeme
de santé. Nous espérons qu'il vous donnera 'assurance
de demander respectueusement a votre médecin d’étre
son partenaire proactif, et de vous assurer de recevoir les
meilleurs soins disponibles.

Vous pouvez envoyer le lien vers ce guide a votre
médecin. Vous pouvez faire partie du processus de
décision en apportant un avis éclairé lorsqu’il s’agit de vos
soins. Devenez partie prenante de vos propres soins, pas
seulement en vous auto-prenant en charge, mais
également en veillant a étre inclus(e) dans le processus.
Si vous avez besoin d’aide, n’hésitez pas a nous contacter
et nous ferons tout notre possible pour vous assister de
notre mieux.

L'application d’auto-prise en charge de la PBC
Foundation peut étre téléchargée et utilisée gratuitement.
Elle est disponible sur les systemes d’exploitation
Android et iOS (Apple). Elle pourra vous aider a consigner
vos symptémes, vos résultats d’analyse et votre niveau de
qualité de vie. Vous pouvez aussi l'utiliser pour répondre
a des enquétes et faire en sorte que votre expérience nous
aide a améliorer le parcours de soins des autres patients
et de vérifier que des documents tels que celui-ci soient
bien suivis.

La PBC Foundation soutient des patients
dans 76 pays dans le monde, avec des
informations disponibles dans 19 langues.
Vous trouverez ces informations sur :
www.pbcfoundation.org.uk

Peu importe olu vous vivez, vous avez le droit
d’accéder a des informations gratuites,
exactes et actualisées sur votre CBP. Nous
espérons que ce document y contribuera.

Pour de plus amples informations,
veuillez contacter :
PBC Foundation (UK) Ltd
Unit 1, Dunfermline Business Centre,
Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ
Téléphone : +44 (0)131 556 6811
E-mail: info@pbcfoundation.org.uk
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L'accés aux services de la PBC Foundation améliore 'auto prise

en charge du patient et son bien-étre mental

Robert Mitchell-Thain?, Jessica Leighton?, Vinod S Hegade?.
1-Dept of Education and Development, PBC Foundation, Edinburgh, 2-Liver Unit, Freeman Hospital, Newcastle upon Tyne, UK.

INTRODUCTION

La PBC Foundation existe depuis 1996 et apporte des
informations et du soutien aux patients atteints de
cholangite biliaire primitive (CBP). Il s’agit de la plus
grande organisation de soutien aux patients
spécifiqguement atteints de CBP au monde, rassemblant
une communauté de 13 000 abonnés inscrits dans

76 pays.

Les retours des utilisateurs de services mettent en lumiéere
qu’ils se sentaient « perdus » et « seuls » avant d’avoir
acces aux services de la PBC Foundation. Ces mémes
utilisateurs affirment qu’ils se sentent « plus informés »,

« en pleine possession de leurs moyens » et « plus
optimistes » apres leur inscription.

Les lignes directrices internationales sur la CBP
recommandent aux patients atteints de cette maladie de
faire appel a une organisation de soutien aux patients.

MATERIEL ET METHODES

Nous voulions déterminer si les services de la PBC
Foundation suivaient les recommandations de 'EASL sur
le soutien apporté aux personnes atteintes de CBP et en
savoir plus sur I'expérience de ses membres.

MATERIEL ET METHODES

Le questionnaire en ligne a été approuvé par 40 patients
préliminaires atteints de CBP. L’enquéte de 32 questions
recueille des informations allant de I'expérience clinique
aux besoins de soutien des patients. Cette affiche aborde
trois questions clés avec une échelle de Likert a quatre
points (« Tout a fait d’accord », « D’accord », « Pas
d’accord » et « Pas du tout d’accord »).

Les patients étaient aussi invités a énumérer des besoins
spécifiques a prendre en compte par les organisations
dans des questions ouvertes.

foundation

support for life

RESULTS

727 (n) patients (dont 96 % sont des femmes) du réseau de la PBC Foundation ont
participé a une enquéte pendant 5 mois. 609 (83,7%) ont été identifiés en tant que
membres de la PBC Foundation, 32 % d’entre eux résidant hors du Royaume-Uni.

Accessing PBC Foundation Services
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Parmi les 693 patients ayant répondu a l'affirmation « Accéder aux services de la PBC
Foundation a permis une meilleure gestion de vos symptoémes », 27,2 % (188) étaient Tout a
fait d’accord et 60,4 % (443) étaient D’accord. De méme, 34 % (236) étaient Tout a fait d’accord
et 54,9 % (380) étaient D’accord avec laffirmation « Accéder aux services de la PBC
Foundation vous a permis de prendre plus de décisions informées concernant votre CBP et son
traitement ». Parmi les 707 patients ayant répondu a I'affirmation « Vous vous sentez moins
seul(e) depuis que vous avez accédé aux services de la PBC Foundation », 49,5 % (350) étaient
Tout a fait d’accord et 43,7 % (309) étaient D’accord.

Globalement, la proportion de réponses positives (Tout a fait d’accord ou D’accord) a ces
trois affirmations est d’environ 90 %, ce qui suggere un impact positif significatif. Pour les
patients atteints de CBP, les trois priorités sur lesquelles les organisations de soutien doivent
travailler sont : 'accés aux informations (autres que celles fournies par les professionnels de
santé), le contact et le soutien (auprés d’autres patients atteints de CBP) et la discussion et le
partage d’expériences (échanger des informations et des conseils avec d’autres patients atteints
de CBP).

robert@pbcfoundation.org.uk j.leighton@newcastle.ac.uk vinod.hegade@newcastle.ac.uk

CONCLUSION

Cette enquéte menée aupres des patients atteints de
CBP souligne 'importance de I'acces aux organisations
de soutien aux patients et 'amélioration de la qualité de
vie qui en découle. Une grande proportion de patients
atteints de CBP ayant acces a la PBC Foundation a
signalé une amélioration de I'auto-prise en charge de
leur maladie, de leur capacité a prendre des décisions
et de leur bien-étre social et mental. L’étude indique un
grand niveau de satisfaction a I'égard de la PBC
Foundation, qui est bien placée pour apporter son
soutien aux patients conformément aux lignes
directrices de 'EASL.
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