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« AEEF Directives des Pratiques Cliniques 
  

Le diagnostic et l'encadrement 
 des patients ayant la 

 Cholangite Biliaire Primitive » 
  

Qu'est-ce que cela signifie pour le patient? 
 

 

 

 

 

 

 

Les nouvelles lignes directrices de l'AEEF (Association 
Européenne Pour L'Etude du Foie) sur le traitement de 
la cholangite biliaire primitive (CBP) ont été annoncées 
en avril 2017 au Congrès International Pour L'Etude du 
Foie à Amsterdam. Cette première révision des lignes 
directrices depuis 2008 a comme but de fournir les 
médecins avec plus de clarté pour les parcours de 
soin, la gestion des symptômes et les meilleures 
pratiques pour soigner cette maladie. 
 
Cependant, même si les lignes directrices 
représentent une avancée positive dans la gestion de 
la CBP, elles visent, comme noté dans l'introduction, 
« à permettre aux médecins de diagnostiquer et 
soigner les patients de la CBP de manière efficace. » 
 
À la Fondation CBP, nous croyons qu'il est crucial de 
mieux faire connaître les lignes directrices aux patients 
qui sont après tout les plus visés par les changements, 
indépendamment de la mise en pratique, afin de les 
faire comprendre le contenu et la meilleure façon 
d'utilisation pour optimiser leur traitement et les 
pronostics. 
 
Le PDG de la Fondation CBP a ceci à dire à propos 
des lignes directrices: « Ces lignes directrices sont 
importantes pour plusieures raisons. Ce sont les 
premières lignes directrices de l'AEEF qui contiennent 
la perspective des patients. Nous sommes conscient 
que se sont les premières lignes directives qui 
recommandent chaque patient ayant la CBP d'être en 
contact avec un organisme de support pour des 
patients.  Finalement, en tant qu'organisation nous 
rencontrons  et  soutenons trop de patients n'ayant pas 
accès aux meilleures pratiques, tels que des biopsies 
hépatiques superflues ou le sous-dosage de AUDC. 
Ces directives peuvent fournir le support nécessaire 
aux patients, écrit noir sur blanc, qu'ils peuvent 
présenter à leurs médecin afin de pouvoir demander 
la meilleure pratique pour les soins individuels. Ces 
lignes directrices ne sont pas les visions d'une seule 
personne ou d'un group de support pour patients: ce 
sont les visions d'une communauté entière ayant leurs 
racines basées sur des donées scientifiques et la 

médecine basée sur des preuves. Notre mission est 
d'assurer tous ceux qui peuvent bénéficier des lignes 
directrices d'avoir la possibilité d'en connaître le 
contenu. » 
 
Hépatologue et spécialiste en CBP, professeur David 
Jones de l'University of Newcastle admet: 
 
« Nous devons chercher à comprendre les directives 
et approcher ceux qui en ont besoin le plus; tels que 
les médecins non-spécialisés, médecins généralistes 
et, avant tout les patients. Je veux surtout encourager 
les patients à assumer leur pathologie et d'ouvrir une 
conversation avec les médecins en ce qui concerne 
leur traitement, en se référant aux directives, si 
nécessaire. » 
 
« En général, une clarté dans la mission et l'éducation 
sont clés afin d'assurer un impact maximal des lignes 
directrices qui peuvent se traduire dans une meilleure 
qualité des soins. »  C'est pour cela que l'écrivain de 
santé Isla Whitcroft, professeur en hépatologie David 
Jones et défenseur des droits des patients Robert 
Mitchell-Thain ont rédigé un guide pour les patients 
afin d'assurer que chaque patient souffrant de CBP 
reçoive un traitement optimal indépendamment où ou 
par qui il est traité avec l'aide des directives de l'AEEF. 
 
Cette directive de 28 pages paraît complexe, c'est 
pour cela que nous avons rédigé une résumée des 
lignes directives dans ce document, visé sur le 
communauté des patients afin de mieux comprendre 
les recommandations et comment elles peuvent être 
appliquées au quotidien et dans le parcours de soin 
avec le support des médecins. En principe, elles 
peuvent être séparées en quatre sections. 
 

Diagnostic et analyse 

Traitement 

Vivre avec la CBP 

Surveiller la CBP 
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Nous avons également fourni des questions utiles dans 
chaque section qui peuvent être posées à votre 
médecin si vous avez l'impression que votre traitement 
n'est pas conforme aux lignes directrices. 
 

 
 
« Une fois diagnostiquée, la CBP est une maladie bien 
soignable », selon professeur Jones. « Ainsi, il est 
extrêmement important de diagnostiquer aussi tôt que 
possible afin d'empêcher l'incomfort du patient. » 
 
La plupart des cas de CBP sont diagnostiqués dans 
une combination avec des test des fonctions 
hépatiques (TFH) et des test AAM. Souvent, un 
équivalent du test AAM est réalisé pour trouver des 
anticorps divers, mais ceci n'aura pas de d'effet direct 
sur votre diagnostic ou prognostic. Ces directives 
expriment très clairement que la biopsie hépatique ne 
devrait pas être utilisée en tant qu'outil de diagnostic 
que dans très peu de cas (voir plus bas) à cause des 
risques d'hémorragie et d'autres effets secondaires. 
 
« Malheureusement, la biopsie hépatique était offerte 
trop souvent et de façon erronée comme méthode de 
diagnostic dans le passé. » explique professeur 
Jones. « En effet, dans quelques 90% des cas, des 
tests AAM et TFH ensemble peuvent donner un 
diagnostic définitif de la CBP. » 
 
« Essentiellement, si les tests AAM et TFH (souvent 
phosphatase alcaline) confirment que vous avez la 
CBP, cela signifie que probablement vous n'avez pas 
besoin d'une biopsie hépatique pour votre diagnostic. 
Parfois la biopsie peut aider avec le diagnostic et 
l'encadrement, mais votre médecin devrait être 
capable d'en expliquer les raisons précises. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Ma CBP a déjà été diagnostiquée avec des tests de 
sang hépatique et d'AAM et les lignes directives de 
l'AEEF disent que cela confirme ma condition. 
Pourriez-vous m'expliquer pourquoi une biopsie m'a 
été proposée ? 
 
Conseil par la Foundation: 
Si votre médecin envisage une procédure médicale ou 
autres procédures, les premières questions que les 
patients devraient se poser sont : 

1) Qu'essayons-nous de trouver ? 
2) Comment cette information pourrait m'aider ? 
3) Y-a-t'il une meilleure méthode de trouver cette 

information ? 
 
 

Ces questions vous permettront de trouver les 
meilleures décisions pour votre soin. Elles peuvent 
aussi permettre à la sécurité sociale de dépenser 
moins sur des procédures inutiles. 
 
Le mot clé dans les conseils ci-dessus est la 
proposition. Vous n'êtes pas obligé d'accepter la 
biopsie. Vous pouvez la refuser si vous avez 
l'impression qu'elle n'est pas la meilleure méthode 
pour vous. Le point 9 de la directive recommend 
d'éviter une biopsie dans les cas soulignés. Nous 
espérons que ces questions vous permettront de 
trouver la meilleure décision pour vous. 
 
Lorsque a CBP est confirmée, les lignes directrices 
vous recommendent de recevoir une échographie 
hépatique afin de pouvoir exclure d'autres conditions 
hépatiques. Certains patients doivent également 
passer sous un scan IRM pour une stratification de la 
maladie, mais la plupart des patients ne sont pas 
inclus dans cette catégorie. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Je suis diagnostiqué.e avec CBP. Les lignes 
directrices disent que je devrais recevoir une 
échographie de mon foie afin d'exclure d'autres 
conditions et pour cela, je voudrais recevoir 
l'échographie. 
 
Conseil: 
Il peut paraître audacieux de demander des questions, 
elles sont cependant nécessaires. Les jours de la 
médicine sans l'opinion des patients sont passés. La 
meilleure pratique est faite avec la collaboration des 
patients. Si vous resentez qu'il vous faut plus de 
confiance, notez vos questions en avance et 
emmenez avec vous une personne qui peut noter les 
réponses à toutes vos questions. 
 
Les directives disent clairement que lorsque votre 

analyse sanguine démontre une potentielle pour la 

CBP mais que vous n'avez pas des anticorps 

spécifiquement de la CBP, il est tout de même possible 

que vous ayez la CBP. Autour de 10% des patients 

sont dans cette catégorie. Afin de diagnostiquer la 

CBP formellement, d'autres outils de diagnostic sont 

nécessaires, telle que la biopsie hépatique. C'est un 

des rares cas où vous avez besoin d'une biopsie 

hépatique pour le diagnostic. Il est possible que votre 

médecin vous offre une biopsie plus tard, mais pour 

des raisons différentes (voir section Traitement). 
 

Les directives notent que dans certains cas, les 

résultats des analyses peuvent montrer un résultat 

positif pour l'AAM, alors que l'analyse sanguine 

hépatique est négative. 
 

  Directives 1 – 18 
  DIAGNOSTIQUER ET ANALYSER LA      
  CBP 
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« Parfois les patients ayant une autre condition 

peuvent recevoir des résultats d'analyse qui'ils ont des 

AAM pour la CBP, alors que les résultats d'analyse 

sont négatifs », explique professeur Jones. « Les 

directives disent clairement que dans ce cas, vous 

n'avez pas la CBP. Cela signifie que vous n'avez pas 

besoin de déclarer vos résultats des analyses à la 

compagnie d'assurance ou autres organismes 

officiels. 
 

« Vous n'avez surtout pas besoin d'avoir une biopsie 

hépatique pour écarter le risque de CBP. Cependant, il 

est possible que vous développez la CBP ultérieurement  

et les directives de l'AEEF recommendent d'avoir des 

analyses hépatiques chaque année pour être sûr. » 

 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
J'ai des anticorps AAM, mais je n'ai pas la CBP. Je 
voudrais tout de même recevoir une analyse de 
biochimie de foie chaque année pour assurer que je 
n'ai pas développé la CBP. 
 
Conseil: 
Cela fait absolument du sens car il permet de 
minimiser les risques ultérieures. Comme souligné 
plus haut, le plus tôt un patient de CBP est 
diagnostiqué.e, le meilleur c'est. Cette approche 
préventive assure que les développements soient 
reconnus le plus tôt possible. À ce stade, le patient ne 
doit pas craindre la CBP car elle ne développera pas. 
 
Selon les lignes directrices, les risques de 
développement des complications liées à la CBP de 
chaque patient devraient être évalués par la 
combination des tests non invasifs (p.ex. Bilirubine, 
phosphatase alcaline, AST, albumine, compte de 
plaquettes et élastographie) et une évaluation des 
risques afin d'établir une base pour les rappels 
suivants. Les lignes directives notent qu'il faut surtout 
faire attention aux patients plus jeunes parce qu'il 
peuvent développer une forme plus aggressive de la 
maladie. 
 
« Les mêmes analyses de biochimie de foie utilisées 
dans le diagnostic peuvent servir pour suivre le progrès 
de la maladie, » dit professeur Jones. « Cependant, 
les résultats de AAM n'indiquent pas du tout la 
progression ou rémission de la maladie. En effet, une 
fois ils ont été utilisés pour le diagnostic, ils sont peu 
relevants pour la stratification de la maladie. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN :  
Je suis diagnostiqué.e avec CBP. J'ai été testé.e pour 
les risques de complications et y-a-t'il des données 
pour ma bilirubine et les niveaux de phosphatase 
alcaline, AST, albumine et compte de plaquettes? 

Pourrai-je recevoir une évaluation des risques (comme 
GLOBE ou UK-PBC) ? 
 
Conseil: 
Lors d'un diagnostic, vous devriez avoir les résultats 
de vos analyses hépatiques. Les résultats de base 
sont un premier résumé de votre diagnostic. Notez vos 
résultats et ceux des test suivants en utilisant l'app de 
la Fondation ou sur papier. 
 

Votre évaluation des risques n'est pas nécessairement 
permanente : votre réaction au traitement peut en 
avoir un effet. Les évaluations des risques comme UK-
PBC et Global PBC peuvent estimer les risques de la 
progression des dégâts mais pas nécessairement les 
risques des complications. Elles sont aussi très utiles 
pour mesurer les effets bénéfiques de votre traitment. 
 

Les directives clarifient que si après un an de traitment, 
vous avez une réaction positive à l'Urso, alors vous 
êtes un « répondeur à l'Urso » et vos chances de 
survie sans transplants sont au niveau normal par 
rapport à la population générale. 
 
Il en est de même pour les chances d'attraper une 
autre maladie liée à la CBP. Si vous ne réagissez pas 
suffisamment à l'Urso après un an, il est possible que 
vous ayez besoin de traitement supplémentaire (voir 
Traitement). Si vous êtes dans cette catégorie, il est 
important de continuer à prendre l'Urso même si vous 
ne voyez pas l'augmentation bénéfique que vous ou 
vos médecins exigent, il vous sera tout de même 
bénéfique. 
 
Selon les directives, un « répondeur à l'Urso », pour ne 
pas recevoir un traitement secondaire, est un patient 
qui a un niveau de moins de 200 pour le niveau des 
phosphates alcalines et 17µmol/L ou 1mg/dl pour le 
niveau de bilirubine après un an du début du 
traitement. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Suis-je un répondeur à l'Urso ? 
 
Conseil: 
La réponse à l'Urso n'est pas aussi simple q'un ou 
zéro. La réponse à l'Urso est en grand éventail et 
chaque réaction doit être prise pour ses propres 
mérites. Si vous n'êtes pas un répondeur à l'Urso, cela 
signifie seulement que vous êtes en un risque de 
progression plus élevé. Aujourd'hui les risques élevés 
sont gérés avec des résultats améliorés. 
 

Si vous êtes un répondeur à l'Urso, cela aura un impact 
sur votre parcours de soins et assurera que vous 
receviez les niveaux de soins adéquats pour votre 
condition. Ce parcours suivi et maintenu sous 
médication pour toute votre vie, implique un risque de 
progression plus bas. 
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Pendant votre parcours de soin, vos résultats des 
analyses et évaluation des risques peuvent démontrer 
que vous avez des lésions hépatiques, comme fibrose 
ou cirrhose. Ceci peut être diagnostiqué par un 
FibroScan, des tests FHA ou analyse sanguine et un 
système de dépistage des risques. Vous n'avez pas 
besoin d'une biopsie pour diagnostiquer une cirrhose. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Pensez-vous que j'ai des lésions hépatiques ? Si oui, 
puis-je recevoir un FibroScan, test de FHA ou un 
dépistage pour le diagnostic ? 
 
Si vous pensez que j'ai une cirrhose, pourriez-vous 
m'expliquer pourquoi vous me proposez une biopsie 
avant un dépistage, test de FHA ou un FibroScan ? 
 
Conseil: 
Il est très important de retenir les trois aspects de la 
CBP : symptômes, biochimie du foie (tests 
hépatiques) et examens histologiques (changement 
de cellule ou lésions dans le foie). Ces trois aspects 
doivent être suivis à des degrès différents lors du 
parcours des soins de la CBP. Comme un acteur actif 
dans vos soins, vous avez le droit de savoir la situation 
de votre foie en termes de lésions cellulaires. 
 
TRAITEMENT 
 

« Il y a deux buts majeurs dans le traitement de la CBP, 
l'un aussi important que l'autre, » dit professeur Jones. 
« Le premier est de réduire les risques de progression 
du cirrhose, le deuxième est de réduire les effets des 
symptômes. » 
 

 
 
Les directives confirment que chaque patient de la 
CBP devrait être traité avec Urso, le dosage correct 
étant de 13-15 mg/jour par kilogramme de poids, ainsi 
il faut bien veiller aux fluctuations de poids. 
 
« Il n'y a pas de discussion, Urso devrait être la 
méthode de traitement primaire, » selon professeur 
Jones. « De plus, des études ont démontré que la 
condition des patients qui reçoivent le dosage correct 
par rapport à leur poids améliore plus effectivement 
que celle des patients sous-dosés, ainsi il est crucial 
de veiller aux fluctuations de poids de façon régulière 
et d'ajuster le dosage de l'Urso  en conséquence. 
Malheureusement, ceci n'est pas fait dans beaucoup 
de cas. 
 
« Si vous êtes un répondeur à l'Urso, vous devez 
continuer à prendre l'Urso pendant toute votre vie. Si 
votre condition s'améliore, c'est grâce à l'Urso et si 

vous arrêtez de prendre l'Urso, votre condition 
détériora. 
 
« Prendre plusieurs comprimés d'Urso peut vous 
paraître difficile à maintenir. Dans ce cas, demandez 
votre médecin si vous pouvez recevoir une dose 
unique plus haute. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Est-ce que ma dose d'Urso est préscrit en rapport avec 
mon poids entre 13-15mg/kg de mon poids par jour ? 
Je voudrais recevoir un contrôle régulier de mon poids 
et de mon dosage avec mon traitement. 
J'ai des difficultés avec plusieurs comprimés au 
quotidien. Pourrais-je recevoir une dose quotidienne 
unique plus grande de l'Urso ? 
 
Conseil: 
Les enquêtes non publiées de la Fondation CBP en 
2017 ont démontré qu'il y a encore des progrès à faire 
pour améliorer le dosage correct individuel de l'Urso 
pour chaque patient. Les résultats préliminaires nous 
ont montré que 11% des patients de CBP ne prennent 
pas l'Urso de tout. Quelques 49% des patients 
prennent moins que le dosage recommandé par 
l'AEEF alors qu'ils ont mesuré leur dosage par rapport 
à leur poids. La corrélation entre le dosage correct de 
l'Urso, la réaction à l'Urso et l'espérance de vie doit être 
soulignée. Urso est disponible sous plusieures formes, 
150 mg, 250 mg, 300 mg et 500 m. Pour un nombre de 
patients, il est nécessaire de prendre une dose 
légèrement plus haute à cause des paramètres des 
médicaments disponibles. 
 
« Si vous n'êtes pas un répondeur à l'Urso, vous 
devriez envisager d'autres traitements. L'acide 
obéthicholide (AOC) peut améliorer les niveaux 
sanguins pour les « non-répondeurs », il est autorisé 
dans plusieurs pays, comme le Royaume-Uni, 
Canada, USA et Allemagne et disponible avec 
prescription. 
 
« L'acide obéthicholique devrait être donné en 
combination avec Urso, sauf si vous êtes intolérant.e à 
l'Urso ; dans ce cas vous pouvez le prendre comme 
thérapie unique. » Les directives donnent un dosage 
précis de l'AOC pour patients. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Je ne réagis pas à l'Urso. Devrais-je considérer 
prendre de l'acide obéthicholide ? 
 
Conseil: 
L'acide obéthicholide est seulement permis comme un 
traitement de deuxième intention contre la CBP. Le 
rique de démangeaison est élevé comme symptôme 
mais il peut être traité dans la plupart des cas avec 
rifampicine. Les essais cliniques ont démontré que 
l'AOC améliore la biochimie hépatique pour une 

Directives 19 - 25 
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grande majorité des cas (87%) et dans les 
classifications strictes dans les études, il a été 
démontré d'aider presque 50% des patients dans les 
trois dans les trois quantifiables inclus dans l'étude 
POISE. Si l'acide obéticholique est une option que 
vous considérez, mais que vous en avez des doutes, 
vous pouvez prendre contact avec la Fondation pour 
vous assister. 
 

Il est possible que votre médecin propose fibrates ou 
budésonide comme traitement de deuxième intention, 
cependant ces deux méthodes ne sont pas autorisés 
pour le traitement de la CBP. Il est important de savoir 
que les directives de l'AEEF ne permettent pas une 
telle proposition pour votre thérapie. Cela peut changer 
dans l'avenir, mais c'est l'état des lieux en 2017. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Je ne suis pas intolérant à l'Urso. Pourriez-vous 
m'expiquer pourquoi je ne reçois plus de traitement par 
Urso alors que je reçois l'acide obéticholique ? 
 
Conseil: 
L'acide obéticholide est recommandé comme 
monothérapie seulement pour les patients intolérants 
à l'Urso. Les directives de l'AEEF recommendent une 
thérapie combinée dans tous les autres cas. Cette 
information peut vous être utile avant une consultation 
avec votre médecin. 
 

Grossesse et la CBP 
Les directives vous assurent que l'Urso n'a pas d'effet 
sur vos chances de grossesse et n'aura pas des effets 
néfastes pour votre grossesse. 
 

« Il faut veiller aux fluctuations de poids pendant la 
grossesse et le dosage doit être ajusté en fonction de 
l'augmentation du poids – le poids de bébé non 
inclus », confirme professeur Jones. 
 

« Il est extrêmement rare de trouver une cirrhose chez  
une femme en âge de procréer. Cependant, si cela est 
le cas, une supervision spéciale doit être faite pendant 
la grossesse. » 
 

Chevauchement CBP/HAI 
 
Les lignes directrices notent que la CBP peut paraître 
ensemble avec une autre condition auto-immune (et 
chevaucher), l'exemple le plus commun étant l'hépatite 
auto-immune (HAI), qui peut être traitée avec une 
immonosuppression et des stéroïdes. HAI est souvent 
indiquée par des résultats élevés pour ALT et IgG. 
 

« Alors qu'un chevauchement de l'HAI avec la CBP 
existe, il est trop souvent diagnostiqué, » dit prof. 
Jones. « Il est important de confirmer que vous avez 
l'HAI avant un traitement par des stéroïdes, par 

exemple prednisolone, qui peut avoir des effets 
néfastes sur votre qualité de vie. 
 

« Si vous avez des doutes en ce que concerne votre 
diagnostic, une biopsie hépatiqe peut confirmer ou 
écarter l'HAI. Alors que la biopsie emporte avec elle un 

risque d'hémorragie, elle est tout de même une 
solution meilleure, je crois, car elle peut vous éparger 
une médication supplémentaire si vous êtes 
diagnostiquée avec HAI à tort. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Vous dites que j'ai HAI (ou chevauchement CBP/HAI) 
mais pourriez vous m'expliquer comment ce diagnostic 
a été établi ? Devrais-je avoir des doutes dans ce 
diagnostic et considérer une biopsie afin de confirmer 
ou écarter HAI ? 
 
Conseil: 
La CBP est une condition qui a un outil de diagnostic 
très efficace en AAM, qu'est présent en près de 95% 
des patients de CBP. HAI (et aussi le chavauchement 
CBP/HAI) n'a pas un tel outil à présent, ainsi le 
diagnostic est dépendant sur a biopsie hépatique. Il y 
a des tests de la biochimie du foie qui peuvent 
suggérer la présence de HAI, mais ils ne peuvent pas 
être considérés comme diagnostic. 
 
Le traitement de l'HAI n'ast pas des directives aussi 
claires que la CBP. Son traitement n'est pas consistent 
ni dans la maladie ni dans la communauté et devrait 
être ajusté quand la condition du patient change. Ces 
ajustements des soins dépendent des compétences 
des médecins. 
 

VIVRE AVEC CBP 
 
« Certains médecins pensent qu'il est plus important 
de réduire les risques de cirrhose que de soigner les 
symptômes de la CBP, » dit professeur Jones. 
 
« Les directives nous rappellent que les symptômes de 
la CBP sont une partie majeure de la maladie et ainsi 
leur traitement est aussi importat que de réduire les 
risques de cirrhose. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Investissez-vous autant d'effort dans le traitement de 
mes symptômes que dans le traitement contre les 
risques de cirrhose ? 
 
« Si vous avez l'impression que vos symptômes ne 
sont pas pris sérieusement ou sont ignorés par vos 
médecins, vous ne recevez pas le meilleur traitement. 
« Les symptômes majeurs de la CBP sont la fatigue, 
mémoire défaillante, démangeaisons et les yeux secs 
et il y a des traitements efficaces contre ces 
symptômes. Si la volonté est là, tout est soignable. » 
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QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Je souffre des symptômes de la CBP. Comment 
pourrions-nous les traiter plus efficacement ? 

 
Conseil: 
Plusieurs symptômes sont associables avec la CBP. 
Plusieurs patients restent asymptomatiques pendant 
un long temps alors que d'autres sont touchés par des 
symptômes divers. Nous croyons que les soins 
individuels sont les plus efficaces. Pour certains 
symptômes où votre médecin peut vous assister, 
d'autres qui pourront influer vos décisions de vie. Il est 
clé de faire des décisions informées avec le soutien de 
votre médecin. 
 

Il y certain temps, le « cerveau embrouillé » était rejeté 
comme symptôme de la CBP. Aujourd'hui nous savons 
que des troubles cognitives font partie de la vie avec 
CBP et ceci est lié à la fatigue. Il y des recherches qui 
visent d'autres aspects de la CBP, (p.ex. le syndrome 
des jambes sans repos) qui peuvent aider à mieux 
comprendre comment vivre avec CBP et aider les 
patients. 
 

Vos symptômes sont les vôtres, et c'est vous qui devez 
les discuter avec votre médecin est prendre des 
décisions informées sur vos soins. 
 

 
 
DÉMANGEAISON (PRURITUS): Les lignes 
directrices recommandent les traitements suivants 
contre les démangeaisons 

 

i. Cholestyramine 
 

ii. Rifampicine à une dose de 150 mg-300 mg 
par jour avec dépistage du sang hépatique 
pour 6 semaines et douze semaines après 
le début du parcours. Vous devez faire des 
contrôles chaque 2-4 semaines après le 
début de la prise de cette médicament. 

 
« Si ces traitements ne fonctionnent pas, vous devez 
retourner chez votre médecin pour être référé.e à une 
clinique spécialiste, » dit professeur Jones. « Le 
traitement des symptômes est aussi important que 
rédurire les risques de cirrhose et ne doivent pas être 
trivialisés ou négligés. La qualité de vie devrait être un 
facteur important dans le plan de soins pour la CBP. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Mes démangeaisons persistent malgré les traitements. 
Je voudrais être référé.e à un médecin spécialiste pour 
des démangeaisons. 
 

 
Conseil: 
« Non » n'est pas une réponse acceptable. Si la 
médication contre la démangeaison va plus loin que 

cholestyramine, alors il y a besoin d'un suivi proche du 
patient. Ceci est fait de façon efficace avec une unité  
spécialiste avec une expertise en CBP. 
 

FATIGUE: « Un symptôme majeur de la CBP, reconnu 
par les directives, mais il faut en garder un esprit 
ouvert, » dit professeur Jones. « Votre médecin peut 
facilement attribuer votre fatigue à la CBP et dire qu'il 
n'y a rien à faire, mais en fait, votre fatigue peut avoir 
de multiples raisons, comme l'insuffisance de la glande 
thyroïde, des troubles de sommeil, anémie etc. Les 
directives clarifient que cela doit être adressé et traité 
comme une question à part. 
 

« Dans ma clinique nous disons que la façon la plus 
efficace de traiter la fatigue est en diagnostiquant une 
insuffisance de la thyroïde ! » 
 

Cependant, si après des analyses aucune autre raison 
pour la fatigue n'est trouvée, plusieurs options vous 
sont possibles pour minimiser les effets de la fatigue et 
maintenir une bonne qualité de vie. La fatigue 
s'aggravit durant la journée, donc il est mieux de 
prévoir des engagements pendant la matinée. Faites 
un effort de ne pas laisser tomber votre emploi et vie 
sociale pour éviter l'isolation, dépression et une 
détoriation de la qualité de vie. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Avez-vous considéré toutes les raisons possibles de 
ma fatigue indépendamment de la CBP, comme 
l'insuffisance de la thyroïde, anémie etc. ? 
 
Conseil: 
Selon professeur Jones, la meilleure façon de traiter la 
fatigue est en trouvant sa cause et son traitement, 
surtout si d'autres maladies peuvent en être la cause. 
D'après notre expérience chez la Fondation, la gestion 
émotionnelle, psychologique et physique par soi-
même peut avoir des effets profonds sur la fatigue : 
positifs et négatifs aussi. Nous pouvons combattre 
efficacement la fatigue et améliorer notre qualité de vie 
dans la vie quotidienne avec CBP. 
 
Notre santé physique, état mental et notre 
comportement sont dans un cylce. Il est simple de 
laisser notre fatigue influencer notre état émotionnel, 
ce qui mène à un comportement erroné. Nous, les 
patients devons être en contrôle et prendre les 
meilleures décisions pour nous-mêmes afin de rompre 
ce cercle négatif. Nous pouvons prendre une décision 
après l'autre : manger aussi sainement que possible, 
dormir mieux. Améliorer une chose à la fois vous 
permettra de voir l'impact positif que cela aura sur 
votre fatigue. 

Directives 26 - 40 
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YEUX ET BOUCHE SECS (Syndrome Sicca): « Ce 
symptôme est très désagréable et peut avor un impact 
profond sur votre qualité de vie, cependant votre 
médecin peut voir cela comme un effet secondaire 
insignificatif,' » selon professeur James. « Ici aussi, les 
directives sont claires ; si les traitements standards 
font défaut, les cliniques spécialistes peuvent vous 
être proposées. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Mes yeux et bouche secs ne se sont pas améliorés 
avec les médicaments. Je voudrais être référé.e à un 
spécialiste, clinique de rhumatologie pour des 
examens. 
 
Conseil: 
« Non » n'est pas une réponse applicable. Vous savez 
comment les symptômes ont un effet sur votre vie 
quotidienne. Notez l'impact des symptômes chaque 
jour en utlisant l'app de la Fondation ou sur papier, afin 
de pouvoir promouvoir vos propres soins. 
 
Avec espoir, votre médecin a essayé des traitements 
de première intention recommandés par les directives, 
comme les larmes artificielles, salive artificielle ; 
pilocarpine ou cevimiline pour des symptômes 
persistents, des conseils d'hygiène buccale pour ceux 
en risque des cavités dentaires ; un lubrifiant vaginal 
peut aider, mais l'utilisation des crèmes à l'oestrogène 
devrait être menée par des soins primaires ou un 
spécialiste en services gynécologiques. 
 
OSTÉOPOROSE: Les directives recommendent 
chaque patient ayant la CBP d'être considéré.e en 
risque d'ostéoporose et d'être soigné.e en 
conséquence. 
 
« L'ostéoporose comme effet secondaire doit être 
soignée de la même façon que l'ostéoporose comme 
maladie individuelle, » selon professeur Jones. 
 
« Ainsi un scan DEXA doit être fait afin d'établir la 
densité osseuse de base et des suppléments de 
vitamine D et calcium doivent être pris comme 
mesures préventives. Des changements de mode de 
vie, comme arrêter de fumer ou l'exercice peuvent 
améliorer la perspective de la maladie. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Est-ce que j'ai de l'ostéoporose ? Si non, je voudrais 
faire un scan DEXA pour des références futures. 
 
Conseil: 
L'ostéoporose et l'ostéopénie sont soignables avec ou 
indépendamment de la CBP. Cependant, si vous ne 
savez pas si vous en êtes affecté.e, vous ne pouvez 
pas piloter votre condition. Demandez des questions  
 
 

informées pour vous assurer que vous recevez les 
meilleurs soins possibles. 
Les directives disent que chaque patient doit être 
considéré.e pour une évaluation de risque 
d'ostéoporose. Vous y compris. 
 
MALABSORPTION DES VITAMINES SOLUBLES 
EN LIPIDES: Les directives confirment que cette 
condition peut apparaître chez les patients de la CBP, 
surtout chez ceux ayant la jaunisse persistante. 
 

« La meilleure façon de lutter contre cela est en 
assumant que cela peut vous arriver et d'assurer que 
vous consommez assez de vitamines A, D et E de 
bonne qualité, » dit professeur  Jones. « Vous n'avez 
pas besoin d'analyse de taux de ces vitamines 
puisqu'un supplément efficace va combattre la 
malabsorption. » 
 

CHOLESTÉROL ÉLEVÉ: « Le taux de cholestérol 
peut être élevé chez les patients ayant CBP, mais cela 
est de la bonne cholestérol et ne renvoie pas à une 
maladie cardiaque, » selon professeur Jones. « Le 
'mauvais' cholestérol élevé doit être traité de la même 
façon que la condition individuelle. » 
 

QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Si j'ai cholestérol élevé, s'agit-il du cholestérol bon ou 
mauvais ? 
 

SURVEILLER VOTRE CBP 
 

 
 
« La très bonne nouvelle est que les personnes 
diagnostiquées tôt avec la CBP et soignées 
correctement avec la quantité optimale d'Urso, ne 
développeront pas de cirrhose, » dit professeur Jones. 
« Très peu de patients avec CBP ont besoin d'un 
transplant de foie. Cela améliore de plus en plus grâce 
à une amélioration dans la sensibilisation, diagnostic 
et traitement. » 
 
Les directives notent que certains patients non-
répondeurs à l'Urso peuvent être en risque plus haut 
de développer une cirrhose et comme déjà noté, cela 
peut être diagnostiqué avec un FibroScan et des tests 
sanguins FHA et ALT (et non pas par une biopsie 
hépatique). Ensuite, les directives vous recommandent 
un contrôle échographique pour voir les activités et une 
endoscopie pour voir les vaisseaux sanguins autour du 
foie. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Est-ce que j'ai besoin d'un dépistage de cirrhose et il 
me serait utile de faire un FibroScan ? 
 

 41 - 47 
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Conseil: 
Les directives recommendent un « suivi structuré pour 
vie, reconnaissant que les patients ont une évolution 
différente de la maladie qui nécessitent de différents 
niveaux d'attention. » Cela signifie que vous devez 
prendre en compte les circonstances dans vos 
décisions sur votre soin. Afin d'établir le parcours de 
soin individuel il est important de reconnaître 
l'augmentation des risques chez les non-répondeurs à 
l'Urso, la durée des diagnostics et l'âge/sexe du 
patient. 
 
Si nous pouvons vous aider dans votre échange avec 
votre médecin, contactez-nous pour parler des 
circonstances spéciales et comment continuer avec 
votre soin de la CBP. 
 
Les directives confirment que les transplants de foie 
sont considérés chez les patients avec une bilirubine 
supérieure à 50µmol/L ou 3mg/dl à n'importe quel 
moment. 
 
« Si ce chiffre est atteint, cela est un déclencheur d'un 
renvoi à un transplant sans délai, » dit professeur 
Jones. « La plupart des patients ayant un transplant 
réusissent bien, et très peu parmi eux développe la 
CBP de nouveau. Ils peuvent être traités une nouvelle 
fois comme un patient récemment diagnostiqué. 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
Est-ce que j'ai un niveau de bilirubine supérieure à 50 
µmol/L ou 3mg/dl ? Si ou, je voudrais être référé.e à 
une unité de transplant de foie tout de suite. 
 
Conseil: 
Souvent avec CBP la bilirubine a tendence à 
augmenter graduellement. Si vous ne répondez pas à 
l'Urso et que vos taux continuent à augmenter 
fortement, vous devriez déjà être référé.e à une unité 
de spécialiste hépatique. Si cela n'est pas le cas, et 
que votre bilirubine a atteint 50 µmol/L ou 3mg/dl, cela 
est un déclencheur important pour être référé.e à une 
unité de transplant de foie. 
 

CONTRÔLEZ VOTRE CBP 
 
« La CBP est une condition soignable qui, pour la 
majorité des patients à condition d'être diagnostiqué 
assez tôt et traité, ne résultera pas en une réduction de 
la durée de survie ou dans une augmentation des 
risques pour des maladies associées » selon 
professeur Jones. 
 

« Un travail fantastic est mené chez la Fondation CBP 
et d'autres groupes de traitement pour patients afin de 
championner pour le meilleur soin de ses membres et 
pour accroître la sensibilisation de cette condition 
aussi bien parmi les médecins que le grand public. Ce 

qu'est le plus important, la Fondation a fourni des 
informations de haute qualité et du support pour 
autonomiser ses membres dans leurs propres soins. 
 

« Après tout, la meilleure personne pour gérer votre 
traitement est vous-même. En s'appuyant sur ces 
directives et avec le support de la Fondation CBP, vous 
pouvez établir votre propre parcours de soin et assurer 
que vous recevez les meilleurs soins possibles. 
 

« Contrôlez votre CBP, plutôt que de vous laisser 
contrôlé.e par votre CBP. » 
 
QUESTIONS À DEMANDER DE VOTRE MÉDECIN : 
PUIS-JE VOUS DONNER LE LIEN VERS LES 
DIRECTIVES AEEF À TÉLÉCHARGER ? 
 
https://www. easl . eu/medias/cpg/Primary%20 
biliary%20cholangitis/English-report.pdf 
 
Conseil: 
Comme professeur Jones note en haut de page, vous 
êtes le meilleur défenseur de votre cause. Ce 
document est conçu comme document individuel et 
pour vous montrer les aspects les plus importants des 
directives de l'AEEF afin de pouvoir défendre vos soins 
dans votre système de santé. Nous espérons que cela 
vous donne le pouvoir de devenir, d'une façon 
respectueuse, un partenaire actif et d'assurer que vous 
rencontrez les meilleures pratiques où cela est 
possible.  
 

Vous pouvez offrir à votre médecin le lien vers ces 
directives. Vous pouvez être une partie infromée dans 
la prise des décisions en ce qui concerne vos soins. 
Vous pouvez être une partie active de votre propre 
soin, non seulement par un encadrement autonome, 
mais aussi en étant engagé.e. 
 

Si nous pouvons être à votre service, contactez-nous 
et nous tâcherons à vous assister le plus possible. 
 
La directive n°47 « suggère que les patients de la CBP 

doivent être informés par le support à disposition de la 

part des groupes de support, comme l'accès au 

matériel éducatif pour les patients. »  Ceci est une 

directive importante car elle constitue un précédent 

pour des directives dans d'autres domaines aussi. Ce 

docment compte parmi les documents éducatifs pour 

les patients. 
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La Fondation CBP donne son support à des patients 
dans 76 pays dans le monde entier, avec des 
informations accessibles en 19 langues. Vous 
trouverez nos détails sous : 
 

www.pbcfoundation.org.uk 
 

D'autres organisations énumérées dans les directives : 
 

Autriche: http://www.gesundeleber.at 
 

France: http://www.albi-france.org 
 

Allemagne: http://www.leberhilfe.org 
 

Italie: http://www.fondazionefegato.it 
 

Pays-Bas: http://www.leverpatientenvereniging.nl 
 

Norvège: https://www.fal.link 
 

Espagne: http://www.albi-espana.org 
 

Où que vous êtes dans le monde entier, vous avez le 
droit à des infromations correctes et actuelles en ce qui 
concerne la CBP. 
 
Nous espérons que ce document vous aidera à obtenir 
cela. 
 
 

Pour de plus amples informations, 

veuillez contacter : 

PBC Foundation (UK) Ltd 

Unit 1, Dunfermline Business Centre, 

Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ 

Téléphone : 0131 556 6811 

 E-mail : info@pbcfoundation.org.uk 

Site Internet : www.pbcfoundation.org.uk 
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