Les tfémoignages
de patients

Propos recueillis dans le cadre
du questionnaire en ligne
« La polykystose hépatique »,

janvier-mai 2021

« Quand on a une polykystose
hépatoréna|e, souvent on ne voit
que le néphro|ogue. | serait peut-
étre ju&icieux davoir |a proposition
dune consultation p|urio|iscip|inaire
(néphro|ogue, |ﬂépato|ogue,

nutritionmste...) ».

«La gre\qe de foie a ¢té une totale
réussite, je nai p|us mal, |e peux
manger normalement, et Je récupere

du poids (j'e’tais en dénutrition).

Je suis trés heureuse, et |e ne regrette

pas, méme si cétait une opération

lourde et difficile ».

Rendez-vous sur le site internet :
https://www.polykystose.org
pour plus d'informations :

deux spécialistes ont répondu 3
des interrogations de patients

issues du questionnaire.

Qui consulter,
A quel moment ¢

Nos pistes

Sil'on se sait atteint de PKD1. PKD2 ou PLD,

en cas o|e CIOU‘GUFS, de nausées ou de gros ventre :

@ | Le médecin généralisfe peut orienter
vers un nép}wro|ogue et/ou

un hépato|ogue.

Une échographie et/ou un scanner

permettent de faire le point sur les

kystes hépatiques et d'identifier sil v a
W f | Y

ou non |wepaton’lega‘\e

Un hépatologue pourra vous

proposer un suivi, une prise en c%arge
médicamenteuse ou (:Hrurgica‘e selon
votre situation. [l jugera de l'intéret de
renouveler des examens de'surveillance

selon [évolution de vos symptomes.

Nos conseils

@ | Contacter le service hépatologie
du CHU prodwe de chez vous
pour savoir si la po|yl<ystose }we’patique
massive est prise en charge.
Si besoin, vous pourrez possib‘ement
étre orienté.e vers un centre spécia‘isé.

Voici une liste établie par Trans}we’pate.

www.transhepal:e.org/ |es-centres-de-greﬁe/

@ | Se donner la possibilité

cle prenclre un seconcl avis.

Contacts

contact@polykystose.org

Patrick GUIRCHOUN

Président
patrickguirchoun@gmail.com

Isabelle CAPART

\/ice—présdente
isabellecapart7@gmail.com

Alexandre LANNOOTE
\/ice—présidemt
alexandre.lannoote@polykystose.org
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La polykystose
hépatique,
oarlons-en !

Qu'est-ce que

la polykystose hépatique
et sa complication :
"hépatomégalie

www.polykystose.org

F R A N C E

La polykystose hépatorénale autosomique
dominante est une maladie génétique (en lien
avec un gene dominant = PKD1 - ou en lien
avec un géne récessif - PKD2, et p|us rarement
avec le gene GANAB). Elle se traduit par le
déve‘oppememt de &ystes dans les reins, pouvant
aboutir & une insuffisance rénale traitée par la

dia‘\/se et/ou par la grege dunrein.

La p|upart des patients atteints ont des Lystes
sur le foie, dont le nombre est susceptib‘e
d’augmenter avec |vége. Ces Lystes nem-
péc%ent pas le foie de fonctionner. Il arrive
aussi que la po‘\/kystose %épatique (PLD,
au gene dominant) survienne comme maladie
isolée : des Lystes sont présents sur le foie,

sans que les reins soient atteints.

Pour un petit nombre de patients atteints
de PKD1, PKD2 ou PLD - 80% sont des
fermmes - les Lystes hépatiques pro|i{érent
et entrainent une hépatoméga‘ie (gros Foie).
Le foie preno| de p\us en p|us de volume,
et cela devient génant dans la vie quotidienne :
douleurs liges & la compression du foie sur les
organes proches (estomac, voies biliaires, vessie,

diaphragme...), mal de dos, gros ventre.

Quand elle provoque une he’patome’ga‘ie,
la po|yl<ystose hépatique devient une maladie
génante voire %andicapante, pas toujours bien

connue du corps médical.

Aussi |'objecti|: de ce livret est d'informer et
de sensibiliser les patients et les soignants sur

différents aspects en lien avec cette maladie.


https://www.polykystose.org
https://www.polykystose.org
https://www.polykystose.org
http://www.polykystose.org
http://www.transhepate.org/les-centres-de-greffe/
https://www.polykystose.org

vy
. 9y

P o4

) [
Y .’ ,

y &

Vivre avec la maladie

Pres de 400 personnes (84% de femmes
et 16% d’hommes) ont participé au ques-
tionnaire en |igne proposé par I'’Association

po|y|(yslose France entre janvier et mai 2021.

Un tiers des répondants na pas encore consulté -
la p|upart parce qu ils ne savent pasaquis adresser
(43%) ou parce qu ils ne pensent pas avoir encore

besoin de prise en charge (31%).

Plus d'un tiers des personnes ayant consul-
téna pas le sentiment davoir été entendu et
pris en charge. « Les kystes m'empéc%ent pas
le foie de fonctionner, vous devez apprendre
3 vivre avec » est la réponse la p‘us gréquente.
Ce qui est vrai tant que le nombre de kystes etle

volume du foie restent limités.

Cepeno|ant quand le foie devient tres volumi-
neux, les conséquences sur le mode de vie sont
difficiles - gros ventre, douleurs, géne respiratoire,

reflux acides voire difficulté a se nourrir.

Les répondants ont besoin d'étre clavantage écou-
tés et pris au sérieux, et que les conséquences
ph\/sio‘ogique, est%étique et psycko|ogique de leur
maladie soient prises en compte. lls ont exprimé
leur inquiétude sur [évolution de la maladie, leur
besoin de conseils en termes d %ygi‘ene de vie et

d'informations sur les prises en charge possiHeS.

Quelle prévention ?

On soupgonne les hormones féminines de jouer
un réle dans le o|éve|oppement des &ystes du
foie, notamment quamd les fermmes ont connu
des grossesses ou une prise dcestrogenes.
II'est donc pre’{e’raHe clvaclapter la contraception
et de ne pas surconsommer de phyto-oestro-

genes (soja, protéines de soja, protéines de pois).

Comme pour la popu|ation géne’ra|e, il est recom-

mandg de limiter la caféine, 'alcool et bannir le tabac.

Attention, rien ne prouve que la pratique du
jeline agisse sur la taille du foie ou sur le déve-

‘oppement des kystes.

Pour traiter la douleur, il faut éviter les AINS
(anl:i-inﬂammal:oires non stéroidiens, comme
|’i|')upro|:éne) et prél:érer le paracélamo' ou

les opiacés si nécessaire.

La marche, la natation ou le vélo, sont des
sports p‘us adaptés que les sports violents

et de contact.

Dautres activités peuvent étre bénéﬁques pour
mieux vivre avec la maladie : la sopkro‘ogie,
la meditation, le yoga. Et si besoin, |vaccompa-

gnement psycho|ogique.

Les associations de patients comme I Asso-
ciation po|y|(yslose France, permettent de
s informer et d'échanger entre personnes

concernées (groupe cle paro|e).

Certains hépitaux proposent au patient de
'¢ducation t%érapeutique et des formations a sa

pat%o|ogie.

Quelle prise en charge ?

Nous exposons que|ques pistes actuelles.

Chaque cas étant unique, il est impéralif d’en par|er avec un hépal:o'ogue.

Traitement médicamenteux

Linjection mensuelle d'un analogue de la so-
matostatine (lanréotide ou somatuline) contribue
chez certains patients a ralentir la progression des
&ystes du foie, voire & en réduire un peu le volume.

Les résultats varient selon les personnes.

 Chinrge

En cas de tres gros kyste, génant et douloureux,
une ponction du liquide kystique peut étre propo-
sée, et comp‘étée par une alcoolisation sous controle
rao|io|ogique. Cepenéant, les kystes reviennent sou-

vent apres que|ques semaines ou que‘ques mois.

Selon la gagon dort les l<ystes sont répartis sur le foie,
une marsupialisai:ion (ou fenestration) peut étre envisa-

gée - la technique reste délicate et elle est peu emp‘oyée.

Siune majorité de kystes est située dans une méme
partie du foie, et que le lobe restant fonctionne
suffisamment bien, on peut réaliser une hépalec-
tomie partielle. Autrement dit, retirer la partie
génante du foie. La partie saine du foie continue

de fonctionner et se régénere apres | opération.

Lembolisation est une pratique introduite depuis
peu en France. Elle consiste en une injection par vas-
cularisation de micro-fils de fer et dalcool dans le kyste

pour quy il se nécrose. Le foie dégonﬂe et se répare.

En dernier recours, si le foie devient tres
volumineux au point de géner les actes de la vie
quotidienne voire deentrainer une dénutrition,
la transplantation hépatique est nécessaire.
La decision doit étre soigneusement réflechie
par le patient et par |’équipe médicale, en tenant
compte de |’impact sur la vie quotidienne et des
risques de l'intervention - qui est suivie de trai-
tements immunosuppresseurs obhgatoires a vie.
Il est pre’ge’raHe d'intervenir avant que [etat géné-
ral de la personne ne soit trop dégradé, pour mieux
supporter |’ope’ratiom. Le foie est alors enlevé car
trop volumineux - méme s'il fonctionne toujours

bien — et il est remp|acé par un foie sain.

Pour les patients atteints de po|yl<ystose He’patoré—
nale autosomique dominante, si la fonction rénale
est séverement atteinte quarﬂ il devient néces-
saire d'intervenir sur le foie, une double greﬁe

foie-rein est envisagée.

Les consells des

Pr. Dominique Jo|y,
Pr. des universités-Prati

en népl'nrologie, Hépita|

« Trois ana|ogues de la somatost ctréotide,
d'essais

pOlyl(yS-

lanréotide, pasire’otic]e) ont fait |'obj
c|iniques chez des personnes atteintes

tose %e’patiq ue massive.

Ces proo|uits sont injectés (piq@re intramuscu-
|aire) tous les mois. Les effets indésirables (prin-
cipa|ememt digesth{s) sont gre’quents dans les jours

qui suivent les 2 ou 3 premiéres injections, puis

Dr Claire Francoz,

gastro-entérologue et hépatologue,

Hépital Beaujon.

« Autant la po|yl<ystose rénale est bien connue du
corps médical, autant la po‘y&ystose Hépaﬁque
reste le parent pauvre de cette maladie géné-
tique. De nombreux patients, et en particu|ier des
femmes - car ce sont elles qui sont principa|ement
atteintes de po|yl<ystose tres invalidantes - errent
de néphro|ogues en autres médecins spe’cia‘istes
et se voient souvent répomdre que ['atteinte he’pa-
tique est be’mgne. Ce ne sont que des kystes qui
ne se comp‘iquemt que tres rarement, ils ne com-
promettent pas la fonction du foie et ne justiﬁemt
pas de traitement. Clest en partie vrai. Mais si les
kystes sont bénins, ils peuvent entrainer des symp-
témes |orsqu'\'|s sont trés nombreux ou tres volu-
mineux. Ces symptémes sont la conséquence du

volume pris par le foie qui comprime les organes
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s estompent ou dlspar ssent par la suite. Sur

|ong terme, la tolérance'de ces traitements est cor-

recte. Dans la quasi—totahté des cas, la croissance

d“es hépatiques est stoppee ; autours des

six premiers molis,

eut méme observer (prm-
io|e> i

patient a I'autre, mais suf-

cipa|ement sous lan
des kystes, variable d
fisante pour améliorer le score de qua|ité de vie.
Ces traitements sont & envisager dans |yl<y
toses Fwépatiql:es diffuses debuta o
rées. Prescrits trop tardivement ils
pas, sauf exception, de récupérer

vie satisFaisa?te. »

de voisinage, en particu‘ier ['estomac et ['intestin,
et peuvent étre a |vorigme de troubles chgesti#s
divers et variés. Les formes les p|us graves sac-
compagnent d'une dénutrition sévere qu'i| est im-
possib|e de corriger a moins de faire un traitement
chirurgica| consistant & enlever tout (transp|an-
tation Hépaﬁque) ou partie (Hépatectomie) du
foie. Mais ce qui est le p‘us mal connu du corps
médical, cest le retentissement psycho|ogique et
['altération de ‘Yimage de soi que peut entrainer un
gros ventre, celui dune femme enceinte & terme,
ou bien encore cet abdomen parcouru de« grosses
boules » qui rendent difforme. La vie quotidienne
devient difficile, le travail est pe’mb|e, le moindre
effort est douloureux et‘yimage que renvoie le miroir
est insupportab‘e, 3 tel point que de nombreuses
patientes se cachent et ne se regarclent p|us. I ne
faut pas accepter ce ventre difforme. Des solutions
sont possib‘es, méme si certaines dentre elles,

en particuher la grege, peuvent faire peur. »



