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VIVRE AVEC..

UNE MALADIE DES VAISSEAUX DU FOIE.

Les symptdmes étant souvent atypiques et déroutants, le parcours qui méne

au diagnostic d’'une maladie des vaisseaux du foie est long et sinueux.

D’autant plus qu’il s’agit d’'un groupe de pathologies rares et souvent méconnues.
Le sentiment d’isolement est souvent une réalité pour les patients. Dans ces
circonstances, le réle du médecin est primordial, non seulement pour poser

un diagnostic précis mais aussi pour accompagner le patient et I'orienter pour
une approche multidisciplinaire experte.

Douleurs abdominales
intenses et deroutantes

TEMOIGNAGE DE
THIERRY, 65 ANS

Eté2011.J’ai 53 ans. Ce sont enfin les
vacances. Je fais un métier stres-
sant a fortes responsabilités et j'en
avais besoin. Pourtant, au cours de
cette premiere semaine, je ressens
desballonnements, avec une modi-
fication du transit. J'ai envie d’aller
aux toilettes, souvent apres les re-
pas, mais mon état général ne
change pas. Dans le passé, j'avais
déja subi les mémes symptomes.
Je ne savais pas si c’était di aux
muscles de mon dos quitiraient sur
monventre ou l'inverse. Laderniere
crise en date a été tres violente. Je
suis allé voir un médecin en m’ap-
puyant sur ma fille ainée, ne pou-
vant supporter mon propre poids.
Le médecin m’a adressé aux urgen-
ces pour un examen radiologique.
Rien de visible. Le lendemain, cela
allait mieux, puis les douleurs ont
disparu. Etait-ce les prémices ?

Lesjours passent. Toujours ces bal-
lonnements et nausées. Un soir, il
m’est difficile de diner; je ressens
pour la premiére fois une contrac-
tion dans les intestins. Sujet aux
prostatites, les symptomes sont

ressemblants. Mais le lendemain,
les choses « s’arrangent ».

Je débute une croisiere le 19 juillet
2011 pour dix jours sur la mer Bal-
tique. Apeine arrivé surle bateau, je
ressens un spasme du coté gauche,
accompagné de nausées. Mais cette
fois-ci, rien ne s’améliore. Sans ap-
pétit, je finis par consulter le méde-
cin de bord. Pas de fiévre, la tension
estnormale. Ilredoute (plus pourlui
que pour moi) une gastroentérite,
drame sur un navire. Il souhaite me
mettre en quarantaine dans ma
chambre. J'y échappe ! Les symp-
tomes se développent, faisant pen-
seraune prostatite : tremblements,
urines foncées. Je prends de l'oflo-
xacine, qui ne me quitte jamais; il
me semble y avoir un mieux, mais
jereste toujours sans appétit.
Deretouralamaison, je consultele
2 aolt un médecin généraliste qui
stoppe l'antibiotique et prescrit un
examen de sang et une analyse
d’urine sous dix jours. Le 5 aolt, en
début d’apres-midi, des tiraille-
ments intestinaux insupportables
m’incitent a appeler le 15 ; SOS Mé-
decins intervient. Le médecin est
dubitatif. En relation avec le méde-
cin du SAMU, il conclut sur la pos-
sibilité d’une colite infectieuse. Les
douleurs spontanées s’estompent,

mais le ventre est tres sensible a la
moindre pression.

Le 10 aott, je consulte de nouveau
le médecin généraliste, qui me pres-
crit un scanner. Le résultat n’étant
pas immeédiat, il me rappelle le soir
méme pour me dire : « Ce que vous
avez est grave ! Il s’agit d’une throm-
bose dela veine porte. Vous devez aller
aux urgences de Uhopital immédia-
tement. » Je ne sais pas si j'ai été
traumatisé par 'annonce du diag-
nostic ou soulagé par le fait, quen-
fin, mon mal avait été identifié.
J’étais sur des rails, ignorant a ce
moment-la ma destinée.

Du 13 au 18 aott, j’ai été hospitalisé
et mis sous héparine. Et un matin,
sans que je ne sache pourquoi, lavie
est revenue ! J’avais faim ! Premier
repas avec appétit depuis début
juillet. J'avais perdu 10 kg.

Mis enrelationavecle centre de ré-
férence des maladiesvasculaires du
foie de I’hopital Beaujon, j'ai béné-
ficié d’examens méticuleux et d’ex-
plications utiles ala compréhension
de ma maladie. Sous fluindione
d’abord, I'’étude RIPORT m’a permis
de bénéficier d'un médicament de
substitution : le rivaroxaban. Ter-
minées les prises de sang a répéti-
tion pour controler I'INR (Interna-
tional Normalized Ratio) !
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INFORMER PATIENTS ET MEDECINS

Lobjectif premier de 'Association des malades des vaisseaux du foie (AMVF)
étant de sortir les patients de leur désarroi et de leur isolement, sa mission
est aussi d'informer le « premier maillon de la chaine », c'est-a-dire le médecin,

L'errance diagnostique est un point majeur dans le mal-étre du patient,
et 'annonce du diagnostic arrive comme une bombe dans sa vie, souvent
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Le site internet de I'association (https://www.amvf.asso.fr/) propose un descriptif
des pathologies, et des documents rédigés par des hépatologues spécialistes de
ces maladies apportent des informations précises et fiables.

En lien avec le Centre de référence des maladies vasculaires du foie (CRMVF),

I'AMVF a mis en place des ateliers «annonce du diagnostic » et réalisé une vidéo
pour sensibiliser les étudiants, les externes et les internes a cette étape

primordiale.

Par ailleurs, le jeu « I était une foie »,
disponible sur Apple et Android,
permet de répondre a cinquante
questions sur le role du foie

et I'8quilibre des anticoagulants,

contact@amvf.asso.fr

Néanmoins, en juin dernier, a la
suite d'une chute a vélo ayant en-
trainé une fracture du col du fémur,
jaipuenmesurerlesinconvénients.
Le médecin m’avait pourtant préve-
nu des effets indésirables sans que
jeneles comprenne vraiment, mais
jlignorais quil me faudrait attendre
trois longs jours avant de pouvoir
étre opéré de la hanche.

COMMENTAIRE DU

DR AURELIE PLESSIER,
PRESIDENTE DU
CONSEIL SCIENTIFIQUE
DE LAMVF

En quelques mois, Thierry a été
confronté a une série de douleurs
inexplicables qui ont chamboulé sa
vie de maniere inattendue. Ce futle
début d’'un voyage médical com-
plexe quil’aamené a découvrir qu’il
était atteint d’'une maladie vas-
culaire du foie.

Larouteversle diagnostica été se-
mée d’embiches. Les symptomes
ontd’abord été déroutants, entrai-
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nant des consultations médicales
multiples avant que le diagnostic
ne soit finalement posé. Les mala-
dies vasculaires du foie repré-
sentent un groupe de pathologies
peu fréquentes et souvent mécon-
nues, ce qui a rendu la recherche
de réponses d’autant plus difficile
pour Thierry.

Une maladie vasculaire du foie est
une affection complexe touchant
les vaisseaux sanguins du foie, en-
gendrant divers symptomes tels
que douleurs abdominales, fatigue
chronique et complications hépa-
tiques, dont certaines présenta-
tions sont une urgence vitale. Pour
Thierry, 'annonce du diagnostic a
déclenché de multiples émotions,
de I'incertitude a la solitude, en
passant par I'incompréhension.
Face a une pathologie rare et peu
médiatisée, le sentiment d’isole-
ment est souvent une réalité pour
les patients.

Lavie quotidienne de Thierrya été
profondément altérée. Les défis
physiques auxquels il fait face au
quotidien sontaccompagnés d'une
charge émotionnelle considérable.
Les restrictions imposées par la
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maladie ont entrainé des change-
ments majeurs dans sa vie, affec-
tant ses activités sociales et pro-
fessionnelles.

Dans cette quéte pour trouver des
réponses et de l'aide, Thierry a
trouvé du soutien aupres de pro-
fessionnels de santé experts dans
ces pathologies. Cependant, il met
également en lumiere le besoin
crucial d’améliorer la prise en
charge des patients atteints de
maladie vasculaire du foie. Le role
dumédecin dans ces circonstances
est primordial, non seulement
pour poser un diagnostic précis
mais aussi pour accompagner le
patient dans cette épreuve. Thierry
souligne la nécessité d’une sensi-
bilisation accrue a destination des
praticiens afin d’améliorer le dé-
pistage précoce et la prise en
charge adéquate de ces maladies
rares. Les maladies vasculaires du
foie représentent un défi diagnos-
tique complexe nécessitant une
collaboration étroite entre divers
spécialistes médicaux. Parmi eux,
leradiologue joue unrole essentiel
dansl'identification des affections
vasculaires et hépatiques, le plus
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souvent au départ, avecl’'interpré-
tation objective d’un scanner ab-
dominal. Son interprétation minu-
tieuse des images est cruciale pour
un diagnostic précis.

Les maladies vasculaires du foie
sont souvent caractérisées par des
douleurs abdominales intenses,
récurrentes et associées a un syn-
drome inflammatoire marqué. Par
ailleurs, si le patient est atteint
d’une maladie prothrombotique, il
faut savoiry penser. Le réle dumé-
decin traitant dans I’étape initiale
est capital, caril est souventle pre-
mier a interagir avec les patients.
Lintensité des douleurs récur-
rentes, un syndrome inflammatoire
associé, des tests hépatiques per-
turbés sont autant d’éléments clés
devant orienter vers des investi-
gations plus approfondies en ur-
gence, comme la réalisation d’'un
scanner abdominal. Afin d’optimi-
ser les chances de diagnostic, le
radiologue doit étre informé des
symptomes exacts du patient et,
dans la mesure du possible, de ce
quonrecherche. D’oul'importance
d’une communication précise
entre les professionnels de santé
qui demandent ’examen et les ra-
diologues, permettant d’établir un
diagnostic tot danslamaladieetde
limiter les examens redondants.
En cas de suspicion de thrombose
vasculaire hépatique, le démarrage
en urgence d’un traitement anti-
coagulant est indispensable, idéa-
lement dans les vingt-quatre
heures suivantles premiers symp-
tomes. Si ce traitement s’avere
inefficace, des alternatives théra-
peutiques commelarecanalisation
desvaisseaux parvoie radiologique
doivent étre envisagées dans des
centres spécialisés. Une transmis-
sion précoce des informations mé-
dicalesvers ces centres experts est
capitale pour établir un diagnostic
précis et un traitement adapté.

De surcroit, il est décisif d’identifier
et de traiter la cause sous-jacente
delathrombose. C’estlaquel’inter-
vention multidisciplinaire entre
en jeu, avec l'aide des centres de
référence et duréseau francais des

EN CHIFFRES

@ 30 pathologies différentes dans les maladies des vaisseaux du foie.

@ 34 centres experts répartis sur tout le territoire et en Guadeloupe :
1centre de référence (hdpital Beaujon), 1 centre de référence constitutif pédiatrie
(Le Kremlin-Bicétre), 1 centre de référence constitutif pédiatrie et adulte (Tours)
et 31 centres de compétences (Amiens, Angers, hopital Avicenne, Besancon, Bordeaus,

Brest, Caen, Clermont-Ferrand, hpital Cochin, Dijon, Grenoble, Pointe-a-Pitre,

hopital Henri-Mondor, Lille, Limoges, Lyon, Marseille, Montpellier, Nantes, Nice, Orléans,
hopital Paul-Brousse, hopital de La Pitié-Salpétriere, Poitiers, Reims, Rennes, Rouen,
hopital Saint-Antoine, hopital Saint-Louis, Strasbourg, Toulouse).

@ 1 permanence mensuelle a I'hdpital Beaujon et 1 permanence annuelle dans quelques
centres en province pour étre a l'écoute des patients et de leurs proches.

@ 5 correspondantes téléphoniques régionales pour plus de proximité,

maladies vasculaires du foie. Une
collaboration entre les médecins
généralistes, les radiologues et les
spécialistes permet ainsi une meil-
leure compréhension de la maladie
et une prise en charge adaptée a
chaque patient.

Le role du centre de référence est
quadruple :diffuser des documents
de formation et d’information sur
ces pathologies ; répondre a la de-
mande du patient ou du médecin
et identifier 'urgence de la prise
encharge ; coordonnerrapidement
cette prise en charge si celle-ci est
urgente, ou s’assurer que celle-ci
va étre faite de facon exhaustive
dansun deuxieme temps, afin d’in-
former le patient et son entourage
et reformuler I’annonce du diag-
nostic - enapportant les précisions
nécessaires et en englobant la vie

du patient ; mettre tout en ceuvre
pour que le patient apprenne a
vivre avec sa maladie.

La collaboration avec I'association
de patients est particulierement
pertinente dans cette partie du
processus.

En résumé, le diagnostic précoce
des maladies vasculaires du foie
repose sur la vigilance des méde-
cins généralistes face a I'intensité
des douleurs, a leur récurrence et
a tout syndrome inflammatoire
associé. Une collaboration étroite
avec les spécialistes, notamment
lesradiologues, permet d’optimiser
le parcours de soins des patients,
en démarrant rapidement un trai-
tement adapté et en les orientant
vers des centres experts référents,
pour une prise en charge complete
et efficace. ®

POUR EN SAVOIR PLUS

@ Site de I'Association des malades des vaisseaux du foie (AMVF) :

www.amvf.asso.fr

@ Filiere des maladies du foie : www.filfoie.com

@ Portail des maladies rares et des médicaments orphelins :

www.orpha.net

@ Portail du centre de référence des maladies vasculaires du foie de I'hdpital
Beaujon et des centres constitutifs et de compétence :
https://hopital-beaujon.aphp.fr/centre-de-reference-des-maladies-vasculaires-du-foie/
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