Atrésie des voies biliaires isolée

RQMO &

REGROUPEMENT QUEBECOIS
DES MALADIES ORPHELINES C.

Fiche - Sources d’information et de ressources

CENTRE iRARE
Centre d’information et de soutien en maladies rares

# Synonymes : atrésie des voies biliaires non syndromique
(anglais: isolated atresia of bile ducts, non-syndromic biliary atresia)
# Fréquence de la maladie : ~ 1 naissance sur 19 000 au Canada.

Hérédité : Multifactorielle. La cause exacte est inconnue, mais plusieurs
facteurs contribuent au développement de la maladie, notamment des
facteurs immunologiques, infectieux/toxiques et génétiques.
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Associations/groupes de soutien

Canada : Fondation canadienne du foie

France : Association Maladie Foie Enfants

Etats-Unis : Children’s Liver Association for Support Services
BA Aware

Royaume-Uni : Children’s Liver Disease Foundation

Blogues, forum, pages Facebook :

Groupe Facebook québécois : Atrésie des voies biliaires Québec

Groupe Facebook : Jolie Loréne et son parcours contre I'atrésie des voies biliaires
Groupe Facebook : Biliary Atresia Network

Groupe Facebook : Biliary Atresia

Page Facebook : Biliary Atresia Awareness and Research

Page Facebook : Ellie Bean, Surviving Biliary Atresia

Page Facebook : Judah’s Journey with Biliary Atresia

Pour des ressources gouvernementales ou communautaires au Québec,
consultez notre site web : Répertoire de ressources

Résumeé

L'atrésie biliaire est un trouble gastro-intestinal rare caractérisé par la destruction
ou I'absence de tout ou d'une partie des voies biliaires situées a I'extérieur du
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https://www.liver.ca/fr/resource/atresie-des-voies-biliaires/
https://www.amfe.fr/
https://www.classkids.org/
http://baaware.org/index.html
https://childliverdisease.org/
https://www.facebook.com/groups/2791946564387582/
https://www.facebook.com/groups/1481319598856177/
https://www.facebook.com/groups/BiliaryAtresiaNetwork/
https://www.facebook.com/groups/160344533986787/
https://www.facebook.com/BiliaryAtresia.ca/
https://www.facebook.com/EllieBeanSurvivingBA/
https://www.facebook.com/judahsBAjourney/
http://rqmo.org/wp/repertoires/
https://rarediseases.org/rare-diseases/extrahepatic-biliary-atresia/

foie (voie biliaire extrahépatique). Le canal cholédoque est un tube qui permet le
passage de la bile du foie vers la vésicule biliaire et, éventuellement, l'intestin
gréle. La bile est un liquide sécrété par le foie qui est essentiel pour transporter
les déchets du foie et favoriser I'absorption des graisses et des vitamines par les
intestins. En cas d'atrésie des voies biliaires, I'absence ou la destruction des
voies biliaires entraine une accumulation anormale de bile dans le foie. Les
nourrissons atteints présentent un jaunissement de la peau et du blanc des yeux
(Jaunisse) et une cicatrisation du foie (fibrose). La cause exacte de l'atrésie des
voies biliaires est inconnue.

(Notre traduction a partir du site du National Organization for Rare Disorders.)

Documents de type « revue » pour vous et vos professionnels
de la santé

Orphanet - Atrésie des voies biliaires isolée

Fondation canadienne du foie - Atrésie des voies biliaires

Filiere de santé maladies rares du foie de 'adulte et de I'enfant - Atrésie des
voies biliaires

Conduite a tenir pour lI'anesthésie - Biliary atresia

MedlinePlus - Biliary Atresia

NORD - Biliary atresia

GARD - Biliary atresia

National Institute of Diabetes and Digestive and Kidney Diseases - Biliary atresia

Children’s Liver Association for Support Services - Biliary Atresia

eMedicine - Biliary atresia

Article de synthése - Biliary atresia

Article - Management of adult survivors of biliary atresia

Article - Guideline for the Evaluation of Cholestatic Jaundice in Infants

OMIM - Biliary Atresia

Cliniques spécialisées/médecins experts
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https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Expert=30391&lng=FR
https://liver.ca/fr/patients-caregivers/liver-diseases/latresie-des-voies-biliaires/
https://www.filfoie.com/glossary/atresie-des-voies-biliaires/
https://www.filfoie.com/glossary/atresie-des-voies-biliaires/
https://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-guidelines/biliary-atresia/315-biliary-atresia/file.html
https://medlineplus.gov/ency/article/001145.htm
https://rarediseases.org/rare-diseases/extrahepatic-biliary-atresia/
https://rarediseases.info.nih.gov/diseases/12010/index
https://www.niddk.nih.gov/health-information/liver-disease/biliary-atresia
https://childliverdisease.org/liver-information/childhood-liver-conditions/biliary-atresia/
https://emedicine.medscape.com/article/927029-overview
https://ojrd.biomedcentral.com/track/pdf/10.1186/1750-1172-1-28.pdf
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6448743/
https://www.naspghan.org/files/documents/pdfs/position-papers/Guideline_for_the_Evaluation_of_Cholestatic.23.pdf
https://omim.org/entry/210500

Québec :

Cette maladie est généralement prise en charge par les départements de gastro-
entérologie.

France :

Centres de référence et compétence

Centres hospitaliers

Ailleurs dans le monde : Liste

Médicaments orphelins

Les médicaments dits « orphelins » sont destinés au traitement de maladies rares. Le produit
obtient d’abord la « désignation orpheline » pour bénéficier de certains avantages pour la recherche
et le développement. Lorsqu’il a obtenu une autorisation de mise en marché, on I'appelle un
« médicament orphelin ». Cependant, d’autres médicaments peuvent étre utilisés pour traiter une
maladie rare.

En développement :

(2S)-2-{[(2R)-2-[({[3,3-dibutyl-7-(methylthio)-1,1-dioxido-5-phenyl-
2,3,4,5-tetrahydro-1,2,5-benzothiadiazepin-8-yllJoxylacetyl)amino]-2-
(4-hydroxyphenyl)acetyllaminolbutanoic acid

Chlorure de (4R,5R)-1-[[4-[[4-[3,3-dibutyl-7-(diméthylamino)-2,3,4,5-
tétrahydro-4-hydroxy-1,1-dioxydo-1-benzothiépine-5-
yllphénoxy]méthyllphényl] méthyl]-4-aza-1-
azoniabicyclo[2.2.2]octane

Thiotepa Riemser

Odevixibat

PubMed (thérapies a I'étude)

Ressources médicaments — ROMO

Essais cliniques

ClinicalTrials.gov
1) Essais cliniques en recrutement de patients : Liste

Efficacité et innocuité du médicament Odevixibat chez les nourrissons atteints

d'atrésie biliaire ayant subi une chirurgie d'hépatoporto-entérostomie (HPE)

du Kasai (BOLD).

Albireo.
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https://ageq.net/
https://ageq.net/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=8781&Maladie(s)/groupes%20de%20maladies=Atresie-des-voies-biliaires-isolee&title=Atr%E9sie%20des%20voies%20biliaires%20isol%E9e&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=8781&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=Atresie-des-voies-biliaires-isolee&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_country=FR&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt
https://www.amfe.fr/s-informer/centres-hospitaliers/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=FR&LnkId=8781&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/536864?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/536864?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/536864?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/604789?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/604789?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/604789?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/fr/drug/regulatory/604789?name=atresie%20des%20voies%20biliaire&mode=all&region=
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Drugs_Search.php?lng=FR&data_id=4669&Nom%20commercial=Thiotepa-Riemser&search=Drugs_Search_SubstanceTradename&data_type=Product&diseaseType=Drug&Typ=Med&title=&diseaseGroup=
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Drugs_Search.php?lng=FR&data_id=4648&Nom%20commercial=Odevixibat&Typ=Sub&search=Drugs_Search_SubstanceTradename&data_type=Product&title=Odevixibat&diseaseType=Drug&Drugs_Drugs_Search_ClinicalTrialPhase=&Drugs_Drugs_Search_GeographicType=&Drugs_Drugs_Search_country=&diseaseGroup=
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=((biliary%20atresia)%20OR%20(bile%20duct%20atresia))%20AND%20(Therapy/Broad%5bfilter%5d)&sort=date
https://rqmo.org/ressources-medicaments/
https://clinicaltrials.gov/ct2/results?cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&Search=Apply&recrs=a&age_v=&gndr=&type=&rslt=
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT04336722?recrs=a&cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&map_cntry=CA&draw=2&rank=1
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT04336722?recrs=a&cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&map_cntry=CA&draw=2&rank=1
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT04336722?recrs=a&cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&map_cntry=CA&draw=2&rank=1

L’objective est d’étudier l'efficacité et I'innocuité de I'odevixibat par rapport au
placebo chez les enfants atteints d'atrésie des voies biliaires qui ont subi une
hépatoportoentérostomie de Kasai.

Site de recherche a Montréal, Québec au CHU Sainte-Justine.

Contact: Albireo, +1 (857) 378-2035, medinfo@albireopharma.com

Projet d'atrésie biliaire chez les nourrissons et les enfants (BASIC).

Arbor Research Collaborative for Health.

L'objectif est de collecter les informations cliniques, le matériel génétique et
les échantillons de fluides corporels pour permettre aux chercheurs
d'identifier le ou les genes impliqués, les facteurs génétiques qui affectent la
progression de la maladie, et de caractériser I'histoire naturelle des enfants
plus agés atteints qui n'ont pas eu une greffe du foie.

Site de recherche a Toronto, Ontario a ’'H6pital pour enfants malades.
Contacts:

Joanne Lord, LPN, BA, CCRC, 734-369-9965, joanne.lord@arborresearch.org
Terese A. Howell, BS, CCRC, 734-369-9683, terri.nowell@arborresearch.org

Une base de données prospective sur les nourrissons atteints de cholestase
(PROBE).

Arbor Research Collaborative for Health.

L'objectif est d'établir une base de données d'échantillons biologiques
cliniques d'enfants cholestatiques jusqu'a six mois pour faciliter la recherche
et les essais sur les maladies du foie pédiatriques.

Site de recherche a Toronto, Ontario a I’'Hépital pour enfants malades.
Contacts :

Joanne Lord, LPN,BA,CCRC, 734-369-9965, joanne.lord@arborresearch.org
Terese A. Howell, BS, CCRC, 734-369-9683, terri.howell@arborresearch.org

2) Tous les essais cliniques : Liste

Recherche d'essais clinigues au Canada — Santé Canada (pour « Condition
médicale » recherchez « atrésie des voies biliaires »).

Essais cliniques Orphanet : Liste

Registre de patients ou biobanques

Un registre de patients est une base de données dans laquelle on entre des informations et des
données cliniques sur les patients atteints d’'une maladie particuliere. Cela sert a connaitre
davantage la maladie, a orienter les recherches et a trouver des participants pour des essais
cliniques de traitements. Pour certains registres, les patients peuvent entrer eux-mémes leurs
données via un site Internet et pour d’autres, on demande au médecin traitant d'y verser les
données a partir du dossier médical.

Canada : Le Registre canadien de l'atrésie des voies biliaires. (Articles pertinents)
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mailto:medinfo@albireopharma.com
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT00345553
mailto:joanne.lord@arborresearch.org
mailto:terri.howell@arborresearch.org
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT00061828?recrs=a&cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&map_cntry=CA&draw=2&rank=3
https://clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT00061828?recrs=a&cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&map_cntry=CA&draw=2&rank=3
mailto:joanne.lord@arborresearch.org
mailto:terri.howell@arborresearch.org
https://clinicaltrials.gov/ct2/results?cond=%28Biliary+Atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29&term=&cntry=&state=&city=&dist=
https://produits-sante.canada.ca/ctdb-bdec/index-fra.jsp
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/ResearchTrials_ClinicalTrials_Simple.php?lng=FR&LnkId=8781&Typ=Pat&fdp=y&from=rightMenu
https://cbar.ca/?lang=fr
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?size=200&term=Canadian+Biliary+Atresia+Registry%5BCorporate+Author%5D

Registre maladies rares Québec du ROMO. Registre en frangais auquel vous
pouvez vous inscrire vous-méme. Contactez-nous au info@rgmo.org Si vous
avez des questions ou besoin d’aide pour vous y inscrire.

France : Observatoire francais de l'atrésie des voies biliaires

Europe : Les reqgistres des atrésies des voies biliaires et autres affections
apparentées - European Biliary Atresia Reqistry

Orphanet

Projets de recherche
Canada :

Groupe canadien de recherche en hépatologie pédiatriqgue de I’Association
canadienne pour I'étude du foie. Les projets examinent les résultats cliniques des
canadiennes atteints d'atrésie des voies biliaires. (Articles pertinents)
Notamment, ce groupe comprend le médecin québécois suivant :
Dr Fernando Alvarez, MD, PhD, CHU Ste-Justine, Montréal, Québec.
(Articles pertinents)

Etats-Unis :

Dr Jorge Bezerra, MD, Gastro-entérologue, Hbpital pour enfants de Cincinnati,
Cincinnati, Ohio.

Dr Bezerra a identifié des signatures moléculaires pour l'atrésie des voies
biliaires. (Articles pertinents)

Dre Cara Mack, MD, Hépatologue pédiatrique, Hopital pour enfants du Colorado,
Aurora, Colorado.

Dre Mack recherche des facteurs qui pourraient causer une atrésie des voies
biliaires. Son équipe de recherche propose qu'une infection a la fin du troisieme
trimestre d’'une grossesse ou peu apres la naissance soit un facteur important.
(Articles pertinents)

Royaume-Uni :

Children’s Liver Disease Foundation
e Take Part In A Research Study
e Current Research Projects

Projets de recherche a travers le monde :
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https://id.lunadna.com/referrer/rqmo1
mailto:info@rqmo.org
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/ResearchTrials_RegistriesMaterials.php?lng=FR&data_id=26071&Nom%20du%20registre%20ou%20mat%C3%A9riel=Observatoire-francais-de-l-atresie-des-voies-biliaires&title=Observatoire-francais-de-l-atresie-des-voies-biliaires&search=ResearchTrials_RegistriesMaterials_Simple
http://www.bard-online.com/ice/?domain=www.bard-online.com&fuseaction=extarticle&menu=2001&id=1637&lang=3
http://www.bard-online.com/ice/?domain=www.bard-online.com&fuseaction=extarticle&menu=2001&id=1637&lang=3
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/ResearchTrials_RegistriesMaterials_Simple.php?lng=FR&LnkId=8781&Typ=Pat&fdp=y&from=rightMenu
https://hepatology.ca/research/special-interest-groups/canadian-pediatric-hepatology-research-group-cphrg/
https://hepatology.ca/research/
https://hepatology.ca/research/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Canadian+Pediatric+Hepatology+Research+Group%5BCorporate+Author%5D+AND+biliary+atresia&sort=date&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Fernando+Alvarez+%28biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia%29&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Jorge+Bezerra+%28biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia%29&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Cara+Mack+%28biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia%29&size=200
https://childliverdisease.org/take-part-in-a-research-study/
https://childliverdisease.org/research/#current-research-projects

Childhood Liver Disease Research Network (ChiLDReN).

Le réseau ChiLDReN possede des sites cliniques et des laboratoires de
recherche au Canada, aux Etats-Unis et au Royaume-Uni. Ces sites travaillent
ensemble pour améliorer la vie des enfants et des familles atteints de maladies
hépatiques cholestatiques rares. (Articles pertinents)

Liste d’'Orphanet

Réseau d'experts

Articles spécialisés

PubMed :

Tous les articles

Tous les articles en francais
Articles de synthése

Articles de synthése en francais
Articles sur traitements

Articles sur traitements en francais

Conférences

4th International Conference On Pediatric Liver Disease, European Reference
Network (ERN), 1-2 Septembre 2021, en ligne.

Jumelage

Le RQMO a mis sur pied une « Communauté rare — atrésie des voies biliaires
». Pour information, contactez-nous a info@rgmo.org

Pour trouver d’autres personnes atteintes ailleurs qu’au Québec:

International :

RareConnect (francais et anglais)

Forum Maladies Rares (France)

Service de mise en relation d’'Orphanet (francais)
NORD (National Organization for Rare Disorders, USA)
Genetic Alliance (USA)

RareShare

PatientsLikeMe

Inspire
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https://childrennetwork.org/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=%22Childhood+Liver+Disease+Research+Network%22+biliary+atresia&size=200
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/ResearchTrials_ResearchProjects_Simple.php?lng=FR&LnkId=8781&Typ=Pat&fdp=y&from=rightMenu
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Directory_ExpertNetwork_Simple.php?lng=FR&LnkId=8781&Typ=Pat&ActType=Exp&fdp=y&from=rightMenu
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia&filter=lang.french&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia&filter=pubt.review&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=biliary+atresia+OR+bile+duct+atresia&filter=pubt.review&filter=lang.french&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=%28%28biliary+atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29%29+AND+therapy&size=200
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=%28%28biliary+atresia%29+OR+%28bile+duct+atresia%29%29+AND+therapy&filter=lang.french&size=200
https://metab.ern-net.eu/4th-international-conference-on-pediatric-liver-disease/
mailto:info@rqmo.org
http://www.rareconnect.org/fr
http://forums.maladiesraresinfo.org/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/SupportGroup_AboutOrphanet.php?lng=FR
https://rarediseases.org/
http://www.geneticalliance.org/
http://rareshare.org/
http://www.patientslikeme.com/
https://www.inspire.com/

Date de mise a jour: Aolt 2024

Il peut toujours y avoir de nouvelles informations sur cette maladie rare, particulierement
en rapport avec la recherche, les traitements ou la génétique; contactez-nous pour une
mise a jour).

Note : La présente liste de ressources n’est pas exhaustive. Votre équipe médicale connait
peut-étre des ressources qui ne sont pas indiquées ici. Les informations ne peuvent se
substituer a une consultation médicale. Nous ne sommes pas responsables de I’'information
sur les sites externes.

Information fournie par le Centre iRARE (Centre d’information et de soutien
traen maladies rares du Québec)

RQMO &

REGROUPEMENT QUEBECOIS
DES MALADIES ORPHELINES .
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Pour de I'aide concernant I'information qui se trouve sur les sites indiqués
dans cette fiche, ou si vous avez de la difficulté avec I'information en anglais,
ou pour toutes autres gquestions, contactez-nous :

Info@rgmo.org  (819) 943-2854 ou sans frais 1-888-822-2854

X3

S

Consultez notre site web rgmo.org

Suivez-nous sur Facebook : Regroupement guébécois des maladies

orphelines

% Pour échanger en confidentialité, groupe Facebook fermé : Maladies
rares/orphelines — Soutien et références - Québec

« Pour recevoir des nouvelles sur les maladies rares : Inforiel

< Pour lire ou nous faire un témoignage: Galerie La mosaique
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mailto:Info@rqmo.org
https://rqmo.org/
https://fr-fr.facebook.com/pages/Regroupement-qu%C3%A9b%C3%A9cois-des-maladies-orphelines/139256366104757
https://fr-fr.facebook.com/pages/Regroupement-qu%C3%A9b%C3%A9cois-des-maladies-orphelines/139256366104757
https://www.facebook.com/groups/1477326019146287/
https://www.facebook.com/groups/1477326019146287/
https://rqmo.us17.list-manage.com/subscribe?u=58789a781ea44556dbed773a4&id=54a9094fd7
https://rqmo.org/galerie-la-mosaique/

