Prise en charge
chirurgicale
des tumeurs du hile

Au niveau du hile hépatique, il existe

4 types de lésions tumorales ictéri-

genes :

- bourgeonnement endo-biliaire, type
papillome (rare) ;

- envahissement de voisinage par une
masse primitive ou secondaire (trés
fréquent) ;

- bourgeon endobiliaire venant d'un
territoire intra-hépatique plus haut
situé (rare) ;

- tumeur de la paroi biliaire elle-
méme, type tumeur de Klastkin (sujet
traité ici).

Quel que soit le mécanisme tumoral,

toutes ces atteintes biliaires sont pré-

cédées d'une période de cholestase
anictérique, toujours indolore ; c’est
le moment le plus propice a un dia-
gnostic précoce augmentant les chan-
ces d'un traitement chirurgical cura-
teur. L'apparition de l'ictére signe

I'atteinte de la convergence biliaire ;

c’est le moment le plus habituel du

diagnostic mais la 1ésion est généra-
lement plus avancée.

Sur le plan thérapeutique, la chirurgie
est aujourd’hui encore la seule mo-
dalité curatrice.

La médiane de survie se situe sans ré-
section, entre 3 et 6 mois ; avec ré-
section et marge positive a 24 mois ;
avec résection et marge négative, entre
36 et 48 mois. Dans la plupart des pu-
blications concernant les résections bi-
liaires associées a une hépatectomie,
la survie a 5 ans se situe entre 15 et

20 %. Dans notre série de 58 patients,
44 9 sont vivants a 5 ans, et seule-
ment 22 % sans récidive.

La transplantation hépatique a été
proposée : dans le registre européen,
sur 190 transplantations réalisées, 20 %
des patients sont vivants a 10 ans (il
s’agit probablement de patients dont la
tumeur était plus étendue en intra-
hépatique, non résécable par une
hépatectomie classique). Toutes les
survies publiées concernent les seuls
patients réséqués. Il est difficile de
connaitre de fagon précise le pour-
centage de malades résécables sur la
population générale présentant cette
pathologie. En étant probablement
large, on peut estimer actuellement
que seulement 20 % de ces patients
peuvent étre réséqués de facon onco-
logiquement satisfaisante. En conclu-
sion, avec 20 % de malades résécables,
et 20 % de malades guéris a 5 ans, c’est
seulement 4% des malades qui tirent
bénéfice et guérison du geste chirur-
gical de résection. La difficulté ma-
jeure est de sélectionner ces patients.

Le diagnostic avec certitude histolo-
gique pré-thérapeutique est difficile.
Plusieurs moyens conventionnels sont
possibles :

- cytologie d’aspiration, cytologie sur
prothese, brossage endobiliaire ;
- biopsie endobiliaire ;

- biopsie percutanée s'il existe un syn-
drome de masse accessible au ni-
veau de la lésion.
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Pour I’ensemble de ces moyens, la
sensibilité se situe entre 30 et 50 %,
la spécificité est proche de 100 % ;
c’est dire qu’environ 1 malade sur 3
seulement peut avoir un diagnostic de
certitude histologique.

Le petscan n’est probablement pas
contributif ; il n’existe pas de publi-
cation a se sujet, mais la petite taille
de ce type de lésion laisse supposer
que ce type d’examen ne sera jamais
discriminant.

Les circonstances de découverte de

cette lésion peuvent, si I'on respecte

les critéres rigoureux, approcher les

95 0p de spécificité :

- apparition d'un ictére cholestatique
de facon brutale ;

- patient d’age supérieur a 50-60 ans ;

- aucun antécédent de chirurgie bi-
liaire ;

- absence de lithiase vésiculaire ou
hépato-cholédocienne ;

- absence de fiévre et de douleurs ;

- dilatation isolée des voies biliaires
intra-hépatiques ;

- normalité de la vésicule et de la voie
biliaire principale ;

- sténose isolée de la convergence ;

- aucune autre image sténotique sur

I’arbre biliaire intra-hépatique.
Avec tous ces criteres respectés, le dia-
gnostic de tumeur de Klatskin est cer-
tain dans 95 % des cas.
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Trois exemples pour confirmer cette

attitude diagnostique, sans histologie

initiale possible:

- a Beaujon, pour 332 icteres, 310
étaient malins et 22 bénins (6,6 %) ;

- sur notre série personnelle de 62 ré-
sections, 4 seulement n’étaient pas
des cancers de la convergence (6 %)
(2 cholangites sclérosantes - 2 pa-
pillomes bénin et malin),

- sur une série de 17 transplantations
pour tumeur de Klastkin, aucune 1é-
sion bénigne.

En pratique, rien n’empéche d’essayer
d’obtenir une certitude histologique,
par les méthodes précitées.

II faut en revanche ne retenir que les
résultats positifs, et considérer les ré-
sultats négatifs comme étant tous de
faux négatifs. Le risque de se tromper
est alors d’environ 6 %. De toutes
facons, les patients présentant une
lésion non néoplasique peuvent gé-
néralement bénéficier de la méme
solution chirurgicale que s’il s’agissait
d’une atteinte néoplasique, et 'erreur
de diagnostic initial n’est donc pas pé-
nalisante pour ’ensemble des patients.
Cette attitude permet d’étre plus in-
cisif dans la recherche des quelques
malades pouvant bénéficier d'une
solution chirurgicale curatrice.

La prise en charge chirurgicale de ce
type de tumeur dépend de trés nom-
breux facteurs :

- le mécanisme de l'ictere, avec ses
4 variables, décrites en introduction,

- le niveau du pble inférieur de la 1é-
sion sur la voie biliaire principale,

- le niveau du poéle supérieur de la 1é-
sion par rapport a I’arbre biliaire
(stade I-II-III-1V),

- les modalités de développement de
la lésion, a savoir si elle a débuté :
a) sur la voie biliaire principale, en
dessous ou au niveau de la conver-
gence, b) sur le canal biliaire droit,
¢) sur le canal biliaire gauche ;

- des variations anatomiques de la
voie biliaire principale ;

- des variations du pédicule artériel
droit, et de son croisement ave la
tumeur hilaire ;

- des modifications morphologiques
du foie induites par la lésion : hy-
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pertrophie globale, atrophies et
hypertrophies partielles, droites ou
gauches ;

- de la résécabilité RO, au niveau du
hile hépatique et du pied du pédicule
hépatique ;

- de la qualité du foie (% résiduel et
fonction), aprés hépatectomie uni-
latérale.

L’évaluation de ces différents para-
metres décisionnels est avant tout
radiologique, et elle peut étre actuel-
lement effectuée de facon presque to-
talement non invasive avec I'IRM (cho-
langio-IRM, angio-IRM, voluscanner).

Le traitement de l'ictére n’est pas une
urgence, en 1’absence de prurit, et en
I’absence d’infection (rarissime sur ces
icteres néoplasiques). Le drainage per-
cutané radiologique ou endoscopique
rapide, s’il présente 'avantage de lever
le prurit quand celui-ci existe, a par
contre I'inconvénient de rendre toute
interprétation d’exérese chirurgicale
et de sa qualité oncologique, tres dif-
ficile ; il augmente aussi le risque de
surinfection biliaire.

Le premier temps de la prise en charge
meédicale de ces patients, doit étre
totalement non invasif :

- IRM et cholangio-IRM pour do-
cumenter la 1ésion et ’arborisation
biliaire,

- traitement médical seul du prurit si
cela est nécessaire.

Le second temps thérapeutique
consiste a demander un premier avis
chirurgical spécialisé dont 1'objectif
est de définir les patients qui ne sont
pas résécables de facon oncologique-
ment satisfaisante (la majorité des pa-
tients). Ce premier avis chirurgical spé-
cialisé peut étre donné sur les seuls
documents radiologiques (scanner,
IRM, cholangio-IRM). Il a pour but de
mettre en évidence les premiers cri-
teres d’irrésécabilité chirurgicale qui
sont les suivants :

- importante masse hilaire a cheval

sur les deux hémi-foies ;

- atteinte artérielle bilatérale ;

- pole supérieur atteignant les conver-
gences biliaires secondaires de facon
bilatérale ;

- atteinte éventuelle des trois veines
sus-hépatiques ;

- extension extra-hépatique (gan-
glionnaire, péritonéale, sus-dia-
phragmatique) ;

- atteinte vasculaire unilatérale asso-
ciée a une atrophie contro-latérale.

Si les malades ne sont pas résécables
de facon oncologiquement satisfai-
sante, on peut alors décider d'une so-
lution palliative. Plusieurs choix sont
possibles :

- le traitement endoscopique trans-
papillaire, mais les lésions de la
convergence sont difficiles a traiter
par cette voie d’abord et le risque
infectieux est majeur ;

- le traitement radiologique percutané
facilement réalisable, avec décision
d’emblée de la mise en place d'une
endoprothese définitive ;

- il ne faut pas viser le drainage
complet de tous les territoires bi-
liaires en rétention, ce qui est diffi-
cilement réalisable et expose a des
risques surajoutés d’angiocholite
et/ou d’hémobilie,

— il faut viser le drainage partiel effi-
cace (ce qui permet la disparition
du prurit), et accepter un certain ni-
veau d’ictére résiduel.

Si le patient est résécable lors de la
premiére évaluation, il doit étre trans-
féré en milieu chirugical spécialisé.
Ce transfert concerne les quelques ma-
lades pouvant bénéficier d'une résec-
tion oncologiquement satisfaisante et
a terme, d'une guérison qui reste pos-
sible chez eux. Pour ces malades ré-
sécables, le concours des radiologues
est fondamental, il intervient a plu-
sieurs niveaux :

1) il peut assurer un drainage biliaire
du territoire qui sera conservé apres
le geste chirurgical, soit a droite,
soit a gauche ; il évitera dans ces
cas la de drainer le territoire biliaire
qui doit étre enlevé ; il privilégiera
le drainage externe simple, plus que
le drainage interne-externe, néces-
sitant des manceuvres endo-biliaires
favorisant I'essaimage tumoral ;

2) il permet d’évaluer le volume hé-
patique restant apres ’hépatectomie
prévue, par voluscanner ;

3) si ce foie restant est de trop petite
taille, il peut préparer cette hépa-
tectomie par une embolisation



portale contro-latérale ; cette em-
bolisation couplée a ’absence de
drainage biliaire de ce méme terri-
toire hépatique, favorise I'hyper-
trophie compensatrice du foie res-
tant prévu apres résection.

L'objectif chirurgical est de décider
d’une intervention chirurgicale qui a
toutes les chances d’étre RO lors de
sa réalisation. La qualité RO de cette
résection ne peut cependant étre tota-
lement confirmée que lors de la réali-
sation de la résection elle-méme. La
résécabilité de ces tumeurs dépend de
trois éléments principaux :

1) la résécabilité anatomique : c’est-
a-dire la qualité du foie restant qui
doit conserver une perfusion arté-
rielle et portale, un drainage bi-
liaire, et une évacuation sus-hépa-
tique ;

2) la résécabilité physiologique : c’est-
a-dire le volume de parenchyme
hépatique résiduel compatible avec
une survie postopératoire (aux en-
virons de 30 %, mais probablement
davantage en raison de la choles-
tase) ;

3) la résécabilité oncologique : c’est-
a-dire qu’il ne faut pas proposer de
résection chirurgicale laissant du
tissu tumoral, et s’il existe des mé-
tastases ganglionnaires ou périto-
néales ; I’analyse des coupes infé-
rieures et supérieures de la résection
biliaire par examen extemporang,
n’est justifiée que s’il existe une
possibilité de recoupes plus haut ou
plus bas ; en pratique, il faut couper
au maximum vers le haut et vers
le bas, et c’est 'examen anatomo-
pathologique définitif qui caracté-
risera la résection RO.

Le traitement chirurgical proposé est
lourd, complexe et ses objectifs sont
les suivants :

1) Evaluation de 'atteinte péritonéale
a distance de la tumeur soit pre-
mier temps du geste chirurgical, au
moment de la résection prévue, soit
assurée par une coelioscopie ex-
ploratrice premiére, quelques jours
auparavant ;

2) Résection mono-bloc de la voie bi-
liaire principale et de la vésicule ;

3) Résection dans ce méme monobloc,
de I'hémi-foie concerné (droit ou

gauche). (Les résections biliaires
isolées sans résection hépatique ne
donnent pas de bons résultats) ;

4) Résection toujours associée du
Spiegel, (que I'hépatectomie soit
droite ou gauche), pour diminuer
les risques de récidive locale, et si
possible aussi en monobloc avec la
totalité de la pi¢ce opératoire.

5) Résection vasculaire éventuelle, ar-
térielle ou portale (et réparation) ;

6) Curage pédiculaire complet sque-
lettisant I'artére et la veine porte,
dans le pédicule ;

7) Résection compléte de la voie bi-
liaire principale au plus bas jusqu’a
la papille (I'extension par duodéno-
pancréatectomie céphalique n’est
pas justifiée) ;

La mortalité de ce type d’exérese est si-

tuée entre 6 % et 10 %, pour les équipes

entrainées (la mortalité générale des
hépatectomies pour ces mémes équipes
est de 2 %).

En pratique, les trois solutions chirur-
gicales sont possibles :

1) pour les tumeurs ayant commencé
au niveau meédian ou au niveau
gauche :

- hépatectomie gauche + Spiegel ;

- résection hépato-cholédocienne et
vésiculaire ;

- anse en Y sur le canal droit.

2) Pour les tumeurs ayant commencé
a droite, la solution chirurgicale
est:

- une hépatectomie droite enlevant
les segments V-VI-VII-VIII + le
Spiegel ;

- résection hépato-cholédocienne et
vésiculaire ;

- anse en Y sur le canal gauche ;

Il faut généralement faire précéder ce
type d’exérese d’'une embolisation por-
tale droite pour générer une hypertro-
phique du foie gauche.

3) La place de la transplantation hé-
patique reste encore discutée ; elle
a permis de guérir quelques ma-
lades ; elle peut étre réalisée a partir
d’un donneur cadavérique, ou d’'un
donneur vivant adulte apparenté,
modalité qui ne doit pas en faire
¢élargir les indications ; elle pourrait
étre proposée pour les tumeurs re-

montant haut sur 'arbre biliaire
intra-hépatique;
Pour les traitement adjuvants, ou néo-
adjuvants (radiothérapie et/ou chi-
miothérapie), la démonstration de leur
efficacité n’est pas faite.

CONCLUSION

Les pathologies tumorales de la conver-
gence biliaire sont des situations
complexes, généralement inguéris-
sables, mais certains patients peuvent
bénéficier d'un geste chirurgical étendu
et curateur. Ces lésions sont complexes,
leur évaluation est difficile, et le choix
thérapeutique dépend de trés nom-
breux parametres. La décision d'un
traitement palliatif, généralement le
plus fréquent, ne peut étre pris qu’au
sein d'une Unité de Concertation
Pluridisciplinaire avec un chirurgien
hépato-biliaire spécialisé.

C’est le moment aussi ou il faut prendre
la décision de résécabilité pour quel-
ques malades. Pour ces quelques ma-
lades, une nouvelle évaluation plus
précise de la qualité de la résection on-
cologique doit étre faite.

Si la résection chirurgicale est décidée,
le drainage (généralement percutané)
de la voie biliaire principale doit étre
fait en fonction des décisions chirur-
gicales a venir.

Il n’est pas nécessaire pour ce type de
patients de bénéficier d'un examen cli-
nique ; la seule transmission de don-
nées morphologiques (scanner, IRM,
Cholangio-IRM) permet avec une pre-
micere lecture simple, de porter la
contre-indication d’une exérése onco-
logiquement insatisfaisante, et de dé-
cider du traitement palliatif le plus
simple. On peut ainsi sélectionner les
quelques patients potentiellement ré-
sécables, qui peuvent étre réévalués de
facon plus précise secondairement en
centre spécialisé.

Trop de patients ne bénéficient pas au-
jourd’hui de cette évaluation oncolo-
gique, et sont d’emblée traités de facon
palliative, ce qui interdit toute rééva-
luation secondaire. I1 faut déployer
beaucoup de volonté, évaluer de tres
nombreux patients présumés non cura-
bles, pour arriver a proposer une solu-
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tion chirurgicale curative a un petit
nombre d’entre eux. Cette mise en
commun de I'évaluation du traitement
doit étre faite avant que chacun des
spécialistes qui recoivent initialement
ce type de patient (radiologue, endo-
scopiste, chirurgien), ne décident du
choix thérapeutique en fonction de
leurs seules compétences.

Arbre décisionnel diagnostic et thé-
rapeutique

1 - ictére rétentionnel “nu” sans dou-
leur, sans température

% cause néoplasique probable,

2 - réalisation d'une ECHOGRAPHIE
simple :

4 MODALITES

. Tumeur endo-biliaire
. Compression de voisinage

. Thrombus endo-biliaire

- veésicule normale ;
- hépato-cholédoque normal ;

- dilatation des seules voies biliaires
intra-hépatiques.
% forte suspicion de tumeur de
Klastkin.
3 - Traitement médical du prurit (s'il
existe), pas de traitement de I'ictere.

4 - Premiere évaluation radiologique
simple, avec deux examens :

- IRM ou TDM : masse hilaire, atteinte
ganglionnaire ou péritonéale ;

- cholangio-IRM : niveau obstacle,
pole supérieur, pole inférieur.

5 - Demande d’avis spécialisé chirur-
gical sur ces seuls documents :

% Patient non résécable : traite-
ment palliatif (radio ou endo) ;

% Patient a priori résécable : trans-
fert en milieu spécialisé.

6 - Prise en charge en milieu spécia-
lisé :
- résécable d’emblée :

- drainage percutané de '’hémi-foie

a conserver ;

- résection chirurgicale au décours ;

- non-résécable d’emblée :

- drainage biliaire unilatéral, adapté
a la résection prévue ;

coelioscopie premicre éventuelle ;

- embolisation portale ;

résection chirurgicale au décours.

GUERISON des TUMEURS de KLATSKIN

1. Patients résécables RO 20%

2. Survie a 5 ans sans récidive 20%

. Tumeur paroi biliaire (Klatskin)

J.Saric- FMC-HGE Avril 2005

DIAGNOSTIC HISTOLOGIQUE des KLATSKIN

SURVIES des TUMEURS de KLATSKIN

1. Sans Résection

2. Avec Résection et Marges +

3. Avec Résection et Marges-
survie globale a 5 ans
survie a 5 ans sans récidive

(1)

. Cytologie : aspiration, sur prothése

3-6 mois
24 mois

. Brossage endo-biliaire
. Biopsie endo-biliaire

. Biopsie per-cutanée
44% . PET-Scan ?

22%

Sensibilité : 30% a 50%
Spécificité : 95%
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DIAGNOSTIC « HISTOLOGIQUE » des KLATSKIN
(2)

6. Circonstances de découverte:

age supérieur a 50-60 ans

ictére nu, sans douleurs, sans fiévre
aucun antécédent biliaire

absence de lithiase VBA et VBP
dilatation isolée des VBIH
normalité de la VBA et de la VBP
sténose isolée de la convergence

Sensibilité et Spécificité : 95%

IRRESECABILITE DES TUMEURS de KLATSKIN
ELEMENTS de DECISION

. MASSE HILAIRE IMPORTANTE ET BILATERALE

. ATTEINTE ARTERIELLE BILATERALE

. ATTEINTE BILATERALE DES CONVERGENCES BILIAIRES II°
. EXTENSION EXTRA-HEPATIQUE : GG, PERITOINE, PEDICULE

5. ATTEINTE VASCULAIRE avec ATROPHIE CONTRO-LATERALE

Yryvy

TYPE TYPE TYPE TYPE TYPE
I 1T I A 11 B v

canal droit seul atteint

Cholestase anictérique
'VBIH Droites dilatées
VBIH Gauches normales
VBP normale

atteinte de la convergence

Ictere

VBIH Dilatées Bilatérales
Atrophie du Foie Droit
Hypertrophie Foie Gauche
VBP normale
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canal gauche seul atteint

Cholestase anictérique
VBIH Gauches dilatées
VBIH Droites normales
VBP normale

(] [
atteinte de la convergence
Ictere
VBIH Dilatées Bilatérales
Atrophie du Foie Gauche
Hypertrophie Foie Droit
VBP normale

atteinte convergence

Cholestase anictérique
VBIH Gauches dilatées
'VBIH Droites dilatées
VBP normale

atteinte convergence

Ictere

VBIH Dilatées Bilatérales
Hypertrophie Droite et Gauche
VBP normale

CANCERS de la CONVERGENCE BILIAIRE
BASES du TRAITEMENT CHIRURGICAL

RESEQUER en MONOBLOC
“onvergence b
as du pancréas

PRESERVER un FOIE RESIDUEL
+de 30% - non cholestatique

FAIRE un CURAGE PEDICULAIRE COMPLET

REALISER une BILIO-DIGESTIVE en Y

Diagnostic Rare
Résection RO et Guér 20% et 4%

Evaluation Difficile

Traitement Palliatif Fréquent

Fondamentale

a discuter
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