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Définition  

Tumeurs développées au niveau de la 
convergence biliaire. 

Par convention (classification des tumeurs de 
l’OMS):  tumeurs développées à partir des 
canaux biliaires droit ou gauche et de la partie 
haute de la VBP.  

= Tumeurs du 1/3sup de la VBP. 

 Lésions extrahépatiques. 

 Cholangiocarcinomes périhilaires. 

 Posent un pb de classification  

 

 

 

 

 



Définition 

 



Intérêt 
 

 Pathologie rare (mais   tumeurs les plus fréquentes des VBEH). 
 Tumeur paradoxale. 
 Résection seule option à visée curative (Pas de protocole de 

trt néoadjuvant mais protocole de traitement adjuvant) . 
 Prise en charge complexe 
 Malgré l’amélioration des moyens diagnostics et de la 

radiologie interventionnelle ; 
• Traitement lourd : résection hépatique majeure +procédures 

interventionnelles (drainage biliaire et embolisation portale) 
morbidité de 50% et mortalité de 10%( beaucoup plus 
élevée que pour une résection hépatique majeure pour MH 
quelque soit le primitif). 

 Pronostic mauvais: survie à 5ans après résection R0:40 à 45% 
                                        survie  globale après résection:20% 
 Place de la transplantation de +en+grandissante.   

 
 



Epidémiologie 

 



Epidémiologie 

 Incidence stable 0,5 /100000hab (400 à 500/an 
en France). 

Prédominance masculine (sex ratio:1,5H/1F) 
Age>65ans 
Facteurs de risque : 
     -cholangite sclérosante Ive  
             Risque cumulatif :1,5% par an 
      dégénérescence dans 10 à 20% des cas. 
     -Maladies biliaires congénitales: kyste congénital 

du cholédoque, maladie de Caroli, AJBP. 
     -Parasitoses (Asie du sud est) 

 



• Bien que considérées comme tumeurs des VBEH sur le plan anatomique 
    -Nécessité d’abaissement de la plaque hilaire. 
    -Drainage direct des canaux des segments I et IVrésection au minimum 

des segments I et IVb 



 



Rapports anatomiques complexes 

• Artère hépatique droite en contact direct avec la face post du CHC 
sous hilaire et donc rapidement envahie. 

• Veine porte: par l’intermédiaire des veines des segments I et IV. 

 



• Vascularisation exclusivement artérielle des 
VB + richesse de la circulation artérielle  

résection de la convergence biliaire + section 
d’une artère hépatique  

cholangite ischémique mortelle   

Nécessité de résection de parenchyme de 
l’hémi foie dont l’artère a été sectionnée. 

 

 



 



Anatomo-pathologie 

 





Mode d’extension 

• Extension verticale  ou circonférentielle: 
   Découlent des rapports anatomiques de la 

convergence biliaire 
 Infiltration du parenchyme hépatique ( segments 

IV et I) 
Envahissement des éléments du pédicule 

hépatique ( bifurcation portale, AHD+++) 
• Extension lymphatique: tumeurs très 

lymphophiles. 
• Extension par voie sanguine (rare): MH et 

poumon. 





Classification des T. de Klatskin  

 



 



Classification du MSKCC 

 



 



Classification TNM 

 



Stade UICC 

 



 



 



Stratégie diagnostique 

Diagnostic de sténose biliaire 

Diagnostic de cancer 

Diagnostic d’extension a distance 

Diagnostic d’opérabilité 

Diagnostic de résécabilité 



Diagnostic de sténose 

Clinique 
     Ictère rétentionnel nu +prurit  
     AEG 
     Vésicule non palpable 
Biologie: 
    Augmentation du taux de bilirubine conjuguée, 

des PA de la GGT 
    Baisse du TP (facteur V normal) 
     Hypoalbuminemie 
Morphologie: 
    Echographie, CIRM,IRM, scanner +/- PET, 
 



Diagnostic de cancer 

• Marqueurs tumoraux: augmentation de l’ACE 
et du CA19.9. 

• Cytologie de la bile ou brossage 

        sensibilité 75%, spécificité 100% 

• Biopsie sous cholangioscopie percutanée 

        sensibilité 97% 

• Echoendoscopie 



 



Diagnostic de résécabilité 

Critères de non- résécabilité habituellement admis :  

  Stade IV de Bismuth (actuellement discuté). 

  Atteinte du tronc porte ou de l’artère hépatique 
propre. 

  Atrophie d’un lobe hépatique + atteinte vasculaire 
controlatérale. 

  Atrophie d’un lobe + extension tumorale 
controlatérale aux branches biliaires de second ordre. 

  Extension tumorale aux branches biliaires de second 
ordre d’un coté + atteinte vasculaire controlatérale. 

  Métastases N2 ou ADP para-aortiques. 

  Métastases à distance. 

 



Traitement chirurgical 

 



Principes chirurgicaux 

Nécessité d’une résection R0 
Résection de la  convergence biliaire + VBP  
    Marge biliaire proximale >5mm (atteinte sous 

estimée par la morphologie)  examen 
extemporané de la tranche de section biliaire 

Hépatectomie majeure droite ou gauche + 
segments IV et I 

Curage ganglionnaire (5gg au minimum) 
+/- résection de la bifurcation portale 
+AHJ sur anse en Y de 70cm 
  Résection R0:74%  
     (Technique no touch de Neuhaus) 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 



 



Curage ganglionnaire 

 



 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 
 

• Augmente le taux de résection R0(74%) mais aussi la 
mortalité postopératoire 17% 



 



 



 



 



Drainage biliaire préopératoire 

• Longtemps controversé  en raison de ses inconvénients: 

     -Risque de bactéribilie 

     -Risque d’essaimage tumoral (en cas de drainage 
percutané +++ en particulier transtumoral) 

• Avantages : 

     -Amélioration des fonctions de la coagulation, immune 
et rénale 

     -Diminution du taux d'endotoxines circulantes. 

      -Amélioration de la régénération hépatique 

•  Actuellement considéré comme indispensable 

    et limité au futur foie restant 



Indications 

• 3cas: 

  -Volume FFR< 40% du volume hépatique total et si EP 
envisagée. 

  -Angiocholite résistant aux ATB 

   -Dénutrition ,insuffisance rénale, hypo albuminémie  

   Durée du drainage non standardisé: 

   Mais intervention si taux de bilirubine < 2-3 X N  

        (4 à 6sem) 

 

 



 



 



Embolisation portale 

• Indiquée si volume du FFR <40% du volume 
total du foie. 

• Objectif: assurer une hypertrophie du foie 
devant rester en place  

  diminue le risque d’IHC postopératoire. 

•  Non justifiée en cas d’hépatectomie gauche. 

•  Le volume hépatique est évalué en 
préopératoire à l'aide des techniques 
tomodensitométriques tridimensionnelles.  



 



 



 



 

 

 

 

 

 
 Résection convergence +VBP 

 Lymphadenèctomie 

+ AHJ à canaux séparés ou après néo-convergence 

+/- segments IVb  et I. 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 
 Hépatectomie gauche +segment I 

  + AHJ sur le canal hépatique droit  

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 
• Lobectomie droite + segment I 

     +AHJ  (CHG). 



 



Type d’hépatectomie 

• Tendance  vers une standardisation de la 
résection hépatique: 

• lobectomie droite élargie au segment I pour des 
raisons: 

  Techniques: 

    -Plus grande longueur du canal hépatique gauche 

  Carcinologiques: 

    -Envahissement fréquent de la branche artérielle 
droite, afin d’optimiser la probabilité d’obtenir un 
statut des marges R0. 

 



 



 



 



 



 



 



 



Transplantation hépatique 

• La place de la transplantation hépatique dans le cholangiocarcinome 
hilaire est maintenant établie. 

• Tumeur non résécable < 3 cm  

      et surtout sans envahissement ganglionnaire N0).  

• Inscrite dans un programme thérapeutique comprenant: 

      en 1er radio-chimiothérapie centrée sur la tumeur pendant 6 semaines  

     Puis  exploration chirurgicale pour affirmer l’absence d’envahissement 
ganglionnaire  

     puis transplantation hépatique qui donne de très bons résultats.  

        Taux de survie à 5ans:53% 

• Du fait de cette sélection, 25% des patients inclus dans ce programme ne 
parviennent pas à la transplantation.   



 



 



 







 



Traitement palliatif 
• Chirurgie palliative 
    Résections palliatives sur le plan macroscopique (R2) 

n’ont pas d’intérêt,( survie comparable à celle après 
traitement palliatif endoscopique). 

 Dérivations (et intubations transtumorales) biliaires 
chirurgicales n’ont pas été démontrées supérieures au 
drainage prothétique en termes de qualité de vie ou de 
durée de survie. 

   De plus: mortalité (> 25% dans plusieurs séries) et  
morbidité non négligeables.  

   Toutefois, le drainage biliaire chirurgical permet 
généralement une palliation prolongée à la totalité de la 
survie des patients. 

• L’efficacité antalgique de la neurolyse cœliaque n’est pas 
démontrée au cours des cancers biliaires. 



Traitement palliatif 
• Drainage biliaire 

   Principale mesure thérapeutique palliative en cas de tumeur non résécable ou 
patients inopérables.  

    Indiqué en cas d’angiocholite, de prurit incontrôlé, et si une bilirubinémie normale 
est requise avant CT. Il allonge la survie des patients. 

    Le drainage doit être le plus complet possible. 

    Il doit être confié à un centre expert possédant les compétences en endoscopie et 
en radiologie interventionnelle.  

     La voie d’abord dépend du site et de l’extension du cancer : endoscopique dans les 
cholangiocarcinomes extra-hépatiques (percutanée si échec), endoscopique ou 
percutanée (selon les compétences locales) dans les cholangiocarcinomes 
périhilaires de type II à IV.  

• Prothèses métalliques, plus longtemps perméables plus efficaces et plus 
économiques que les prothèses plastiques en cas de survie présumée supérieure à 
6 mois. 

• Drainage externe percutané: si d’échec ou impossibilité du drainage prothétique 
interne.  

https://www.snfge.org/lexique
https://www.snfge.org/lexique
https://www.snfge.org/lexique


Traitement palliatif 

• Thérapie photodynamique (TPD) 
   Principes : injection d’un agent photosensibilisant 

suivie de l’illumination directe endoscopique de 
la tumeur. 

     Résultats meilleurs par rapport au drainage 
biliaire (bilatéral) seul. 

   Au prix d’une toxicité modérée et de certaines 
contraintes (ablation puis repose des prothèses 
biliaires, confinement en chambre obscure 
pendant 3-4 jours après l’injection, répétition des 
séances).  
 



Autres traitements palliatifs 

• RT et RCT palliatives 
    Aucun essai randomisé contrôlé n’a démontré un 

bénéfice de survie de la RT, seule ou associée à une 
curiethérapie, ou de la RCT comparé au drainage 
biliaire seul dans les cancers biliaires localement 
avances 

• CT palliative régionale 
    La CT ou la chimio-embolisation intra-artérielle 

hépatique est une approche logique, l'arbre biliaire 
étant majoritairement vascularisé par l'artère 
hépatique. 

• CT palliative systémique 
 
 



Surveillance 
• L’intérêt de la répétition des dosages sériques d’un ou plusieurs 

marqueurs tumoraux pour le suivi au cours du traitement ou la 
surveillance post-thérapeutique n’est pas démontré. 

  
• REFERENCE 
    Après résection à visée curative : surveillance clinique tous les 3 mois la 

première année puis tous les 6 mois jusqu’à 5 ans. 
  
• OPTIONS 
     Imagerie abdominale (échographie, TDM) tous les 3 à 6 mois pendant 5 

ans ; 
      Imagerie thoracique (radiographie, TDM) annuelle pendant 5 ans ; 
      Autres examens (scintigraphie osseuse, TDM cérébrale,…) si signe 

d'appel ; 
 
• Après drainage par endoprothèse : surveillance clinique + bilirubinémie à 

J8 et J30 puis toutes les 6-8 semaines, ou pas de surveillance systématique 
(échographie, et tests hépatiques en cas de récidive ictérique et/ou signes 
infectieux). 
 



Traitement des récidives 

• Récidive est souvent loco-régionale.  

   En cas de récidive biliaire après résection, le 
traitement nécessite une approche 
chirurgicale ou percutanée (abord 
endoscopique rendu impossible du fait de 
l’anastomose hépatico-jéjunale). 



 



 Radio-chimiothérapie + TH =pourra peut-être devenir demain le 

traitement de référence du cholangiocarcinome hilaire. 


