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Présentation du cas clinique

Cette observation a été présentée au 2¢ Congrés Francophone de Chirurgie Di-
gestive et Hépatobiliaire, 2 Marne la Vallée, le 7 décembre 2006 lors de la séance
de dossiers cliniques. Le présentateur (Docteur Philippe Leclercq ) fait des pro-
positions, discutées par les animateurs (Docteurs Dousset et Sauvanet ) qui en-

couragent la salle & prendre la parole.

Mots-clés : Pancréas. Diagnostc. Traitement. Pancréatite auto-immune. Tumeur de Klatskin.

Philippe Leclercq : « Un padent a été
admis dans notre institution pour un ic-
tére apparu dans un contexte d’altéra-
tion de ’état général avec une perte de
poids de 'ordre de 10 kilos en 2 mois.
L’examen clinique était banal, la biolo-
gie monfrait un ictere cholestatique
(bilirubine conjuguée a 87 mg/1, phos-
phatases alcalines 3 224 UI/]), un discret
syndrome  inflammatoire (CRP 2
16 mg/1), une discréte élévation du CA
19-9 (3 70 U/ml) et les enzymes pan-
créatiques étaient normaux. Un scanner
montrait une dilataton des voies biliai-
res intrahépatiques, le pancréas céphali-
que semblait augmenté de volume et
érait d’aspect hétérogéne, le cholédoque
était de calibre normal. Le malade a eu
ensuite une cholangio-IRM qui mon-
trait une sténose de I’hépatocholédoque
dans sa portion proximale (figure 1). Elle
était longue et réguliere avec un épais-
sissement pariétal. A ce stade le diagnos-
tic de tumeur de Klatskin est évoqué.
La premiére question est : quels autres
examens demanderiez-vous ? »

Docteur Sauvanet : « C’est un pa-
tient qui a un ictére d’aspect néo-
plasique avec une sténose qui in-
téresse la voie biliaire principale
pédiculaire et qui a I'air de se rap-
procher franchement de la conver-
gence biliaire supérieure. »

Docteur X" : « Vous avez dit que le
CA 19-9 érait a plus de 100 U/ml ? »

Philippe Leclercq : « Le CA 19-9 érait
un peu augmenté a 70, pour une limite
supérieure de la normale a 37 U/ml. »

Docteur X : « Ceci ressemble & une m-
meur de la voie biliaire principale assez
haute. On n’a pas de preuve histologi-
que et il sera difficile d’en avoir. Ce que
Pon peut proposer c’est de faire un
PET-scanner, pour voir s'il y a une hy-
perﬁmtion sur cette zone, ce qui serait
un argument supplémentaire pour 'ori-
gine néoplasique de la sténose, et de
compléter le bilan ¢'est-a-dire faire au
moins un scanner thoracique. »

Docteur Sauvanet: «Le scanner
thoracique, on va dire qu'il est fait et
qu'’il est normal. »

Docteur Y : « Je ne demanderais pas de
PET-scanner parce qu'il a été démon-
wé, il me semble, qu’il n’avait pas beau-
coup de valeur pour le diagnostic des
cholangiocarcinomes. En  revanche
puisque vous avez un scanner 3D...»

Philippe Leclercq : « Je ne dispose pas
des images, pour vous les montrer. »

Docteur Y : « ... Pourtant il faudrait sa-
voir comment est l'artére hépatique
droite qui rétrocroise cette lésion. »

Docteur Sauvanet : « L’artére hépa-
tique est normale. »

* Certains intervenants n’ayant pas déclaré leur identité au cours de la séance, nous n’avons pas pu les

identifier : nous prions nos lecteurs de bien vouloir nous en excuser (s1 ces intervenants se reconnaissent,

ils peuvent nous le signaler).
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Docteur Slim: «Les gastro-
entérologues auraient fait une écho-
endoscopie pour explorer ce malade. »

Docteur Sauvanet: « Evidemment
on peut tout faire, mais a part 'écho-
endoscopie et le PET-scanner, quel-
qu’un a-t-il une autre idée ? »

Docteur X : « Sur les coupes natives
voit-on ou non une tumeur ? »

Philippe Leclercq : « On voit juste un
épaississement pariétal, c’est tout. »

Docteur Sauvanet: « Comme sou-
vent dans les cholangiocarcinomes, il
ne s’agit pas en général de grosses
“boules”. »

Docteur Paye: « Sur la cholangio-
IRM le canal de Wirsung ne me semble
pas tout 2 fait normal et on peut se de-
mander s'il ne s’agit pas d’une atteinte
touchant non seulement la voie biliaire
principale mais également le wirsung.
On a 'impression de voir un wirsung un
peu irrégulier, dilaté avec une sténose
au dessus. Dans ce cadre la on pourrait
évoquer une pancréatite auto-immune
s'accompagnant d'une cholangite. »

Docteur Sauvanet: « Le docteur
Paye seme un peu le doute... »

Philippe Leclercq: « L’attitude
pour laquelle nous avons opté a été de
faire une cholangiographie rétrograde,
sans opacification du wirsung lors de cet
examen, qui confirmait la présence
d'une sténose longue et réguliére 2 hau-
teur de la voie biliaire principale, avec
semble-t-il le maintien des communica-
tions entre les voies biliaires droites et
gauches (fignre 2). Un brossage a été
réalisé sur cette Iésion dont les préléve-
ments cytologiques étaient non contri-
butifs et1’écho-endoscopiste a décidé de
drainer les voies biliaires en mettant en
place des drains. »



J Chir 2007,144, N°6 + © 2007. Elsevier Masson SAS. Tous droits réserves.

Figure 1 : Cholangio-IRM : sténose de la partie haute de la voie biliaire principale (fleche).

Figure 2 : Cholangiographie rétrograde endoscopique : sténose de la partie haute

de la voie biliaire principale (fleche).

Docteur Castaing : « Cest régu-
lier et c’est long, je crois que l'on a
aucun moyen de différencier, méme sur
ces critéres, une tumeur maligne d’une
cholangite sclérosante primitive. Tl n’y
aura aucun autre moyen d'arriver au
diagnostic, et donc on va finir par 'opé-
rer pour y parvenir, en prévenant bien
le malade que la meilleure chance c’est

quon ne l'opére pas pour <« rien »;
c'est-a-dire qu'il s’agisse d'une cholan-
gite sclérosante, et mettre en place des
prothéses ¢’était une erreur parce que
cela va compliquer Iintervention

aprés. »

Docteur Sauvanet: «N’avez-vous
pas I'impression que cela remonte

un peu sur la terminaison du canal
gauche et que la voie biliaire gauche
n’est pas strictement normale ? »

Philippe Leclercq : «Ensuite un
PET-scanner a ¢été réalisé. 1l confir-
mait la présence d'une lésion hyper
métabolique, en regard de la voie bi-
liaire principale, dans sa portion hilaire
(figure 3). Enfin une écho-endoscopie
a montré un cholédoque distal libre,
un pancréas qui était remanié, nodu-
laire avec des plages hypo-échogénes,
sans réelle masse individualisée
(figure 4). Les axes vasculaires étaient
libres. Aucune ponction a I'aiguille fi-
ne n’a été réalisée.

Une fois tous ces examens faits,
comment commencer ’intervention,
si vous décidez de l'opérer ? »

Docteur X : « On est parti pour,
dans un premier temps d’exploration,
essayer d’avoir des arguments pour faire
une intervention qui, potenticllement,
peut étre assez lourde. C'est-a-dire que,
si c’est effectivement un cholangiocar-
cinome, jai l'impression qu'il sagit
d’un type 11T de Bismuth et Corlette. 11
remonte assez haut et il faudra donc
sappréter i faire une résection majeure.
Je suis un peu éronné parce que nous
aurions proposé une volumétrie
avant de le mettre au bloc, pour voir
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Figure 3 : PET-scanner : [ésion hypermétabolique en regard du hile hépatique (fleche).

Figure 4 : Echoendoscopie : cholédoque distal libre (téte de fleche), plages hypo-

échogenes sur le pancréas (fléches).

le foie restant qu’on va laisser, prévoir
peut-étre de faire une embolisation por-
tale pré-opératoire. Bref, il faut faire un
management pré-opératoire. »

Docteur Y : «Jaimerais bien savoir
quel éuait I'aspect de ce pancréas au
scanner, était-il augmenté de volume ?
L’amylasémie érait-t-elle normale ? »

Philippe Leclercq: «Le pancréas
céphalique était augmenté de volume,
avec un aspect un peu hérérogéne au
scanner et 'TRM ne confirmait pas ces
impressions vues au scanner. Donc
I'TRM disait “pancréas normal”. Pour le
radiologue qui a interprété les images
de la cholangiographie rétrograde et de
la cholangio-IRM, il nous a dit “possi-

ble cholangiocarcinome, stade I voire II
de Bismuth et Corlette.” »

Docteur Cherqui: « Je sais que vous
étes déja en train de commencer
'opération mais on n’a pas eu de
commentaire en amont, je pense que le
PET-scanner n’affirme pas la nature
maligne de cette 1ésion et que des sté-
noses comme celle-ci peuvent étre bé-
nignes, qu'elles peuvent mimer des cho-
langiocarcinomes et que dans toutes les
séries de résections il y a des sténoses
bénignes. On le sait pour la cholangite
sclérosante. Le PET-scanner n’est pas
un examen spécifique et que, apres avoir
mis en place des prothéses il peut y avoir
de Pinflammation liée aux manipula-
tions. Donc on ne peut pas affirmer, a
ce stade, qu'il s’agit bien d’une sténose
maligne. J’entendais a ma droite quel-
qu'un proposer des corticoides ? »

Docteur Pessaux : « Comme le doc-
teur Paye, on évoquait le diagnostic de
pancréatite 3 éosinophiles, lympho-
plasmocytaire. Comme il n’y a pas
d’urgence, on peut lui donner 15 jours
de corticoides et voir comment cela
évolue. »

Docteur Pruvost: « S’agissant du
diagnostic, je vais faire les mémes
commentaires que mes colleégues. Je
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reste un peu réticent sur la morphologie
de la sténose biliaire qui est longue,
réguliére, presque symétrique, ce qui
n’est pas habituel dans les cholangiocar-
cinomes. Et puis le canal de Wirsung en
IRM n’est pas strictement normal, mé-
me si la morphologie de la masse pan-
créatique est normale. Je garde un tout
petit doute diagnostique. Maintenant
si on se place dans 'hypothése d’une
tumeur de Klatskin, nous n’aurions sii-
rement pas demandé une cholangio-
graphie réwograde endoscopique. On
pense que les endoscopistes ne sont pas
hyper performants pour les sténoses
hautes, et il v a un fort risque d’infec-
tion ; méme s’ils ont réussi a mettre en
place un double drainage, ce qui est tou-
jours difficile. Nous allons plutt a la
ponction  'aiguille de Chiba et au drai-
nage, qui a I'autre avantage de donner
une visibilité “dynamique” des voies bi-
liaires, et de permettre de facilement
classer le malade en stade de Bismuth et
Corlette. Je dis bien dans le cas ot I'on

est dans ’hypothése d'une tumeur de
Klaeskin. »

Docteur X : « Devant cet aspect effec-
tivement régulier de la sténose et mal-
gré la positivité du PET-scanner on ne
peut pas éliminer une lésion inflamma-
toire ou bien infectieuse, notamment la
tuberculose, qui peut étre positive au
scanner par l'intermédiaire d'une adé-
nopathie et qui peut donner des Iésions
scléreuses sur la voie biliaire. Tl faut évo-
quer une tuberculose du pédicule hépa-
tique. »

Philippe Leclercq: «Le patient est
opéré, par laparotomie avec une résec-
tion de la voie biliaire principale avec
curage ganglionnaire et segmentecto-
mie du I Durant l'intervention le bas
cholédoque est épaissi et semble engai-
né dans une masse pancréatique qui est
indurée.

A ce stade que faites-vous ? La on esten
per-opératoire. »

Docteur Lacaine : « Vous n’avez pas
eu 'idée de faire 'histologie de ce que
vous avez enlevé ? »

Philippe Leclercq

cu. »

: « Il n’y en a pas

Docteur Cherqui : « Si la question est
que faites-vous ? Je ferai un examen his-
tologique extemporané de la voie biliai-
re. On a sectionné la voie biliaire, on a
déja réséqué le segment I; c’est ¢a que
vous dites ? Donc vous avez une piece
opératoire. »

Philippe Leclercq : « Elle n’est pas en-
voyée pour examen extemporang. »

Docteur Cherqui : « Parce que le pro-
bléme qui va se poser maintenant est
celui de la duodénopancréatectomie
céphalique (DPC). Si vous étes pard sur
Ihypothése qu'il sagit d’une Iésion ma-
ligne, et que vous voulez en faire I'exé-
rése totale -R0- soit vous faites d’emblée
une DPC avec une résection de la voie
biliaire principale en monobloc. Etsi ce-
la s’étend sur le canal gauche, ce qu'il
faur vérifier, éventuellement une hépa-
tectomice gauche, 'hépato-duodéno-
pancréatectomie 4 la japonaise. »

Docteur Sauvanet: « Cela ne
s’étendait pas tellement sur le ca-
nal gauche. »

Docteur Cherqui : « Et la vous pouvez
faire un examen extemporané de la cou-
pe supérieure de la voie biliaire. En tout
cas, je pense qu'avant de s'engager dans
cette chirurgie, un examen histologique
est important, a mon avis indispensable.
Il n’a de valeur que s'il est positif mais
il permet de s’engager franchement
dans I'opération. »

Docteur Sauvanet: « Pour Pinstant
le patient n’a pas une trés “grosse”
opération. Il a eu une résection de la
voie biliaire, une segmentectomie L.
Donc vers le haut ¢a a I'air d’aller. Le
probleme que 'on discute concerne
le bas. Vous semblez plus inquiets
par ce qui se passe en bas que en
haut. »

Philippe Leclercq : « La décision chi-
rurgicale a été de compléter le geste par
une DPC. Les suites opératoires ont €té
simples hormis le diabete qui était tres
difficile 4 équilibrer en raison de besoins
insuliniques majeurs. Que nous a répon-
du "anatomo-pathologiste qui éait tant
attendu ? “Swr les coupes du pancréas, on
trouve une infiltration inflammatoire péri-
ductulaire lymphoplasmocytaire, avec une fi-
brose interacinaire et une atrophie des acini.

Staff public

Sur la coupe cholédocienne on trouve la nié-
mie lésion, donc une ifiltration hmiphoplas-
mocytaire.” (fignre 5). 11 n’y avait donc
aucun signe de malignité et nous déci-
dons de revoir le dossier. Dans les anté-
cédents on retrouve un diabéte décou-
vert environ 2 mois avant apparition de
lictére. Une revue des coupes de la
cholangio-wirsungo-IRM montre des
sténoses irrégulieres au niveau du wir-
sung (figure 6). Le PET-scanner montre
un pancréas tuméfié et hyper métaboli-
que de maniere diffuse (figure 7).

Quel bilan biologique demandez-vous 2
ce stade ? La CRP est normale. »

Docteur Sauvanet : « La question est
comment trouver les arguments bio-
logiques pour finir d’étayer le dia-
gnostic fortement suggéré par I'his-
tologie. Ce qui permettra, pour le
malade suivant, de faire le diagnostic
avant de 'opérer. Parce que je crois
que c’est la lecon de ce dossier. »

Philippe Leclercq : « Le bilan biologi-
que complémentaire réalisé a comporté
des TgG et IgG 4 qui éraient augmen-
tées, des anticorps antinucléaires qui
étaient positifs (au 1/320¢). Les autres
anticorps (ant-muscles lisses et p-
ANCA) étaient négatifs 4 ce stade, en
postopératoire. On pose donc le diag-
nostic de pancréatite chronique auto-
immune  avec  cholangite  sclérosante
secondaire.

A ce stade quel traitement proposez
vous et pourquoi ? Je vous rappelle que
le patient présentait un diabéte diffici-
lement équilibrable, en raison de be-
soins insuliniques majeurs. »

Docteur Sauvanet: « Est-il besoin
de traiter le malade apres cette in-
tervention chirurgicale ? Tout le
monde est rassuré, le malade n’a pas
de cancer. Mais faut-il le traiter ? »

Docteur Laurent : « On peut mettre
des corticoides et on peut discuter de
Pimmunosuppression. Je ne sais pas si
cest de limmurel ou un protocole
d’immunosuppression. »

Philippe Leclercq: «Voila ce
qu’on a proposé au patient : on a pris le
pari de démarrer une corticothérapie
sous forme de prednisolone 40 mg/jour,
avec la perspective d'une diminution de
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Figure 5 : Examen anatomopathologique : (a) infiltration inflammatoire péri-ductulaire lymphoplasmocytaire ; (b) fibrose et

atrophie des acini.

Figure 6 : Cholangio-IRM (méme image que figure 1 a) : sténoses irréguliéres du canal

de Wirsung (fleche).

10 mg toutes les deux semaines, dans le
but de faire régresser I'inflammation sur
le pancréas caudal restant et d’ainsi sti-
muler une sécrétion endogéne d’Insuli-
ne et cela a marché. On a pu diminuer
les besoins insuliniques d’environ 40 %
avec une normalisadon des taux

d'TgG 4, qui restaient ¢levées en posto-
(=] ] ? 1 . p
pératoire immédiat, »

Docteur Sauvanet: « Un petit
commentaire : ¢'est le traitement
par corticoides qui améliore le
diabéte aprés pancréatectomie ?

C’est relativement atypique pour
étre souligné. »

Philippe Leclercq : « C’est un peu le
paradoxe de cette pathologie avec un
diabéte qui peut saméliorer sous corti-
cothérapie. Cela a été indiqué a plu-
sieurs reprises dans la littérature.
Donc un petit rappel pour la pan-
créatite auto-immune qui est aussi
connue sous d’autres nomns (pancréati-
te sclérosante, lymphoplasmocytaire,
cholangio-pancréatite  sclérosante).
Elle représente environ 2 a 6 % des
étiologies des pancréatites chroniques
avec un sex-ratio de 2 hommes pour
1 femme, un age moyen du diagnostic
aux alentours de 60 ans, une clinique
qui est peu spécifique, et avec laquelle
il est difficile de faire la différence en-
tre une néoplasie pancréatique. Elle
peut étre associée a d’autres maladies
autoimmunes dans 50 % des cas (fi-
brose rétropéritonéale, syndrome de
Sjogren, lupus, maladie chronique in-
flammatoire de 'intestin), et c’est un
élément anamnestique intéressant
pour aider au diagnostic. Les critéres
diagnostiques ont été édités par la Ja-
pan Pancreas Society en 2002. 1] faut :
1) des critéres d’imagerie pancréatique
avec une tuméfaction pancréatique
diffuse au scanner et une (des) sténo-
se(s) irréguliere(s) du wirsung en
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Figure 7 : PET-scanner (méme image que figure 3) : lésion hypermétabolique du pancréas qui est tuméfié (fleches).

cholangiopancréatographie

rétrograde sur plus des 2/3 de sa lon-
gueur, associées a ; 2) un des 3 critéres
suivants, biologiques (augmentation
des IgG et/ou des IgG 4, ou présence
d’autoanticorps), histologiques que
I'on a déja évoqués (infiltration lym-
phoplasmocytaire, fibrose) et une ré-
ponse aux corticoides (radiologique
sur le syndrome de masse ou morpho-
logique sur les sténoses). Enfin comme
cela a été indiqué, il faut insister sur
Iintérét de 1’échoendoscopie, avec
ponction i I'aiguille fine dans le dia-
gnostic pré-opératoire. Pour le traite-
ment, lorsqu’'on a un doute entre une
pathologie néoplasique et une pan-
créatite auto-immune, on est autorisé
4 démarrer un traitement par corticoi-

des pendant environ 2 semaines et réé-
valuer le patient par la suite. »

Docteur Dousset: «Je souhaite
tout particulierement remercier no-
tre orateur d’avoir proposé un dos-
sier qui n’était pas un dossier facile
a présenter devant des chirurgiens.
Et puisqu'’il s’agissait d'un dossier
particulierement difficile je souhai-
terais tirer un coup de chapeau a
F. Paye, 2 D. Castaing pour P'analyse
des images, a P. Pessaux et A. Lau-
rent pour leurs connaissances médi-
cales. Enfin, je voudrais insister que
dans le doute il faut faire une histo-
logie extemporanée avant de pour-
suivre plus loin dans l'erreur... »

Docteur Sauvanet: «...Et rappeler
aussi que méme dans linstitution on
I’on fait le plus de pancréatectomies au
monde,il ya3 24 % des DPC qui sont
faites pour cette maladie. Comme ils
en font énormément ils ont réussi, a
Baltimore, 4 publier une série de 25 ou
30 pancréatectomies pour pancréati-
te auto-immune. Cela peut donc
vous arriver. Nous avons dii en faire 3
ou 4 i Beaujon. C’est une entité qu'il
faut connaitre, et ce dossier était ex-
trémement instructif. »

Docteur Baulieux : « Nous avons une
expérience de ce type. Nous avions mé-
me fait mieux car le malade avait eu,
avant de faire la résection, une radiochi-
miothérapie... »
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