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Il colangiocarcinoma periferico (CCI) è una rara neoplasia che origina dei dotti biliari intraepatici (di II o III

ordine). Sebbene costituisca soltanto il 10% delle neoplasie primitive epatiche, la sua incidenza è in costante

aumento in  tutte  le  aree  geografiche.  Macroscopicamente  classificato dal  Liver  Cancer  Study Group of

Japan, in “mass forming”, “periductal infiltrating” e “intraductal growth”.

Nel sospetto clinico (dolore, perdita di peso, epatomegalia, massa palpabile addominale, disturbi addominali

vaghi) o ecografico di colangiocarcinoma intraepatico, il gold standard diagnostico è la TC Addome con

mezzo di contrasto quadrifasica. E’ metodica imprescindibile per la conferma del sospetto diagnostico, la

valutazione della  resecabilità  e  la  pianificazione dell’eventuale  intervento chirurgico.  La determinazione

della resecabilità chirurgica deve considerare:

- rapporti con il parenchima e relativa localizzazione rispetto ai segmenti epatici;

- segni di infiltrazione dei dotti biliari intraepatici;

- rapporti con l’asse vascolare portale ed arterioso;

- presenza e sede di linfonodi (lororegionali e a distanza);

- presenza di secondarietà in ambito toraco-addominale;

- presenza di carcinosi peritoneale o ascite.

Devono essere indagate e descritte,  inoltre: il  numero di  lesioni  (se solitario o multiplo),  il  diametro,  le

caratteristiche di enhancement e l’eventuale estensione agli organi adiacenti.

La sensibilità e specificità della TC mdc nella diagnosi/stadiazione del colangiocarcinoma si attestano poco

al di sopra del 90%. L’accuratezza della metodica è globalmente sovrapponibile.

Ad oggi viene affiancata dalla RM epatica con mdc epatospecifico e sequenze pesate anche in diffusione per

una miglior caratterizzazione radiologica in casi dubbi.

La PET non è consigliata di routine ma può essere utilizzata in fase pre-operatoria per la stadiazione della

malattia avanzata e metastatica.

In  presenza  di  dubbio  radiologico  rispetto  al  comportamento  contrastografico,  di  neoplasia  localmente

avanzata  o  di  neoplasia  metastatica  con  localizzazioni  radiologicamente  non  dubbie  trova  indicazione
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l’esecuzione  di  una  biopsia  percutanea  (TC  o  ETG  guidata),  utile  per  orientare  le  successive  scelte

terapeutiche.

Criteri assoluti di non resecabilità chirurgica, a prescindere dalla metodica, sono:

- presenza di malattia multifocale (>3 nodi);

- presenza di carcinosi peritoneale;

- adenopatie metastatiche nelle stazioni N2 (tripode celiaco, arteria mesenterica

superiore, para- aortici e paracavali);

- presenza di localizzazioni extra epatiche di malattia (es. polmonari, ossee);

- sospetto interessamento diffuso del peduncolo epatico e del legamento

epatoduodenale;

- impossibilità di eseguire una resezione epatica mantenendo sufficiente parenchima

epatico residuo (almeno due segmenti contigui con adeguata perfusione e drenaggio venoso e biliare).

I principali fattori prognostici che emergono dall’analisi della letteratura, oltre alla radicalità della resezione

(R0), sono lo status linfonodale (N0 vs N+), il numero dei nodi e la presenza di invasione vascolare.

In  caso  di  ittero,  più  frequente  tuttavia  nelle  forme  perilari,  è  indicato  eseguire  un  drenaggio  biliare

preoperatorio,  realizzato  principalmente  per  via  percutanea  dopo  aver  eseguito  un’accurata  stadiazione

radiologica comprensiva di studio Colangio RMN senza la presenza del drenaggio biliare. I settori epatici da

drenare devono essere definiti sulla base del tipo di intervento previsto.

Ogni gesto chirurgico maggiore o in previsione di  successive manovre radiologiche atte a convertire in

resecabile  la  malattia  (embolizzazione  portale,  ad  esempio),  andrebbe  preceduto  da  una  laparoscopia

esplorativa  come  primo  tempo  dell’intervento  o  come  atto  diagnostico  isolato,  riducendo  il  rischio  di

laparotomie inutili in oltre il 30% dei pazienti. L’associazione con l’ecografia laparoscopica aumenta il tasso

di accuratezza diagnostica per ciò̀ che riguarda in particolare la presenza di metastasi epatiche misconosciute

allo staging o segni ecografici di infiltrazione vascolare inaspettata.
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L’estensione  della  resezione  epatica  nei  colangiocarcinomi  periferici  dipende  dalla  localizzazione  delle

lesioni e dai rapporti vascolari. La necessità di eseguire un’epatectomia maggiore si profila in quasi il 70%

dei pazienti definiti resecabili. Nei pazienti affetti da CCI le resezioni epatiche sono in alcuni casi estese e la

valutazione preoperatoria deve necessariamente comprendere lo studio del volume del fegato residuo dopo

epatectomia al fine di evitare l’insufficienza epatocellulare post operatoria.

In genere,  si  tratta  di  pazienti  con neoplasie  insorte  su “fegato sano” e  in  caso di  volume insufficiente

(<30%)  è  necessario  eseguire  un  embolizzazione  portale  preoperatoria  al  fine  di  ottenere  un’adeguata

ipertrofia del fegato residuo. Dopo quattro settimane dalla procedura, viene quindi eseguita una ristadiazione

TC ed una nuova valutazione volumetrica. Negli ultimi anni si è diffusa la tecnica della deprivazione venosa

che consiste nell’associazione tra l’embolizzazione portale a quella della vena sovraepatica tributaria del

territorio da asportare. Studi preliminari riportano una crescita del fegato residuo significativamente più alta

rispetto alla sola embolizzazione. 

Nei  casi  di  lesioni  piccole  e  periferiche,  possono  essere  eseguite  sia  resezioni  non  anatomiche  che

anatomiche, mentre le resezioni anatomiche sembrano fornire un vantaggio di sopravvivenza nei pazienti con

voluminosi CCI

Alla  resezione  epatica  è  mandatorio  associare  la  linfadenectomia  loco-regionale  (linfonodi  ilari,  del

peduncolo  epatico,  dell’arteria  epatica  comune  e  retroduodenali  superiori).  In  caso  di  neoformazioni

localizzate al fegato sinistro è necessario estendere la linfadenectomia alla piccola curvatura dello stomaco.al

fine di ottenere una stadiazione adeguata. La 8a edizione della American Joint Committee on Cancer (AJCC)

stabilisce che è raccomandata la rimozione di almeno sei linfonodi per uno staging linfonodale completo.  Un

recente studio ha inoltre evidenziato che una linfoadenectomia adeguata può migliorare significativamente la

sopravvivenza e ridurre il rischio di recidiva tumorale nei pazienti senza metastasi linfonodali.  

La resezione della via biliare o vascolare viene invece associata solo nei casi di infiltrazione diretta (20- 30%

dei casi).

L’approccio mininvasivo si è dimostrato sicuro ed efficace nel trattamento dei colangiocarcinomi periferici

assicurando risultati oncologici sovrapponibili alla chirurgia open e un miglioramento dei risultati a breve

termine (sanguinamento intraoperatorio, tasso di trasfusione, complicanze maggiori e degenza).

A  fronte  di  una  resezione  oncologicamente  radicale  (R0),  quasi  il  50%  dei  pazienti  operati  per

colangiocarcinoma periferico è a rischio di sviluppare successivamente una recidiva.
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Il sito più̀ frequente di ripresa di malattia è rappresentato dal fegato stesso e in circa il 40% dei pazienti con

esclusiva  recidiva  epatica  è  possibile  eseguire  una  ri-resezione  che  assicura  una  sopravvivenza

significativamente superiore ai pazienti trattati con sola terapia medica. 
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