Der
Gastroenterologe

Schwerpunkt

Gastroenterologe 2020 - 15:387-396
https://doi.org/10.1007/511377-020-00467-2
Online publiziert: 14. August 2020

© Springer Medizin Verlag GmbH, ein Teil von
Springer Nature 2020

Redaktion

A.Dechéne, Niirnberg

M. Fried, Ziirich

A. Riphaus, Frankfurt am Main

)

Check for
Updates.

Kurze Hinfiihrung zum Thema

Entziindliche und neoplastische Erkran-
kungen der Gallenwege sind eine inter-
disziplindre Herausforderung in der Vis-
zeralmedizin. Die pridoperative Unter-
scheidung zwischen malignen und benig-
nen Erkrankungen ist oft schwierig. Die
operative Therapie, die bei malignen Lei-
den den einzigen kurativen Ansatz bietet,
ist komplex und auch in Zentren mit ei-
ner signifikanten Morbiditit und Morta-
litat assoziiert. Eine gute interdisziplinire
Zusammenarbeit in Diagnostik, Thera-
pie und nicht zuletzt Komplikationsma-
nagement ist Voraussetzung fiir optimale
klinische Ergebnisse.

Diagnostik bei unklaren
Gallenwegsstenosen

Schmerzloser Ikterus und Pruritus sind
die typischen Erstsymptome von Er-
krankungen der groflen Gallenwege, die
benigner oder maligner Natur sein kon-
nen. Haufigste Ursache des schmerzlosen
Ikterus ist das Pankreaskopfkarzinom.
Die selteneren vom Gallengang ausge-
henden Karzinome werden in intrahe-
patische, perihilire (Klatskin-Tumor)
und distale Cholangiokarzinome (CCA)
unterteilt. Diese Entititen sowie das
Gallenblasenkarzinom erfordern nicht
nur aufgrund der Lokalisation ein un-
terschiedliches Management, sondern
unterscheiden sich auch in den typi-
scherweise vorliegenden Mutationen
[17]. Dartiber hinaus ist eine Reihe
weiterer seltener benigner und pridma-
ligner bilidrer Neoplasien beschrieben
[15]. Auch das hepatozellulire Karzi-
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nom (HCC), intra- und extrahepatische
Metastasen, das Papillen- und das Duo-
denalkarzinom koénnen sich primér mit
einem schmerzlosen Ikterus manifestie-
ren. Benigne Ursachen eines schmerz-
losen posthepatischen Ikterus umfassen
die primar-sklerosierende Cholangitis
(PSC), die sekundér-sklerosierende Cho-
langitis (SSC) und die Immunglobulin-
G4(IgG4)-assoziierte Cholangiopathie
(IAC).

Typisch fiir eine benigne oder mali-
gne Stenose der ableitenden Gallenwege
ist der schmerzlose Ikterus mit grau-
weify entfarbtem Stuhl und Erhéhung
des konjugierten (direkten) Bilirubins
mit AP(alkalische Phosphatase)/GGT(y-
Glutamyltransferase)-fithrender Leber-
werterh6hung. Demgegeniiber ist der
durch obstruierende Gallengangsstei-
ne bedingte Ikterus typischerweise
schmerzhaft und/oder mit Fieber im
Sinne einer akuten Cholangitis asso-
ziiert. Auch hier kommen allerdings
schmerzlos-afebrile Prasentationen vor.
Sonographie und Endosonographie er-
lauben in der Regel einen raschen und si-
cheren Nachweis von Gallenblasen- und
Gallengangssteinen. Das Management
des Gallensteinleidens, das in der 2018
erschienenen S3-Leitlinie der Deutschen
Gesellschaft fiir Gastroenterologie, Ver-
dauungs- und Stoffwechselkrankheiten
(DGVS) und der Deutschen Gesellschaft
far Allgemein- und Viszeralchirurgie
(DGAV) zusammengefasst ist [13], ist
nicht Gegenstand dieser Ubersichtsar-
beit. Ebenso diskutieren wir nicht die
verschiedenen Duktalplattenmalforma-
tionen, die zu zystischen Missbildungen

der Gallenwege mit Erstmanifestation im

Erwachsenenalter fithren kénnen [21].
Zentral in der initialen Diagnostik des

schmerzlosen Ikterus sind die nicht-in-

vasiven bildgebenden Verfahren:

== Sonographie,

== Computertomographie (CT),

= Magnetresonanztomographie
(MRT),

== MR-Cholangiopankreatikographie
(MRCP).

In der Labordiagnostik sollte unter ande-
rem der Tumormarker CA19-9 bestimmt
werden. Eine deutliche Erh6hung, ins-
besondere wenn diese nach Galleablei-
tung persistiert, deutet auf einen malig-
nen Prozess hin. Weiterhin ist die Bestim-
mung der IgG-Subklassen sinnvoll, da er-
hohte IgG4-Spiegel auf eine IAC hinwei-
sen. Wenn Klinik und Bildgebung deut-
lich fiir ein resektables CCA sprechen,
kann die Resektion ohne vorherige biop-
tische Sicherung erfolgen. Wenn die Atio-
logie einer Gallengangsstenose weiter zu
unklar ist, um eine Therapiestrategie fest-
zulegen, folgt die invasive Diagnostik. Die
endoskopisch-retrograde Cholangiogra-
phie (ERC) erlaubt die hochauflosende
radiologische Darstellung von Stenosen
und ermoglicht die Gewinnung von Ma-
terial fiir die Zytologie oder die Histologie
mittels Biirstenzytologie oder einer ra-
diologisch gefithrten Zangenbiopsie. Mit
direkt-peroraler oder modularer Cholan-
gioskopie konnen bilidre Stenosen direkt
visualisiert und Biopsien unter Sicht ge-
nommen werden. Dabei bietet die modu-
lare Cholangioskopie den Vorteil, dass re-
gelmiflig bis weit nach intrahepatisch ge-
spiegelt werden kann, wohingegen die di-
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Abb. 1 A Interventionelle Zugange zum Gallenwegssystem: a transpapilldrer Zugang mittels endoskopischer retrograder

Cholangiopankreatikographie (ERCP) bei perihildarem Cholangiokarzinom (CCA) Bismuth-Corlette Typ I; b perkutaner Zugang
mittels perkutaner transhepatischer Cholangiodrainage (PTCD) mit Anlage eines selbstexpandierenden Metallstents (SEMS)
beifortgeschrittenem Gallenblasenkarzinom; c transmuraler Zugang mittels EUS-BD (,endoscopic ultrasound-guided biliary
drainage”), hier vom proximalen Magen in den linken Leberlappen; d transluminaler Zugang zu einer biliodigestiven Anasto-
mose (BDA) mit Roux-Y-Rekonstruktion mithilfe eines Single-Balloon-Enteroskops

rekt-perorale Cholangioskopie eine bes-
sere Auflosung und einen grofieren Ar-
beitskanal bietet, der auch grofSere Biop-
sien erlaubt. Der endoskopische Ultra-
schall (EUS) erlaubt eine hochauflésende
Darstellung der extrahepatischen Gallen-
wege; lasst sich hier eine Raumforderung
darstellen, kann diese mittels Feinnadel-
aspiration punktiert werden. Gemeinsam
ist allen genannten Verfahren der Zell-
oder Gewebegewinnung eine hohe Spe-
zifitdt bei unbefriedigender Sensitivitit
[15]. Molekulare Analysen von Zytolo-
gieproben, z.B. mittels FISH (,fluores-
cence in situ hybridization®) oder Pro-
teomik, konnten die Sensitivitit in Stu-
dien signifikant verbessern, haben sich in
der klinischen Routine bisher aber nicht
durchgesetzt.

Somit bleibt der sichere Ausschluss
eines Malignoms prioperativ schwierig,
sodass bei klinisch und bildgebend hoch-
gradigem Verdacht ohne Indikation zur
prédoperativen Gallenwegsdrainage (sie-
he unten) die Resektion ohne praopera-
tive Histologie erfolgt. Dies erklart aller-
dings auch, dass in einem signifikanten
Teil der Resektate — auch in erfahrenen
Zentren — postoperativ keine Malignitt
nachgewiesen werden kann. Beim ver-
muteten perihildren CCA betrifft dies et-
wa 15 % der Fille [22, 23].
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Fir die PSC steht keine prognostisch
wirksame medikamentose Therapie zur
Verfiigung. Ursodesoxycholsiure in ho-
her Dosis (>28mg/kg Korpergewicht
[KG]) war in einer randomisierten Studie
mit einer erhohten Mortalitét assoziiert
[16]. Mittlere Dosierungen (13-23 mg/kg
KG) werden niederschwellig eingesetzt,
insbesondere wenn damiteine Reduktion
des Pruritus erreicht wird, da dies mogli-
cherweise auch das Risiko fiir kolorektale
Neoplasien reduziert. Weiterhin ist eine
strukturierte Uberwachung zur frithzei-
tigen Erkennung von kolorektalen und
bilidren Neoplasien erforderlich. Neue
dominante Stenosen sollten interventio-
nell abgeklart werden. Finden sich dabei
keine Hinweise auf eine maligne Genese,
erfolgt die interventionelle Therapie in
der Regel mittels Ballondilatation ohne
Stentanlage. Stenting scheint bei der
PSC mehr Komplikationen, aber keine
besseren Ergebnisse zu bringen [20].
Die einzige kurative Therapie der PSC
besteht in der Lebertransplantation. Bili-
are Destruktionen im Rahmen einer SSC
oder IAC sind im Vergleich zur PSC sel-
tener, miissen aber erkannt werden, da-
mit die Ursache der Gallenwegsschidi-
gung, soweit moglich, adressiert werden
kann. Die IAC spricht gut auf Steroide
(z.B. Prednison 0,6 mg/kg) an, wobei die

optimale Therapiedauer unklar ist. Re-
zidive nach Absetzen treten in etwa der
Hilfte der Fille auf. Die SSC hat eine
Reihe moglicher Ursachen, zunehmend
haufig ist die SSC kritisch kranker Pati-
enten (,critically ill patients; SSC-CIP),
die wihrend oder nach prolongierten In-
tensivaufenthalten auftritt. Charakteris-
tisch fiir die Erkrankung sind die Gallen-
gange verlegende Ausgusszylinder (,,bi-
liary casts“), schwere bakterielle Cholan-
gitiden und eine ungiinstige Prognose.
Der langfristige Nutzen endoskopischer
Sanierungsversuche ist unklar. Im Zu-
ge endoskopischer Interventionen soll-
te eine mikrobiologische Diagnostik der
Galle erfolgen, die dann eine gezielte an-
tibiotische Therapie ermoglicht. Kurativ
ist auch bei der SSC-CIP nur die Leber-
transplantation.

Praoperative Gallenwegs-
drainage bei malignen
Erkrankungen

Eine interventionelle Galleableitung ist
nur bei einem Teil der Patienten mit
posthepatischem Ikterus erforderlich. Ei-
ne klare und dringliche Indikation ist die
akute Cholangitis. Weiterhin ist eine in-
terventionelle Entlastung ikterischer Pa-
tienten vermutlich sinnvoll, wenn keine
zeitnahe Resektion durchgefiihrt werden
kann. In allen anderen Fillen ist weniger
klar, wann praoperativ eine Gallenwegs-
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drainage angestrebt werden sollte. Abge-
wogen werden muss der Nutzen (Schutz
vor Cholangitis, mégliche Verbesserung
des postoperativen Verlaufs) gegen das
mit der Intervention verbundene Risiko.
Fir Patienten mit Cholestase bei Pankre-
askopfkarzinom vor geplanter kurativer
Resektion hat eine prospektiv randomi-
sierte Studie gezeigt, dass eine direkte
Operation binnen 7 Tagen ohne vorheri-
ge ERC und Stenting zu insgesamt signi-
fikant weniger schweren Komplikationen
fuhrt als die primdre interventionelle Ab-
leitung mittels ERC und Stent, gefolgt von
einer Resektion 4 bis 6 Wochen spiter
[10]. Patienten mit Bilirubinwerten tiber
250 umol (14,6 mg/dl) waren allerdings
ausgeschlossen. Selbiges trifft unserer Er-
fahrung nach auch fiir die distalen CCA
zu, da der Vorteil aus einer priaopera-
tiven Intervention hiufig nur zu Lasten
einer zeitnahen operativen Behandlung
erreicht wird [2]. Somit erfolgt eine pri-
operative Drainage nur bei akuter Cho-
langitis, wenn die Resektion nicht zeitnah
erfolgen kann, und moglicherweise bei
Patienten mit sehr hohen Bilirubinwer-
ten.

)) Unbeschichtete Metallstents
sollten praoperativ nicht
eingesetzt werden

Wenn bei perihiliren CCA eine Leber-
teilresektion geplant ist, erfolgt in den
meisten Fillen eine prioperative Drai-
nage mit dem Ziel, ein nahe-normales
Serumbilirubin und entstaute Gallenwe-
ge im Bereich des zu erhaltenen Leber-
anteils (,future liver remnant®, FLR) zu
erreichen, da Leberresektionen bei Cho-
lestase mit einer erh6hten Mortalitét as-
soziiert sind, insbesondere bei rechtssei-
tiger oder erweiterter rechtsseitiger He-
mihepatektomie [9, 18]. Eine interventio-
nelle Drainage ist mittels ERC mit Stent-
anlage, durch perkutane transhepatische
Cholangiodrainage (PTCD) oder nasobi-
lidre Sonde moglich. Unbeschichtete Me-
tallstents sollten praoperativ nicht einge-
setzt werden. Im linken Leberlappen ist
auch eine transgastrale Drainage mittels
EUS moglich, die allerdings héufiger im
palliativen Setting zum Einsatz kommt
(B Abb. 1).
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Zusammenfassung

Hintergrund. Diagnostik und Therapie
benigner und maligner Erkrankungen der Gal-
lenwege sind eine zentrale Herausforderung
der Viszeralmedizin.

Ziel der Arbeit. Unser Ziel war die Erstellung
einer Ubersicht Giber das aktuelle interdis-
ziplindre Management von benignen und
malignen Erkrankungen der Gallenwege.
Material und Methoden. Die Angaben
basieren auf der publizierten Literatur und
auf Erfahrungen aus der klinischen Praxis der
Autoren.

Ergebnisse. Zentrale Herausforderungen
sind die moglichst sichere Einordnung

von Gallenwegsstenosen als benigne

oder maligne durch Bildgebung und
interventionelle Diagnostik, die prdoperative
Gallenwegsdrainage, soweit diese erforder-
lich ist, die onkologisch korrekte Resektion
unter Erhalt einer ausreichenden Funktion
der Restleber und das interdisziplindre
Management von Komplikationen. Bisher
fehlt eine diagnostische Methode, die einen
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sicheren nicht-invasiven Ausschluss von
Malignitat einer Gallenwegsstenose erlaubt.
Weiterhin ist offen, in welchen Fallen und

in welchem Ausmal eine praoperative
Gallenwegsdrainage erforderlich ist und

ob die Lebertransplantation eine sinnvolle
Therapieoption auch bei malignen Gallen-
wegsstenosen in friihen Erkrankungsstadien
sein kann.

Diskussion. Benigne und maligne Erkran-
kungen der Gallenwege erfordern eine enge
interdisziplindre Zusammenarbeit zwischen
nicht nur Chirurgie und interventioneller
Gastroenterologie, sondern auch Radiologie,
Onkologie, Pathologie und anderen. Weitere
Forschung ist notwendig zur Optimierung
aktueller Managementstrategien.

Schliisselworter

Cholangiokarzinom - Primdr sklerosierende
Cholangitis - Leberresektion - Lebertrans-
plantation - Endoskopisch-retrograde
Cholangiopankreatikographie

Abstract

Background. The diagnostics and treatment
of benign and malignant diseases of the
biliary tract are a central challenge in visceral
medicine.

Objective. The goal was to create an overview
of the current interdisciplinary management
of benign and malignant diseases of the
biliary tract.

Material and methods. The review is based
on the published literature and experiences
from the clinical practice of the authors.
Results. The main challenges are the

most reliable classification of biliary tract
stenoses as benign or malignant through
imaging and interventional diagnostics,

the usefulness of preoperative biliary tract
drainage, the oncologically correct resection
while maintaining a sufficient function of
the residual liver and the interdisciplinary
management of complications. So far, there
is no single diagnostic method that enables

Malignant and benign diseases of the biliary tract

a safe non-invasive exclusion of malignancy of
a biliary tract stenosis. It is also still unclear in
which cases and to what extent preoperative
biliary tract drainage is necessary and
whether liver transplantation represents

a useful treatment option even for malignant
biliary tract stenosis in the early stages of the
disease.

Conclusion. Benign and malignant diseases of
the biliary tract require close interdisciplinary
collaboration not only between surgery and
interventional gastroenterology but also
radiology, oncology, pathology and others.
Further research is needed to optimize current
management strategies.

Keywords

Cholangiocarcinoma - Sclerosing cholangitis -
Liver resection - Liver transplantation - Endo-
scopic retrograde cholangiopancreatography
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Einteilung von ERCP(endoskopische retrograde Cholangiopankreatikographie)-bedingten Perforationen nach Stapfer etal. [19, 24]

Typ Stapfer-Klassifikation

| Laterale oder mediale Perforationen der

Duodenalwand
Il Periampullare Perforationen

11l Perforationen von Gallen- oder Pankreas-

gang
v Retroperitoneale Lufteinschliisse

Operative Therapie inter-
ventioneller Komplikationen

Typische Komplikationen der endosko-
pischen retrograden Cholangiopankrea-
tikographie (ERCP) umfassen Pankreati-
tis, Cholangitis, Cholezystitis, Blutungen,
Perforationen und kardiopulmonale Pro-
bleme infolge der Sedierung. Die Post-
ERCP-Pankreatitis (PEP) ist mit 3-10%
die hiufigste Komplikation nach ERCP
und ldsst sich in der Regel konservativ
behandeln [7]. Nur bei sehr schweren
Verlaufen kann eine weitere Interven-
tion oder auch eine operative Therapie
indiziert sein (z.B. Entlastung von Ver-
halten/Abszessen, Pseudozysten). Selbi-
ges gilt fur die infektisen Komplikati-
onen der Cholangitis und Cholezystitis,
die in 1-2% der Fille auftreten, und fiir
Blutungen nach Sphinkterotomie (eben-
falls 1-2 %). Wesentlich ist die Rolle der
Chirurgie bei ERCP-bedingten Perfora-
tionen, die bei etwa 1% der Eingriffe
vorkommen. Die assoziierte Mortalitét
liegt bei etwa 10% [19]. Bei gesicherter
sowie dringlich vermuteter Perforation
gilt es, eine ziigige diagnostische Abkla-
rung durchzufithren und situationsan-
gepasst therapeutische Mafinahmen ein-
zuleiten. Ein Teil der Perforationen wird
bereits wahrend des Eingriffs erkannt. Bei
erst postinterventionell aufkommendem
Verdacht auf Perforation ist die CT mit
oralem Kontrastmittel oft hilfreich. We-
sentliche Differenzialdiagnosen sind die
PEP und Missempfindungen infolge der
Insufflation von Luft bzw. Kohlendioxid.

Gingige Klassifikationen zur Eintei-
lung ERCP-assoziierter Perforationen
beriicksichtigen die Lokalisation sowie
den Mechanismus, {iber den es zur Ge-
websverletzung gekommen ist (siehe
auch BTab. 1), und unterstiitzen die
Festlegung des therapeutischen Proze-

Therapie

Operation, ggf. Clips (,through the scope” oder

»over the scope”)

Mechanismus Haufigkeit
(%)

Endoskop 18

Sphinkterotomie 58

Endoskopische Instru- 13
mente

Draht 11

dere. Perforationen der Duodenalwand
(Stapfer Typ I) erfordern in der Mehrzahl
der Fille eine umgehende chirurgische
Therapie, da es sich hierbei um grof3ere,
durch das Endoskop selbst versursach-
te Defekte handelt. Dies trifft v.a. bei
Verletzungen mit intraperitonealer Be-
teiligung zu. Eine Laparotomie kann
vermieden werden, wenn die Perfora-
tion noch wihrend der Intervention
bemerkt und mit Through-the-Scope-
oder Over-the-Scope-Clips prompt und
suffizient verschlossen werden kann.
Das operative Vorgehen umfasst explo-
rative Laparotomien mit Ubernihungen
am Duodenum bis hin zur partiellen
Duodenopankreatektomie. Bei streng
retroperitonealem Befund und milder
Klinik des Patienten kann allerdings
durchaus ein konservativer Ansatz mit
engmaschiger, interdisziplindrer Ver-
laufskontrolle gerechtfertigt sein. Stap-
fer-Typ-II- bis -IV-Perforationen lassen
sich haufig konservativ behandeln, v.a.
wenn es gelingt, das periampulldre oder
duktale Leck bereits wahrend des ur-
sichlichen Eingriffs mit einem Stent zu
tberbriicken. Nur im Fall von ausge-
pragten Befunden oder komplikativen
Verlaufen ist eine chirurgische Mafi-
nahme erforderlich. Eine antibiotische
Abdeckung ist in allen Fallen sinnvoll.

» Dislokationen von Stents in
das Darmlumen sind ein relativ
haufiges Ereignis nach Stenting
der Gallenwege

Eine besondere und zugleich seltene
Form der postinterventionellen Kompli-
kation stellt die spate intestinale Perfora-
tion eines dislozierten Gallenwegsstents
dar. Dislokationen von Stents in das

Stent (ggf. Operation)
Stent (ggf. Operation)

Konservativ (ggf. Stent)

Darmlumen sind ein relativ haufiges
Ereignis nach Stenting der Gallenwege.
In den meisten Fillen geht der Stent
unkompliziert via naturalis ab, im un-
glinstigeren Fall kann es jedoch zu
einer sekundiren Darmperforation mit
der Notwendigkeit einer entsprechen-
den chirurgischen Versorgung kommen
(B Abb. 2).

Perkutane Eingriffe an den Gallenwe-
gen (PTCD) haben eine Komplikations-
rate, die mit derjenigen der ERCP ver-
gleichbar ist. Eine randomisierte Studie,
die die Modalititen zur prioperativen
Drainage vor kurativer Resektion bei pe-
rihilarem CCA verglich, wurde aufgrund
einer erh6hten Gesamtmortalitdt in der
PTCD-Gruppe allerdings frithzeitig ge-
stoppt [5]. Komplikationen der PTCD
umfassen Schmerzen im Bereich der
Punktionsstelle, subkapsulidre Blutun-
gen der Leber und Einblutungen in das
Leberparenchym, Verletzung des Pleu-
raraums mit dem Risiko eines Hamato-
oder Pneumothorax sowie biliopleurale
Fisteln und Pleuraempyem. Letztge-
nannte Krankheitsbilder nehmen haufig
einen chronischen Verlauf, und nicht
selten sind entsprechende chirurgische
Maf3nahmen zur Sanierung erforderlich.
Blutungen aus den parallel zu den Gallen-
gangen verlaufenden portalen Gefiflen
kommen vor und erfordern mitunter
ein aufwendiges Management bis hin zu
komplexen chirurgischen Eingriffen wie
z.B. Leberresektion mit Anlage einer
biliodigestiven Anastomose (@ Abb. 3).

Weiterhin kann es nach zundchst
erfolgreicher PTCD-Anlage zu Cholan-
gitiden und Leberabszessen kommen.
Die Dislokation einer PTCD birgt das
Risiko einer galligen Peritonitis. Endo-
sonographisch gesteuerte transgastrale
oder transduodenale Eingriffe am Gal-
lenwegssystem (EUS-gesteuerte bilidre
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Drainage [,,endoscopic ultrasound-guid-
ed biliary drainage, EUS-BD]) bergen
prinzipiell dhnliche Risiken, wobei etli-
che Fallserien - in der Regel aus hoch-
spezialisierten Zentren — berichten, dass
die Komplikationsrate hier eher nied-
riger liegen konnte als bei der PTCD.
Des Weiteren bietet die EUS-BD einen
hoheren Patientenkomfort, da sie ohne
perkutane Zuginge auskommt.

Operative Therapie von
Gallenwegserkrankungen

In Abhéngigkeit von der Lokalisation der
zugrunde liegenden Gallenwegspatholo-
gie kommen unterschiedliche chirurgi-
sche Therapieformen zum Einsatz, die
im Hinblick auf die beteiligten Organe,
das Ausmafl der notwendigen Resekti-
on, den Allgemeinzustand der Patienten
sowie die Grofle des Zentrums mit ein-
griffsspezifischer Morbiditdt und Morta-
litat assoziiert sind.

Fiir die Behandlung von malignen Er-
krankungen der Gallenwege stellt die Re-
sektion haufig den einzigen kurativen
Therapieansatz dar. Bei sicherem Tumor-
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nachweis wie auch bei Vorliegen mali-
gnomsuspekter Befunde (siehe oben) so-
wiebeifehlenden Kontraindikationen fiir
eine Operation (u. a. Metastasierung oder
schlechter Allgemeinzustand) wird tiber
das interdisziplindre Tumorboard daher
inderRegel eine zeitnahe Resektion emp-
fohlen. Gemaf der EASL(European As-
sociation for the Study of the Liver)-Leit-
linie zum intrahepatischen CCA stellen
singuldre intrahepatische Lésionen die
optimale Indikation zur Leberresektion
dar [4]. Hierbei sollte auf eine regionale
Lymphadenektomie geachtet werden, da
dieser eine prognostische Bedeutung zu-
gesprochen wird [3]. Das Vorhandensein
einer begleitenden Leberzirrhose beein-
flusst maf3geblich die Operabilitit sowie
die postoperative Morbiditit und Morta-
litit. Jegliche Formen der Leberresektion
(anatomisch vs. atypisch) zur vollstindi-
gen Entfernung der Lision in sano mit
einem Sicherheitsabstand von méglichst
mehr als 1 cm sind prinzipiell vorstellbar.

Fir die Therapie der extrahepati-
schen Gallengangskarzinome gilt es,
eine moglichst radikale Resektion mit
Lymphadenektomie vorzunehmen [8].

Abb. 2 « Chirurgische
Therapie einer Diinndarm-
perforation durch einen
dislozierten Gallenwegs-
stent zur Therapie einer be-
nignen DHC(Ductus hepa-
ticus communis)-Stenose:
Darstellung des dislo-
zierten Stents (weilSer
Kreis) mit Perforation des
Diinndarms im Bereich des
mittleren lleums anhand
der transversalen (a) und
rekonstruierten (128°)
sagittalen (b) Schichten

in der Computertomo-
graphie; c Intraoperativer
Situs mit Darstellung der
Perforationsstelle (weilBer
Pfeil) am Diinndarm; d ge-
borgener Gallenwegsstent
von ca. 10cm Lénge

Diese umfasst fiir die perihiliren CCA
eine Resektion der Hepatikusgabel und
je nach Befallsmuster (Einteilung nach
Bismuth-Corlette) eine zusitzliche He-
mihepatektomie rechts bzw. links mit
Anlage einer biliodigestiven Anastomo-
se (BDA). Das distale extrahepatische
CCA bedarf ebenfalls hiufig einer Sa-
nierung mittels Multiviszeralresektion:
Im Rahmen der partiellen Duodeno-
pankreatektomie erfolgt die Entfernung
des distalen Gallengangs nebst Pankre-
askopf, Duodenum, Lymphgewebe und
ggf. distalem Magen. Folglich ist hier
die nachgeschaltete Rekonstruktion mit
Pankreasanastomose zum Magen oder
Jejunum sowie BDA ausgedehnt. Die
chirurgische Therapie beider Tumoren-
tititen ist mit entsprechender Morbiditit,
Komplikationsrate und Mortalitdt ver-
bunden [2].

Einenklaren Stellenwerthat die ortho-
tope Lebertransplantation (OLT) als ein-
zige kurative Therapie der PSC und der
SSC. Auf den ersten Blick stellt die OLT
auch ein mogliches alternatives Vorgehen
fiir die Behandlung von intrahepatischen
und perihiliren CCA dar - insbeson-
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Abb. 3 A Chirurgische Therapie einer bilioportalen Fistel nach perkutaner transhepatischer Cholangiodrainage (PTCD) bei

Stenose einer bilidogestiven Anastomose nach Lebertransplantation: a Darstellung der bilioportalen Fistel mittels perkutaner
transhepatischer Cholangiographie (PTC); b dreidimensionale Rekonstruktion der Lagebeziehung von PTCD (weifSer Pfeil) und
GeféBsystem der Leber; cintraoperativer Situs bei Blutverlust von 2 Erythrozytenkonzentraten/Tag tiber die bilioportale Fistel
mit Ausbildung eines mechanischen lleus im Bereich des FuBpunkts der bereits vorhandenen biliodigestiven Anastomose

(weilBer Pfeil) durch intraluminale Koagel im Sinne von ,Ausgusspraparaten” (d,e; weil3er Stern), welche (iber eine Enterotomie
entlastet werden mussten. Nachfolgend dann Hemihepatektomie links (nicht dargestellt)

dere bei unzureichender Leberfunktion
des FLR, aber auch zur Sicherstellung ei-
ner moglichst vollstindigen Tumorresek-
tion. Aufgrund der durchaus komplexen
Selektion von geeigneten Kandidaten fiir
eine OLT sowie der hierbei notwendigen
Immunsuppression hatsich dieses Thera-
piekonzept in der Vergangenheit jedoch
nur als eingeschrinkt erfolgreich erwie-
sen (frithes Tumorrezidiv bzw. Metasta-
sierung; [12]). Im Gegensatz zur Therapie
des HCC wird die OLT daher bei ma-
lignen Gallenwegstumoren aktuell nicht
empfohlen. Eine mogliche Ausnahme bil-
den die frithen CCA. Zur Klirung dieser
Frage wird aktuell eine deutschlandwei-
te klinische Studie (Microscopic Tumor
Clearance after Liver Transplantation for
Proximal Bile Duct Cancer [pro-duct002;
DRKS00013276]) durchgefiihrt.
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Interventionelle Therapie
postoperativer Komplikationen

Leberresektionen sind auch in Zen-
tren mit einer Komplikationsrate iiber
30% assoziiert [1]. Zu den hiufigsten
perioperativen Komplikationen zihlen
Infektionen, das postoperative Leber-
versagen, Gallelecks, intraabdominelle
Verhalte und pulmonale Komplika-
tionen. Im langfristigen Verlauf sind
Anastomosenstenosen nach BDA-Anla-
ge ein relevantes Problem, insbesondere
nach OLT [11]. Techniken der inter-
ventionellen Gastroenterologie haben
v.a. im Management von Gallelecks,
intraabdominellen Verhalten und Anas-
tomosenstenosen einen Stellenwert.

Die Therapie von postoperativen Gal-
lelecks, insbesondere peripherer Lecka-
gen an der Resektionsfliche der Leber,
besteht in der Anlage eines Gallengangs-

stents mit oder ohne Papillotomie. Das
Prinzip besteht dabei in der Druckent-
lastung durch Ableitung der Galle via
naturalis in dem Darm, sodass keine
Galle mehr tber das Leck fliefit und
dieses sich in der Folge verschlief3t. Ei-
ne direkte Abdichtung des Lecks durch
den Stent oder ein ,Uberstenten am
Leck vorbei ist demnach nicht erforder-
lich. Die Erfolgsrate der endoskopischen
Therapie ist mit tiber 75% hoch ([6];
O Abb. 4). Bei refraktiren Lecks bietet
der Einsatz von beschichteten selbst-
expandierenden Metallstents (SEMS),
die ein grofleres Lumen (meist 30 F)
aufweisen als die standardmiflig einge-
setzten Plastikstents (7-10 F), eine gute
Option, es sollte aber immer auch eine
Abwigung hinsichtlich einer operativen
Revision mit ggf. BDA-Anlage erfolgen.
Wichtig ist, assoziierte Probleme wie
Steine und Stenosen zu erkennen und



ebenfalls zu behandeln. Ein auflerhalb
des Lecks etablierter Verhalt, der nicht
durch eine intraoperativ eingebrachte
Drainage versorgt ist, sollte perkutan
oder endosonographisch drainiert wer-
den.

Neben sonographisch- oder CT-
gestiitzten perkutanen Drainagen bie-
tet bei postoperativen Verhalten und
Abszessen der endosonographische Zu-
gang vom Magen oder Duodenum aus
eine elegante und fir den Patienten
komfortable Option. Fiir Verhalte nach
Pankreasteilresektion, wie sie beim dista-
len extrahepatischen CCA durchgefiihrt
werden, gibt es zudem Hinweise, dass die
endosonographische Drainage zu einer
rascheren Riickbildung von Verhalten
fuhrt als die perkutane oder chirurgi-
sche Therapie [14]. Zudem besteht nicht
das Risiko der Ausbildung von kutanen
Fisteln. In der Regel kommen wenig
traumatische Double-Pigtail-Stents zum
Einsatz. Alternativ stehen auch hier be-
schichtete SEMS zur Verfigung, die
héufiger in der Therapie von Pankreas-
nekrosen eingesetzt werden.

Narbige Stenosen des nativen Gallen-
gangs nach onkologischen Resektionen
oder der End-zu-End-Gallengangsanas-
tomose nach OLT sind in der Regel einer
Therapie mittels ERC mit Ballondilata-
tion und Stenteinlage zugénglich. Tech-
nisch herausfordernder sind narbige Ste-
nosen einer BDA, die sich im langerfris-
tigen Verlauf in etwa 5% der Fille entwi-
ckeln. Mittels Push- oder ballongestiitzter
Enteroskopie ist es in vielen Fillen mog-
lich, die BDA zu erreichen. Allerdings
limitieren die manchmal instabile Endo-
skoplage vor der Anastomose und der
kleinlumige Arbeitskanal von Ballonen-

teroskopen mitunter die therapeutischen
Moglichkeiten. Eine Alternative ist hier
der perkutane Zugang, der, nachdem er
einmal etabliert ist, Wiederholungsein-
griffe zur schrittweisen Erweiterungeiner

Stenose mit relativ geringem Aufwand
erlaubt. Bei perioperativ bekannterma-
en schwierigen Gallenwegsverhiltnis-
sen sollte daher auch tber die intraope-
rative Anlage einer nach perkutan ausge-
leiteten Gallenwegsdrainage (z.B. Yama-
kawa-Drainage) nachgedacht werden.

Palliative Versorgung maligner
Erkrankungen

In palliativer Situation ist eine sichere
Galleableitung anzustreben. Hiermit sol-
len einerseits nahe-normale Bilirubin-
werte erreicht werden, die als Voraus-
setzung fiir viele Chemotherapieregime
angesehen werden. In der Studie, die die
Kombination aus Cisplatin und Gem-
citabine als Standard in der palliativen
Therapie des CCA etabliert hat, waren
Patienten mit einem Bilirubinwert tiber
1,5mg/dl ausgeschlossen [25]. Anderer-
seits wird das symptomatische Ziel ver-
folgt, Ikterus und Pruritus zu lindern. Im
Falle einer akuten Cholangitis ist eine
Gallenwegsdrainage des infizierten Le-
berareals zwingend erforderlich. Hierzu
kommen die bereits oben geschilderten
interventionellen Techniken ERCP, PT-
CD und EUS-BD in Frage, wobei insbe-
sondere in der palliativen Situation in-
terne Drainagen — entweder transpapil-
lar mittels ERCP oder transmural mittels
EUS-BD - von vielen Patienten aufgrund
des hoheren Komforts bevorzugt wer-
den. Elegant ist auch die Option, iiber
einen PTCD-Zugang einen Metallstent

Abb. 4 <« Interventionel-
le Therapie eines zentralen
Gallelecks nach rechtssei-
tiger Hemihepatektomie:
a Darstellung des Lecks
und Einlage eines einzel-
nen 10-F-Plastikstents weit
nach intrahepatischin den
verbliebenen linken Leber-
lappen; b Ergebnis nach
Stententfernung 2 Monate
spater

zu platzieren und den perkutanen Zu-
gang dann wieder zu verlassen. Bei pe-
rihiliren CCA wird in der Regel eine
Drainage von mindestens 50% des Le-
bervolumens angestrebt; eine Drainage
beider Leberlappen oder gar aller Seg-
mente ist nicht unbedingt erforderlich.
Mittels ERCP kann zudem eine intraduk-
tale RFA als Teil eines palliativen Thera-
pieregimes durchgefiithrt werden, was vor
allem bei problematischen Gallenwegs-
stenosen und geringer extrahepatischer
Tumorlast naheliegend ist. Ob eine in-
traduktale Radiofrequenzablation (RFA)
auch einen Uberlebensvorteil bringt, ist
noch nicht abschlieflend geklart. Als Ul-
tima Ratio nach frustraner interventio-
neller Therapie sowie im Rahmen von
operativen Eingriffen mit initial kurati-
ver Intention und intraoperativer Fest-
stellung einer Inoperabilitit sollte die An-
lage einer BDA zur Galleableitung erwo-
gen werden.

Fazit fiir die Praxis

== Die Behandlung von Gallenwegser-
krankungen ist eine interdisziplindre
Aufgabe.

== Endoskopie und Chirurgie ergdanzen
sich in Hinblick auf Diagnostik, Thera-
pie und Komplikationsmanagement.

== Die friihzeitige interdisziplinare
Abstimmung bzw. Mitbehandlung
erlaubt ein individualisiertes, pa-
tientenorientiertes Vorgehen mit
groBtmoglichem Erfolg.

== Benigne Gallenwegserkrankungen
werden primar endoskopisch thera-
piert, die Einbindung der Chirurgie
erfolgt typischerweise bei unklaren
Befunden, frustranen Therapie-
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versuchen sowie im Rahmen des
Komplikationsmanagements.

== Der kurative Therapieansatz von
malignen Gallenwegserkrankun-
gen ist in der Regel chirurgisch,
bedarf jedoch haufig der pra- und
postoperativen endoskopischen
Mitbehandlung.
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