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Mirizzi syndrome complicated by fatal sepsis. Case report
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ABSTRACT

Mirizzi syndrome is a relatively rare condition that can lead to serious
complications, potentially fatal if not diagnosed early and managed promptly.
We report the case of a 54-year-old patient with diabetes mellitus and a long-
standing history of biliary colic, referred to our center for acute calculous
cholangitis secondary to Mirizzi syndrome, as confirmed by medical imaging.
The disease rapidly progressed to severe sepsis. Despite the initiation of
resuscitation measures and emergency surgical biliary decompression, the
patient unfortunately died. This case highlights the critical importance of early
recognition and timely intervention in Mirizzi syndrome. It also underscores the
need to raise public and professional awareness of this uncommon but
potentially life-threatening clinical entity. We briefly review the literature to
enhance understanding and improve clinical outcomes.
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1. INTRODUCTION

Bien que le syndrome de Mirizzi (SM) soit une entité clinique bien établie, il demeure néanmoins tres rare [1,2]. Complication grave
de la lithiase biliaire, il implique spécifiguement une compression mécanique externe du canal cholédoque ou du canal hépatique
commun (CHC), secondaire a une ou plusieurs lithiases vésiculaires impactées dans la poche de Hartmann ou le canal cystique, et qui
peuvent a terme éroder et créer anormalement une fistule cholécysto-cholédocienne [3,4]. Le SM représente un défi majeur non
seulement a cause de sa rareté, des problémes de diagnostic liés a la nature souvent non spécifique de ses symptémes qui peuvent
imiter ceux d'autres troubles hépatobiliaires entrainant un traitement retardé, mais aussi en raison d'un ensemble de complications
potentiellement fatales, telles que les angiocholites séveres, qui engendrent une mortalité élevée, pouvant dépasser 50 % des cas [5-
6]. Le diagnostic précoce de cette pathologie demeure I'objectif principal afin d'assurer une prise en charge rapide, impliquant
aujourd'hui une approche multidisciplinaire personnalisée dont la chirurgie reste un élément central [6,7].

Dans ce rapport, nous présentons un cas intéressant de syndrome de Mirizzi. L'unicité de ce cas est marquante en raison de |'apparition
d'une complication fatale, soulignant l'importance d'un diagnostic et d'un plan de soins précoces pour garantir un recours favorable.
Ce travail a été rapporté aprés un consentement éclairé obtenu aupres des parents du patient pour la publication de ce rapport de
cas et des images qui I'accompagnent. L'anonymat a été respecté.
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2. PRESENTATION DU CAS

Un patient de 54 ans, diabétique de type | au long passé de coliques hépatiques, a été évacué en urgence dans un hopital de la
périphérie pour un ictere fébrile depuis 5 jours et nous a été transféré a notre hépital pour prise en charge d'une angiocholite aigué
lithiasique sur un syndrome de Mirizzi traité médicalement par antibiothérapie intraveineuse (céfazoline et métronidazole). A
I'examen, il était en mauvais état général, désorienté, avec présence d'ictére cutané et muqueux franc, des douleurs dans le quadrant
supérieur droit, une fiévre a 39,5 °C et des signes de toxicité et de sepsis avec un score de 15/15 selon I'échelle de Glasgow, des signes
de choc avec une hypotension a 80/30 mmHg, une tachycardie a 110/min, une tachypnée avec une fréquence respiratoire de 30
cycles/min, des membres froids, une oligurie.

L'analyse de la tomodensitométrie (TDM) abdominale (figure 1) et de I'imagerie par résonance magnétique (IRM) (figure 2) qui lui ont
déja été pratiquées objectivait une dilatation harmonieuse et réguliére des voies biliaires intrahépatiques et de la partie proximale de
la VBP secondaire a une macrolithiasie de 25 mm enclavée au niveau du collet vésiculaire, évoquant un SM. Au méme moment de son
examen, une mise en condition et des prélévements sanguins ont été effectués en urgence. Les résultats des examens auxiliaires de
laboratoire ont révélé un syndrome de cholestase septique avec une bilirubine totale de 31 mg/l, une numération leucocytaire a 23
000 éléments/mm?3, une protéine C-réactive (CRP) a 250 mg/l, un taux de plaquettes correct a 167 000/mm?, et une acidocétose
diabétique, une fonction rénale altérée (créatinine 21,3 mg/l avec clairance 32 MDRD (Modification of Diet in Renal Disease), urée 54
mg/1) et les gaz du sang ont révélé une acidose métabolique sévéere (pH 6,99) et un indice de Carrico (rapport PaO2/Fi02) a 250 mmHg.

Figure 1. Image de la TDM indiquant la vésicule biliaire lithiasique a paroi épaissie
et le phénomeéne inflammatoire locorégional (cercles blancs). (A) Vue coronale. (B) Vue axiale.

FigureZ. Image de I''RM montrant le syndrome de Mirizzi (fleches blanches). (A) Vue coronale. (B) Vue axiale.
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Devant ce tableau complexe avec un score Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) estimé a 5, le patient a été immédiatement
transféré en unité de soins intensifs chirurgicaux et la prise en charge initiale a porté sur le rétablissement urgent de la stabilité
hémodynamique avec oxygénothérapie, une réanimation liquidienne par Ringer lactate, en plus de I'utilisation de catécholamines
(noradrénaline 1 pg/kg/min) et de linsuline (0,1 Ul/kg/h) a la seringue autopulsée. Au méme moment, un
traitement antimicrobien empirique intraveineux additionnant I'imipénéme (1 g intraveineux toutes les 8 heures), I'amikacine (500
mg/j) a été administré immédiatement aprés que des hémocultures ont été effectuées. Aprés optimisation rapide et échange collégial
avec les médecins réanimateurs anesthésistes, une désobstruction biliaire chirurgicale a été décidée et les conséquences relatives de
I'urgence ont été discutées avec les parents du patient. A I'exploration chirurgicale par laparotomie sous-costale droite, une
inflammation importante et des adhérences ont été observées dans la région sous-hépatique.

Un syndrome de Mirizzi de type Il a été objectivé avec une macrolithiase fermement impactée dans une fistule
cholécystocholédocienne (figure 3), qui a été fragmentée et retirée par ouverture de la vésicule biliaire, ce qui a permis de résoudre
I'obstruction. La VBP a ensuite été inspectée et aucune autre lithiase n'a été objectivée. Une cholécystectomie subtotale a ensuite été
réalisée avec cholédochoplastie par lambeau vésiculaire et mise en place d'un drainage biliaire axial externe. Le patient a été maintenu
sous respiration mécanique artificielle et drogues vasoactives. Cependant, malgré tous les efforts, le patient est resté en état de choc
septique avec défaillance multiviscérale et il a présenté au bout de 16 heures un arrét cardiorespiratoire non inversé et il est décédé.
Les hémocultures effectuées étaient positives pour un organisme identifié comme Escherichia coli résistant aux céphalosporines de
1°¢ génération, mais sensible a I'imipéneme et aux aminosides.

1 4
Figure 3. Syndrome de Mirizzi de type lll. (1) Vésicule biliaire. (2) Lithiase impactée.
(3) CHC. (A) Photo peropératoire. (B) Représentation picturale par croquis anatomique.

3. DISCUSSION

Hnas Kehr, un chirurgien allemand, fut le premier a caractériser cette pathologie en 1905. Plus tard, en 1948, cette maladie fut
baptisée et nommée en syndrome par le chirurgien argentin Pablo Luis Mirizzi [8-10]. Bien qu'il existe certaines divergences
épidémiologiques, le SM est une affection exceptionnelle qui peut atteindre 0,05 % a 0,3 % de la population mondiale [3]. Concernant
la question de |'étiopathogénie de la condition, elle n'est pas encore bien claire. Les hypothéses de son développement suggerent le
role associatif de I'inflammation chronique de la vésicule biliaire et de la pression de la lithiase impactée dans I'infundibulum ou le
canal cystique sur le CHC, entrainant des Iésions tissulaires, de la nécrose, de |'ulcération de la paroi, une fibrose et une cicatrisation
en fistule dans les structures voisines [11].

En 1989, Csendes a décrit une classification de SM qui a été révisée en 2008 par Beltran. Cette classification divise le SM en 5 classes
définies sur une taxonomie selon le degré d'érosion circonférentielle de la VBP. Le type |, qui est le plus répandu, consiste en une
compression externe du CHC par un calcul impacté dans l'infundibulum ou le canal cystique. Le type Il correspond a une fistule
cholécystobiliaire impliquant moins d'un tiers de la circonférence du CHC. Le type Ill implique une fistule cholécystobiliaire jusqu'a
deux tiers de la circonférence du CHC, comme dans notre cas. Le type IV représente une fistule cholécystobiliaire avec destruction
compléte de la paroi du CHC, et le type V correspond a toute combinaison des quatre types précédents avec le développement d'une
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fistule cholécysto-entérique et qui peut étre classé en deux sous-types : sans iléus biliaire (Va) ou avec iléus biliaire (Vb) [2,10,11]. Le
SM atteint généralement son apogée chez les sujets agés, ou il est le plus souvent observé chez les personnes ayant des antécédents
de calculs biliaires de longue date [1].

Si la lithiase biliaire est plus répandue chez les femmes, le SM I'est de méme [7]. Les travaux ont indiqué que le SM a une tendance a
affecter plus la population féminine, particulierement entre 53 et 70 ans [2-3]. Dans notre observation, le patient était un homme
relativement jeune, ce qui est rare. En raison de sa faible incidence et surtout de la fréquence de ses présentations cliniques
asymptomatiques et des caractéristiques non spécifiques, le SM passe souvent inapergu, voire, il est confondu avec d'autres
pathologies, simulant méme parfois un processus oncologique de la vésicule biliaire, et présente des difficultés de diagnostic complexe
[4,12]. En effet, si certains cas peuvent étre identifiés suite a |'exploration d'un ictére obstructif, d'une angiocholite ou de douleurs
abdominales, il est plus fréquemment identifié apres avoir exclu d'autres pathologies biliaires ou lors des observations peropératoires
[12]. En admettant que les marqueurs biologiques puissent apporter un soutien supplémentaire d'orientation, leur utilité et spécificité
est limitée et généralement sans caractéristiques particulieres, comme pour la présentation physique [7,12].

Comme indiqué dans la description du cas mentionné ci-dessus, la cholangite aigué a été la manifestation qui a conduit au diagnostic.
En réalité, le SM est généralement diagnostiqué suite a une évaluation compléte impliquant une interprétation paralléle clinique et
biologique combinée a des résultats de causalité claire établie par les résultats de procédures morphologiques a l'imagerie, aussi
impérative pour une classification précise et une gestion efficace [12]. Si I'échographie et la TDM peuvent fournir des informations
utiles, I''RM et la cholangiopancréatographie rétrograde endoscopique (CPRE) sont la référence supérieure avec une sensibilité et une
spécificité supérieures en matiere de diagnostic préopératoire et d'évaluation anatomique pour la planification thérapeutique [1,4,13].
Bien que les examens d'imagerie soient considérés comme les plus sensibles et spécifiques en cas de suspicion de SM, il convient de
noter que, dans plus de la moitié des cas, ils peuvent manquer de précision et que le diagnostic soit fait de maniere inattendue lors
d'une intervention chirurgicale [2,14,15]. Dans ce cas clinique, le SM a été prononcé par la TDM et I''RM. La prise en charge du SM
implique une approche multidisciplinaire personnalisée dont la chirurgie est le traitement définitif et étiologique principal [6,16].

Avec les progres techniques de nos jours, les options endoscopiques sont de plus en plus considérées comme une arme thérapeutique
potentielle, particulierement dans les cas simples, en cas de comorbidités importantes et chez les patients considérés comme de
mauvais candidats a la chirurgie [13,17,18]. Plusieurs algorithmes de prise en charge ont été développés, mais la rareté de la pathologie
fait qu'il n'existe toujours pas de directives bien établies concernant I'approche thérapeutique spécifique a adopter pour un type
particulier de la maladie [6,13,17]. Le traitement du type lll consiste généralement en une cholécystectomie subtotale, laissant un
lambeau de vésicule biliaire pour une reconstruction de la voie biliaire et un drainage biliaire externe [13,19,20]. Comme pour le
patient décrit dans ce rapport, une cholédochoplastie avec lambeau vésiculaire et la mise en place d'un drain biliaire type Kehr ont
été réalisées. Malheureusement, dans ce rapport de cas mentionné ci-dessus, le patient s’est présenté tardivement dans un état
critique occasionnant son déces.

4. CONCLUSION

Méme s'il est rare, le syndrome de Mirizzi nécessite une considération spéciale. L'analyse de ce cas met a nouveau en évidence
I'importance d'une intervention diagnostique et thérapeutique rapide de la maladie afin d'éviter la morbidité et la mortalité. Nous
souhaitons que cette observation contribuera a une meilleure compréhension de la gravité de ce phénomene atypique et de ses
conséquences éventuelles.
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