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Ropnie watroby jako powiklanie choroby Caroliego

Caroli’s disease complicated by liver abscesses
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Streszczenie

Choroba Caroliego jest rzadka wrodzong patologia wewnatrz-
watrobowych drég zétciowych. W postaci izolowanej dotyczy
przewaznie lewego ptata watroby, a jej objawy moga sie poja-
wiaé juz we wczesnym dziecinstwie. Czesciej opisywany jest
zespo6t Caroliego — wystepowanie choroby Caroliego potaczo-
nej z wrodzonym witéknieniem watroby. W pracy przedstawio-
no przypadek 49-letniej kobiety, u ktérej rozpoznano chorobe
Caroliego zlokalizowang w prawym ptacie i powiktana mnogi-
mi ropniami watroby. W zaleznosci od postaci choroby lecze-
nie moze by¢ zachowawcze, endoskopowe lub operacyjne —
resekcyjne, a w najbardziej zaawansowanych przypadkach
przeprowadza sie nawet ortotopowe przeszczepienie watroby.
Chora zakwalifikowano do leczenia chirurgicznego i wykona-
no prawostronna hemihepatektomie. Okres pooperacyjny
przebiegt bez powiktan. Chorg wypisano ze szpitala w 7. dniu
po zabiegu.

Wstep

Choroba Caroliego to rzadka wrodzona patologia do-
tyczaca wewnatrzwatrobowego nabtonka przewodow
z6tciowych spowodowana zaburzeniami embrioge-
nezy [1]. Nazwa schorzenia wywodzi sie od francuskiego
lekarza Jacques’a Caroliego, ktéry opisat jg w 1958 roku
[2]. Choroba moze dotyczy¢ catej watroby badz by¢ ogra-
niczona do jednego ptata lub segmentu. Torbielowato
poszerzone wewnatrzwatrobowe drogi z6tciowe powo-
duja zast6j i zaleganie zo6tci. Stan ten sprzyja tworzeniu
sie kamicy, powstawaniu ropni oraz powoduje nawraca-
jace zapalenia. Zmieniony zapalnie i drazniony przez z6t¢
nabtonek moze ulega¢ transformacji nowotworowej. Cho-
roba Caroliego najczesciej jest rozpoznawana w mtodym

Abstract

Caroli’s disease is a rare congenital disorder of the intrahepat-
ic biliary tree. A localized form of this disorder affects mainly
the left lobe of the liver and can occur in early childhood. Car-
oli’s syndrome consists of Caroli’s disease and congenital
hepatic fibrosis and as a standalone disorder is being diag-
nosed more often. This article reports a case of a 49-year-old
woman with localized form of Caroli’s disease. The malforma-
tion affected the right lobe of the liver and was complicated by
liver abscesses. Therapeutic options for this disorder rely on
the clinical features and the location of the abnormality. Treat-
ment consists of a conservative, endoscopic or surgical
approach. Orthotopic liver transplantation is the ultimate man-
agement option in the most advanced forms of Caroli’s dis-
ease. Our patient underwent right hemi-hepatectomy. There
were no complications during the postoperative period. She
was discharged from hospital on the 7th day after resection.

wieku. Leczenie zalezy od umiejscowienia i objawow.
W tagodnych postaciach zazwyczaj rozpoczyna je poste-
powanie zachowawcze. W razie braku poprawy lub
w zaawansowanych postaciach terapia z wyboru s3
resekcje watroby. W rozsianej formie schorzenia jedyna
szansg dla chorych pozostaje transplantacja watroby.

Opis przypadku

Chora, lat 49, zostata przyjeta na oddziat w ramach
ostrego dyzuru z powodu mnogich ropni zlokalizowa-
nych w prawym ptacie watroby. W obrazie klinicznym
przewazaty objawy septyczne oraz postepujace wynisz-
czenie. W wywiadzie od 3 lat wystepowaty niespecyficz-
ne béle w jamie brzusznej. W tym czasie pacjentka byta

Przeglad Gastroenterologiczny 2012; 7 (6)



398

Maciej Krasnodebski, tukasz Masior, Piotr Hevelke, Mariusz Fraczek

hospitalizowana z powodu nawracajacych zapaleh drég
z6tciowych, a takze trzykrotnie z powodu ostrego zapa-
lenia trzustki. W wywiadach rodzinnych chorej stwier-
dzono wystepowanie kamicy pecherzyka zétciowego.
W badaniu przedmiotowym zaobserwowano nieznacz-
nie powiekszong watrobe.

W badaniach metoda tomografii komputerowej
i rezonansu magnetycznego uwidoczniono zmiany tor-
bielowate segmentarnych drég zétciowych VI, VIl i cze-
Sciowo VIII segmentu watroby oraz obecnos¢ ropni pra-
wego ptata.

W badaniach biochemicznych wykonanych przy
przyjeciu chorej na oddziat stwierdzono nieznacznie
zwiekszone wartosci biatka C-reaktywnego, gammaglu-
tamylotranspeptydazy, fosfatazy zasadowej oraz prawi-
dtowa liczbe leukocytow. Stezenie antygenu CA 19,9 wy-
nosito 308,20 U/ml przy normie 0-39 U/ml.

Chora zakwalifikowano do leczenia operacyjnego —
prawostronnej hemihepatektomii. Po usunieciu prawe-
go ptata watroby i przecieciu jego powierzchni stwier-
dzono poszerzone torbielowato i wypetnione trescia
ropna drogi zétciowe. Okres pooperacyjny byt niepowi-
ktany, a chorg wypisano do domu w 7. dobie.

W badaniu histopatologicznym stwierdzono liczne
ropnie o srednicy 0,5-1,5 cm prawego ptata watroby
oraz zmiany o charakterze pseudotorbieli z obecnoscia
zalegajacej z6tci — obraz odpowiadajacy chorobie Caro-
liego.

Kobieta jest pod opieka poradni chirurgicznej. W cza-
sie badania kontrolnego 6 miesiecy po hospitalizacji
u chorej nie stwierdzono odchylen w badaniu przedmio-
towym i w badaniach biochemicznych.

Ryc. L Zmiany torbielowate w VI i VII segmen-
cie watroby

Fig. 1 Cystic lesions localized in segment VI and
Vil of the liver
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Omoéwienie

Czestos¢ wystepowania choroby ocenia sie na 1 przy-
padek na 1 000 000, chociaz wedtug niektérych rze-
czywista czestosé wystepowania moze by¢ wieksza [3].
Zmieniony nabtonek drég z6tciowych powoduje, ze ule-
gaja one odcinkowym poszerzeniom i przybierajg wor-
kowaty, wrzecionowaty lub torbielowaty ksztatt. Wedtug
opracowanej przez Todaniego klasyfikacji torbieli drég
z6tciowych odpowiada to typowi V [4]. Choroba Carolie-
go moze wspbtwystepowaé z wrodzonym widknieniem
watroby, a takze z recesywna lub dominujgca postaciag
wielotorbielowatej choroby nerek [5]. Zesp6t Caroliego
to wspotwystepowanie choroby Caroliego oraz wrodzo-
nego wtoknienia watroby i jako oddzielna jednostka
chorobowa wystepuje czesciej niz choroba Caroliego [6].
W omawianym przypadku wykonane badania diagno-
styczne nie wykazaty obecnosci torbieli nerek i wtdknie-
nia watroby u chorej, nie stwierdzono tez tych patologii
w wywiadzie rodzinnym.

Ryzyko transformacji nowotworowej w chorobie Caro-
liego ocenia sie na 7-14% (7, 8]. Uwaza sie, ze wystepo-
wanie choroby Caroliego wigze sie z dziedziczeniem
autosomalnie recesywnym [9]. Choroba dotyczy najcze-
Sciej catej watroby, ale moze by¢ ograniczona do jedne-
go ptata lub segmentu. Najrzadziej umiejscowiona jest
w prawym ptacie [10].

Objawy choroby moga sie pojawi¢ w kazdym wieku,
ale najczesciej dotyczg ludzi mtodych i dzieci [11]. W 50—
64% przypadkéw pierwszym objawem jest zapalenie
drog zoétciowych. Zwykle nawracajacym zapaleniom drég
z6tciowych towarzyszy gorgczka i béle w okolicy prawe-
go podzebrza. Zastéj zotci w poszerzonych przewodach
wewnatrzwatrobowych sprzyja powstawaniu kamicy
Z6tciowej, czesto z objawami zéttaczki mechanicznej.
Powiktaniem tych stanéw moze by¢ tworzenie sie ropni
watroby oraz wystepowanie zapalenia trzustki. Najczest-
sza przyczyna zgondw u o0séb z choroba Caroliego s3
posocznice wywotane zakazeniami bakteriami Gram-
-ujemnymi. W przedstawionym przypadku objawy choro-
by wystapity stosunkowo p6zno, po 45. roku zycia, i roz-
poczety je niespecyficzne dolegliwosci bolowe w jamie
brzusznej.

Rozpoznanie choroby Caroliego opiera sie gtéwnie
na badaniach obrazowych, takich jak: ultrasonografia,
scyntygrafia, przezskérna cholangiografia przezwatrobo-
wa, endoskopowa cholangiopankreatografia wsteczna,
tomografia komputerowa i badanie rezonansu magne-
tycznego, w tym cholangiopankreatografia rezonansu
magnetycznego. Z wymienionych metod najbardziej czu-
ta jest endoskopowa cholangiopankreatografia wstecz-
na, ktéra jednak jest obarczona mozliwoscig wysta-
pienia powiktan, w tym ostrego zapalenia trzustki.
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Ryc. 2. W przygotowaniu do resekcji wyprepa-
rowano struktury wneki watroby. Widoczna za-
stepcza tetnica do prawego ptata od tetnicy
krezkowej gornej

Fig. 2. Dissected structures of the hepatic hilum.
A replaced right hepatic artery (s arising from
the superior mesenteric artery

Optymalna metoda taczaca wysoka czutos¢ i praktycz-
nie brak wystepowania powiktan jest cholangiopankre-
atografia rezonansu magnetycznego [12].

W réznicowaniu choroby Caroliego nalezy bra¢ pod
uwage pierwotne stwardniajgce zapalenie drog z6tcio-
wych, nawracajace ropne zapalenie drog zétciowych,
torbielowatos¢ watroby, brodawczakowatos¢ przewo-
déw zbtciowych oraz zmiany wywotane zastojem zétci
na tle kamicy przewodowe;.

Leczenie choroby Caroliego zalezy od umiejscowie-
nia i objawoéw klinicznych. Metody terapeutyczne obej-
muja leczenie zachowawcze, a wiec antybiotykoterapie
w przypadku zapalenia drég Zzoétciowych (najczestsza
etiologia zakazen to bakterie Gram-ujemne) i kwas urso-
deoksycholowy w kamicy przewodowej. W przypadku
cholestazy z towarzyszaca kamica znajduja zastosowa-
nie m.in. zabiegi endoskopowe, takie jak sfinkterotomia
czy protezowanie. Takie postepowanie jest szczegblnie
uzasadnione w rozsianej postaci choroby Caroliego
obejmujacej caty narzad. W chorobie ograniczonej lecze-
niem z wyboru sg operacje resekcyjne, natomiast w cho-
robie rozsianej z nawracajagcymi zapaleniami drog
z6tciowych lub zétciowg marskosciag watroby — trans-
plantacja watroby [13]. W przedstawionym przypadku
chora zostata przyjeta na oddziat z powodu ropni watro-
by. Ropnie te znajdowaty sie w poszerzonych torbielo-
wato odcinkach wewnatrzwatrobowych przewodéw z6t-
ciowych i dotyczyty jednego ptata. Wybor metody
postepowania, jaka byta czesciowa resekcja watroby,
wynikat z ostrych objawdw choroby oraz jej kilkuletnie-
g0 wywiadu.

Ryc. 3. Ropnie prawego ptata watroby
Fig. 3. Abscesses of the right hepatic lobe

Podsumowanie

W przedstawionym przypadku warto zwréci¢ uwage
na dos¢ rzadkie miejsce wystepowania zmian (prawy
ptat watroby) oraz stosunkowo pdzne pojawienie sie
objawow. Wieloletni przebieg choroby, nawracajace
zapalenia drég zétciowych oraz powiktania w postaci
ostrych zapalen trzustki i ostatecznie ropni wymagaty
podjecia decyzji o radykalnej formie leczenia, jaka byta
hemihepatektomia. Nalezy pamietaé, ze nawracajace
stany zapalne i cholestaza w 7-14% przypadkéw moga
prowadzi¢ do transformacji nowotworowej. Choroba
Caroliego jest dos¢ rzadka jednostka chorobowa, ale
zawsze powinna by¢ brana pod uwage, szczegblnie
u 0séb z nawracajagcymi zapaleniami drég zotciowych.
Wtasciwe leczenie tego schorzenia powinno sie opieraé
na wspétpracy lekarzy gastrologdw, radiologéw oraz chi-
rurgéw z wysoko wyspecjalizowanych osrodkdw.
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