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Streszczenie

Zmiany torbielowate watroby reprezentuja niejednorodna gru-
pe schorzen, wykazujgcych zréznicowanie w zakresie etiologii,
czestosci wystepowania i objawdw klinicznych. W wiekszosci
maja one charakter tagodny i znajdywane sa przypadkowo
podczas badah obrazowych jamy brzusznej. W okreslonych
warunkach torbiele mogg wywotywa¢ objawy kliniczne, rzad-
ko bedac przyczyna powaznych powiktah lub zgonu. Do ruty-
nowej diagnostyki wykorzystuje sie badania obrazowe, takie
jak ultrasonografia, tomografia komputerowa i rezonans ma-
gnetyczny (RM). W przypadku chorych z torbielami drog zotcio-
wych uzyteczne sg cholangiografia wsteczna endoskopowa,
RM oraz ultrasonografia endoskopowa. Badanie histologiczne
rzadko jest niezbedne do postawienia ostatecznego rozpozna-
nia, jednak w przypadku zmian nietypowych bezwzglednie sie
je zaleca. Mimo wielu metod leczenia chorych z objawowymi
torbielami watroby, aktualnie brak jest éciéle ustalonych stan-
dardéw wyznaczajacych optymalne sposoby terapii, a rézne
osrodki kierujg sie wtasnymi doswiadczeniami w tym zakresie.
W niniejszej pracy przedstawiono problematyke obejmujaca
diagnostyke i leczenie zmian torbielowatych watroby.

Wprowadzenie

Zmiany torbielowate watroby reprezentuja niejedno-
rodng grupe schorzeh wykazujacych duze zréznicowa-
nie w zakresie etiologii, czestosci wystepowania, jak
i budowy patomorfologicznej oraz objawéw klinicznych.
W wiekszosci przypadkéw torbiele watroby maja cha-
rakter klinicznie tagodnych zmian nienowotworowych,
ktére rozpoznaje sie przypadkowo podczas rutynowych
badan ultrasonograficznych jamy brzusznej. Prawdopo-
dobieAstwo pojawienia sie objawdéw oraz mozliwosé

Abstract

Cystic lesions of the liver represent a heterogeneous group of
disorders, characterized by various aetiology, prevalence and
clinical manifestation. Most of the cysts have a benign course
and are found incidentally in abdomen imaging studies. In
certain circumstances cysts can cause clinical symptoms, and
occasionally may be associated with serious complications and
even death. Cross-sectional imaging studies with ultrasound,
computer tomography and magnetic resonance (MR) are usually
used for routine diagnosis. In patients with biliary cysts
endoscopic retrograde cholangiography, MR-cholangiography or
endoscopic ultrasound is more useful. Histological examination
is seldom needed for final diagnosis, but in atypical changes is
strongly recommended. Although a number of therapeutic
approaches have been described, there is no consensus
concerning optimal treatment of patients with symptomatic
hepatic cysts, and various centres rely on their own experience
in this matter. In our paper we discuss diagnostic and
therapeutic aspects of cystic lesions of the liver.

wystapienia powiktanh sg wprost proporcjonalne do wiel-
kosci torbieli. Do najpowazniejszych powiktah nalezag
pekniecie z ewakuacja tresci torbieli do jamy otrzewnej
lub drég Zz6tciowych, spontaniczny krwotok oraz zakaze-
nie [1, 2]. W niektérych przypadkach moga wystepowac
powiktania nietypowe, charakteryzujace Scisle okreslo-
ny rodzaj torbieli, np. wstrzas anafilaktyczny u chorych
z torbiela bablowcowa czy ztosliwa transformacja nowo-
tworowa torbielogruczolaka.

Podstawa diagnostyczna torbieli jest badanie ultra-
sonograficzne. W bardzo rzadkich przypadkach zmiany
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przerzutowe z raka jajnika, trzustki, jelita grubego i nie-
ktérych nowotworéw uktadu endokrynnego, ulegajace
szybkiej martwicy centralnej, moga nasladowaé w bada-
niu ultrasonograficznym torbiele watroby. Zrédtem po-
mytki diagnostycznej moze by¢ rowniez tetniak gatezi
tetnicy watrobowej. Mimo istnienia wielu metod lecze-
nia chorych z objawowymi torbielami watroby, obecnie
brak jest scisle ustalonych standardéw, wyznaczajacych
optymalne sposoby terapii, a rézne osrodki kieruja sie
wtasnymi doswiadczeniami. Wybor metody terapeutycz-
nej zalezy zazwyczaj od wielkosci, lokalizacji i charakte-
ru zmiany, a dane okreslajace skutecznosé terapeutycz-
na z ocena ewentualnych powiktan cechuja stosunkowo
duze rozbieznosci.

W niniejszej pracy przedstawiono problematyke
obejmujaca diagnostyke i leczenie zmian torbielowatych
watroby.

Torbiel prosta watroby

Torbiel prosta watroby jest wypetniona wodojasnym
ptynem surowiczym i nie ma tacznosci z przewodami
z6tciowymi. Torbiele tego typu sg zazwyczaj bezobjawo-
we. U pacjentéw objawowych na plan pierwszy wysu-
wajg sie skargi dotyczace dyskomfortu lub miernie nasi-
lonych dolegliwosci bélowych w prawym nadbrzuszu
oraz nudnosci [3].

Torbiel prosta zwykle ma wymiary od kilku milime-
trow do kilku centymetréw, chociaz znane s3 opisy tor-
bieli zawierajacych kilka litrow ptynu [4]. Wystepuje cze-
Sciej u kobiet (stosunek kobiet do mezczyzn wynosi
1,5:1) i lokalizuje sie zazwyczaj w prawym ptacie watro-
by [5]. Duze torbiele moga powodowac¢ atrofie sgsiadu-
jacego migzszu watrobowego, natomiast zmiany olbrzy-
mie moga stanowi¢ przyczyne zaniku catego ptata
watroby, z kompensacyjnym przerostem drugiego ptata.

Torbiel prosta w badaniu ultrasonograficznym jawi
sie jako bezechowa, jednokomorowa przestrzef ptyno-
wa, z trudno dostrzegalng badz niewidoczng sciang. Da-
ne kliniczne w konfrontacji z obrazem ultrasonograficz-
nym z reguty pozwalaja na odré6znienie torbieli prostej
od innych zmian torbielowatych [6]. W obrazie tomogra-
fii komputerowej torbiel prosta przybiera wyglad zmiany
dobrze odgraniczonej od otaczajacego miazszu watroby,
wypetnionej ptynna trescig, nieulegajaca wzmocnieniu
po dozylnym podaniu kontrastu. Podobny obraz przed-
stawia torbiel prosta w badaniu rezonansu magnetycz-
nego. W fazie Tl-zaleznej torbiel jest struktura niskosy-
gnatowa, natomiast w obrazie T2-zaleznym cechuje sie
znacznie wiekszg intensywnoscia sygnatu.

Niepowiktana torbiel prosta nie zawiera elementoéw
tkanki lite], jakkolwiek krwawienie do jej wnetrza moze
spowodowac utrate typowego obrazu w badaniach ob-
razujacych, tworzac strukture torbielowata przypomina-
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jac torbielogruczolaka lub gruczolakoraka torbielowate-
go [7]. Z obserwacji Regeva i wsp. wynika, ze odsetek
krwawien do wnetrza torbieli, ktérych srednica przekra-
cza 40 mm, wynosi ok. 3,5%, natomiast torbiele o mniej-
szej Srednicy cechuje minimalny odsetek powiktah
krwotocznych [8].

W przypadku typowego obrazu ultrasonograficznego
biopsja aspiracyjna nie jest potrzebna. Badanie to wyka-
zatoby jedynie bezkomdrkowa, jatowa tres¢ ptynng o za-
barwieniu od wodojasnego do ciemnozéttego. Torbiel
wystana jest stabo ztuszczajagcym sie nabtonkiem, zbu-
dowanym z komérek szeSciennych lub walcowatych.
W diagnostyce rdznicowe] torbieli prostej nalezy braé
pod uwage m.in. torbielogruczolaka, gruczolakoraka tor-
bielowatego i torbiel bablowcowa, a rozpoznanie w zde-
cydowanej wiekszosci przypadkéw stawia sie na podsta-
wie obrazu klinicznego i technik obrazowych.

Generalnie, torbiele proste watroby sg zmianami ta-
godnymi, niewymagajacymi leczenia. Czujnos¢ diagno-
styczna nalezy zachowaé w przypadku zmian o srednicy
przekraczajacej 40 mm. Po rozpoznaniu zmiany o takiej
Srednicy zaleca sie wykonywanie kolejnych badan ultra-
sonograficznych po uptywie 2, 6, 12, 24 i 36 mies. Jezeli
w tym przedziale czasowym torbiel nie wykazuje ten-
dencji do powiekszania sie, mozna zrezygnowac z dal-
szych badan.

Pacjentom z bardzo duzymi torbielami prostymi wa-
troby, powodujacymi dolegliwosci bélowe, oferuje sie
rozne metody leczenia. Do najpowszechniej stosowanych
naleza przezskérna punkcja z aspiracjg zawartosci tor-
bieli i ewentualnym podaniem substancji powodujacej
odczyn zapalny, prowadzacy w konsekwencji do czescio-
wej sklerotyzacji torbieli. Innymi sposobami leczenia s3
cystojejunostomia jako metoda drenazu wewnetrznego
i opréznienie torbieli na drodze laparoskopowej [9-13].
Dane wieloosrodkowe okreslajg odsetek nawrotow tor-
bieli po ich laparoskopowym opréznieniu w przedziale
0-14,3%. Do mozliwych powiktah zwigzanych z tym za-
biegiem naleza rozw6j infekcji w obrebie kanatu po wpro-
wadzeniu instrumentu, wyciek z6tci do jamy otrzewnej
z ewentualnym wytworzeniem ropnia podprzeponowego.
Najskuteczniejszg metoda leczenia okazuje sie resekcja
torbieli, natomiast punkcja przezskdrna obarczona jest
najwyzszym odsetkiem nawrotéw [12, 14, 15].

Torbielogruczolak watroby

Torbielogruczolak watroby jest rzadkim guzem tor-
bielowatym watroby. Jest on zazwyczaj wielokomorowy,
ma gtadka powierzchnie zewnetrzng i cienkg Sciane.
Whnetrze torbieli wypetnia tres¢ ptynowa o krwistocze-
koladowym zabarwieniu.

Pismiennictwo dotyczace torbielogruczolakéw obej-
muje opisy pojedynczych przypadkéw i obserwacje nie-
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licznych grup chorych [16-19]. Na podstawie tych danych
mozna stwierdzi¢, Zze torbielogruczolaki wystepuja
u 0s6b dorostych, zdecydowanie czesciej u kobiet. Guzy
te cechuje ekspansywny wzrost i zazwyczaj konieczna
jest interwencja chirurgiczna. Choroba moze przez wiele
lat przebiega¢ bezobjawowo, jednak wraz ze wzrostem
guza pojawia sie bél uciskowy w nadbrzuszu i utrata tak-
nienia. Obraz ultrasonograficzny torbielogruczolaka
w sposéb istotny rézni sie od obrazu torbieli prostej. Za-
zwyczaj przybiera on wyglad hipoechogennego ogniska
z cienka, nieregularng Sciang oraz pojedynczymi, we-
wnetrznymi odbiciami echa spowodowanymi przez drob-
ne skrzepliny. W tomografii komputerowej torbielogru-
czolak prezentuje sie jako jednokomorowy lub
wielokomorowy obszar ptynowy, najczesciej z dobrze wi-
docznymi przegrodami wewnetrznymi, ktére ulegaja nie-
znacznemu wzmochieniu po dozylnym podaniu kontra-
stu. W badaniach obrazujacych torbielogruczolaka nalezy
réznicowac z torbiela prosta powiktang wewnetrznym
krwawieniem, torbielg bablowcowa, gruczolakorakiem
torbielowatym i rzadziej ogniskiem raka przerzutowego.

W badaniu patomorfologicznym torbielogruczolak
charakteryzuje sie obecnoscig szesciennego lub walco-
watego nabtonka wydzielajacego Sluz oraz podscieliska
mezenchymalnego, przypominajacego budowa histolo-
giczng tkanke jajnika [19, 20]. Guzy o podobnej budowie
znacznie czesciej spotyka sie w jajniku i trzustce.

Optymalnym sposobem leczenia jest resekcja guza.
Czesciowe usuniecie zmiany wiaze sie z duzym ryzykiem
nawrotu, a opréznienie zawartosci torbielogruczolaka
na drodze biopsji aspiracyjnej jest nieskuteczne, ponie-
waz w szybkim tempie dochodzi do ponownego nagro-
madzenia ptynu w torbieli [12, 21].

Gruczolakorak torbielowaty

Powszechnie uwaza sie, ze gruczolakoraki torbielowa-
te s3 wynikiem transformacji ztosliwej torbielogruczola-
kéw. Guzy te wykrywa sie gtéwnie u pacjentow w pode-
sztym wieku, aczkolwiek zdarzaja sie przypadki chorych
30-letnich [20]. Gruczolakoraka torbielowatego cechuje
ekspansywny wzrost i tendencja do tworzenia przerzutéw.

Odroéznienie gruczolakoraka torbielowatego od tor-
bielogruczolaka na podstawie badan klinicznych i radio-
logicznych bywa trudne. Podstawg definitywnego rozpo-
znania jest stwierdzenie wystepowania ztuszczonych
komérek raka w ptynie uzyskanym z torbieli lub badanie
histopatologiczne materiatu zawierajagcego fragment
Sciany torbieli. Pomocne w postawieniu prawidtowego
rozpoznania moze by¢ stwierdzenie istnienia wysokich
stezen antygenéw Cal9-9 i CEA w ptynie zaaspirowanym
z torbieli [22].

Leczenie gruczolakoraka torbielowatego powinno
polega¢ na doszczetnym, chirurgicznym usunieciu zmia-

ny. Wytuszczenie guza dopuszczalne w przypadku tor-
bielogruczolaka nie jest rekomendowane w gruczolako-
raku torbielowatym, z uwagi na wysoki odsetek wznéw.
Wczesne rozpoznanie zmiany i poddanie jej catkowitej
resekcji czyni chorobe potencjalnie uleczalng. Skutecz-
nos¢ leczenia niezabiegowego, tj. radioterapii lub che-
mioterapii jest nieznana [23].

Torbiel bgblowcowa

Przyczyna rozwoju torbieli bablowcowej watroby jest
zakazenie larwalng formga tasiemca bgblowcowego (tac.
Echinococcus granulous). Cztowiek zakaza sie przez kon-
takt z psem, bedacym zywicielem posrednim tego paso-
zyta. W poczatkowym okresie torbiel bablowcowa ogra-
niczona jest jednowarstwowg torebka, ktéra z czasem
moze przybraé charakter dwuwarstwowy. Obraz ultraso-
nograficzny mtodej torbieli bablowcowej moze przypo-
minac torbiel prosta. W miare starzenia sie torbieli obraz
zazwyczaj ulega zmianom. Moze pojawic sie pofatdowa-
nie uprzednio gtadkiej torebki otaczajacej torbiel, a takze
odwarstwienie btony wewnetrznej torebki. Dodatkowo
w badaniu ultrasonograficznym stwierdza sie obecnos¢
tzw. piasku bablowcowego, ktéry tworza skoleksy ta-
siemca. Przemieszczanie sie skolekséw jest dobrze wi-
doczne przy zmianie pozycji ciata chorego. W niektérych
przypadkach mozna zaobserwowaé drobne zwapnienia
lub obecnosé mniejszych torbieli we wnetrzu torbieli ma-
cierzystej. Rzadko nie obserwuje sie wzrostu torbieli, kt6-
ra ulega przedwczesnemu zwapnieniu [24].

W poczatkowej fazie choroby pacjenci nie odczuwa-
ja zadnych dolegliwosci. Pojawienie sie objawéw wigze
sie z efektem wzrostu torbieli, ktéra moze uciskaé drogi
z6tciowe (z6ttaczka zaporowa) oraz powiktaniami np. wy-
ciekiem zawartosci torbieli do jamy otrzewnej, bakteryj-
nym zainfekowaniem lub peknieciem torbieli z ewaku-
acjag zawartosci do przewodéw zétciowych (zapalenie
drog zotciowych/trzustki). Ucisk powiekszajacej sie tor-
bieli na zyte wrotna, zyty watrobowe i zyte gtéwna dolng
moze powodowac rozwdj przedwatrobowego nadcisnie-
nia wrotnego lub zespét Budda-Chiariego. Sporadycznie
obserwuje sie pekniecie torbieli z przebiciem przez prze-
pone do drzewa oskrzelowego, co skutkuje rozwojem ba-
blowicy ptucnej. Wtérne zakazenie torbieli jest przyczyna
wytworzenia sie ropnia [25]. Punkcja diagnostyczna jest
bezwzglednie przeciwwskazana, poniewaz naktucie
zmiany powoduje wydostanie sie skolekséw i ich ogélno-
ustrojowy rozsiew. Jedyna skuteczna metoda leczenia
okazuje sie totalna resekcja zmiany.

Ropiefi amebowy

Ropiert amebowy watroby jest najczestsza, pozajeli-
towa manifestacja zakazenia pierwotniakiem Entamo-
eba histolytica. Cztowiek zakaza sie przez spozycie cyst
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pierwotniaka z pokarmem lub woda. W przewodzie po-
karmowym cysta uwalnia czterojadrowy trofozoit, ktory
ulegajac dalszym podziatom, jest zrodtem licznej popula-
cji potomnych trofozoitéw, zdolnych do inwazji na btone
Sluzowa jelita oraz zasiedlenia innych narzadéw z watro-
ba wtacznie. Szacuje sie, ze do rozwoju ropnia watroby
w przebiegu amebiazy jelitowej dochodzi u ok. 8,5% pa-
cjentébw z objawowa postacig zakazenia. Chorzy zgtasza-
ja niespecyficzne objawy, takie jak nudnosci, wymioty
i biegunke. W badaniu fizykalnym stwierdza sie tkliwos¢
prawego nadbrzusza i hepatomegalie. U ok. 8% chorych
wystepuje zazétcenie powtok ciata, a u 15-30% wysiek
w prawej jamie optucnowej [26]. W rzadkich przypadkach
obserwuje sie wytworzenie przetoki watrobowo-oskrzelo-
wej lub pekniecie Sciany ropnia z ewakuacja jego tresci
do jamy otrzewnej lub worka osierdziowego [27]. Stwier-
dzenie obecnosci pecherzykéw powietrza wewngtrz
ropnia budzi podejrzenie wtérnej infekcji bakteryjnej
badZ wytworzenie przetoki watrobowo-oskrzelowe;.

W diagnostyce, obok testéw serologicznych opartych
na okresleniu w surowicy krwi miana przeciwciat prze-
ciwko Entamoeba histolitica, na plan pierwszy wysuwaja
sie badania obrazujgce. Tomografia komputerowa do-
starcza informacji na temat potozenia ropnia w stosunku
do narzadéw sasiednich. Densyjnos¢ ropnia jest nizsza
od prawidtowego miazszu watroby, ale wieksza niz tor-
bieli prostej [28]. W ptynie uzyskanym na drodze biopsji
cienkoigtowej nie zawsze stwierdza sie obecnos¢ trofozo-
itow. Bardziej czutag metoda okazuje sie badanie w ptynie
obecnosci materiatu DNA pierwotniaka metoda reakgji
tancuchowej polimerazy [29].

Leczeniem z wyboru jest podawanie doustnie lub pa-
renteralnie przez 10-15 dni metronidazolu, ktérego sku-
tecznos¢ siega 100%. Chorzy, u ktérych srednica ropnia
przekracza 60 mm i/lub wystepuja objawy toksemii,
a takze ci, ktérzy nie odpowiadaja na leczenie farmako-
logiczne, poddawani sg opréznianiu torbieli za pomoca
biopsji przezskérnej. Opréznienie przyspiesza proces go-
jenia i zapobiega groznym powiktaniom, tj. peknieciu lub
wytworzeniu przetok [30]. Resekcja ropnia wykonywana
jest rzadko i zarezerwowana wytacznie dla chorych,
u ktérych istnieje wysokie ryzyko pekniecia i/lub obser-
wuje sie powiekszanie ropnia mimo terapii [31]. Istnieja
doniesienia wskazujgce na korzystne efekty drenazu
przezskornego jako alternatywy dla resekcji [32].

Wielotorbielowate zwyrodnienie watroby

Torbiele watroby sa czestym zjawiskiem u chorych
z dziedziczonym w sposéb autosomalny dominujacy
wielotorbielowatym zwyrodnieniem nerek (ang. polycy-
stic kidney disease — PKD). Do cech charakterystycznych
PKD nalezy wspotwystepowanie torbieli watroby, tetnia-
kéw naczyn mézgowych, zastawkowych wad serca,

Przeglad Gastroenterologiczny 2007; 2 (5)

uchytkéw jelita grubego i przepuklin pachwinowych.
Szacuje sie, ze czestos¢ wystepowania torbieli watroby
u chorych z PKD rosnie z wiekiem i wynosi od ok. 10%
w wieku 30 lat do ponad 50% u chorych po 60. roku zy-
cia. Nie obserwuje sie réznic w zapadalnosci zaleznych
od ptci, jednak gdy choroba dotyczy kobiet, torbiele po-
jawiajg sie w mtodszym wieku i z reguty przybieraja
znacznie wieksze rozmiary niz u mezczyzn. Ponadto wy-
kazano, ze torbiele olbrzymie, mogace zajmowaé caty
ptat watroby, wystepuja czesciej u wielorédek. Przy-
puszcza sie, ze nadmierny wzrost torbieli implikowany
jest zenskimi hormonami ptciowymi [33, 34].

Rzadziej wystepujaca i dziedziczona takze autoso-
malnie dominujaco postacia wielotorbielowatego zwy-
rodnienia watroby uznaje sie za odmiane PKD, chociaz
nie towarzysza jej ani afekt nerkowy, ani zmiany tetnia-
kowate naczyn mézgowych. Obecnie wiadomo, ze przy-
czyna tego schorzenia s3 dwie mutacje w obrebie ge-
néw, z ktérych jeden koduje biatko — hepatocystyne,
a drugi — biatko biorace udziat w transporcie przezbtono-
wym w obrebie siatki endoplazmatycznej [35, 36].

Diagnostyka wielotorbielowatoéci opiera sie
na stwierdzeniu w badaniu ultrasonograficznym lub to-
mografii komputerowej mnogich torbieli watrobowych
o morfologii torbieli prostych. Zdecydowana wiekszos¢
pacjentéw nie ma zadnych objawéw, a badania laborato-
ryjne nie ujawniaja zaburzonej funkcji watroby. Bol
w nadbrzuszu moze byé spowodowany bakteryjng infek-
cja torbieli, krwawieniem do jej wnetrza lub peknieciem
sciany. W przypadku zakazenia poleca sie stosowanie
antybiotykéw fluorochinolonowych, ktére wykazuja do-
bra penetracje do wnetrza torbieli. Opcja lecznicza jest
rowniez drenaz przezskérny [37, 38]. U chorych z duzymi
torbielami mozna rozwazy¢ czesciowa resekcje watroby
[37]. Istniejg w literaturze pojedyncze doniesienia o sku-
tecznych przeszczepach watroby lub watroby i nerek
u chorych z niewydolnoscia nerkowa [39].

Urzgsiona torbiel z nablonka prajelita

Urzesiona torbiel watroby z nabtonka prajelita jest
pojedyncza i histologicznie tagodna torbiela, ktérej Scia-
ne tworza nabtonek walcowaty pokryty rzeskami, pod-
nabtonkowa warstwa tkanki tacznej, warstwa mie-
Sniowki gtadkiej oraz zewnetrzna torebka wtdknista.
Torbiele tego typu wystepuja czesciej u mezczyzn niz
u kobiet i lokalizuja sie zwykle w lewym ptacie watroby
[40]. Z ok. 60 opublikowanych opiséw chorych z tym ty-
pem torbieli wynika, ze srednica takich torbieli zawiera
sie w przedziale 4-90 mm [41].

Urzesione torbiele watroby w badaniu ultrasonogra-
ficznym, tomografii komputerowej i rezonasu magnetycz-
nego przypominaja torbiele proste lub torbielogruczolaki
i na podstawie tych badarn nie mozna postawi¢ definityw-
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nego rozpoznania. Pewnych informacji, potwierdzajacych
rozpoznanie, moze dostarczy¢ tylko celowana biopsja tor-
bieli. Mimo tagodnego charakteru nalezy liczy¢ sie z moz-
liwoscia metaplazji ptaskonabtonkowej, dysplazji i rozwo-
ju raka ptaskonabtonkowego wewnatrz torbieli [42].
Z uwagi na rzadkos¢ wystepowania tego typu torbieli
brakuje systematycznych badan, oceniajacych potrzebe
leczenia operacyjnego, ryzyko powiktai i ewentualnych
wznéw. Wydaje sie jednak, ze rozpoznanie zmiany u 0séb
mtodych powinno stanowi¢ wskazanie do resekgji.

Torbiele drég zéiciowych

Torbiele drog zétciowych s3 pojedynczymi lub mno-
gimi zmianami, stanowigcymi odcinkowe poszerzenia
wewnatrzwatrobowych badz zewnatrzwatrobowych
drég z6tciowych o ksztatcie kulistym lub workowatym.
Szacuje sie, ze czestos¢ wystepowania tego typu zmian
wynosi 1 na 100-150 tys. mieszkancéw. Istnieja obszary
geograficzne o 2-krotnie wyzszej od przecietnej zapadal-
nosci, do ktorych nalezg Japonia oraz inne kraje azjatyc-
kie. Szacuje sie, ze stosunek kobiet do mezczyzn wyno-
si ok. 3:1 i nie stwierdza sie predyspozycji zwiazanej
z wiekiem [43, 44].

Formowanie sie wewnatrzwatrobowych drég z6tcio-
wych rozpoczyna sie w 2. mies. zycia ptodowego, kiedy to
komorki prekursorowe drég zétciowch (ptodowe hepato-
blasty) zmniejszajg wymiary i uruchamiaja synteze cyto-
keratyn 8, 18 i 19. Wewnatrzwatrobowe drogi zétciowe
powstaja w wyniku procesu modelowania tzw. ptytki
przewodowej, ktory rozpoczyna sie od okolicy przywne-
kowej watroby, a koriczy na przewodzikach srédptaciko-
wych. Topograficznym wyznacznikiem embriogenezy
drog z6tciowych sg gatezie zyty wrotnej. Podtozem morfo-
logicznym dziedzicznych zmian watrobowych o charakte-
rze wtoknisto-torbielowatym jest zablokowanie lub nie-
prawidtowy przebieg modelowania ptytki przewodowe;.
Procesom tym moga towarzyszy¢ reakcje martwiczo-za-
palne, uszkadzajace niedojrzate przewody zétciowe. Mal-
formacja moze dotyczy¢ wszystkich pieter wewnatrzwa-
trobowego drzewa zbtciowego, tzn. przewodow
segmentowych, przegrodowych, miedzyptacikowych
i srodptacikowych. Zaburzeniom rozwojowym drog zétcio-
wych czesto towarzysza nieprawidtowosci procesu rami-
fikacji zyty wrotnej, ktorej gatezie sg waskie i zbyt liczne.
Poza tym niektérym malformacjom ptytki przewodowej
towarzysza zaburzenia rozwojowe nefronu.

W 5-stopniowej klasyfikacji Todaniego torbiele we-
wnatrzwatrobowe zalicza sie do typu IVa iV, okreslane-
go tez mianem choroby Caroliego [45]. Jest ona wyni-
kiem malformacji ptytki przewodowej segmentowych
przewodoéw zétciowych. Czesto towarzyszy jej wielotor-
bielowate zwyrodnienie nerek [46]. W czesciej wystepu-
jacym zespole Caroliego zmiany torbielowate przewo-

déw zétciowych skojarzone sg z wrodzonym wit6knie-
niem watroby [47]. Przestrzenie wrotne w tym zespole
cechuje poszerzenie z obecnoscia wtéknienia i prolifera-
cja przewodzikéw zétciowych. Rozrost tkanki tacznej
oraz niedorozwdj gatezi zyty wrotnej sa przyczyna nad-
cisnienia wrotnego. Obecnos¢ choroby, jak i zespotu Ca-
roliego, mozna stwierdzi¢ u cztonkéw tych samych ro-
dzin. Chorobie Caroliego moga towarzyszyé anomalie
pozawatrobowe, takie jak dziedziczone autosomalnie
recesywnie wielotorbielowate zwyrodnienie nerek,
ektazje cewek nerkowych lub torbiel przewodu z6tcio-
wego wspblnego. Tylko niewiele przypadkéw choroby
Caroliego jest zwigzanych z wystepowaniem dziedziczo-
nego w sposéb autosomalny dominujacy PKD [48].

Rozpoznanie choroby i zespotu Caroliego stawia sie
na podstawie badan obrazowych, ktére ujawniaja rozde-
cie z nieregularnymi torbielowatymi poszerzeniami
wewnatrzwatrobowych przewodéw zétciowych z prawi-
dtowym obrazem przewodu zétciowego wspdlnego. Uzy-
teczne w stwierdzeniu tego typu zmian sg badanie ultra-
sonograficzne, cholangiopankreatografia wsteczna oraz
cholangiografia rezonansu magnetycznego [49].

Leczenie polega gtownie na eliminacji powiktan.
W przypadku zapalenia bakteryjnego drég zétciowych
nalezy wdrozy¢ antybiotykoterapie. Eradykacja bakterii
moze by¢ trudna, z uwagi na zaburzenia przeptywu z6tci
i tworzenie ztogébw w przewodach wewnatrzwatrobo-
wych. Zwykle istnieje potrzeba dtugotrwatego podawa-
nia antybiotyku. U pacjentéw z przewlekta cholestaza
zaleca sie suplementacje witamin rozpuszczalnych
w ttuszczach. Pacjenci, u ktérych w przebiegu choroby
doszto do rozwoju nadci$nienia wrotnego z Zzylakami
przetyku, powinni by¢ poddani leczeniu profilaktycznemu
krwawienia z zylakéw. Pojawienie sie zwezenia uprzed-
nio poszerzonych przewodéw z6tciowych moze przema-
wiac za rozwojem cholangiocarcinoma [50].

W przypadku obecnosci ztogéw w zewnatrzwatro-
bowych przewodach Zzétciowych zaleca sie wykonanie
sfinkterotomii endoskopowej i podjecie préby ich ewa-
kuacji [51]. Usuniecie ztogdéw z przewoddéw wewnatrz-
watrobowych jest znacznie trudniejsze i nie zawsze
mozliwe. Z doniesienia opublikowanego przez Caroli-
-Bosc i wsp. [52] wynika, ze zastosowanie litotryps;ji
ultradzwiekowej lub elektrohydraulicznej, poprzedzonej
endoskopowa sfinkterotomia, pozwolito na skuteczne
oczyszczenie wewnatrzwatrobowych drég z6tciowych
u 4 sposérdéd 6 pacjentéw z chorobg Caroliego.

Chirurgiczne usuniecie ztogéw z przewodéw we-
wnatrzwatrobwych zwykle nie jest mozliwe, mozna jed-
nak rozwazy¢ czesciowa hepatektomie u pacjentéw,
u ktérych choroba ogranicza sie do jednego ptata wa-
troby [53, 54]. Pacjenci z czestymi nawrotami zakazen
drég z6tciowych i powiktaniami zwigzanymi z rozwojem
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nadcisnienia wrotnego moga wymagac transplantacji
watroby [55].

Istnieja doniesienia potwierdzajace skutecznosé

syntetycznych kwasow z6tciowych w leczeniu zespotu
Caroliego. Ros i wsp. [56], stosujgc u 12 chorych kwas
ursodezoksycholowy w dawce 10-20 mg/kg/dobe przez
48 tyg., uzyskali catkowite rozpuszczenie ztogbw u 3 i cze-
sciowe u 9 pacjentéw. Rozpuszczeniu ztogdéw towarzy-
szyta poprawa funkcji watroby.
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