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INFORMACJE O ARTYKULE ABSTRACT

Historia artykutu: Caroli's disease is a rare congenital disease of the liver characterized by multiple seg-
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tions of bacterial cholangitis. Owing to the rarity of this disorder, the diagnosis and

Stowa kluczowe: treatment is often delayed.
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Definicja, rys historyczny, epidemiologia

Definicja zespotu Caroliego (Caroli's syndrome; CS) odnosi sie
do przypadkéw wspétwystepowania choroby Caroliego
(Caroli's disease; CD) i wrodzonego widknienia watroby (con-
genital hepatic fibrosis; CHF) [1]. Obydwa komponenty zespolu
majg wspdélne podloze patogenetyczne i nalezg do grupy
choréb charakteryzujgcych sie zmianami narzgdowymi
o typie wtdknienia oraz zmian torbielowatych (fibropolycystic
diseases) [2].

Jacques Caroli w 1958 r. dokonat pierwszego opisu cho-
roby, nazwanej pézniej chorobg Caroliego, ktérg przedstawit
jako wrodzone zaburzenie rozwoju wewnagtrzwatrobowych
drég zétciowych [3]. Kilkanascie lat pdzniej, w 1977 r. Todani
zawart chorobe Caroliego w klasyfikacji torbieli drég zétcio-
wych i przedstawit jg jako typ V [4].

CD jest definiowana jako odcinkowe torbielowate posze-
rzenie wewnatrzwatrobowych przewodéw zdélciowych. Ist-
nieje podzial na postac rozlang (diffuse type) z zajeciem obu
platéw watroby oraz posta¢ ograniczong do jednego
z platéw czy segmentéw watroby (localized type). W wiek-
szoéci przypadkéw zmiany typowe dla choroby Caroliego sa
spotykane w obu platach. Czesto$¢ wystepowania wynosi
1 przypadek na 1 000 000, wigekszo$¢ z nich jest dziedziczona
w spos6b autosomalnie recesywny. Dotychczas w literaturze
medycznej opisano nieco ponad 200 przypadkéw choroby
Caroliego [5].

Wrodzone wldknienie watroby to termin odnoszacy sie,
podobnie jak choroba Caroliego, do wrodzonego zaburzenia
rozwoju wewnatrzwatrobowych przewodéw zétciowych [6].
Postepujgcy proces widknienia watroby jest efektem zabu-
rzen embriogenezy. Pierwsze opisy przypadkéw pojawily sie
w roku 1856, jednakze dopiero w 1961 roku powigzano
termin wrodzonego wldknienia watroby z typowymi dla
niego objawami klinicznymi [7, 8|. Izolowane CHF jest
bardzo rzadkie, do jednostek chorobowych czesto wspdlist-
niejagcych z CHF zalicza sie: wielotorbielowato$¢ nerek
dziedziczong w sposéb autosomalnie recesywny lub domi-
nujacy, zesp6l Bardeta i Biedla, zespdt Alstréma, zespét
mozdzkowo-oczno-nerkowy (zespét Joubert), zesp6l Meckla
oraz wspomniang juz chorobe Caroliego [6].

Patogeneza

Wewnatrzwatrobowe przewody zélciowe powstajg z bipoten-
cjalnych komoérek progenitorowych, ktére na skutek kon-
taktu z wypustkami mezenchymy otaczajacej drobne
odgalezienia zyly wrotnej formujg cylindryczng warstwe
komorek (ductal plates) dajaca poczatek macierzystym prze-
wodom zélciowym [9]. Zaburzenia remodelingu tych komé-
rek, okredlane w literaturze anglojezycznej jako ductal plate
malformation, skutkujg przetrwaniem niezréznicowanych
i niedojrzalych komoérek, ktére w efekcie bedg stymulowaty
proces wldknienia watroby [9].

W zaleznoéci od rodzaju drég zétciowych, ktérego doty-
czg opisane wyzej zaburzenia embriogenezy, wrodzone
zmiany torbielowate wewngtrzwatrobowych przewodéw zét-
ciowych obejmujg 5 jednostek chorobowych: wrodzone

wldknienie watroby, chorobe Caroliego, kompleksy von
Meyenburga, torbiele pojedyncze watroby oraz wielotorbie-
lowatg chorobe watroby (polycystic liver disease) [2].

Wrodzone widknienie watroby jest nastepstwem zabu-
rzen embriogenezy najmniejszych przewoddéw zdélciowych
(przewodziki miedzyzrazikowe), poszerzenie jest stwier-
dzane wylacznie mikroskopowo [2]. Choroba Caroliego od-
nosi sie do przypadkéw makroskopowego poszerzenia wigk-
szych przewoddéw zoélciowych [5]. Zajecie obu rodzajow
przewodow wystepuje w zespole Caroliego [1].

Obraz kliniczny

Objawy kliniczne zespotu Caroliego sg bardzo réznorodne,
jednakze jest on zwykle diagnozowany w dziecinstwie lub
u mtodych dorostych [1, 5, 11]. Pomimo obecnoséci typowych
zmian morfologicznych od urodzenia, choroba Caroliego
moze pozostawac bezobjawowa przez pierwsze dwie dekady
zycia [1, 5, 11]. Z kolei, dynamicznie postepujacy proces
wldknienia watroby i jego gtéwne powiklanie - nadci$nienie
wrotne, mogg skiada¢ sie na obraz kliniczny juz we wczes-
nym okresie zycia [1, 5, 11]. Nadci$nienie wrotne moze
zatem wyprzedzaé¢ objawy choroby drég zélciowych badz
pojawic sie réwnoczes$nie.

Przecigzenie splotu zolgdkowo-przetykowego skutkuje
powstaniem zylakéw przelyku, ktére ze wzgledu na ryzyko
wystgpienia krwotoku (krwiste wymioty $Swieza, niestra-
wiong krwig) stanowig bezposrednie zagrozenie zZycia pa-
cjenta. Hipersplenizm i bedace jego efektem zaburzenia
sekwestracji elementéw morfotycznych krwi (matoptytko-
wos$¢, leukopenia, a nawet pancytopenia) takze sg typowe
dla pacjentéw z wrodzonym widknieniem watroby [6].

Objawy kliniczne typowe dla choroby Caroliego obejmujg
nawracajace epizody ostrego zapalenia drég zélciowych (tac.
cholangitis) [1, 11]. Zastéj z6lci sprzyja kolonizacji bakteryjnej,
(najczesciej paleczkami Gram-ujemnymi). Typowe objawy
kliniczne skladajg sie na tzw. triade Charcota: bél o cha-
rakterze kolki zdlciowej w okolicy podzebrowej prawej,
wysoka gorgczka z dreszczami i zéttaczka. W przypadku
dotgczenia sie objawéw wstrzgsu i splatania obraz kliniczny
okresla sie jako pentade Reynolda.

ZejSciem procesu zapalnego moze by¢ formacja ropnia
wewnatrzwatrobowego [1, 5, 11]. Uszkodzenie nablonka
kanalikéw zélciowych moze powodowaé przenikanie bakte-
rii do krwi i bakteriemie. Kamica drég zétciowych wewnatrz-
watrobowych, wtérna do przewleklego zapalenia, moze by¢
przyczyng epizodéw zdlciopochodnego ostrego zapalenia
trzustki w zwigzku z przedostawaniem sie kamienia (lub
niewielkich kamieni) do brodawki i obturacjg przewodu
z6lciowego wspdlnego i przewodu trzustkowego.

Nawracajgce epizody zapalen drég zétciowych sg gléwng
przyczyng $miertelnosci pacjentéw z zespolem Caroliego [1,
5, 11]. Na skutek przewleklego procesu zapalnego drég
z6lciowych pacjenci z zespolem Caroliego sg narazeni na
rozwdj cholangiocarcinoma, ktérego ryzyko wynosi 7-14%
i jest 100 razy wyzsze niz populacyjne [1, 5, 11]. Tomasso
i wsp. [12] analizowali grupe 6 dzieci (2 chlopcéw, 4 dziew-
czynki) z rozpoznaniem choroby Caroliego, dodatkowo
u dwojki z nich rozpoznano wrodzone wiéknienie watroby
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