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U radu smo opisali nasljednu cistiénu dilataciju intrahepati¢nih zu¢nih vodova (Morbus Caroli) u devetogodidnjeg djeteta.
Primijenjena je tehnika pregleda ultrazvukom. Prvi simptomi bolesti bili su obilno krvarenje iz varikoziteta jednjaka. Navedeni simp-
tomi, kao prvi znakovi bolesti, su, zapravo, neuobi¢ajeni u tako male djece. Ultrazvu¢nom tehnikom prikazana je poveca jetra, s neop-
struktivnim difuzno cisti¢no prodirenim intrahepatickim bilijarnim sustavom. Bubreg je bio takoder malformiran (spongiforman).
Zbog toga §to je jetra bila difuzno zahvacena, kirurika intervencija bila bi bezuspjesna.

Kljuéne rijeci: dijete, Morbus Caroli

Morbus Caroli je cisticna dilatacija intrahepatickih zu¢nih vodo-
va, udruzena s razlic¢itim stupnjem fibroze jetre (9). Bolest su
prvi opisali Caroli (1958) i Corcosa (1964). Iako je funkcija jetre
obi¢no ofuvana vise godina, ipak ponekada mozemo ocekivati
portalnu hipertenziju i u mladoj dobi. Patoloske promjene mogu
se naci i na drugim parenhimskim organima, naj¢es¢e na bubrez-
ima, pa renalna simptomatologija moze dominirati klinickom
slikom (1). Ako bolesno dijete dozivi odraslu dob, ¢esto se razvi-
ja kolangitis, a povecan je i rizik za nastanak karcinoma.
Patogeneza cisti¢ne jetre nije sasvim razjasnjena, ali se pripisuje
upali 1 opstrukciji aberantnih zuénih putova (2).

Nasljedivanje Morbus Caroli je najvjerojatnije autosomno rece-
sivno (3,10).

PRIKAZ BOLESNIKA

Nas bolesnik je normalno razvijeno 9-godisnje musko dijete, bez
subjektivnih simptoma, u koga je hepatosplenomegalija nadena
slucajno u drugoj godini zivota. U toj ranoj dobi ultrazvukom je
prikazan naglaSeno povecan lijevi rezanj jetre, uz dvostruko
proSiren koledokus i1 difuzno proSirene intrahepaticke Zuéne
vodove (slika 1).

Endoskopskom retrogradnom kolangiografijom (ERCP)
prikazani su vrecasto dilatirani Zuéni putovi, §to je karakteristi-
ka Morbus Caroli. Bolesnik je redovito kontroliran i normalno se
razvijao bez znakova bolesti. U dobi od 9 godina primljen je
iznenada u bolnicu zbog obilnog povracanja svjeze krvi. Dijete
nije bilo ikteri¢no, niti se Zzalilo na bolove u trbuhu.
Ezofagoskopijom prikazani su varikoziteti jednjaka II-111. stup-
nja. CT abdomena potvrdili su ve¢ prije klinicki nadenu
hepatosplenomegaliju sa intrahepatickom dilatacijom Zuénih
vodova, a prikazao se i spongiformni bubreg.

RASPRAVA

Morbus Caroli je rijetka strukturna anomalija koja samo naliku-
je opstrukeiji intrahepati¢kih Zuénih vodova.

Promjene mogu biti lokalizirane samo u jednom lobusu (tip 1),
pa je ovdje moguéa uspjesna kirurska intervencija (4,8).

Ako su promjene difuzne (tip 11.), tada se kirurSkim zahvatom ne
postize zadovoljavajuéi rezultat. Na$ bolesnik je imao difuzne
promjene podjednako u oba lobusa jetre. Intrahepatalne cisti¢ne

promjene zu¢nih vodova ¢esto su udruzene s dilatacijom duktusa
koledoksa, koji je u nadeg bolesnika bio gotovo dvostruko $iri od
normalnog. Portalna hipertenzija cesto je posljedica kongeni-
talne fibroze jetre (1). U naSeg bolesnika nadeni su izraZeni
varikoziteti jednjaka I1.- IIL. stupnja, iz kojih je obilno krvario.
Ujedno je bolesno dijete imalo i spongiformni bubreg, Sto je
takoder jedan od oblika Morbus Caroli.
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SLIKA 1.
Ultrazvuk jetre prikazuje vrecasto prodirenje
koledokusa (8irina 1,1 c¢m) i difuzno cisticno prosirene
intrahepaticke zu¢ne vodove (obiljezeni strelicama)

FIGURE 1.

Ultrasonography of the liver. Note a sack-formed enlargement
of the common bile duct (width 1.1 ¢cm) and diffuse cystic
dilatations of the intrahepatic bile duct, both marked with

arrows.
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CAROLI'S DISEASE IN A NINE-YEAR-OLD BOY

Zlatko Mandi¢, Zdenka Krucaj, Ljerka Pinoti¢ and Snjezana Angebrandt

Osijek Clinical Hospital

ABSTRACT

Aim: We describe an inheritable cystic dilatation of intrahepatic bile duct (Caroli's disease) in a nine -year-old boy. Methods: Imaging
techniques ultrasonography.
Results: The disease presented with bleeding from the oesophageal varicosities, which is an unusual symptom in young children.
Imaging methods showed an enlaged liver with non-obstructive, saccular dilatations of the whole intrahepatic biliary tree. The kid-
neys were also malformed (spongiform). Conclusion: In view of the diffuse affection of the liver, surgical intervention was impossi-

ble.
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