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Abstract  
Caroli disease is a rare congenital disease 
characterized by cystic dilatation of the intrahepatic 
bile ducts. Caroli disease with hepatitis B is even 
rarer. For hepatitis B patients, antiviral therapy is 

effective. For patients with recurrent bilirubin 
abnormality, clinicians should raise their 
awareness to rule out Caroli disease. 

© 2015 Baishideng Publishing Group Inc. All rights 
reserved. 
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摘要
Caroli病即先天性肝内胆管囊状扩张症, 临床
少见, 合并乙型肝炎者更是少见. 对于乙型肝
炎患者, 抗病毒治疗有效, 但反复胆红素异常
者, 临床医生要拓宽思路, 需排除本病. 

© 2015年版权归百世登出版集团有限公司所有. 
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核心提示: Caroli病临床少见, 常缺乏特异性, 可
表现为反复发作性的胆管炎, 临床可有腹痛、

黄疸等表现. 若合并有乙型肝炎, 这些症状常被

误以为肝炎所致, 易漏诊. 因此对于乙型肝炎抗

病毒治疗效果良好, 反复胆红素异常者, 需扩展

思路, 排除本病.
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■同行评议者
杨江华 ,  副教授 , 
皖南医学院弋矶
山 医 院 感 染 科 ; 
王凯, 教授, 山东
大学齐鲁医院肝
病科

■背景资料
Caroli病为一种
遗传性疾病 ,  发
病早, 病程长, 临
床少见 ,  缺乏特
异性 ,  常易误诊
为胆囊炎、胆管
炎、肝炎等疾病. 
有报道认为胆管
炎、肝硬化和胆
管上皮癌是其潜
在的并发症 ,  合
并有并发症及反
复胆道感染者多
预后不良 .  由于
本病缺乏特异的
临床症状 ,  常为
临床医生所忽略, 
合并有乙型肝炎
者则更易漏诊. 
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0  引言

Caroli病是一种常染色体遗传性疾病, 可见于

各个年龄段, 儿童及青少年多发, 临床表现各

异, 常因狭窄和扩张的胆管引发肝内胆管胆汁

瘀积, 可有反复发作的右上腹痛、发热、黄疸

等表现. 而乙型肝炎活动期与上述表现类似, 
易于漏诊. 而Caroli病可累及整个肝脏, 有癌变

可能, 且内科治疗效果差, 治疗上以手术切除

为主, 因此早发现有利于改善预后. 淮安市淮

阴医院发现了1例Caroli病合并乙型肝炎的老

年患者, 以反复黄疸为表现, 现报道如下. 

1  病例报告

患者, 男, 61岁, 农民, 因“反复乏力、尿黄5
年, 加重7 d”入院. 于2010-07查诊为慢性乙型

病毒性肝炎, 一直行拉米夫定联合阿德福韦酯

抗病毒治疗, 2014-05-20患者劳累后出现乏力

加重, 尿黄, 伴有上腹部不适; 入院查体见: 慢
肝面容, 巩膜略黄染, 无肝掌、蜘蛛痣, 腹平, 
无腹壁静脉曲张, 腹软, 全腹无压痛及反跳痛, 
肝脾肋下未及, Murphy's征阴性, 肝区叩击痛

阴性, 腹水征阴性; 实验室检查: 肝功能: 谷丙

转氨酶: 28 U/L、谷草转氨酶20 U/L、直接胆

红素: 17.9 μmol/L、总胆红素: 50.8 μmol/L、
谷氨酰转移酶16 U/L、碱性磷酸酶56 U/L, 白
/球蛋白1.7; 乙型肝炎5项: 乙型肝炎表面抗

原、乙型肝炎核心抗体、乙型肝炎e抗原均阳

性; HBV DNA定量9.56×104 copies/mL. 甲、

丙、戊型肝炎抗体均阴性; 耐药检测显示对

阿德福韦酯、拉米夫定均敏感; 上腹部磁共

振成像(magnetic resonance imaging, MRI)
及磁共振胰胆管成像(magne t i c r e sonance 
cholangiopancreatography, MRCP): 肝实质

内见多发大小不等的类圆形长T1长T2信号, 
DWI示部分高信号, 动态增强后未见明显强

化, 与肝内胆管末端似是相连, 肝内胆管未见

明显扩张; 胆囊体积不大, 壁稍厚, 腔内未见

明显异常信号, 脾胰未见异常; 双肾见类圆形

长T1长T2无强化灶, 最大约4.6 cm, 位于右肾

下极. MRCP: 胆总管下端狭窄, 上游胆管明

显扩张, 最大管径约1.5 cm, 肝内胆管末端见

类圆形信号, 主胰管扩张. 考虑为Caroli病, 胆
总管下端炎性狭窄考虑, 并上游胆管轻度扩

张, 主胰管轻度扩张; 双肾囊肿(图1); 诊断为: 
Caroli病Ⅰ型; 病毒性肝炎(乙型, 慢性); 胆管

炎; 肝囊肿; 肾囊肿. 予抗病毒、保肝退黄后

好转出院, 随访1年虽间断胆红素异常, 但未见

病情进展至肝硬化及发生癌变. 

2  讨论

Caroli病即先天性肝内胆管囊状扩张症, 又称

交通性海绵状胆管扩张症. 其病因不明, 可见

于任何年龄段, 儿童及青少年好发, 典型的临

床表现为腹痛、黄疸和腹部肿块三联征. 成人

型症状不典型, 常与胆道结石、胆系感染等难

分辨, 常呈现反复发作的胆管炎、胰腺炎、结

石[1]. 病情进展可致肝硬化出现门脉高压、脾

大、上消化道出血等并发症[2]. 此外尚可合并

胆管癌, 其发病率近7%[3]. 其发病机制可能与

门脉血管分支周围的肝内胆管胚芽结构发育

不良有关[2]. Caroli病可分为Ⅰ、Ⅱ型. Ⅰ型即

单纯型, 只有肝内胆管扩张, 无纤维化和门静

脉高压, 常伴有胆囊炎、胆结石, 少数可有胆

总管囊肿, 临床表现上可表现为右上腹反复发

作性疼痛, 进行性加重, 继发感染者可有发热. 
Ⅱ型即弥漫型, 除肝内末端胆管扩张, 合并有

肝纤维化和门脉高压, 不伴有结石或胆管炎, 
可继发肝硬化[4]. 本病的诊断主要依靠CT、

■相关报道
Caroli病由法国
医 生 于 1 9 5 8 年
报道 ,  随着对本
病 认 识 的 加 深 , 
目 前 认 为 本 病
是 一 种 少 见 的
常 染 色 体 隐 性
遗传性疾病 .  临
床 表 现 缺 乏 特
异性 ,  可通过磁
共振 ( m a g n e t i c 
r e s o n a n c e 
imaging,  MRI)
及 磁 共 振 胰 胆
管成像(magnetic 
rsonance cholan
giopancreatogra
phy,  MRCP)、
超 声 、 经 皮 肝
穿 刺 胆 管 造 影
( p e r c u t a n e o u s 
t r a n s h e p a t i c 
cholangiography, 
P T C ) 及 经 内 镜
逆行性胰胆管造
影术(endoscopic 
r e t r o g r a d e 
c h o l a n g i o -
pancreatography, 
ERCP)等影像学
检 查 协 助 诊 断 . 
内 科 治 疗 效 果
差 ,  对于局限性
Caroli病患者, 肝
段或肝叶切除可
获得治愈性长期
疗效 ;  而对于弥
漫性Caroli病患
者 ,  扩大的肝切
除或肝移植也能
获得很好的远期
效果. 

■创新盘点
目前报道中与本
文不同之处在于, 
患者乙型肝炎多
年 ,  长期服用抗
病毒药物 ,  反复
胆红素异常才行
磁共振检查证实
为本病 ,  经对症
处理后随访至今
未见进一步进展. 

A

B

图  1  MRI及MRCP结果. A: MRI显示肝实质内见多发大小

不等的类圆形长T1信号, DWI示部分高信号, 动态增强后

未见明显强化, 与肝内胆管末端似是相连; B: MRCP显示

胆总管下端狭窄, 上游胆管明显扩张, 肝内胆管末端见类

圆形信号. MRI: 磁共振成像; MRCP: 磁共振胰胆管成像. 
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MRI及MRCP、超声、经皮肝穿刺胆管造影

(percutaneous transhepatic cholangiography, 
PTC)及ERCP等影像学检查. MRI及MRCP不
仅显示肝内外胆道改变清晰、可以显示肾内

T1WI高信号的小囊肿和低信号的结石[5]. 本例

患者有乙型肝炎病史多年, 服用拉米夫定联合

阿德福韦酯抗病毒治疗, 长期乏力、尿黄, 抗
病毒治疗效果良好, 但反复胆红素异常, 经磁

共振检查诊断合并有Caroli病, 其原因考虑为

肝内胆管囊状扩张伴相对狭窄, 狭窄和扩张的

胆管引发肝内胆管胆汁瘀积导致继发胆管炎

症所致. 因此临床上对于肝功能正常, 反复胆

红素异常者, 需要排除本病. 对于本病的治疗, 
大多数学者认为对有症状者主张切除扩张的

胆管, 解除胆管梗阻. 对于弥漫性病变, 可以保

守治疗为主, 晚期可考虑行肝移植[6]. 本病预后

多较差, 后期病死率达23.5%[7]. 本例患者经抗

病毒保肝退黄等治疗后, 症状逐步改善出院, 
随访1年未见病情进展. 
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■应用要点
对 于 反 复 胆 红
素 异 常 的 患 者 , 
临 床 上 可 通 过
MRI+MRCP排除
本病; 对于Caroli 
Ⅰ型的患者 ,  在
积极治疗合并症
的同时 ,  辅以利
胆退黄可以改善
症状 ,  是否能改
善预后仍有待长
期观察. 

■同行评价
本文对乙型肝炎
患者的肝功能异
常原因提供新的
视角. 


