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　　Caroli 病临床上较罕见�至1986年世界
文献报告尚不到50例［1］�国内有关方面的报
道甚少。现将我院收治的1例以反复上消化
道出血为主要表现的成人 Caroli 病例报告如
下。
1　临床资料
　　男性�23岁�农民。反复呕血、黑便20a�
再发5d；纳差、腹胀0．5a�于1994年8月5日
入院。患者20a 前突然呕血（呈鲜红色）、黑
便�并发现肝脾肿大。17a前拟“门脉高压症”
行脾切除术�以后仍有反复呕血、黑便。0．5a
前始渐感纳差、乏力、腹胀。入院前5d 再次
呕血、黑便�总量约3000ml�伴心悸、头晕、出
冷汗。体检：神清�消瘦�重度贫血貌。腹部明
显膨隆�呈蛙状腹�脐以上腹壁静脉显露�血流
方向向上�肝肋下2指�质Ⅱ°�腹部移动性浊
音阳性。辅助检查：①血常规：Hb44g／L�RBC
1．7×1012／L；②大便 OB（＋＋＋＋）；③肝功
能：SGOT、SGPT、GGT 均轻度增高�ALB（白
蛋白）22．1g／L�GELD（球蛋白）43．0g／L�I2
（＋＋＋）；④B 超及 CT：肝包膜皱缩�门静脉
1．4cm�左右肝内胆管明显扩张�形态极不规
则�部分呈囊状�最大囊8．2cm×8．4cm�以末
梢胆管扩张为主�胆总管无扩张；腹腔内探及
大量液性暗区；双肾多发结石。诊断：①Caroli
病（合并肝纤维化型）并食管胃底静脉曲张破
裂出血、腹水；②双肾结石。给予补充血容量、
降门脉压、止血、保肝、利尿、支持等综合治疗�
入院3d后大便转黄�2周后腹水消退�临床症

状消失。
2　讨　论
　　Caroli 病为先天性肝内胆管多发性囊性
扩张�临床很少见到�成人病例更罕见。1941
年 LeNaour最先描述此病�直到1958年 Car-
oli的报道才引起临床医生注意�故名 Caroli
病［1］。本病属常染色体隐性遗传性疾病�为
先天性肝脏囊性病变之一种�病理表现为成熟
的纤维组织中包含扩张的小胆管�常伴胆总管
囊肿�肾脏囊性病变及胰胆管合流异常等。临
床上分为单纯型与合并肝纤维化两种类型�主
要表现为反复发作的胆管炎和门脉高压症。
本例以反复上消化道出血、肝脾肿大、腹水、腹
壁静脉显露等门脉高压的表现为主�B 超、CT
及肝功能检查提示 Caroli病�故诊断成立。另
外�B 超示患者双肾集合系统内布满小结石�
皮质变薄�是否伴肾脏囊性病变有待进一步随
访观察。
　　目前诊断 Caroli 病的主要手段是肝胆系
统的 B 超／CT 检查�必要时可行经皮肝穿刺
胆道造影检查。该病预后不良�尚无满意的治
疗方法。单纯胆管炎�主张内科保守治疗；合
并结石者�可作胆管切开取石；合并门脉高压
者�预后较差�治疗同一般门脉高压症的治疗。
如病变局限�可行肝叶切除术。
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