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  گزارش موردي
  

   گزارش يك مورد آمپيم  همي توراكس راست به علت سندروم كارولي
    

  **سيديحيي ضرغاميدكتر ،  ** دكتر داود تاسا،  *رامين ابراهيمياندكتر 
  

                                                                                                24/5/94 : پذيرش   20/1/94  :دريافت
  

  :چكيده
.  سندرم كارولي بيماري مادرزادي نادري است كه درآن درخت صفراوي داخل كبدي دچار اتساع غير انسدادي مي شود            :مقدمه  

سطح بيلي روبين در اين بيماري در محدوده ي طبيعي است و سطح ترانسفرازهاي كبدي ممكن است نرمـال يـا افـزايش خفيـف         
 .  آبسه هاي كبدي و سيروز در اين بيماران قابل انتظار است،نژيت مكرركلا.داشته باشد

 ساله اي هستند مورد شناخته شده ي سندرم كارولي كه به علت تب و سرفه و خلط بستري شـدند و                      37 زن بيمار   :معرفي بيمار   
  . شاهده شدطي بررسي هاي كلينيكي و تصويربرداري آمپيم و آبسه در همي توراكس راست و پنموبيلي م

به علت اتساع كم ريه تحت عمل جراحي توراكوتـومي راسـت            .  بيمار تحت درمان با لوله ي چست تيوب قرار گرفت          :نتيجه نهايي   
بـه پلـور و پارانـشيم ريـه مـشاهده شـد و       ) ناشي از آبسه مجـاري صـفراوي   ( قرار گرفت و حين عمل فيستول مجاري صفراوي        

بيمار با حال عمومي خوب ترخيص شد و در ويزيت هاي پيگيري بعد عمل فاقد مـشكل جـدي                   . شستشو و درناژ مناسب انجام شد     
  .بود

 

   چركي شدن فضاي جنب / بيماري كارولي / التهاب مجاري صفرا  :كليد واژه ها
  

  :مقدمه
سندرم كارولي يك بيماري مادرزادي نـادر اسـت كـه                 

درآن درخــت صــفراوي داخــل كبــدي دچــار اتــساع غيــر 
 در نـوع اول     ، شامل دو فرم اصلي اسـت      .سدادي مي شود  ان

كه نادرتر است فقط مجاري صفراوي داخـل كبـدي دچـار            
  اتساع مـي شـوند و سـاير ناهنجـاري هـاي كبـدي ديـده                

نوع دوم  . نمي شوند اين نوع بيماري كارولي گفته مي شود        
عـلاوه بـر اتـساع      در آن   كه كمي شايع تر از نوع اول است         

خل كبدي فيبروز مادرزادي كبدي نيـز       مجاري صفراوي دا  
 بيماري  .)1(وجود دارد و سندرم كارولي شناخته مي شود         

 اسپوراديك است و شيوع آن يك مورد در يك   كارولي غالباً 
ميليون نفر مي باشد ولي سـندرم كـارولي الگـوي وراثتـي             

اگرچه الگوي اتوزومـال غالـب      ) 2،3(اتوزومال مغلوب دارد    
 سـندرم   .)4( آن تعريـف شـده اسـت         بسيار نادر نيز بـراي    

كارولي اغلب بـا بيمـاري پلـي كيـستيك كليـه بـا الگـوي                
اتوزومال مغلوب همراهي دارد و به صورت نادر با فرم غالب           

ــود    ــي ش ــده م ــاري ژن .)4،5(آن دي ــاتوژنزاين بيم    در پ
  

PKHD1 ــوزوم ــي   (6P21 در كروم كــه عامــل بيمــاري پل
ل شـناخته   دخي ـ) كستيك كليه و كبد شناخته شده است      

شده است اين ژن مسئول ساخت پروتئين فيبروسيـستين         
  اســت كــه در مجــاري كورتيكــال و مــدولاري كليــه بيــان 
مي شود، بيان اين پروتئين در مجاري صفراوي و پانكراس          

ــد   ــي ده ــز رخ م ــن  ). 5،6(ني ــين در اي ــي روب ــطح بيل   س
بيماري در محدوده ي طبيعي است و سطح ترانسفرازهاي          

  ت نرمــال يــا افــزايش خفيــف داشــته كبــدي ممكــن اســ
  ).7(باشد 

    در صورت بروز هايپرتنشن پورت و اسپلنومگالي ممكن        
اســت ترومبوســيتوپني و حتــي لكــوپني ديــده شــود و در 
صورت بروز لكوستيوز احتمال وجود التهاب در مجـاري يـا           

بـا توجـه بـه كلـستاز و سـوء جـذب             . كلانژيت وجود دارد  
كلانژيـت  . دي قابـل انتظـار اسـت       اختلاف انعقا  Kويتامين  

مكرر باعث آسيب هاي كبدي، سنگ هاي داخـل مجـاري           
مثـل  (كبدي، هايپرتنشن پورت و مشكلات ثانويـه بـه آن           

  )واريس مـري و خـونريزي هـاي شـديد گوارشـي فوقـاني             
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  استاديار گروه جراحي دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي همدان  *

  )davodtasa@gmail.com( گروه جراحي دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي همدان دستيار **
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% 7ريـسك كلانژيوكارسـينوما در ايـن بيمـاران          . مي شـود  

ر اين  به صورت منظم دCEA, CA19-9لذا چك ) 3(است 
  ).3،8(بيماران توصيه شده است 

شود مي مطالعه بيماري با سندرم كارولي معرفي        در اين 
 آبـسه سـاب   كـه بـه علـت آبـسه مجـراي صـفراوي دچـار       

 پلـورال  فـضاي  بـه  فيـستول  و متعاقبـاً   راست ديافراگماتيك

 بـا   .با علايم آمپيم مراجعـه كـرده اسـت         و است راست شده 
آمده در پايگاه هاي اطلاعـاتي       بعمل   يبررسي و جستجوها  
چنين تظـاهري در سـندرم كـارولي تـا          توسط نويسندگان   

  .كنون گزارش نشده است
  :معرفي بيمار

همدان  ساله اهل و ساكن رزن     37بيمار مورد نظر زني          
بود كه به علـت تـب، سـرفه و خلـط از دو هفتـه قبـل در                   

هاي  رگه حاوي بيمار زرد رنگ،   خلط .شد بستري بيمارستان
بو بـود، در گرافـي قفـسه سـينه  افيـوژن              سبز و تلخ و بد    

بـراي بيمـار    . لوكوله در همي توراكس راست مشاهده شـد       
   تعبيه شده و حدوداً پانصد   36لوله ي توراكوستومي شماره     

  سي سي چرك غلـيظ تخليـه گرديـد و بـا شـروع درمـان                
 cc 50روزانـه  . آنتي بيوتيكي و درناژ تب بيمـار قطـع شـد      

در گرافـي هـاي سـريال از        . رد رنگ تخليـه ميـشد     چرك ز 
قفسه سينه افيوژن كاهش يافته ولي ريه اتساع قابل قبـول       

در سونوگرافي شـكم افـزايش اكـو پارانـشيمال          . پيدا نكرد 
سي تـي  . كبدي و ديلاتاسيون مجاري صفراوي گزارش شد  

اسكن شكم و قفسه سينه با كنتراست وريـدي انجـام شـد             
و اسـپلنومگالي     صفراوي و آئروبيلي   كه ديلاتاسيون مجاري  

خفيف و كاويته ي بسيار بزرگ در ريه راست حاوي سـطح     
  ).2 و 1شكل(مايع ـ هوا  يافته هاي حاصل از آنها بود 

  

  
  

 با سندرم كارولي بيمارسي تي اسكن قفسه سينه و شكم : 1 شكل
  اتساع مجاري صفراوي، پنموبيلي و آمپيم همي توراكس راست

 

  
  

   با سندرم كارولي بيماررافي قفسه گ: 2شكل
  افيوژن قابل توجه سمت راست

  

 : بيمار ي هاآزمايش
Wbc : 7000 , PMN : 70% , Hb : 8.8  , Plt : 474000  
Ast : 11 , Alt : 8 , Alkp : 463 , Bili D : 0.4 , Bili T : 
0.5 , Alb : 4    

پس از احياي كامـل و بهبـود حـال عمـومي و درمـان            
ــاز نــشدن ريــه بيمــار تحــت   آنتــ ــه علــت ب ي بيــوتيكي ب

 .توراكوتومي راست با تشخيص آمپيم لوكوله قرار گرفت

     هنگام عمل آبسه بزرگ در فضاي همي توراكس راست        
. حاوي صفرا و سنگ هاي متعـدد صـفراوي مـشاهده شـد            

پس از تخليه آبسه و شستشو حفره آن، فيستول صـفراوي           
  بـه دليـل نكـروز      . ص شـد  به پلـور و پارانـشيم ريـه مـشخ         

قسمتي از نسج ريه رزكشن سگمنتال انجام شـد و سـپس            
آبـسه ي كبـدي بـا       . ديافراگم جهت ارزيابي شكم باز شـد      

كـه  ( سانتيمتر منشا گرفته از مجاري صـفراوي         5 5ابعاد  
آبـسه  . مشاهده شـد  ) به فضاي پلورال فيستوليزه شده بود       

ديافراگم . ژ شد شستشو و با درن لوله اي از جدار شكم درنا         
ترميم شد و قفسه سينه نيز پـس از تعبيـه چـست تيـوب               

بيمــار ده روز پـس از جراحــي  .  تــرميم گرديـد 32شـماره  
لوله ي چست تيوب پس از سه هفتـه خـارج           . مرخص شد 

دو اپيـزود   بصورت ماهانـه،    در پيگيري و معاينه بيمار      . شد
شد كه بطـور    اي چهارم و ششم مشاهده      هدر ماه كلانژيت  

عود آبسه شـكم    . سب به درمان آنتي بيوتيكي پاسخ داد      منا
  .و آمپيم تا يك و نيم سال پس از جراحي ديده نشد

  :بحث
تشخيص بيماري كارولي بر پايه ي علائـم كلينيكـي و                

كلانژيت،  است بطور معمول بيماري به صورت    تصويربرداري
سپتي سمي با ارگانسيم هاي گرم منفي و آبسه ي كبـدي            

  ه اي از دردهايــبيماران معمولا سابق). 9(ي كند تظاهر م
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متناوب شكم و تب و لرز با يا بدون زردي را ذكر مي كنند              
اين عارضـه در اطفـال      . كه بيانگر اپيزودهاي كلانژيت است    

نادر مشاهده مي شود و معمولا در سنين ميانـسالي اسـت            
اگرچــه مــواردي از تظــاهر بيمــاري در نــوزادان نيــز ) 10(

 حاملگي جوانه هـاي     12در هفته   ). 11( شده است    گزارش
مجاري صفراوي كه مسطح مي باشـند سـاختار لولـه اي و             
استوانه اي به خود گرفته و سلول هاي اپي تليـالي اضـافي             
تحليل پيدا مي كنند و سپس شكل گيري مجاري در طول 

جهـت شـكل گيـري      . دوران جنيني ادامه پيـدا مـي كنـد        
ت محـيط اسـت و بـه تـدريج          مجاري از ناف كبدي به سم     

مجموعه هاي كبدي    شبكه اي از مجاري صفراوي در داخل      
مي شود، كيسه صفرا و مجاري صـفراوي خـارج كبـدي از             

 ).10(كند  قسمت كودال آندودرمي جنين توسعه پيدا مي

يافته ي مشخص اين بيماري گشاد شدگي دوكي شكل و           
 CTا  كيستيك مجاري صفراوي در ارزيابي با سونوگرافي ي ـ       

  ).9(اسكن است 
     MRCP    يك ارزيابي غير تهاجمي است كه قـادر اسـت 

ــشابه   ــاي م ــه ه  ERCP) Endoscopic retrogradeيافت

cholangiopancreatography (       را نمايش دهد ايـن شـيوه
تشخيــصي خطــر عارضــه ي كلانژيــت صــعودي و آســيب  

بيوپسي كبد جهت اثبات تشخيص     ).  12(مجاري را ندارد    
و موقعيـت   درمان بـر پايـه علايـم كلينيكـي    . يستنيازي ن

در   Urosodeoxy Cholic Acid. ناهنجاري صفراوي اسـت 
درمان سنگ هاي اوليه ي صفراوي سندرم كارولي استفاده         

اين دارو قـادر اسـت عـوارض سـنگ هـاي            ) 13(مي شود   
در موارد عـود كلانژيـت در       . كيسه صفرا را نيز كاهش دهد     

نتي بيوتيـك وسـيع الطيـف تجـويز         اين بيماري درمان با آ    
  در ايـن بيمـاري بـه علـت ناهنجـاري آنـاتوميكي             . ميشود

زمينه اي امكان استريل شدن دائمـي مـسير صـفراوي در            
  ).5(اين بيماران وجود ندارد 

  ه ـــــدرمان جراحي در موارد استاز صفراوي در نتيج     
  

  
سنگ صفراوي و يـا بـروز كلانژيوكارسـينوما انديكاسـيون           

در موارد درگيري يك لـوب در صـورتي كـه بيمـاري        .دارد
بدون فيبروز كبدي يا سـيروز باشـد هپـاتكتومي پارشـيال           

ــان مناســب اســت  ــروز  درم ــد از ب ــن رويكــرد مــي توان  اي

  ).4(كلانژيوكارسينوما در آينده جلوگيري كند 
يمـاران سـندرم كـارولي عارضـه        بروز آبسه كبـدي در ب         

 شايعي است به طور كلي تخليـه و ورود آبـسه هـاي              نسبتاً
ممكن اسـت ايـن     . كبدي به فضاي پلورال بسيار نادر است      

درمان اينگونه  . عارضه منجر به بروز ديسترس تنفسي شود      
بيماران درناژ زودهنگام آبسه و شروع درمـان طبـي اسـت            

. )14(شـود    نجام مـي  سپس ارزيابي و درمان آبسه كبدي ا      
  درمان آبـسه هـاي كبـدي در ايـن بيمـاران مـشابه              اصولاً  

آبسه هاي پيوژنيك و درناژ تحـت هـدايت سـونوگرافي يـا             
  درمـان آمپـيم نيـز بـر پايـه ي           ) 12(سي تي اسكن است     

  لـذا، بـه نظـر       .آنتي بيوتيك و در ناژ با لوله سينه اي است         
بيوتيك درماني  مي رسد اقدام به درناژ قفسه سينه و آنتي          

با پوشش مطلوب رويكرد مناسبي براي درمان اين بيماران         
  .باشد
بطور كلي ميتوان گفت سندرم كـارولي بيمـاري نـادر                

مــادرزادي مجــاري صــفراوي اســت كــه بــا تظــاهر ايجــاد 
  . كنــد كلانژيـت هـاي مكـرر و آبـسه ي كبـدي بـروز مـي       

  ن آبسه هاي كبدي در ايـن بيمـاري اكثـر اوقـات بـا درمـا               
  تخليـه شــدن آبــسه از  . آنتـي بيــوتيكي بهبـود مــي يابنــد  

  كبد به فـضاي پلـور از عـوارض بـسيار نـادر ايـن بيمـاري                 
به علت نادر بودن اين بيماري و به تبع آن نادر بودن           . است

اين عارضه كه آبسه كبدي به همـي تـوراكس راسـت وارد             
  شود، تجربه كمـي از درمـان مناسـب ايـن عارضـه وجـود               

ــذ. دارد ــز   ل ــاني اســتاندارد و ني ــه اصــول درم ا، رســيدن ب
پيشگيري از ايجاد اين عارضه در بيماران سـندرم كـارولي           
  نيازمنــد پيگيــري بيــشتر در ســير درمــان ايــن بيمــاران  

    .مي باشد
  

References 
1. Caroli JR, Soupault J, Kossakowski L, Plocker 

M, Paradowska. La dilatation polykystique con-
genitale des voies biliares intraphepatiques: es-
sai de classification. Sem Hop 1958; 34: 488-
495. (French) 

2. Yoshizawa K, Kiyosawa K, Yabu K, Usuda S, 
Shimizu S, Fujimori Y,  et al. Caroli’s disease in 
three siblings. Gastroent Jpn 1992; 27: 780-784. 

3. Miwala F, Segev D, Thuluvath P. Caroli’s disease  

      and outcome after liver transplantation. Liver 
Transpl 2008; 14: 11-17. 

4. Pirson Y, Lannoy N, Peters D, Geubel A, Gigot 
JF, Breunning M. Isolated polycystic liver dis-
ease as a distinct genetic disease, unlinked to 
polycystic kidney disease 1 and polycystic kid-
ney disease. Hepatology 1996; 23: 249-252. 

5. Itai Y, Ebihara R, Eguchi N, Saida Y, Kurosaki 
Y, Minami M. Hepatobiliary cysts in patients 
with autosomal dominant polycystic kidney dis 



  و همكارانميانرامين ابراهيدكتر                                                                                       به علت سندرم كارولي  يم همي توراكس آمپ             

  

266 
 
 
       ease: prevalence and CT findings. AJR 1995; 

164: 339-342 
6. Mousson C, Rabec M, Cercueil JP, Viret JS, Hil-

lon P, Rifle G. Caroli’s disease and autosomal 
dominant polycystic kidney disease: a rare asso-
ciation? Nephrol Dial Transplant 1997; 12: 
1481-1483. 

7. Gunay-Aygun M. Liver and kidney disease in 
ciliopathies. Am J Med Genet C Semin Med 
Genet 2009; 151: 296. 

8. Sans M, Rimola A, Navasa M, Grande L, Garcia-
Valdecasas JC, Andreu H, et al. Liver transplan-
tation in patients with Caroli's disease and recur-
rent cholangitis. Transpl Int 1997; 10:241-  
244. 

9. Krause D, Cercueil JP, Dranssart M, Cognet F, 
Piard F, Hillon P. MRI for evaluating congenital 
bile duct abnormalities. J Comput Assist To-
mogr 2002; 26: 541-552. 

 

 
 
10. Keramidas DC, Kapouleas GP, Sakellaris G. 
     Case Report. Isolated Caroli’s disease presented 

as an exophytic mass in the liver. Ped Surg In-
ternat 1998; 13: 177-179. 

11. Fagundes-Neto U, Schettini ST, Wehba J, Pinus 
J, Patricio FR. Caroli’s disease in childhood: re-
port of two new cases. J Pediatr Gastroenterol 
Nutr 1983; 2: 708-711 

12. Hussain SZ, Bloom DA, Tolia V. Caroli’s dis-
ease diagnosed in a child by MRCP. Clin Imag 
2000; 24: 289-291. 

13. Ros E, Navarro S, Bru C, Gilabert R, Bianchi L, 
Bruguera M. Ursodeoxycholic acid treatment of 
primary hepatolithiasis in Caroli’s syndrome. 
Lancet 1993; 342: 404-406. 

14. Mabrut JY, Partensky C, Jaeck D. Congenital 
intrahepatic bile duct dilatation is a potentially 
curable disease: long-term results of a multi-
institutional study. Ann Surg 2007;246:236-245.  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



  و همكارانميانرامين ابراهيدكتر                                                                                       به علت سندرم كارولي  يم همي توراكس آمپ             

  

256 
 
 

Case Report  
 

Right Hemithorax Empyema in a Known Case of Caroli Syndrome 
 

R. Ebrahimian, M.D.
*
; D. Tasa, M.D.

**
 ; S.Y. Zarghami, M.D.

**
 

 

Received: 9.4.2015           Accepted: 15.8.2015           
 

Abstract 
 
Introduction: Caroli disease is a rare congenital disorder characterized by segmental, nonob-
structive dilatation of intrahepatic bile ducts. The term Caroli syndrome is used for the asso-
ciation of Caroli disease with congenital hepatic fibrosis. 
Case Report: A 37 year old woman, a diagnosed case of Caroli syndrome, was admitted to 
hospital because of fever, cough and sputum. During the clinical examination and imaging, 
thoracic empyema and lung abscess was seen in the right hemithorax. Also, pneumobilia was 
seen in abdominal CT scan. 
Conclusion: Tube thoracostomy was done but lung did not expand. Therefore  , right thora-
cotomy was performed. Intraoperative finding was as fallows :because of biliary tract infec-
tion and abccess formation the tracts were fistulated to the lung parenchyma and pleural 
space. Irrigation and drainage was performed. After 2 weeks the patient was discharged. He 
was being fallowed up for 1 year after the surgery and no serious problem was observed.   
(Sci J Hamadan Univ Med Sci 2015; 22 (3): 263-267) 
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------------------------------ 
* Assistant Professor, Department of Surgery, School of Medicine 
   Hamadan University of Medical Sciences & Health Services, Hamadan, Iran.  
** Resident, Department of Surgery, School of Medicine 
   Hamadan University of Medical Sciences & Health Services, Hamadan, Iran. (davodtasa@gmail.com) 

5201Autumn  , 3.No, 22.Vol                              Scientific Journal of Hamadan University of Medical Sciences                 267 


