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Болезнь Кароли (коммуникативная кавернозная 
эктазия желчевыводящих путей) является редким 
наследственным заболеванием, которое характеризу-
ется наличием необструктивных мешотчатых или вере-
тенообразных расширений внутрипеченочных желчных 
протоков. Выделяют 2 типа болезни Кароли: истинный 
тип с расширением внутрипеченочных желчных прото-
ков, с поражением, как правило, одного сегмента и со 
склонностью к формированию камней и развитием 
холангита и второй тип, который сочетается с врожден-
ным печеночным фиброзом. Истинный тип болезни 
Кароли необходимо дифференцировать с первичным 
склерозирующим холангитом, поликистозом, холангио-
литиазом и другими заболеваниями.

В статье приведены обзор литературы и собствен-
ное клиническое наблюдение монолобарной формы 
болезни Кароли с наличием внутрипеченочного конкре-

мента. Показаны трудности дооперационной диффе-
ренциальной диагностики.

Ключевые слова: болезнь Кароли, внутрипеченоч-
ный  конкремент, МР-холангиография, компьютерная 
томография, магнитно-резонансная томография.
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Caroli’s disease is a rare inherited disorder character-
ized by nonobstructive saccular or fusiform dilation of the 
intrahepatic bile ducts. Two main types of Caroli’s disease 
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are reported, the true type with isolated dilation of intrahe-
patic bile ducts of single liver segment with formation 
of stones and development of cholangitis. The second type 
is combined with a congenital hepatic fibrosis. The true 
type of Caroli’s disease is distinct from primary sclerosing 
cholangitis, polycystic disease, cholangiolithiasis and 
other diseases.

This paper presents a literature review and a case 
of monolobar Caroli’s disease with intrahepatic stones. 
The difficulties of preoperative differential diagnosis are 
shown.

Key words: Caroli’s Disease, cholangiolithiasis, mag-
netic resonance cholangiopancreatography, computed 
tomography, magnetic resonance tomography.
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Введение
Болезнь Кароли (БК) впервые была описана 

французским доктором Жаком Кароли в 1958 г. 

[1]. Это врожденное нарушение, характеризую-

щееся наличием необструктивных мешотчатых 

или веретенообразных расширений внутрипече-

ночных желчных протоков. Выделяют 2 типа БК: 

простая форма (тип I, или изолированная форма) 

и сложная форма (тип II – синд ром Кароли). I тип 

характеризуется расшире нием только крупных 

печеночных протоков. Застой и нару шение оттока 

желчи позволяют аккумулироваться инфекции, что 

приводит к рецидивирующим эпизодам холангита, 

как наиболее частому клиническому проявлению 

заболевания. В результате плохого оттока, нали-

чия стаза и осадка могут образовываться конкре-

менты [1–7].

Для II типа характерна патология внутрипече-

ночных протоков на всех уровнях, в том числе мел-

ких междольковых протоков, что сопровождается 

наличием врожденного печеночного фиброза, при-

водящего к развитию портальной гипертензии. 

БК обычно манифестирует как холангит или как 

проявление  портальной гипертензии в детстве 

или молодом возрасте, однако может протекать 

бессимптомно до 60–70 лет [8–10]. Поздняя мани-

фестация чаще встречается при изоли рованной 

форме (поражении сегмента или доли печени). 

Билобарное поражение встречается чаще, чем 

изолированная форма [11–14].

Клинические проявления и симптоматика схо-

жи для обеих форм: как билобарной, так и моно-

лобарной. Наиболее частыми клиническими про-

явлениями являются боли в эпигастрии, лихорад-

ка, гепатоспленомегалия, иктеричность кожных 

покро вов. Лабораторные показатели функции пе-

чени могут быть в пределах нормы, однако воз-

можно умеренное повышение уровня билируби-

на, щелоч ной фосфатазы. Дифференциальную 

диагностику следует проводить с внутрипеченоч-

ной формой желчнокаменной болезни, рециди-

вирующим бактериальным холангитом, внутри-

печеночным абс цессом [7, 9, 15–17].

В настоящее время с развитием различных 

методов визуализации диагноз БК подтверждает-

ся наличием связи кистозных полостей с изме-

ненными желчными протоками. Ультразвуковое 

исследование (УЗИ) является методом выбора 

у пациентов с подо зрением на расширение 

внутри печеночных желчных протоков [17]. Эндо-

скопи ческая ретро градная холангиопанкреато-

графия и чрес кожная чреспеченочная холангио-

графия считаются высокочувствитель ными мето-

дами для визуализации строения билиарной сис-

темы и выявления сообщения между кистозными 

расширениями и желчными протоками. Однако 

оба эти метода являются инвазивными с возмож-

ным развитием осложнений [4, 14, 17].

Эффективным и неинвазивным методом иссле-

дования желчевыводящих путей, в частности при 

БК, является магнитно-резонансная томография 

(МРТ) [4, 7, 17–19].

“Золотым стандартом” в постановке диагноза 

БК по-прежнему является гистологическое иссле-

дование ввиду возможности злокачественного 

пере рождения [7, 16, 20]. Встречаемость холан-

гиокарциномы на фоне БК, по данным мировой 

литературы, составляет от 7 до 14% и многие 

авторы  относят БК к предраковому состоянию 

с большим риском малигнизации, особенно при  

монолобарной форме заболевания [21, 22].

В качестве иллюстрации диагностики и лече-

ния монолобарной формы БК приводим собствен-

ное клиническое наблюдение. 

Пациентка Ж., 52 лет, поступила в отделение хирур-

гии печени, желчных протоков и поджелудочной железы 

РНЦХ им. акад. Б.В. Петровского с жалобами на посто-

янные боли в эпигастрии с интенсивным чувством 

жжения , иррадиацией в спину, тенденцией к усилению, 

приходящей лихорадкой.

При поступлении общее состояние удовлетвори-

тельное. При пальпации живот мягкий, безболезнен-

ный. Аускультативно: перистальтика активная. Перито-

не альных симптомов нет. Определялись желтушность 

склер и кожи, уровень общего билирубина составлял 

90 ммоль/л. На фоне антибактериальной и инфузион-

ной терапии желтушность кожи и склер, а также боле-

вой симптом были частично купированы. 

По данным ультразвукового исследования в ле-

вой доле печени по ходу портальных сосудов определя-

ется образование, преимущественно гиперэхогенное, 
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с нечеткими контурами, размерами 43 × 23 мм (рис. 1). 

При ЦДК сосуды в данном образовании визуализиро-

вать не удалось. За конкрементами идут широкие акус-

тические тени, что не позволяет качественно осмотреть 

ткань печени. Выше и внутри этой зоны лоцируются 

расширенные внутрипеченочные протоки с максималь-

ным диаметром до 0,4 см. В желчном пузыре лоциру-

ются мелкие подвижные конкременты. Заключение: 

калькулезный холецистит, изменения в протоках левой 

доли соответствуют холангиолитиазу.

Компьютерная томография с внутривенным кон-

трастированием. Печень в размерах не увеличена. 

В левой доле печени определяется округло-продолго-

ватой формы структура размерами 35 × 20 мм, с относи-

тельно ровными четкими контурами, денситометри-

ческой плотностью 10–20 ед.H, без признаков накопле-

ния контраста (рис. 2). Отмечаются извитость, неравно-

мерное расширение желчных протоков левой доли 

печени до 6 мм, стенки протоков минимально утолщены. 

Паренхима печени в области расширенных протоков по-

ниженной плотности, с точечными обызвествлени ями. 

Внутрипеченочные протоки остальных сегментов и вне-

печеночные протоки без изменений. Лимфати чес кие уз-

лы не увеличены. Заключение: левосторонняя билиар-

ная гипертензия, вероятнее, на фоне холангиолитиаза. 

Магнитно-резонансная томография органов 

брюшной полости с внутривенным контрастирова-

нием. В левой доле печени, проекционно в просвете 

расширенного протока III сегмента, определяется обра-

зование с четкими ровными контурами, низкого сигнала 

во всех последовательностях, размерами 35 × 17 × 25 мм, 

Рис. 1. УЗ-изображение, метками обозначено гипер-
эхогенное образование в левой доле печени с широкой 
акустической тенью.

Рис. 3. МР-изображения:  расширение протока III сег-
мента с внутрипротоковым “холестериновым” конкре-
ментом (стрелки). а – Т2ВИ, коронарная проекция: 
включение низкого сигнала в просвете протока III сег-
мента; б – Т2FS, аксиальная проекция; в – Т1 vibe на 
фоне контрастного усиления: накопление контраста по 
контуру образования, стенкой протока.

а

б

в

Рис. 2. КТ-изображение. Изолированное расширение 
внутрипеченочных желчных протоков левой доли пече-
ни с наличием образования пониженной плотности 
без признаков накопления контрастного вещества 
(стрелки).
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без данных о накоплении контраста (рис. 3). При конт-

растном усилении отмечается накопление контраста 

по контуру образования за счет реактивных изменений 

в стенке расширенного протока. Очаговых образований 

в паренхиме правой доли печени не выявлено. Желчный 

пузырь увеличен, содержимое неоднородное за счет 

мелких конкрементов. Дифферен цируются единичные 

аортокавальные лимфатические узлы до 10 мм. 

При МР-холангиографии типичный вариант форми-

рования общего печеночного протока. Левый долевой 

проток определяется диаметром до 4 мм, правый доле-

вой проток – диаметром до 3 мм. Сегментарные и суб-

сегментарные протоки правой доли печени не расшире-

ны. Сегментарные и субсегментарные протоки левой 

доли деформированы, неравномерно веретенообразно 

расширены максимально до 6 мм. Определяется уча-

сток выпадения сигнала от желчного содержимого 

в проекции протока III сегмента за счет наличия включе-

ния низкого МР-сигнала размерами до 35 × 25 мм – 

конкре мент (рис. 4). В желчном пузыре, в просвете 

пузыр ного протока мелкие включения (холестериновые 

конкременты). Холедох диаметром до 5–6 мм, диффе-

ренцируется на всем протяжении. Заключение: кальку-

лезный холецистит. Локальное расширение протоков 

левой доли  печени с наличием конкремента в просвете 

протока III сегменте. Подозрение на изолированную 

форму БК.

Выполнено оперативное вмешательство: лево-

сторонняя латеральная резекция печени, холецист-

эктомия. Интраоперационно паренхима II и III сегментов 

печени изменена, мелкобугристая. В просвете расши-

ренных протоков левой доли определяются каменистой 

плотности образования. Желчный пузырь увеличен с на-

личием в области шейки холестериновых конкрементов.

Морфологическое исследование удаленной 

части  печени: кистозные изменения протоков удален-

ной части печени с истончением и изменением макро-

структуры их стенок. Весь просвет протокового “дере-

ва” выполнен холестериновыми камнями, наиболее 

крупный неправильной формы в области слияния сег-

ментарных протоков размером до 3 см (рис. 5).

При гистологическом исследовании балочный 

рисунок строения ткани печени сохранен, отмечены 

умеренно выраженное расширение и фиброз порталь-

ных трактов. Часть внутрипеченочных желчных протоков 

кистозно расширена, полости их выстланы цилиндриче-

ским эпителием с явлениями гиперплазии, в просвете 

находится сгущенная желчь, формирующая мягкие 

желчные конкременты. Стенки расширенных желчных 

протоков утолщены, склерозированы, с выраженной 

очагово-диффузной лимфоплазмоцитарной инфиль-

трацией. Заключение: БК.

Заключительный диагноз: БК. Изоли рованная 

форма с поражением левой доли печени, с формирова-

нием внутрипротоковых конкрементов. Калькулезный 

холецистит.

Заключение
Учитывая высокую вероятность малигнизации 

при монолобарной форме БК, целесообразным 

является проведение всего комплекса диагнос-

тического алгоритма исследования с использо-

ванием методов УЗИ, компьютерной и магнитно-

резонансной томографии с проведением МР-

холангиографии. Данные методы исследования, 

дополняя друг друга, позволяют локализовать 

и уточнить распространенность мешотчатого рас-

ширения желчных протоков, выявить и подтвер-

дить структуру внутрипротоковых конкрементов, 

а также исключить, как в данном случае, или запо-

дозрить малигнизацию в измененной структуре 

протоков и паренхимы печени.

Рис. 5. Макропрепарат резецированных сегментов 
левой доли печени, в  просвете расширенных желчных 
протоков – холестериновые конкременты.

Рис. 4. МР-холангиограмма: кистозно-расширенные 
протоки левой доли печени с наличием участка выпаде-
ния сигнала в просвете протока III сегмента за счет 
конкремента (стрелка). 
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