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Agrip

Arid 1958 Iysti Caroli sjaldgzfum sjikdémi med
fjolhreidra, geiraskiptri og skjodulaga vikkun 4
sterri gallgongum 1 lifur sem studlar ad st6Onun a
galli og myndun gallledju og gallsteina. Einkenni
sjukdémsins eru endurtekin kvidverkjakost, gall-
rasarbolgur og lifrarigerdir.

Greiningin er stadfest med afturvirkri gall- og
brisrasamyndatoku med holspeglun (ERCP) eda
gallrdsamyndatoku med &astungu gegnum kvio-
vegg og lifur (PTC). Medferdin er fyrst og fremst
folgin i pvi ad koma aftur 4 edlilegu gallfledi. I
peim tilfellum sem sjukdémurinn er adeins bund-
inn vid annad lifrarbladid eda lifrargeira hefur
hlutabrottndm lifrar gefid mjog gédan drangur.

Horfur eru fremur slemar pratt fyrir fraveitu
4 galli og deyr neer helmingur (46%) ur syklasott,
lifrarigerd, lifrarbilun eda portadarhdprystingi.
Meira en hundradfold dhztta er a gallganga-
krabbameini.

Lyst er sjukrasogu karlmanns med end-
urtekin kvioverkjakost sem reynist vera med sjuk-
dém Carolis og fer sidar gallgangakrabbamein.
Sjukdémi Carolis hefur ekki verid lyst 4dur hér 4
landi svo vitad sé.

Sjukratilfelli

Sjuklingur var karlmadur feddur 1948 sem allt fra
arinu 1990 hafdi endurtekid leita0 til lekna vegna
kvioverkja og verid medhondladur vegna lang-
vinnrar brisbélgu og steina { gallréas.

Heilsufarssaga hans samanst6d ad auki af stor-
reykingum, offitu, dfengissyki, kranseodasjikdém
og hjartadrepi, maga- og skeifugarnarbélgu, par
med talid rof & skeifugérn, pindarhaul, krabba-
meini { pvagblodru og g6dkynja sepum { ristli.

[ jin{ 1991 var gert ERCP sem syndi tvofaldan
brisgang en edlilegan adalgallgang. Intrahepatic
gallgangur fylltist ekki. { febriar 1997 syndi ERCP
6edlilega vikkun 4 gallgongum { vinstra lifrarbladi
sem talin var demigerd fyrir stadbundinn Carolis
sjukdom (mynd 1).

Fra 2002 fékk hann vaxandi haekkun 4 lifrarsyn-
um og sama ar sist kolkun { vinstra lifrarbladi
sem ekki hafoi sést 40ur. Rannséknir med émun
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In 1958 Caroli described a rare disease with
multifocal, segmental and saccular dilation of the large
intrahepatic bile ducts which causes stagnation of bile
and formation of bile sludge and stones. This results
in recurrent abdominal pain, cholangitis and hepatic
abscesses.

The diagnosis is confirmed with endoscopic
retrograde cholangiopancreatography (ERCP) and
percutaneous transhepatic cholangiography (PTC) and
the purpose of treatment is to restore normal bile flow.
Partial resection of the liver has given good results in
patient with localized disease.

The prognosis is poor despite drainage of bile and
46% of patients die from sepsis, hepatic abscesses,
hepatic failure or portal hypertension. There is more
than a hundered fold risk of cholangiocarcinoma.

We report a case where a male who had a history of
recurrent bouts of abdominal pain and pancreatitis was
diagnosed with Caroli’s disease. He later developed
cholangiocarcinoma. Caroli’s disease has not, to our
knowledge, been reported in Iceland before.
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og tolvusneidmynd voktu grun um exlisvoxt {
vinstra lifrarbladi og synataka stadfesti gallganga-
krabbamein.

Nestu tvo drin eftir greiningu krabbameinsins
lagdist hann endurtekid inn 4 sjikrahds vegna
gallrasarbolgu. Hann var medhondladur med
syklalyfjum og fékk likn med stodneti og plastror-
um { gallganga (mynd 2). Alls var prisvar sinnum
skipt um stiflud plastror { gallrds med gédum ar-
angri. Smdm saman naodi sjukdémurinn yfirhond-
inni og madurinn 1ést { mars 2005.

Umrada

Arid 1958 lysti Caroli sjaldgzefum medfeddum
sjukdomi par sem um var ad reda fjolhreiora,
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Mynd 1. ERCP fra 1997
sem syndi skjéoulaga vikk-
un d gallgongum i vinstra
lifrarblaoi sem talin var
deemigero fyrir staObund-
inn Carolis sjiikdém.
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geiraskipta og skjodulaga vikkun 4 sterri gall-
gongum { lifur (multifocal, segmental, saccular
dilation of large intrahepatic bile ducts). Sidar
var lyst heilkenni Carolis par sem medfedd lifr-
artrefjun er einnig til stadar (Congenital hepatic
fibrosis) (1, 2). Sjukdémur Carolis er talinn
orsakast af atviki { fosturlifi par sem endurmétun
4 piplupynnu (ductal plate) stodvast vid myndun
sterri gallganga innan lifrarinnar. I heilkenni
Carolis er talid ad pessi endurmétun stoovist &
6llum stigum galltrésins (2).

Sjikdémurinn erfist badi vikjandi og rikjandi
en vikjandi formid er talio algengara (1-4). Tengsl
vid nyrnablodrusjikdém eru talin vera { 60-80%
tilvika og pa oftast tengsl vid vikjandi nyrna-
blodrusjikdém (Autosomal recessive polycystic
kidney disease) (1). Einnig geta gallrasarblodrur
(choledochal cysts) verid til stadar (8-53%) (2,
5). Nygengi sjikdomsins er 6pekkt par sem rann-
sOknir hafa ad mestu verid byggdar 4 sjtkratilfell-
um eda rannséknum med ferri en 10 sjiklingum.
Arid 1998 hafdi adeins 150 tilfellum verid lyst (2).

Gallinn er adallega { geiragallrdsunum (seg-
mental bile ducts) en getur verid { haegri og vinstri
lifrarrds (hepatic ducts) og greinum geiragall-
rdsanna (2). Megingallrasin er edlileg (5). Pekja
gallganganna getur verid ofvaxin (hyperplastic)
og med sarum (ulcerated) (3). Breytingarnar geta

verid dreifdar um alla lifrina eda einskordast vid
eitt lifrarblad eda geira, oftar vinstra megin (2). {
heilkenni Carolis er oftar meiri Utbreidsla 1 lifr-
inni (1). Sjukdémurinn getur komid fram 4 hvada
aldri sem er (3, 5) en langflestir (80%) veikjast
fyrir 30 dra aldur (1).

Helstu einkenni sjikdémsins mé rekja til
utvikkunar 4 gallgongum, stéOnunar 4 galli og
myndunar 4 gallsteinum sem valda kviOverkjum,
gulu og jafnvel bradabrisbélgu. Endurteknar syk-
ingar, jafnvel graftarmyndun { lifur, eru algengar
(6). Siokomnir fylgikvillar eru gallskorpulifur
med portedahaprystingi og mylildi (amyloidosis)
vegna siendurtekinna syklasétta (2). Sjo préosent
sjuklinga fer gallgangakrabbamein sem er meira
en hundradfold dhetta midad vid nygengi {
almennu pyodi (0,05%) (7, 8). Sjikdémurinn er
oftar greindur nu til dags vegna battrar mynd-
greiningartekni (2). Lifrarpréf geta verid edlileg
en algengari eru merki um gallstiflu med eda an
hakkunar 4 transamindsum (2). Lifrarstakkun
kann ad vera til stadar (3).

Grunur um sjikdém Carolis vaknar oft {
6mskodun vi0 uppvinnslu 4 gallstiflu og gallras-
arbdlgu ef blodrusvadi (cystic areas) og Gmsnaud
sveedi (anechoic areas) sjast i lifrinni (1, 2, 9).
Greining er stadfest med ERCP eda PTC med
pvi ad syna fram & skjodulaga fyrirferdir sem
tengjast gallgbngum innan lifrarinnar (1, 2, 5).
Mikilvegt er ad syna fram 4 tengsl skjédanna vid
gallgangakerfio til ad adgreina sjikdémin fré fjol-
blooru lifrarsjukdémi (polycystic liver disease) og
fjolhreiora lifrarigerd (multiple hepatic abscesses)
(2,9). Litarefnissteinar (black-pigmented calcium
bilirubinate stones) eru algengir og birtast sem
fyllingareydur i galltrénu. Prengingar og éreglu-
legt utlit gallganganna kunna ad sjast { kjolfar
endurtekinna gallrdsarbélga. Sumir hofundar telja
a0 ekki eigi ad nota greiningaradferdir med inn-
gripum eins og ERCP eda PTC nema um gallrés-
arbdlgu sé ad reda vegna hettu 4 ad valda slikri
bélgu og hugsanlegum fylgikvillum s.s. syklasétt,
gallleka, bledingu eda dauda med um 3% tidni
(2,10). Synt hefur verid fram 4 ad hagt sé ad nota
gallgangamyndatoku med segulémtekni 1 stad
peirra. Einnig geta sindurmyndun (scintigraphy)
og tolvusneidmynd med skuggaefni { gallgongum
komid ad gagni vid greiningu.

Lifrarsyni @tti ekki ad taka vegna hattu 4
myndun gallfistils og sykingar i kjolfario (11).

Meoferdin er fyrst og fremst félgin 1 pvi ad
koma aftur 4 edlilegu gallfledi (1, 2). ERCP er
arangursrikt vid ad fjarlegja gallledju og steina ur
megingallras en hefur takmarkada pydingu vid ad
tema blodrur innan lifrarinnar. PTC gagnast betur
i peim tilgangi og fekkar par med tilvikum gallras-



arbdlgu (1). Pessar adferdir hafa mikid verid not-
adar en drangur er oft misjafn og margir sjiklingar
purfa endurtekna medferd og halda afram ad vera
syktir (2). Gallrdsarbolgu og syklasétt parf ad
meOhondla med syklalyfjum, oft til langs tima (2,
6). Einnig gagnast urs6deoxykolsyra, par sem vio
4,til a0 leysa upp steina (2).

Par sem sjukdémurinn er adeins bundinn vid
annad lifrarbladid eda lifrargeira hefur hluta-
brottndm lifrar gefid mjog gédan drangur og naer
allir sjuklingar hafa fengid langtima lekningu (1,
2, 12). Hlutabrottndm getur jafnframt komid f{
veg fyrir @xlismyndun med pvi ad fjarlegja upp-
sprettuna — ekki er enn vitad til pess ad neinn hafi
fengid gallgangakrabbamein eftir hlutabrottndm
lifrar. Pvi @tti si medferd ad vera fyrsta val fyrir
sjuklinga med stadbundinn sjikdém. Einnig geti
brottndm 4 verst utleikna hluta lifrarinnar verid
til bta p6 um udtbreiddan sjikdom sé ad reda (2).
Lifrarigree0sla kemur til greina hja sjiklingum
med dreifdan sjikdém med endurteknum gallrés-
arbélgum, sidkominni gallskorpulifur (secondary
biliary cirrhosis) og lifrarbilun (1, 2).

bakkir

Guodjon  Kristjdnsson meltingarfeerasérfreding-
ur, FSA far pakkir fyrir dbendingar og adstod
vid profarkalestur, Asgeir The6dérs melting-
arferasérfredingur, Landspitala fyrir ad leggja
til myndefni (mynd 1), Maria S. Asgrimsdottir
skrifstofustjéri lyflekningadeildar FSA, Elvar Orn
Birgisson geislafredingur, rontgendeild FSA og
Johann Heidar Johannsson meinafredingur, fyrir
adstod vio pyodingar 4 erlendum heitum.

ERCP gert 29.04.1997 af Asgeiri Theddors
og lysingin er frd honum. Myndin tilheyrir ront-
gendeild Landspitala { Fossvogi og undirritadur
rontgenleknir er Kristjan Sigurjénsson.
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Mynd 2. Tolvusneiomynd
fra 2005 sem synir stoOnet
i megingallrds, kolkun og
cexli i vinstra lifrarbladi og
lagpéttnisvaedi sem benda
til hugsanlegra meinvarpa.
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