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 статье приведено экстраординар-
ное  наблюдение  болезни  Кароли 
у 54 летнего больного, осложнив-

шаяся  холедохолитиазом,  механической 
желтухой,  острым  холецисто-панкреати-
том  на  фоне  обратного  естественному 
расположению  внутренних  органов  и 
программа ее лечения

В
Внедрение в клиническую гепатологию 

современных методов исследований поз-
волило выделить в нозоструктуре печени 
достаточно обширную главу врожденных 
аномалий  ее  желчевыводящих  путей  в 
виде истинных кист, поликистоза, дивер-
тикулов, холангиоэктазий и их сочетаний 
на разных уровнях холетранзита [3, 4, 5].

Ранее  существовавшие  представления 
о чрезвычайной редкости этой патологии 
оказались  недостаточно  корректными  и 
потребовали разработки и апробации бо-
лее эффективных методов лечения и опе-
ративных  вмешательств  [1,2].  Поэтому 
накопление  и  обобщение  коллективного 
опыта с его критическим анализом пред-
ставляется целесообразным.

К настоящему времени мы располага-
ем  7  наблюдениями  врожденных  ки-
стозных  образований  желчевыводящих 
протоков печени: из них 5 с внепеченоч-
ной  локализацией  (по  классификации 
Alonso-Lej - по 2 случая типа «А» и «С» и 
1- типа «Б») и 2 наблюдения осложнен-
ных форм болезни Кароли, один из кото-
рых представляется уникальным в связи 
с ее сочетанием с полным обратным рас-
положением  внутренних  органов  (situs 
viscerus inversus totalis).

Больной  Ж.,  (ист  б-ни  №  18423),  54 
лет,  механизатор,  04.11.98  переведен  в 
нашу клинику из ЦРБ с жалобами на пе-
риодические, умеренно выраженные при-
ступы боли в  левом подреберье с  ирра-
диацией в левое надплечье, гипертермию 
до  38С,  общую  слабость,  анарексию, 
желтушное  окрашивание  кожи  и  склер, 

ахоличный кал и мочу цвета пива.
Anamnesis  morbi:  заболел  около  3  не-

дель назад, когда впервые возник приступ 
острой  боли  в  эпигастрии  и  в  левом 
подреберьи, гипертермия до 380С, сниже-
ние аппетита. Через 3 дня появился жел-
тушный синдром. Начало заболевания ни 
с чем не связывал, считал себя практиче-
ски здоровым, в прошлом подобных яв-
лений не было. По обращении в райболь-
ницу  был  установлен  диагноз  острого 
калькулезного  холецистопанкреатита  с 
проведением соответствующего лечебно-
го алгоритма, который сказался лишь не-
которым улучшением состояния.

Status praesens: Общее состояние сред-
ней тяжести, вид соответствует возрасту, 
средней упитанности.  Кожный покров и 
склеры интенсивной желтушной окраски. 
Периферические лимфатические узлы не 
увеличены.  Пульс  86  уд  /мин,  ритмич-
ный,  АД 130/80  мм рт.ст.  Границы сер-
дечной тупости не расширены, но соот-
ветствуют  декстекардии.  Тоны  сердца 
несколько приглушены.  Со стороны ды-
хательной системы физикально без пато-
логии, ЧД 18 /в мин.

Status  specialis:  Язык  влажный,  обло-
жен белым налетом, глотание свободное. 
Живот овоидной формы, симметричный, 
участвует  в  дыхании.,  при  пальпации  - 
умеренно  выраженная  болезненность  в 
эпигастральной  и  в  левой  подреберной 
областях,  где  отмечается  максимально 
выраженная  болезненность,  защитное 
напряжение  мышц,  слабовыраженный 
симптом Щеткина-Блюмберга  и  симпто-
мы,  предложенные  для  диагностики 
острого  холецистита  (Ортнера,  Кохера, 
Мерфи),  но  проявлявшиеся  с  контрла-
теральной стороны. Нижний край печени 
выступал на 3 см из подреберья, был за-
круглен,  плотной  консистенции  и 
несколько болезненный при пальпации. В 
остальных отделах живот оставался мяг-

ким и безболезненным. Почки и селезен-
ка  не  пальпировались,  симптом Пастер-
нацкого - отрицательный с обеих сторон. 
Свободной жидкости в брюшной полости 
не обнаружено. Мочеиспускание и дефе-
кация не нарушены.

При  УЗИ  обнаружена  инверсия  вну-
тренних органов брюшной и грудной по-
лостей. Вертикальный размер печени по 
средней линии – 100 мм, по левой сред-
не-ключичной  -  135мм.  Очаговых изме-
нений  в  паренхиме  не  выявлено.  Желч-
ные  протоки  расширены.  Желчный  пу-
зырь овальной формы 76х40мм; толщина 
его стенки 3 мм, в просвете - два камня 
12 и 16 мм. Холедох расширен до 20 мм, 
имеет  извитой  ход,  в  его  дистальном 
отделе  –  камень  до  12  мм  в  диаметре. 
Поджелудочная железа увеличена, голов-
ка  44  мм,  тело  21,  хвост  локализуется 
справа от средней линии толщиной 32 мм 
без очаговых изменений, Вирсунгов про-
ток диаметром 2,5 мм. Селезенка распо-
ложена справа длиной 120 мм, паренхима 
однородной консистенции (В.В. Цапяк)

Данные  лабораторных  исследований: 
ОАК: Нв 115 г\л, Эр 3,64х1012 л, ЦП 0,9, 
СОЭ  5,  Л  7,9  х  109  л,  П8,С16,Э1,Б1, 
Лимф 22, М8%

ОАМ: реакция кислая, уд в 1010, цвет- 
насыщенно  желтый,  белок  0,132г\л, 
желчные пигменты слабо полож., микро-
скопия – без патологий.

Билирубин крови: общий 297 ммоль\л, 
прямой  23  ммоль\л,,  непрямой  60 
ммоль\л,.

Общий  белок  68г\л,  мочевина  5,5 
ммоль/л.  Коагулограмма:  протромбино-
вый индекс 88%, время рекальцификации 
135  сек,  фибрин  25г\л,  фибриноген  5,5 
мг\л, АсТ – 0,67, АлТ 0,93ммоль\л

19.11.98  ЭРПХГ+ЭПСТ.  Аппарат  вве-
ден в ДПК, в ее просвете умеренное ко-
личество слизи, БДС увеличен до 2 х1,5 
см, напряжен, гиперемирован, его устье в 
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виде розетки с вывернутыми краями сли-
зистой  оболочки  и  налетом  фибрина. 
Произведено  канюлирование  ампулы 
БДС  и  выполнена  панкреато-холангио-
графия: холедох расширен до 20 мм; в об-
ласти  общего  печеночного  протока  и 
нижней  трети  холедоха  обраружены  2 
тени,  обтекаемые контрастом размерами 
до 10 и 12 мм в диаметре. Вирсунгов про-
ток умеренно расширен на всем протяже-
нии, в зоне проекции V сегмента печени 
визуализировались 6 овоидной формы те-
ней  в  виде  дивертикулов  сегментарных 
протоков до 8-12 мм в диаметре с различ-
ной степенью их заполнения контрастом.

С  целью  уменьшения  гипертензии  в 
протоковых  структурах  и  надеждой  на 
возможное  отхождение  конкрементов 
произведена папиллосфинктротомия про-
тяженностью до 10 мм, после чего в про-
свет  ДПК  обильно  стала  изливаться 
желчь. Кровотечения из краев разреза не 
наступило (Н.А. Цатурян, В.Г. Гусаров).

На основании проведенных исследова-
ний установлен диагноз: болезнь Кароли, 
осложнившаяся острым калькулезных хо-
лецистопанкреатитом,  холангиогепати-
том, механической желтухой при полном 
обратном  расположении  внутренних  ор-
ганов.

Ранее  выполненное  оперативное  вме-
шательство в сочетании с продолжавшей-
ся консервативной терапией существенно 

улучшило состояние больного, что позво-
лило предпринять второй этап ранее за-
планированной  программы  хирургиче-
ского лечения.

Протокол оперативного вмешательства: 
30.11.98  под  ЭТН  произведена  верхне-
срединная  лапаротомия.  При  ревизии 
подтверждено  обратное  естественному 
расположение  внутренних органов,  уме-
ренно выраженные явления перихолециц-
стита, склеротические изменения в стен-
ке желчного пузыря с уменьшением его 
размеров и наличием 2 крупных фикси-
рованных  в  шеечном  сегменте  камней; 
увеличение печени в размерах с уплотне-
нием паринхимы по типу начинающегося 
цирроза; расширение холедоха до 2,5 см 
и отсутствие конкрементов в его просве-
те,  как  следствие  предшествующей 
ЭПСТ; поджелудочная железа увеличена 
в размерах и на всем протяжении уплот-
нена.  Визуального  эквивалента  порталь-
ной гипертензии не выявлено.

В  качестве  альтернативы  операции 
Мале-Ги  произведена  переартериальная 
спирт-новокаиновая блокада общей пече-
ночной артерии по Н.Н. Волобуеву, анте-
градная  холецистэктомия,  холедохо-дуо-
деностомия  по  Финстереру  с  предвари-
тельной ревизией проходимости желчных 
протоков;  бужирование  и  катетеризация 
пупочной вены для трансумбиликальных 
инфузий  в  послеоперационном периоде; 

послойная  лапарорафия  (Хирург  проф. 
Н.Н. Волобуев)

В  виде  примечания  следует  отметить 
ощущения некоторого оперативно-техни-
ческого дискомфорта при выполнении, по 
сути,  стандартного  вмешательства,  но  в 
условиях  обратного  расположению  вну-
тренних органов.

Препарат  -  стенка  желчного  пузыря 
утолщена  и  склерозирована,  в  просвете 
шеечного отдела 2  вколоченных конкре-
мента, вызвавшие некроз его стенки.

Послеоперационный  период  протекал 
без осложнений. 24.12.98 больной выпи-
сан с предписанием проведения реабили-
тационных  мероприятий  по  месту  жи-
тельства под наблюдением гастроэнтеро-
лога.

В настоящее время состояние больного 
может  быть  расценено  по  Visiсk  как 
удовлетворительное.
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Випадок хвороби Кароли на фоне situs viscerus inversus totalis.
М.М. Волобуєв, Воровский М.І., Гусаров В.Г., Цапяк В.В., Цатурян М.О.
В статті  приведено  екстраординарне  спостереження  хвороби Каролі  у  54-річного  хворого,  що ускладнилася 
холедохолітіазом,  механічною  жовтяницею,  гострим  холецисто-панкреатітом  на  тлі  зворотнього  природного 
розташування внутрішніх органіві програма її лікування.
Ключові слова: хвороба Каролі, зворотне розташування внутрішніх органів, оперативне лікування

Case of illness of Karoli on a background situs viscerus inversus totalis
N.N. Volobuev, N.I. Vorovskiy, V.G. Gusarov, V.V. Zapyak, N.A. Zaturyan
In the article the extraordinary supervision of illness of Karoli is resulted for a 54-years-old patient, complicated chole-
docholitiasis, mechanical jaundice, by a sharp cholecisto-pancreatitis on a background reverse the natural location of in-
ternals, and program of its treatment.
Key words: illness of Karoli, reverse the natural location of internals, operative treatment
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