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GiQi thiéu

* Bé&nh Caroli hay hdi chirng Caroli 13 bat
thudng bAm sinh gay gidn dang nang clia cac
Ong mat trong gan. Doi khi dwdng mat ngoai
gan cling bi dnh hwdng. Ching cé thé duorc
ohan loai 13 nang Ong mat chu type V theo
phan loai cUa Todani.



Thuat nglr

* B&nh Caroli dé cap dén s gidn clia duwdng
mat trong gan.

* HOi chirng Caroli |3 sw két hop cla gidn
dwong mat nhd véi xo hda bam sinh cla gan.



Dich té

* B&nh Caroli va hdi ching Caroli la bat thudng
gen lan trén NST thwo'ng hiém gap.
* Ty 1& gap & phu n nhiéu hon.



Bi€u hién 1am sang

» Thwong biéu hién & tré nhod hodc tudi vi
thanh nién.

* Biéu hién: dau ha swo'n phai, s6i mat tai phat,
viem dudng mat v&i sOt va vang da.

* HOi chrng Caroli c6 cac biéu hién trudc do di
keém v&i tang ap lwc tinh mach clra, bao gdm
non mau hoac di ngoai phan den do gian vO
cac tinh mach.



Bé&nh Iy hoc

* B&nh Caroli va hdi chlrng Caroli nam trong
nhém bénh xo hda gan da nang do bat
thwdng cua tdm Ong trong thdi ky bao thai.

* Bénh cd lién quan vOi bénh than da nang di
truyén gen lan trén NST thwong.

« Tam Ong la tién than cla céc‘té bao gan bao
guanh tinh mach ctra va ngudn goc cla cac
Ong mat trong gan. SY bat thwong cla tadm
Ong gay ra toOn thwong cac nhanh dwong mat.



Bé&nh Iy hoc

* Do vay, bénh Caroli (type thong thwong) la do
bat thwdng phat trién cac duwdng mat 1&n.

* HOi chirng Caroli (b€nh Caroli type quanh tinh
mach ctra), ca dwdng mat trung tam trong
gan va tam Ong cla cac dwdng mat ngoai vi
déu bi anh hwdng, lau dan sé phat trién
thanh xo hoda.



Lién quan

- Bé&nh Caroli don thuan hiém gap. Thwong gap
hQi chtrng Caroli vO'i xo hda gan bam sinh.

- Bénh x0p tUy than (medullary sponge kidney).

- Bénh than da nang di truyén gen trdi trén NST
thwong (autosomal dominant polycystic kidney

disease (ADPKD)).

- B&nh than da nang di truyén gen trdi trén NST
thwong (autosomal recessive polycystic kidney
disease (ARPKD)).



Pac diém hinh anh

e B&nh co thé lan tda hodc theo thuy hoac
phan doan. Gidn dang tui phd bién hon gidin
hinh thoi.



Pac diém hinh anh

Siéu am

e C6 thé thay gidn dwd'ng mat trong gan

e Cac vach 4m di ngang qua long dng mat bi gian.

* C4c nhanh tinh mach ct’a nho dwo'c bao quanh
mOt phan hodc hoan toan b&i dwdng mat gian:
dau hiéu “intraluminal portal vein”.

* SOi trong dwdng mat.



Pac diém hinh anh

CT

e C6 nhiéu ton thwong gidm ty trong hinh tron
nam sat v&i dwdng mat trong gan bi gidn.

* DAu hiéu ddm trung tam “central dot”: d6m
tang ty trong nam trong dwdng mat trong
gan bi gian, la nhanh tinh mach ctra.



Pac diém hinh anh

MRI

* T1: gian dwO'ng mat trong gan voi tin hiéu
giam.

* T2: tang tin hiéu.

e T1 C+ (Gd): ngém thudc clia nhanh tinh mach
clra trong dwdng mat bi gian.

» MRCP: cho thay cac nang lién tiép v&i cay
dwong mat.



Piéu trj va tién lvong

e Tién lwong xau.

* Néu bénh khu tru, cé thé cat phan thuy hodc
thuy.

» Néu bénh lan tda, c6 thé diéu‘tri bao ton.
Ghép gan la mOt bién phap diéu tri.



Bi€n chng

e Loai don thuan:

- Hinh thanh soi trong gan

- Viém duwdng mat tai dién: c6 thé dan dén nhiém trung

huyét.

- Ap xe gan.

 Loai x0 hda quanh khoang ctra:

- X0’ gan va tang ap lwc tinh mach clra

- Ganto

CO trwdng

Gian tinh mach.

e Tang nguy co’ cla ung thw biéu mo dwdng mat, chiém
7% sO bénh nhan.



Chan doén phan biét

* Bé€nh gan da nang (polycystic liver disease).
- Khong lién quan vOi gian dwong mat

- Hiém khi thong thuwong v&i dwdng mat.

* Nang quanh dwo'ng mat (peribiliary cysts)

 Nang Ong mat chu (choledochal cyst)

* U mo6 thtra dwong mat (biliary hamartomas):
co thé tao nang.



Chan doén phan biét

* Viém xo dwong mat nguyén phat (primary
sclerosing cholangitis):

- Thwo'ng gian hinh thoi va don doc

- Lién quan vO’i bénh viém rubt (70% bénh nhan).

e Viém dwdng mat sinh mu tai dién (recurrent
pyogenic cholangitis):

- Gidn dwd'ng mat di kem v&i nhiém trung huyét

- Gian dwong mat hinh tui

e Tac nghén dwd'ng mat do tac nghén.



Cac vi du

e Vidu 1: bénh nhan ni¥, 15 tudi, sOt, vang da va
dau bung. ‘

e Hinh anh CT: than to, v&i nhiéu nang nho, goi y
ARPKD.

* Nhiéu ton thwong dang nang giam ty trong O gan
phai, v&i dam doé trong tw cac dw0’ng mat trong
gan bij gidn. M6t sb ton thuong cé dau hiéu
central dot, goi y hdi chlrng Caroli.

* Cac phat hién khac: teo gan phai, phi dai | gan trai
va lach to, goi y tang ap lwc tinh mach ctra.

* Gian cac tinh mach quanh lach.






Cac vi du

* Trén hinh anh MRI: gian dang nang dwong mat trong
gan co thong v&i cady dwd'ng mat. Ong mat chu va Ong
gan chung cé dwdng kinh khoang 8-9mm.




Cac vi du

* Vi du 2: bénh Caroli kém xOp tly than.
« B&nh nhan nam, 35 tudi.

e Hinh Anh MRI cho thay gidn dang nang dudng
mat trong va ngoai gan v&i nhiéu soi I&n. Hinh
anh xOp tuy than dwoc vo tinh phat hién.



 Hinh
anh T2

axial va
T2

coronal
fat sat.




Cac vi du

e Vi du 3: bé&nh Caroli & bénh nhan ni¥, 40 tudi.

T2 fat sat




Cac vi du

Vidu 4: phan biét v&i viem dwd'ng mat sinh mu
tai phat.

B&nh nhan nam, 30 tudi, biéu hién vang da.

Hinh anh : gian dwdng mat trong gan, thuy trai
nhiéu hon thuy phai. Ong mat chu day thanh va
hep, teo phan thuy 8 va cé nhiéu sdi trong gan,
khong cé soi tui mat.

Sinh thiét khong thay te bao 4c tinh. Bang cach

loai trtr, chan doan cudi cung 13 viéem dudng mat
sinh mu tai phat.






Cac vi du

e Vi du 5: nang 6ng mat cha - type IV.

 BEnh nhi nam, 10 tuéi, vang da, dau bung mo
hO.

e Hinh &nh CT cho thay nang dng mat chu. Day
3 bat thwdng bam sinh lanh tinh gay gidn
dwong mat.
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 Vidu6:daumb
thtra Awo'ng mat.
* Hinh anh siéu am
cho théy nhiéu tdn
thwong tron nho
tang am trong gan,
v&i mot sO it tOn
thwong I&6'n giam
am.

LIVER TRANS




Cac vi du

* Hinh anh CT thi
tinh mach cra
cho thay gan ¢
nhiéu tdn
thwong giam ty
trong, kich
thwoe tw
3-25mm.




Cac vi du

e Trén MRI, tbn thwong gidm tin hiéu trén T1 va
tang tin hiéu tren T2. mOt so tOn thw0’ng
ngam thudc vién hoac ngam dang not.

e Cac phat hién trén siéu am, CT, MRI phu hop
vOi da u mo6 thira dwo'ng mat (phtrc ho'p von
Meyenburg).



T2 fat sat. T1 C+ fat sat







