
Caroli병은 비폐쇄성 간내담관 확장을 일으키는 드문 선천

성 간담도계 질환으로 담석 및 담관염이 발생할 수 있고 담관

암의 발생이 증가한다. 주로 간의 양엽을 침범하는 미만형으로

발현하나 약 20% 정도는 좌엽 혹은 우엽 만을 침범하는 단일

엽형으로 나타난다(1, 2). Caroli병의 진단방법으로 경피 혹

은 역행담도조 술을 이용하 으나 최근에는 초음파검사, CT,

MRI 등 비침습적 검사방법을 많이 이용하고 있다. 이중 자기

공명담췌관조 술(Magnetic Resonance Cholangiopan-

creatography, 이하 MRCP)은 비침습적 검사방법으로 낭병

변과 담도와의 관계를 비교적 정확하게 보여준다. Caroli병의

정확한 진단을 위하여는 낭 병변과 담도의 교통 여부를 확인하

는 것이 가장 중요한 데 MRCP만으로는 간혹 진단이 어려울

수가 있다. 특히 단일엽형 Caroli병은 침범부위만을 국소절제

함으로써 근치가 가능하므로 수술 전 정확한 진단이 중요하다.

저자들은 30세 남자에서 발생한 단일엽형 Caroli병을 Gd-

EOB-DTPA 조 증강 MRI를 이용하여 진단하고 수술을 통

한 병리조직검사로 확진한 증례를 경험하 기에 보고한다.

증례보고

평소 건강하 던 30세 남자환자로 건강검진 초음파검사에서

발견된 간종괴를 주소로 내원하 다. 우상복부 통증이나 열은

없었고, 과거병력 및 가족력에서 특이소견은 보이지 않았다.

빌리루빈, 프로트롬빈 시간, 알칼리포스파타아제, 알부민,

SGOT, SGPT 등의 간 기능 검사를 포함한 검사실 소견은 모

두 정상이었다. 

초음파검사에서 간좌엽 4a번 분절에 국한되어 저에코 낭병

변이 관찰되었다. 조 증강 복부 CT 상에서 간좌엽 4a번 분

절에서 구불구불한 형태의 확장된 관모양의 저음 구조물이

관찰되었으며 담관 주행과 비슷한 형태를 보이고 있었다. 낭병

변은 불규칙한 벽을 가지고 있었고 결절 병변이 의심되었지만,

내부에 조 증강되는 고형조직이나 고음 의 담석은 보이지

않았다(Figs. 1A-C). MRCP 상에서 병변은 구불구불한 형

태의 확장된 관모양의 낭병변으로 보 고 불규칙한 형태의 벽

을 가지고 간내담도와 인접하고 있었다. Gd-EOB-DTPA

(Primovist�; Schering, Berlin, Germany) 조 제를 사용

하여 시행한 간 MRI검사에서 간의 제 4a 분절에 T1강조 상

에서 저신호강도, T2강조 상에서는 고신호강도로 보이고 조

증강 T1강조 상에서 조 증강이 되지 않는 관상형의 낭병

변이 관찰되었다. 가돌리늄 조 제를 주입하고 1시간 후 시행

한 T1강조 상에서 관상형의 병변을 채운 고신호강도의 조

제가 관찰되었다(Figs. 1D-G). 즉 Gd-EOB-DTPA 조 제

의 담도 배설을 관찰할 수 있었다. 조 증강 T1강조 상에서

담관 벽의 조 증강이나 담관폐쇄, 담석 혹은 담관염 소견은

보이지 않아서 합병증은 발생하지 않은 것으로 판단되었다. 이

상의 상의학 소견을 통하여 단일엽형 Caroli병으로 진단할

수 있었으며, 치료로서 담낭절제술 및 간좌엽절제술을 시행하

고 수술 후 정상회복되어 퇴원하 다. 병리조직검사를 시행

하 고 육안소견에서 병변부위에 종괴나 담석은 보이지 않았

다. 조직검사소견에서 확장된 간내담관주위로 약간의 염증세

포침윤 및 섬유화를 보여 단일엽형 Caroli병으로 확진하 다

(Fig. 1H). 
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간좌엽에 발생한 단일엽형 Caroli병: 1예 보고1

조한일∙이 환∙전세정∙노병석∙정선관

Caroli병은 간섬유화와 간내담관의 다분절확장을 일으키는 드문 선천성간담도계질환으로 담

석이나 담관염 혹은 담관암을 일으킬 수 있다. 이 질환은 간전체에 나타나는 미만형과 하나의

엽 혹은 분절에 나타나는 단일엽형으로 분류할 수 있고 20% 미만에서 단일엽형으로 보고되었

다. 저자들은 30세 남자에서 간의 제 4a번 분절에 발생한 단일엽형 Caroli병을 CT와 Gd-

EOB-DTPA 조 증강MRI를 이용하여 진단하고 수술을 통한 병리조직학검사로 확진한 증례

를 경험하 기에 보고한다. 

1원광 학병원 상의학과
이 논문은 2008년도 원광 학교의 교비 지원에 의해서 수행됨.
이 논문은 2009년 7월 14일 접수하여 2009년 8월 17일에 채택되었음.



고 찰

Caroli병은 간내담관의 확장을 보이는 선천성 담관기형의

하나로 담관의 허혈로 인하여 담관의 낭성확장을 일으킨다. 상

염색체열성질환으로 알려져 있으며 간헐적복통, 간비 , 담관

염 등의 임상증상을 보일 수 있다. 다양한 연령에서 진단될 수

있으나 80% 이상은 30세 이전에 발견되고 남녀 비율은 거의

같다. Caroli병의 예후는 불량하여 반복적인 담관염, 담석증

및 간농양이 발생하거나 패혈증으로 사망하는 때도 있다. 또

한, Caroli병은 담관암의 전암병변의 하나이며 정상보다 100

배 이상 담관암의 발생률이 높은 것으로 알려져 있다(3). 치료

는 발생한 합병증에 따라 달라지며 보존요법을 우선 시행한다.

단일엽형인 경우 침범된 간엽을 국소절제함으로써 통해 근본

적인 치료가 가능하며 양쪽엽에 걸친 병변일 경우 간이식이 필

요하다. 

Caroli병은 부분 선천성 간섬유화증을 동반하게 되는데

단일엽형 Caroli병은 미만형 Caroli병에 비해 간섬유화증이

동반되지 않는 경우가 많아 단순형이 더 흔하다고 알려져 있으

며 임상증상이 경미하고 첫 증상발현부터 진단까지의 기간이

길다고 보고되었다(4). 또한, 주로 침범하는 간의 위치에 해

서는 좌엽에서 75~89%로 더 흔한 것으로 알려져 왔으나 최

근 Kassahun 등은 25예의 단일엽형에서 우엽과 좌엽의 비가

13:12로 유사하다는 보고를 하 고 3예의 국내의 보고에서는
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A B

C D
Fig. 1. A 30-year-old man with monolobar Caroli’s disease in segment 4 of the liver.
A-C. Non-contrast CT (A) and contrast enhanced axial (B) and coronal (C) images show focal tortuous low density tubular struc-
tures at segment 4 of the liver. No remarkable enhancing soft tissue lesion or high density stone is noted.
D. T1-weighted axial image shows toutorus tubular low signal intensity lesion at segment 4a of the liver. 



3:1로 우엽이 우세한 양상을 보여 어느 한 엽에 우세하게 나타

나지 않는 것으로 보인다(5-8).

Caroli병은 초음파 상에서 저에코의 관모양 또는 낭형태로

보이며 CT 상에서는 저음 병변으로 관찰된다. 조 증강횡

단면 CT 상에서 확장된 담관 내에 돌출되는 고음 의 점

(dot) 또는 선(line)이 보이는 중심점증후(central dot sign)

가 보일 수 있으며 초음파검사에서도 관찰할 수 있다(2). MRI

는 질환의 위치, 심각성 그리고 간침범정도를 알아보는데 유용

하며 담관암의 동반 여부를 확인할 수 있다(2).

단일엽형 Caroli병은 간내담관의 국소확장으로 나타나는데

간섬유화를 동반하지 않고 담관확장이 낭형보다는 방추형으로

담도확장을 보일 수 있으며 담관확장이 심하지 않아 다른 담관

확장을 일으키는 질환들과의 감별이 어려울 수 있다. 원발경화

담관염, 재발화농담관염, 다낭간질환, 담도의 다발유두종, 총

담관낭 등과의 감별이 필요하다. 때때로 비전형적인 형태의

Caroli병은 이러한 질환들과 감별이 어려울 수 있으며 초음파,

CT, MRCP 등 비침습적 상의학검사에서는 병변과 담도의

교통 여부를 확인하기 어려울 수가 있다. 이러한 경우 Caroli
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E F

G H
Fig. 1. E. T2-weighted axial image shows high signal intensity tubular structures suggestive dilated intrahepatic bile ducts and small
low signal nodular foci at wall of dilated bile ducts suggestive fibrovascular bundles.
F. T2-MRCP image shows lobulated high signal intensity cystic lesions with small low signal intensity nodular foci (arrows) sug-
gesting dilated intrahepatic bile ducts and fibrovascular bundles. 
G. One hour delayed T1-wighted axial image after Gd-EOB-DTPA injection and 10 minutes after superparamagnetic iron oxide
agent injection, shows high signal intensity contrast materials (arrowheads) in dilated intrahepatic bile ducts in segment 4 of the liv-
er, demonstrate that the cystic lesions are dilated intrahepatic bile ducts. 
H. Microphotogram shows dilated lumen of intrahepatic bile ducts with surrounding inflammatory cell infiltration and mild fibro-
sis. There is no stone or neoplastic lesion.



병을 확진하기 위하여 경피 혹은 내시경 담도조 술 등 비교적

침습적인 검사방법을 사용해야 하는 데 이러한 검사는 담관염,

출혈, 패혈증 등 합병증이 생길 위험이 있다(9).

최근 간 MRI검사에서 많이 이용되고 있는 간세포특이 MR

조 제는 일부분이 담도 내로 배설됨으로써 병변과 담도의 연

결성을 알아볼 수 있어 여러 가지 간담도 질환을 감별진단하는

데 도움이 된다. 이러한 특성이 있고 현재 임상에서 이용되고

있는 간세포특이 MR조 제에는 Mn-DPDP (Mangafodipir

trisodium), Gd-BOPTA (Gadobenate dimeglumine), 그

리고 Gd-EOB-DTPA (Gadoxetic acid)가 있다. 이중 Gd-

EOB-DTPA (Primovist�)는 세포외액 조 제의 특성과 간세

포특이 조 제의 특성을 동시에 가진 조 제로서 한 번의 검사

로 간의 병소확인 및 특성파악과 담도조 이 가능하여 현재 간

담도계 질환에서 많이 이용되고 있다. 이 조 제는 정맥 내 주

입된 양의 약 50%에서 간세포에 포획되고 담도로 배출되어

확장되지 않은 담도에서 약 20분 내에 총담관이 조 됨으로써

담도조 을 위한 T1-MRCP제재로서 이용될 수 있다(10). 조

증강 T1-MRCP는 병변과 담도와의 관계, 수술 후 담즙유

출, 담낭관폐쇄를 동반한 급성담낭염 여부 등을 알아보는 데

유용한 정보를 제공한다. 

본 증례에서는 간좌엽 제4a번 분절의 간내담도가 관상 형태

로 확장되어 재발화농담관염이나 담관암 등에 의한 담도협착

과의 감별이 필요하 다. 초음파, CT, MRI 소견에서 간내담

도내에 종괴나 담석은 없었으며, 담관벽의 비후나 조 증강 혹

은 담도폐쇄에서 동반되는 동정맥단락도 보이지 않아서 재발

화농담관염이나 담관암의 가능성은 적을 것으로 판단되었다.

또한, 조 증강 T1강조 MR 상에서 1시간 내에 담도 내로 조

제가 배출되어 담도폐쇄가 없는 담관확장으로 판단할 수 있

었으며, T2-MRCP에서 확장된 간내담관벽이 약간 불규칙한

결절성 형태를 보 고 이는 Caroli병에서 보이는 섬유혈관속

(fibrovascular bundle)으로 추정되었다. 환자는 무증상의 젊

은 성인이었고 담관염에 관련된 임상소견도 동반되지 않았으

며 검사실 소견에서도 백혈구 및 빌리루빈 수치가 정상이었으

므로 임상적으로도 재발화농담관염을 의심하기는 어려웠다.

또한, 병리조직소견에서 경미한 염증소견과 섬유화소견이 관

찰되었으나 만성 담도질환에서 보이는 담석이나 심한 염증소

견, 담도협착 등은 보이지 않아 상의학소견과 잘 일치하

다. 본 증례와 같이 간 MRI검사에서 담도 내로 배출되는 조

제를 사용하면 간내담관의 확장이 폐쇄성인지 혹은 비폐쇄성

인지를 알 수 있으며 또한 간의 낭질환과 담도와의 교통 여부

를 확인할 수 있다.

결론적으로 단일엽형 Caroli병은 드물지만 국소성 담관확장

소견이 보일 때 감별하여야 할 간의 낭질환 중 하나이며 담도

로 배설되는 조 제를 이용한 간 MRI검사는 이 질환의 진단

에 도움을 줄 것으로 생각한다.
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Monolobar Caroli’s Disease in Left Lobe of the Liver: A Case Report1
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Caroli’s disease is a rare congenital hepatobiliary disease characterized by multifocal segmental dilatation of
the intrahepatic bile ducts and hepatic fibrosis that can cause bile duct stones, cholangitis, and cholangiocarci-
noma. The disease may diffusely affect the liver or be localized to one lobe or segment. Less than 20% of all re-
ported cases of Caroli’s disease are the monolobar type. We report a case of Caroli’s disease of the monolobar
type, which was confined to segment 4a of the liver in a 30-year-old man. The disease was diagnosed by CT
and Gd-EOB-DTPA enhanced MRI, and confirmed histopathologically after a hepatic lobectomy.
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