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Abstract

Introduction: Bile ducts hamartoma (von Meyenburg complexes) is a common but unknown
pathology of the liver. It can lead to the widening of the bile ducts. It is usually detected
incidentally in asymptomatic patients. There are indications of transformation into bile duct
cancer or hepatocellular carcinoma.
Aim of the study: The aim of the study is to draw attention to a little known, but common
pathology - von Meyenburg complexes and to sensitize medical professionals to the
implications it may cause during the diagnostic process.
Material and methods: We conducted a case study. The research material was the patient's
medical history.
Case report: A 60-year-old man came to the Gastrology Clinic due to chronic epigastric pain
and tenderness in the navel area. Colonoscopy ruled out pathology in the large intestine. After
six months, the pain worsened. The result of the gastroscopy allowed the diagnosis of chronic
gastritis, which was probably the cause of the problem. The abdominal ultrasound showed a
suspicion of renal cell carcinoma of the right kidney, but the neoplastic process was excluded
on the basis of the abdominal computed tomography. In the same study, for the first time,
numerous minor hypodense lesions in the liver were detected. The final diagnosis was made
on the basis of magnetic resonance cholangiography, where the disseminated, T2
hyperintense cystic areas were described. This suggested a biliary scythe.
Conclusions: Despite the asymptomatic occurrence of biliary hamartoma, it is important to
remember about the possible transformation into a malignant neoplasm. It should be
considered in the differential diagnosis of disseminated liver lesions. Patients should be
treated symptomatically.
Key words: von Meyenburg complexes; bile ducts disease; bile ducts pathology; biliary
hamartoma; bile ducts hamartoma; liver disease
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Abstrakt

Wprowadzenie: Odpryskowiec dróg żółciowych (kompleksy von Meyenburga) to częsta, ale
nieznana powszechnie patologia wątroby. Może prowadzić do poszerzenia przewodów
żółciowych. Zazwyczaj wykrywana jest przypadkowo u bezobjawowych pacjentów. Istnieją
przesłanki o transformacji do raka dróg żółciowych i raka wątrobowokomórkowego.
Cel pracy: Celem pracy jest zwrócenie uwagi na mało znaną, choć powszechną patologię -
kompleksy von Meyenburga i uwrażliwienie profesjonalistów medycznych na implikacje,
jakie może powodować w trakcie procesu diagnostycznego.
Materiał i metody: Przeprowadziliśmy studium indywidualnego przypadku. Materiał
badawczy stanowiła historia choroby pacjenta.
Opis przypadku: Do poradni gastrologicznej zgłosił się 60-letni mężczyzna z przewlekłym
bólem nadbrzusza i tkliwością w okolicy pępka. Po sześciu miesiącach dolegliwości bólowe
nasiliły się. Wynik gastroskopii pozwolił na rozpoznanie przewlekłego zapalenia żołądka,
które prawdopodobnie stanowiło podłoże objawów. Przypadkowo podczas diagnostyki
patologii prawej nerki w badaniu tomografii komputerowej po raz pierwszy wykryto liczne,
drobne ogniska w obrębie wątroby. Ostateczne rozpoznanie postawiono na podstawie
rezonansu magnetycznego dróg żółciowych, gdzie opisano rozsiane, hiperintensywne w T2
obszary torbielowate. Sugerowało to odpryskowca dróg żółciowych.
Wnioski: Mimo bezobjawowego występowania hamartomy dróg żółciowych należy
pamiętać o możliwej transformacji do nowotworu złośliwego. Należy uwzględniać go w
diagnostyce różnicowej rozsianych zmian w wątrobie. Pacjenci powinni być leczeni
objawowo.
Słowa kluczowe: von Meyenburg complexes; bile ducts disease; bile ducts pathology; biliary
hamartoma; bile ducts hamartoma; liver disease

Wprowadzenie

Odpryskowiec dróg żółciowych to jedna z najczęstszych patologii wątroby, choć
nieznanych powszechnie i rzadko rozważanych w diagnostyce różnicowej. W literaturze
spotyka się ją również pod nazwą kompleksów von Meyenburga. Klasyfikowany jest jako
wrodzone, nienowotworowe zaburzenie rozwojowe dróg żółciowych typu hamartoma [1, 2,
3]. Często współistnieje z innymi wrodzonymi chorobami wątroby (wrodzone włóknienie
wątroby, wielotorbielowatość nerek dziedziczona autosomalnie dominująco, choroba
Caroliego) [4, 5]. Częstość występowania zależy od wieku - w populacji dorosłych na
podstawie dużej serii materiałów sekcyjnych wynosi 5,6%, u dzieci 0,9% [4, 5, 6].
Makroskopowo są to rozrzucone w wątrobie liczne, rzadziej pojedyncze guzki,
zlokalizowane pod torebką Glissona. Przybierają barwę od białej, przez żółta do szarej [1, 3,
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6, 7]. Osiągają od kilku do kilkudziesięciu milimetrów średnicy [1, 2]. W obrazie
mikroskopowym opisywane są jako zmiany torbielowate, lite lub o mieszanym charakterze,
osadzone w kolagenowym zrębie i zlokalizowane w sąsiedztwie obszarów wrotnych. Mogą
prowadzić do patologicznego poszerzenia przewodów i drobniejszych dróg żółciowych [1, 2,
3, 4, 6, 8, 9].

Najczęściej są bezobjawowe [2, 6, 8, 10]. Mimo łagodnego charakteru pojedyncze
badania donoszą o możliwości transformacji do raka dróg żółciowych i raka
wątrobowokomórkowego [2, 3].

Kompleksy von Meyenburga wykrywane są w badaniach obrazowych zazwyczaj
przypadkowo [2, 6]. W celu diagnostyki rozsianych zmian w wątrobie powszechnie stosuje
się obrazowanie jamy brzusznej przy pomocy ultrasonografii (ang. ultrasonography - USG),
tomografii komputerowej (TK) i cholangiopankreatografii rezonansu madnetycznego (ang.
magnetic resonance cholangiopancreatography - MRCP) Do rozpoznania wystarczy typowy
obraz radiologiczny [1, 2]. W razie wątpliwości diagnozę można potwierdzić badaniem
histopatologicznym bioptatu wątroby [1, 2, 11].

Cel pracy

Zwracamy uwagę na rzadko opisywaną patologię wątroby, którą jest odpryskowiec
dróg żółciowych. Prezentujemy studium przypadku i omawiamy literaturę w tym temacie.
Chcemy uwrażliwić profesjonalistów medycznych na uwzględnianie kompleksów von
Meyenburga w diagnostyce różnicowej mnogich zmian wątroby.

Materiał i metody

Przeprowadziliśmy studium indywidualnego przypadku. Materiał badawczy stanowiła
historia choroby pacjenta. Po uzyskaniu świadomej zgody chorego na wykorzystanie danych
w celach naukowych przeanalizowaliśmy dokumentację medyczną z okresu od lutego 2018
do stycznia 2019 roku. Studium przypadku poparliśmy szerokim przeglądem literatury
polsko- i anglojęzycznej dostępnej w bazie danych PubMed z wykorzystaniem słów kluczy:
von Meyenburg complexes; bile ducts disease; bile ducts pathology; biliary hamartoma; bile
ducts hamartoma; liver disease.

Opis przypadku

W kwietniu 2018 60-letni mężczyzna rasy białej trafił do poradni gastrologicznej z
powodu przewlekłego bólu w nadbrzuszu. Dolegliwości nie zmniejszyły się po
czteromiesięcznej farmakoterapii pantoprazolem. Ból ten nie miał związku ze spożywaniem
posiłków. Stolec oddawał raz na dobę, o luźnej konsystencji, bez domieszki krwi. Masa ciała
utrzymywała się na stałym poziomie i nie odnotowano innych objawów alarmowych. W
badaniu fizykalnym brzuch był miękki, bez patologicznych oporów, tkliwy w okolicy pępka.
Gastrolog zalecił przyjmowanie trimebutyny i wykonanie kolonoskopii, w której jedyną
nieprawidłowością były guzki krwawnicze odbytu I stopnia.

W opisie USG jamy brzusznej ze stycznia 2018 roku obraz wątroby i przewodu
żółciowego wspólnego nie budził zastrzeżeń. W maju 2018 roku zmienił się charakter
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dolegliwości - u pacjenta pojawił się ból brzucha występujący po jedzeniu. Z tego względu
zalecono wykonanie gastroskopii z pobraniem wycinków na badanie histopatologiczne. Z
odchyleń od normy odnotowano obecność nadżerek krwotocznych głównie w okolicy kąta
żołądka. Postawiono podejrzenie zapalenia błony śluzowej żołądka.

Wyniki badań laboratoryjnych z września 2018 roku zaprezentowano w Tabeli 1. Nie
odnotowano odchyleń od normy (Tab.1).

lp. Parametr Wynik

1. RBC (erytrocyty) 5,18 mln/mm³ N

2. HGB (hemoglobina) 16,2 g/dl N

3. HCT (hematokryt) 50% N

4. MCV (średnia objętość erytrocytu) 97,4 fl N

5. MCH (średnia masa hemoglobiny w erytrocycie) 31 pg N

6. MCHC (średnie stężenie hemoglobiny w erytrocycie) 32 g/dl N

7. PLT (płytki krwi) 186 tys/mm³ N

8. AST (transaminaza asparaginowa) 26 U/l N

9. ALT (transaminaza alaninowa) 19 U/l N

10 Lipaza trzustkowa 33,4 U/l N

Tab.1: Wyniki badań laboratoryjnych pacjenta z września 2018 roku.

W grudniu 2018 pacjent zgłaszał okresowe silne dolegliwości bólowe w lewej części
nadbrzusza. W badaniu fizykalnym brzuch był tkliwy po stronie lewej i pośrodkowo. Wynik
badania histopatologicznego wycinków żołądka wskazał na przewlekłe zapalenie błony
śluzowej żołądka i wykluczył zakażenie bakterią Helicobacter pylori. Wiążąc obraz kliniczny
z rozpoznaniem histopatologicznym zalecono przyjmowanie pankreatyny i kontynuowanie
terapii inhibitorem pompy protonowej.

W styczniu 2019 nie odnotowano istotnych odchyleń w badaniu fizykalnym i
badanich laboratoryjnych krwi. W kontrolnym USG jamy brzusznej jedyną opisaną
nieprawidłowość stanowiła hypoechogeniczna zmiana w warstwie korowej prawej nerki.
Zmiana ta była owalna, dobrze odgraniczona, o wymiarach około 32x33 cm, bez cech
unaczynienia w opcji Color Doppler. Nieznacznie uwypuklała zarys zewnętrzny nerki.
Sugerowało to raka nerkowokomórkowego.

Celem poszerzenia diagnostyki skierowano pacjenta na TK jamy brzusznej i miednicy
w trybie pilnym. W badaniu TK bez i z dożylnym podaniem kontrastu wykluczono obecność
zmian nowotworowych w prawej nerce oraz cech limfadenopatii. Co ciekawe po raz
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pierwszy opisano występowanie w wątrobie licznych, drobnych ognisk hipodensyjnych -
większość z nich miała poniżej 5 mm średnicy. Otaczający miąższ narządu nie wykazwał
patologii. Sugerowało to zmiany typu hamartoma dróg żółciowych, zwane kompleksami von
Meyenburga. Sama wątroba była prawidłowych wymiarów. Drogi wewnątrz- i
zewnątrzwątrobowe pozostawały nieposzerzone, a pęcherzyk żółciowy bez uchwytnych
zmian. Obraz pozostałych narządów i struktur jamy brzusznej był prawidłowy.

Ryc. 1a i 1b: Tomografia komputerowa jamy brzusznej i miednicy mniejszej przed
(1a) i po (1b) podaniu kontrastu. Przekroje poprzeczne.

Ryc. 2a i 2b: Tomografia komputerowa jamy brzusznej i miednicy mniejszej przed
(2a) i po (2b) podaniu kontrastu. Przekroje poprzeczne.
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Ryc. 3a i 3b: Tomografia komputerowa jamy brzusznej i miednicy mniejszej przed
(3a) i po (3b) podaniu kontrastu. Przekroje poprzeczne.

W sierpniu 2019 roku wykonano MRCP z użyciem aparatu Siemens Magentom
Essenza 1,5T. W obrębie miąższu wątroby uwidoczniono niewielkie, nieprawidłowe, bardzo
liczne, rozsiane obszary o charakterze torbielowatym (ryc. 4-6). Miały one wielkość od 1,5
mm do 8,0 mm. Obraz ten był charakterystyczny dla odpryskowca dróg żółciowych. W
odniesieniu do pęcherzyka żółciowego, dróg żółciowych wewnątrz- i zewnątrzwątrobowych
oraz przewodu Wirsunga nie opisano nieprawidłowości.

Ryc. 4 i Ryc. 5: MRCP - Liczne, rozsiane zmiany torbielowate wątroby. Przekrój
czołowy (ryc.4) i przekrój poprzeczny (ryc.5).
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Ryc. 6: MRCP - Liczne, rozsiane zmiany torbielowate wątroby. Przekrój czołowy.

We wrześniu 2019 roku gastrolog skierował mężczyznę do poradni chirurgicznej z
podejrzeniem odpryskowca dróg żółciowych celem zaplanowania dalszego leczenia. Pacjent
nie prezentował już żadnych objawów klinicznych, a dolegliwości bólowe ustąpiły.
Mężczyzna zaniechał wizyty kontrolne u lekarza gastrologa i chirurga.

Dyskusja

Kompleksy von Meyenburga są uważane za wrodzone zaburzenia rozwojowe dróg
żółciowych typu hamartoma [1, 2, 3, 6, 12]. Zazwyczaj ich występowanie jest bezobjawowe
[2, 3, 6,]. Wydaje się, że odpryskowiec dróg żółciowych nie był przyczyną zgłaszanych
dolegliwości. Sądzimy, że przewlekłe bóle nadbrzusza u opisanego pacjenta wynikały z
potwierdzonego badaniem histopatologicznym przewlekłego zapalenia żołądka. Opisano, że
z obecnością kompleksów von Meyenburga wiąże się nadmierne wydzielanie śluzu, co
sprzyja niedrożności dróg żółciowych. Według van Vlerkena i wsp. może to powodować
żółtaczkę, zapalenie dróg żółciowych i prowadzić do stanu septycznego [6]. Barboi i wsp.
wspominają, że efekt masy, jaki wywołuje odpryskowiec dróg żółciowych, sprzyja żółtaczce
i nadciśnieniu wrotnemu. W zaprezentowanym przez nas studium przypadku, pracy Šefr i
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wsp. oraz Barboi i wsp. stężenie enzymów wątrobowych i markerów żółciowych mieściły się
w zakresie normy [2, 9, 10].

Kompleksy von Meyenburga najczęściej wykrywa się przypadkowo tak, jak w
przywołanej przez nas historii pacjenta [2, 6]. Barboi i wsp. podają, że w obrazowaniu USG
jamy brzusznej są to małe hipo-, hiperechogeniczne lub o niejednorodnej echogeniczności
zmiany torbielowate. Obserwuje się również charakterystyczne echo przypominające ogon
komety [2, 9, 11]. W przywołanym przez nas studium przypadku wynik badania USG
wskazywał na prawidłowy obraz wątroby i dróg żółciowych. Według Shirazi i wsp. częstość
wykrywania radiologicznego oscyluje <1% [5].

W obrazach uzyskanych metodą TK opisywane są jako niewielkie guzki o małej
gęstości z pierścieniowatym wzmocnieniem [2, 6]. Z tego względu Nagano i wsp. zwracają
uwagę, że zmiany te często pierwotnie sugerują mnogie przerzuty do wątroby - w ich
przypadku raka dróg żółciowych. Šefr i wsp. opisali przypadek, w którym u pacjenta z
rakiem przełyku śródoperacyjnie wykryto pojedynczą zmianę w wątrobie, co sugerowało
przerzut wspomnianego nowotworu. Ich zdaniem z uwagi na mały rozmiar, mnogość
kompleksów von Meyenburga i mało charakterystyczne zmiany w badaniach obrazowych
przedoperacyjne odróżnienie ich od przerzutów nowotworowych do wątroby jest trudne [8].
W diagnostyce różnicowej należy uwzględnić również mikroropnie, raka
wewnątrzwątrobowych dróg żółciowych, raka wątrobowokomórkowego, torbiele dróg
żółciowych i chorobę Caroliego [1, 2, 9]. Do wykonania TK jamy brzusznej u naszego
pacjenta skłoniło podejrzenie guza nerki na podstawie wyniku USG.

Najlepszą metodę obrazowania dróg żółciowych stanowi rezonans magnetyczny [7].
Mnogie, nieregularne guzki, hipointensywne w sekwencji T1, hiperintensywne w T2 w
odniesieniu do miąższu wątroby, są charakterystyczne dla hamartomy dróg żółciowych [12,
13]. Dobrze prezentują to dołączone przez nas zdjęcia. Van Vlerken i wsp. porównują obraz
uzyskany z MRCP do zjawiska “gwiaździstego nieba”. Te torbielowate zmiany zawierające
poziom płynu nie komunikują się ze światłem wewnątrzwątrobowych dróg żółciowych [1, 2,
6, 9]. Nie wykazują zwiększonego wychwytu fluorodeoksyglukozy w badaniu pozytonowej
tomografii emisyjnej [13].

Kompleksy von Meyenburga osiągają od 1 do 50 mm średnicy [2, 6]. U
przywołanego przez nas 60-letniego mężczyzny w obrazowaniu przy pomocy TK większość
miała średnicę do 5 mm, zaś w MRCP od 1,5 do 8 mm. Bieze i wsp. oraz Šefr i wsp.
podkreślają, że z uwagi na bardzo mały rozmiar, odpryskowiec dróg żółciowych bywa
przypadkowo i niespodziewanie znajdowany podczas zabiegów operacyjnych [8, 12]. W
przypadku zaprezentowanym przez Nagano i wsp. makroskopowo widoczne na powierzchni
wątroby szaro-białe guzki mierzyły około 50 mm i były wyczuwalne palpacyjnie [1].
Pomocne może okazać się śródoperacyjne badanie histopatologiczne zamrożonych skrawków
materiału klinicznego [9, 11, 13]. Według Singhal i wsp. złotym standardem w diagnostyce
tych rzadkich zmian jest wykonanie biopsji wątroby [5, 11].

Niezależni badacze wspominają o ryzyku przemiany zmian typu hamartoma dróg
żółciowych do raka wątrobowokomórkowego i raka dróg żółciowych. [2, 3, 6, 14]. Ettel i
wsp. podkreślają istnienie dowodów molekularnych potwierdzających związek odpryskowca
dróg żółciowych i raka dróg żółciowych [14]. Mimatsu i wsp. sugeruja, że długotrwały zastój
żółci w poszerzonych drogach żółciowych może prowadzić do przemiany nowotworowej,
choć związek ten pozostaje kontrowersyjny [9]. Van Baardewijk i wsp. oraz Xu i wsp.



648

wspominają, że transformacja nowotworowa może przebiegać poprzez stadium hiperplazji,
metaplazji i dysplazji, gdzie brana jest pod uwagę jako zmiana przedrakowa [13, 14 15].
Zdaniem van Vlerkena i wsp. w większości przypadków z hamartoma dróg żółciowych
współistnieje co najmniej jeden czynnik ryzyka raka dróg żółciowych [6].

Xu i wsp. opisali dwa niezależne przypadki chorych z rakiem dróg żółciowych
występującym w wątrobach z licznymi kompleksami von Meyenburga, przy wykluczeniu
obecności guza pierwotnego w innej lokalizacji. W badaniu histopatologicznym zmiany
prezentowały przejście od wyraźnie łagodnych, przez dysplazję lub raka in situ, do raka
inwazyjnego nabłonka dróg żółciowych [15]. W serii przypadków zebranych przez Yang i
wsp. u jednej osoby ze zmianami typu hamartoma doszło do przekształcenia w raka
wewnątrzwątrobowych dróg żółciowych i śmierci pacjenta. Tym samym podkreślają, że jeśli
zmiany są możliwe do zoperowania, to powinny być usunięte [10]. Heinke i wsp. na
podstawie studium dwóch przypadków klinicznych donoszą o progresji odpryskowca dróg
żółciowych do raka wątrobowokomórkowego [7].

Według Shirazi i wsp. chorzy z dolegliwościami spowodowanymi dużymi rozmiarami
torbieli lub ze znacznym upośledzeniem pracy wątroby powinni być poddani leczeniu.
Proponuje stosowanie drenażu przezskórnego z skleroterapią, resekcję chirurgiczną lub
marsupializację oraz leczenie objawowe [5]. Odradza się rutynowe stosowanie markera CA-
19-9 do diagnozowania transformacji nowotworowej.

Podsumowanie

Wobec braku twardych dowodów na potwierdzenie związku patofizjologicznego
pomiedzy odpryskowcem dróg żółciowych a rozwojem raka dróg żółciowych ich
współwystępowanie należy na ten moment uznać jako koincydencję [13]. Potrzebne są dalsze
badania dotyczące podłoża molekularnego z uwzględnieniem większej liczby przypadków
klinicznych. Z uwagi na łagodny charakter kompleksów von Meyenburga bezobjawowi
pacjenci nie wymagają szczególnego leczenia. Naszym zdaniem właściwe wydaje się objęcie
okresowymi badaniami obrazowymi pacjentów, którzy nie prezentują dolegliwości celem
monitorowania progresji zmian. Ważne jest wykluczenie współistnienia choroby
wielotorbielowatej nerek [6].
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