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ABSTRACT

Caroli’s disease is a fibrocystic liver disease. Autosomal recessive disorder is characterized by congenital 

multiple dilatation of the bile duct. Computerized tomography, magnetic resonance imaging, cholangiography and 

ultrasound are among the methods for diagnosing caroli disease. Computerized tomography is essential for 

detecting and distinguishing fibroplastic liver disease and is useful for determining intrahepatic bile duct dilatation. 

However, awareness of the possible side effects of using contrast mediums is necessary. A typical method of 

magnetic resonance cholangiography is used for magnetic resonance imaging. A non-invasive examination can 

reduce the pain of the patient, and the anatomical structure of the bile pancreatic duct and the presence or 

absence of lesions can be easily and quickly observed. Biliary contrast is an effective diagnostic method that can 

directly visualize various cystic dilatations throughout the enlarged bile duct. However, since this procedure is 

also an invasive procedure, it is recommended not for diagnosis but for treatment purposes. Ultrasonography can 

confirm similar findings to computerized tomography. The hepatic artery root is difficult to prove with 

conventional grayscale ultrasound. However, it is of clinical value in that it can not only describe dilated bile 

ducts with vascular roots in the tube but also easily identify color Doppler signals in the tube. With the 

development of video diagnostics, early diagnosis has become possible through computerized tomography, 

magnetic resonance imaging, cholangiography, and ultrasound. In order to further contribute to the development 

of video diagnostics so that long-term prognosis can be improved after treatment through early diagnosis, we 

examined what aspects of each test's caroli disease appear.

Keyword: Caroli’S Disease, Diagnosis, Computed Tomography, Magnetic Resonance Imaging, Cholangiopancreatography, 

Ultrasound

Ⅰ. INTRODUCTION

카롤리병(Caroli’s Disease)은 비감염성 낭종 질환 

중 담관 발생이 정상적으로 이루어지지 못하여 나

타나는 섬유낭성 간질환에 속하며[1] 배아 발생 동안 

도관의 기형으로 발생하는 상염색체 열성 장애로 

담관의 선천적 다발성 확장을 특징으로 갖는다[2].

카롤리병은 국소형과 확장형으로 나눌 수 있다. 

국소형은 단순 카롤리병 이라고도 불리며 확장된 

담관이 단일 구역(segment)에만 영향을 미치는 것 

이다. 확장형은 카롤리 증후군이라고도 불리며 국

소형보다 광범위하게 나타나기 때문에 선천적 간 

섬유증을 발생시켜 문맥고혈압이 동반된다. 이 때

문에 카롤리 증후군은 보통 다낭성 신장질환, 수질

낭성 신장질환과 같은 낭성 신장질환과 동반된다[3]. 

대부분의 경우에는 확산형으로 나타난다.

카롤리병을 진단하는 방법으로는 주로 전산화단

층촬영(CT, Computed Tomography), 자기공명영상 

검사(MRI, Magnetic Resonance ImagingI), 담관 조영
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술(Cholangiography), 초음파 검사(ultrasonography) 등

이 있다[4].

복부 초음파로는 보통 담관의 낭포성 확장 속 구

상의 돌출이나 가교 형성을 관찰한다. 복부 전산화

단층촬영을 통해서는 담관을 조영하여 담관의 분

지를 확인할 수 있다[5]. 담관 조영술은 담관의 다발

성, 분절성 확장을 관찰할 수 있다. 담관 복부 자기

공명영상은 담관의 모양과 함께 동반된 암을 관찰

하는데 유용하다.

카롤리병의 치료로는 낭성의 범위에 따라 분절절

제술 등의 수술을 진행하지만, 확장형인 카롤리 증

후군의 경우에는 수술이 불가능하다. 따라서 확장형 

환자는 보통 항생제를 투여, 담관 조영술을 이용한 

담관배액 등을 통한 보존적 치료를 시행한다. 

전 세계적인 카롤리병의 발생률은 100만 명당 1명
[3] 으로 보기 드문 선천성 질환이나 심각한 합병증

을 초래할 수 있는 질환이다. 최근 영상진단의 발

전으로 조기 발견이 가능해져[6] 이를 통해 치료 후

에 장기적인 예후가 개선될 수 있도록 영상진단의 

발전에 더욱 기여하고자 문헌고찰을 하였다.

Ⅱ. METHODS

1. 전산화단층촬영 검사

카롤리병을 진단하기 위한 한 가지 방법으로 전산

화단층촬영을 시행한다. 검사 전 복용하고 있는 약

이 있다면 미리 의사와의 상담이 필요하며, 조영상

을 확보하기 때문에 조영제 과민반응에 의한 합병증 

예방을 위해 4 ~ 6 시간 이상 금식을 시행한다. 

검사를 진행하기 위해 조영제를 주입하는데 이

는 조영전(pre) 동맥기(artery phase) 문맥기(portal 

phase) 지연기(delay phase)로 나뉜다. 조영제 주입 

후 문맥기 영상은 대부분의 복부 장기가 조영증강

이 잘 관찰되는 시기이므로 실질의 손상이나 담관 

확장을 발견하는 데 가장 유용하며, 조영제의 혈관 

외 누출 여부도 알 수 있어 많은 기관에서 문맥기 

영상을 획득하고 있다[7].

영상을 획득하기 위해서 비조영증강검사(un-inhanced 

scan)와 조영증강검사(inhanced scan)를 시행하며 조영

제는 140 mL의 정맥주사, 슬라이스 두께(slice thickness)

는 5 mm로 설정했다. Helical CT는 슬라이스 두께

는 5 ~ 7 mm, 피치(pitch)는 1.0 ~ 1.4로 설정해 동

맥기, 문맥기, 지연기 영상을 획득한다[8].

Chen 등[9]에 의하면 조영증강 횡단면(axial) 영상

은 중간 간정맥(medial hepatic vein)과 함께 포도와 

같은 확장된 왼쪽 간 내 담관이 나타났으며 이마면

(coronal)은 확장된 간 내 담관 및 담낭 결석이 있는 

위축된 좌엽에서 나타났다[9]. 이처럼 카롤리병의 

복부 전산화단층촬영에서는 Fig. 1과 같이 확장된 

간 내 담관이 저음영의 포도와 같은 낭성 구조 또

는 관 모양으로 관찰되며 간문맥 분지에 조영 증강

되는 점상 또는 선상 병변이 보이는 중심선증후

(central dot sign)가 관찰되는 전형적인 특징을 가지

고 있다. 또한, 간문맥 분지에 점상 병변은 병리학

적 소견으로 제시되며 초음파 검사에서도 입증될 

수 있다. 이러한 전산화단층촬영은 다양한 섬유다

낭성 간질환을 감지하고 구별하는데 필수적이며, 

간 내 담관의 확장을 판별하는 데 유용하다[10,11].

Fig. 1. Axial image show dilated bile ducts of low 
density at segment 2 of the liver.

2. 자기공명영상 검사

자기공명영상을 이용하여 카롤리병 검사 시, 대표

적으로 자기공명 담췌관 조영술(MRCP, Magnetic 

Resonance Cholangiopan-creatography) 방법을 많이 이

용하고 있으며, 비침습적 검사방법으로 낭병변과 담
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도와의 관계를 비교적 정확하게 보여줄 수 있다[10].

의료기관 및 대학병원에서는 오래전부터 내시경적 

역행성 담췌관 조영술(ERCP, Endoscopic retrograde 

Choangiopancreatography)을 유용한 기술로 이용하였

으나, 가격이 매우 비싸고 침습적인 시술 및 시술자

의 높은 숙련도가 요구된다는 문제가 있다[12].

증례에 따르면 CT에서 다발성, 분절성의 간내 담

관 확장이 관찰되었으며, 총담관의 확장소견은 없

었으나 추가적인 자기공명영상의 검사로 Fig 2와

같이 주머니 모양의 다발성 간내 담관 확장 소견

이 관찰되었다. 자기공명영상은 전산화단층촬영보

다 카롤리병 진단 정확도가 6.4% 높은 77.8%로 보

고되었다[13].

Fig. 2. Dilated intrahepatic bile duct in the left lobe of 
the liver is seen in liver magnetic resonance imaging. 

자기공명 담췌관 조영술은 담관 내 보관되어있

는 담즙의 신호강도(Signal Intensity)가 강한 T2 강

조영상(Weighted Image)에서 고 신호강도만 나타내

는 기법으로, 이동성이 강한 양성자(Proton)만을 최

대강도투사법(MIP, Maximum Intensity Projection)을 

이용하여 주변 조직과 혈관의 혈류 신호를 제거하

여 영상화하는 것이다[12]. 자기공명 담췌관 조영술

은 결석질환을 포함하여 다양한 해부학적 영상획

득에 유용성이 있으며, 비침습적인 검사로 환자의 

고통을 경감 및 담췌관부의 해부학적 구조와 병변 

유무의 쉽고 빠른 관찰이 가능한 검사이다[14].

증례에 따르면 카롤리병을 앓고 있는 환자에게 

자기공명 담췌관조영술을 실시하였을 때 협착증이 

없는 약간 확대된 담관에 하류에 연결된 팁이 있는 

피막하 엽화된 총 삼각형 소낭 확장으로 정의되는 

깔때기 모양 징후(funnel-shaped sign)의 존재와 확

장된 낭성 내에서 강력한 대비를 갖는 작은 점으로 

정의되는 중앙 점 기호의 존재를 확인할 수 있었

다. 이와 함께 전형적인 담즙 소낭 및 방추형 담관 

확장을 관찰할 수 있었다. 또한 자기공명 담췌관 

조영술로 카롤리병과 간내 결석으로 인한 폐쇄성 

국소 담도 질환을 구별할 수 있었다[15].

자기공명 담췌관 조영술을 이용하여 검사 시, 간혹 

위와 샘창자 분비액의 고강도 신호로 인하여 총담관의 

말단 부분 및 췌관의 평가가 어려운 경우가 발생하는

데 최근에는 산화철(SPIO, Superparamagnetic iron 

oxide)제제 조영제의 추가적인 사용으로 효과적인 

영상을 획득한다고 한다[16]. 또한, 이에 따르면 담

췌관 관찰에 대하여 병변의 형태 및 위치 묘출이 

가능하며, 결석 질환을 포함한 다양한 영상을 획득

하는데 유용하다[12].

일반적으로 자기공명 담췌관 조영술 검사 시, 2

차원(dimension) 호흡정지기법과 3차원 호흡동기화 

기법을 일반적인 프로토콜(Routine Protocol)로 검사

를 하고 있다[17].

2차원 호흡정지기법은 다른 검사기법보다 검사

시간이 빠르다는 장점이 있으나 다중평면재구성

(MPR, multiplanar reconstructions)의 불가능 및 해부

학적 구조들의 중첩이 발생할 수 있다. 또한 환자의 

협조 및 호흡 상태에 따라서 불선예도로 인한 장해 

음영의 발생으로 영상의 질이 하락할 수 있다[17]. 

3차원 호흡동기화기법은 환자의 일정한 호흡에 따

라서 검사를 하는 기법이다. 내시경적 역행성 담췌

관 조영술 후의 췌장염, 천공, 담낭염 등의 합병증

을 예방할 수 있으며 호흡조절이 어려운 환자에게

서도 좋은 화질의 영상을 획득 할 수 있다. 그러나 

호흡주기에 따라서 많은 검사시간을 소모한다는 

문제가 있으나, 최근에는 압축센싱(CS, compressed 

sensing)기법의 사용으로 시간단축 및 인공물을 줄일 

수 있다[18].

이러한 자기공명 담췌관 조영술 기능은 다양한 
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섬유다낭성 질환 외에도 여러 간질환을 감지하고 

구별하는데 필수적이다.

3. 담관 조영술

카롤리병의 진단에서의 유용한 조영술은 내시경

적 역행성 담췌관 조영술 혹은 경피경간 담관 조영

술(PTC, percutaneous transhepatic cholangiography)

로, Fig. 3과 같이 비대해진 담관과 담관 전체에 걸

친 여러 낭성 확장을 직접 시각화할 수 있는 효과

적인 진단 방법이다. 

Fig. 3. Percutaneous transhepatic cholangiography 
shows saccular dilatation of intrahepatic bile duct and 

dilatation of extrahepatic duct.

카롤리병의 진단에서 민감도가 가장 높은 수준

의 방법으로는 내시경적 역행성 담췌관 조영술 혹

은 경피경간 담관 조영술이 있다. 이를 설명하는 

방사선학 문헌에서 다수의 증례가 보고된 바 있다. 

이는 두 진단 방법이 담도계의 해부, 낭성 확장과 

담관 사이의 소통을 정확하게 식별할 수 있음을 의

미한다. 내시경적 역행성 담췌관 조영술은 담도계

와 변칙적인 간담도계 접합부의 해부학적 구조를 

정확하게 증명할 수 있고, 경피경간 담관 조영술은 

낭종 위에 있는 담관의 정확한 시각화에 유용하다. 

또한 국소적이거나 간 전체에 확산될 수 있는 간 

내 담관의 초점 협착 또는 팽창의 교대 영역을 발

견할 수 있다는 점에서 다른 진단 방법과의 차이가 

있다[19]. 

또한 내시경적 역행성 담췌관 조영술을 통해 카

롤리병의 주요하게 수반되는 특징 중 하나인 담즙 

이상 흐름은 스텐트의 배치 및 교체로 개선이 가능

하다. 담도 내부에 스텐트를 배치하여 담즙 흐름을 

유지하는 데 도움이 된다는 사실이 연구된 바 있

다. 스텐트 삽입으로 인한 재발성 담관염 및 이차

성 간 결석 등 일부 합병증이 발생할 수 있으므로, 

환자 상태에 대한 지속적이고 면밀한 관찰이 필요

하다[20].

Angela D. Levy 등[4]에 의하면 17명의 환자를 대

상으로 경피경간 담관 조영술, 내시경적 역행성 담

췌관 조영술을 시행하였고, 모든 환자에게서 직경 

10 ~ 30 mm (평균 18.3 mm) 범위의 담관 확장이 

보였으며, 방추형 확장의 형태를 띠었다. 이처럼 카

롤리병의 담관 조영술 특징은 간 내 담관의 소낭형 

또는 방추형 확장의 형태를 보이며, 불규칙한 담관 

벽, 협착 및 결석이 부가적으로 존재할 수 있다는 

점이다.

다만 내시경적 역행성 담췌관 조영술 혹은 경피

경간 담관 조영술 등의 시술은 침습적인 시술이므

로 치료 목적으로 진행되는 협착의 확장과 돌 추출

을 통한 치료 목적으로 권장되지만 카롤리병의 일

차적인 진단에는 권장되지 않는다. 감염으로 인한 

심각한 합병증(패혈증, 담즙 누출, 출혈 및 사망)이 

발생할 수 있기 때문이다[2,21]. 카롤리병 환자의 경

우 예후가 나쁘며 수년에 걸쳐 반복적으로 담관염

에 걸리기 쉬운 경향이 있다는 점을 고려해 보았을 

때 이것은 중요하게 고려해야 할 문제이다[22].

하지만 내시경적 역행성 담췌관 조영술은 카롤

리병 환자에게 반드시 수행되어야 하는 진단 절차 

중 하나이며, 절제 불가능한 증상이 있는 환자의 

대다수에게서 발생하는 간 내 결석을 완전히 제거

할 수 있는 효과적인 방법임에는 틀림이 없다. 다

만 의심스러운 자기공명영상 소견이 있다고 판단

한 후에 정확한 진단을 위한 방법으로 수행하는 것

이 가장 좋은 방법이라 사료된다[2].

4. 초음파 검사

카롤리병의 초음파상의 외관은 섬유 혈관 다발, 
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결석 및 선형 가교 또는 중격이 존재할 수 있는 간 

내 낭성 무반향 영역이다. 섬유 혈관 다발은 간문

맥과 간동맥으로 구성되며 도플러 초음파로 입증

할 수 있다[21].

우선 선천적으로 간 내 담관이 확장되어 관찰된

다. 이 선천성 담관 확장은 상염색체 열성 유전 질

환으로 병리학적으로 굴곡진 이형 담관이 발견된

다. 일반적인 추가 소견은 영아 다낭성 신장이다. 

초음파 검사는 이것을 기형을 발달 이상으로 간주

한다. 추가적인 발견으로는 조영술에서 간동맥과 

간문맥 모두를 포함하는 혈관 뿌리의 존재를 볼 수 

있다. 이러한 구조는 정상적인 정맥에 해당하며 초

음파에서는 간동맥으로 보일 수 있다. 하지만 간동

맥 뿌리는 기존의 그레이 스케일 초음파에서 증명

하기 쉽지 않다. 그러나 내강을 형성하거나 확장된 

관의 중앙에 있는 문맥 뿌리는 진단을 위한 특정 

소견으로 간주된다. 이러한 발견은 이 질병의 발병

에 대한 간 내 담관의 정상적인 배아 발생 억제 가

설을 뒷받침하는 것으로 간주된다. 전산화단층촬영

을 통해 초음파 검사와 유사한 소견을 확인할 수 

있다. 하지만 카롤리병 이미지는 관 내 혈관 뿌리

를 가진 확장된 담관을 묘사할 수 있을 뿐만 아니

라 관내 색상 도플러 신호를 쉽게 식별할 수 있다
[23]는 점에서 임상적 가치를 갖는다.

보통 카롤리병의 병리학적 병변은 비파괴 담관 

확장이지만 이 외에도 초음파 검사 상 다른 양상이 

관찰될 수 있다. 

증례를 살펴보면 4살 여아가 간 비대로 인하여 

입원을 하였다. 이 환자는 초음파 검사 결과 관내 

문맥 뿌리가 관찰되었다. 또한 간의 우엽에 3개의 

낭종(Cyst)이 관찰되었다. 가낭상성 확장으로 간 외 

담도가 분명했다. 그 후 생검에서 울혈성심장기능

상실(CHF, Congestive heart failure)이 입증되었고, 

식도 내시경 검사를 통해서 정맥류를 확인하였다. 

그리고, 양쪽 신장의 세로 지름 길이가 증가하였으

며, 정맥 요로 검사(IVU, Intravenous urography)를 

통해 열성 다낭성 신장 질환(PKD, Polyctstic kideny 

diseaes)의 징후가 나타나며 신장이 확장된 것을 관

찰할 수 있었다[24].

이것으로 미루어 보아 초음파 검사는 다른 진단

법과 함께 Fig. 4와 같이 카롤리병의 진단을 뒷받침

하는 수단으로 사용될 수 있다.

Fig. 4. This image shows an echogenic septum 
across the lumen of the dilated bile duct.

Ⅲ. RESULT

전산화 단층촬영으로 간문맥 분지의 정상과 병

변의 구별과 더불어 섬유낭성 간질환 구별에 필수

적이다. 자기공명영상 검사에선 주머니 모양의 다

발성 간내 담장 확장과 함께 결석을 구별해 낼 수 

있다. 담낭조영술 중 경피경간 담관 조영술만이 담

관 초점의 협착, 팽창의 교대영역을 발견할 수 있

다는 것이 다른 검사 방법과는 구별된다 또한 내시

경적 역헹성 담췌관 조영술로는 소낭형, 방추형의 

병변 양상을 발견할 수 있다. 초음파 검사로는 내

강 형성 확장된 간에 있는 혈관의 뿌리를 특정소견

으로 카롤리병의 진단에 뒷받침 할 수 있는 근거를 

제시한다. 이를 통하여 본 연구는 다양한 환자 증

례와 문헌 고찰을 통해 카롤리병 진단에 대한 영상 

진단의 유용성을 확인하였다.

Ⅳ. DISCUSSION

카롤리병은 단순한 다발성 간 낭종과 달리 간 내 

담관의 낭종성 확장 부분에 담즙 정체로 인한 감염

의 위험성이 높으며, 감염이 심하면 패혈증 등을 

유발하기도 한다. 때문에 방사선학적 진단 방법 중 

침습적인 특징을 갖는 내시경적 역행성 담췌관 조
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영술 혹은 경피경간 담관 조영술과 조영증강 전산

화단층촬영 시행 시 환자의 상태에 따라 재고되어

야 한다. 또한 수술이 가능한 국소형과는 달리 중

재적 시술을 통해 생명 유지를 하는 확장형의 경우 

내시경적 역행성 담췌관 조영술을 통해 담즙 이상 

흐름은 스텐트 삽입술을 실시하는데 이때 스텐트 

삽입으로 인한 합병증이 발생할 수 있으므로, 환자 

상태에 대한 지속적인 관찰과 시술이 필요하다. 이

로써 카롤리병은 본 연구로 확인한 방사선학적 진

단 방법을 통한 조기 진단뿐만 아니라 진단 시 부

작용, 보전적 치료방법의 중요성과 주의점을 얻어 

낼 수 있다.

Ⅴ. CONCLUSION

카롤리병은 희귀하고 복잡한 질환으로, 다양한 

증상과 동반 질환을 보인다. 전산화단층촬영 검사, 

자기공명영상 검사, 담관 조영술, 초음파 검사 등의 

영상학적 진단 방법이 있으며, 위의 검사 모두 공

통적으로 확장된 담관을 관찰 할 수 있다. 또한 전

산화단층촬영 검사, 자기공명영상 검사, 초음파 검

사에서 낭종안에 섬유 혈관 뭉치가 다발성으로 문

맥의 주위를 감싸고 있는 듯 한 특징의 관내 간문맥

(intraluminal portal vein) 혹은 중심점 징후(central 

dot sign)를 특징적으로 볼 수 있으며, 자기공명 담

췌관 조영술을 통해 깔때기 징후(funnel-shaped 

sign)와 담도계의 확장을 비침습적으로 볼 수 있다. 

또한 간 내 담관의 천골 또는 방추형 확장은 담관 

조영술을 통해 효과적으로 관찰이 가능하다. 

본 연구는 카롤리병 진단의 중요성과 영상 진단

의 유용성을 제시하였다. 이를 토대로 카롤리병 진

단의 정확도와 치료 효과를 높일 수 있는 방안들이 

모색되어야 할 것이다. 또한, 카롤리병 환자에게는 

감염 예방과 조기 진단이 중요하며, 정기적인 검진

과 치료가 필요하다는 점을 강조한다.
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카롤리병의 방사선학  진단에 한 고찰
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요  약

카롤리병은 섬유낭성 간질환이다. 상염색체 열성 장애로 담관의 선천적 다발성 확장이 특징이다. 카롤리

병을 진단하는 방법으로 전산화단층촬영, 자기공명영상 검사, 담관 조영술, 초음파 검사가 있다. 전산화단

층촬영검사는 섬유다낭성 간 질환을 감지하고 구별하는데 필수적이며, 간 내 담관의 확장을 판별하는 데 

유용하다. 하지만 조영제를 사용함으로써 일어날 수 있는 부작용에 대한 인지가 필요하다. 자기공명영상검

사는 대표적으로 자기공명담췌관조영술 방법을 이용한다. 비침습적 검사로 환자의 고통을 경감할 수 있고, 

담췌관부의 해부학적 구조와 병변 유무를 쉽고 빠르게 관찰이 가능하다. 담관 조영술은 비대해진 담관 전

체에 걸친 여러 낭성 확장을 직접 시각화할 수 있는 효과적인 진단 방법이다. 하지만 이 시술 또한 침습적

인 시술이므로 진단이 아닌 치료 목적으로 권장된다. 초음파 검사는 전산화단층촬영과 유사한 소견을 확인

할 수 있다. 간동맥 뿌리는 기존의 그레이 스케일 초음파에서 증명하기 쉽지 않다. 하지만 관 내 혈관 뿌리

를 가진 확장된 담관을 묘사할 수 있을 뿐만 아니라 관 내 색상 도플러 신호를 쉽게 식별할 수 있다는 점

에서 임상적 가치를 갖고 있다. 최근엔 영상진단의 발전으로 전산화단층촬영 검사, 자기공명영상 검사, 담

관 조영술, 초음파 검사 등으로 조기 진단이 가능해졌다. 조기 진단을 통해 치료 후에 장기적인 예후가 개

선될 수 있도록 영상 진단 발전에 더욱 기여하고자 각 검사별 카롤리병에 대하여 어떠한 양상이 나타나는

지 고찰하였다 
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