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증례: 55세 남자가 상복부 통증과 황달로 내원하였다. 환자는 내원 2개월 전부터 원인 불명의 급성 췌장염으로 두 차례 다

른 병원에서 치료받은 적이 있었다. 환자의 상복부 통증은 허리를 구부리면 완화된다고 하였다. 환자는 음주력이나 흡연

력은 없었고 특별한 만성 질환 역시 없었다. 내원 당시 활력 징후는 혈압 135/70 mmHg, 맥박 60회/분, 호흡 17회/분, 체

온 37.8℃였다. 혈액 검사에서 백혈구 12,500/mm3, C-반응 단백(C-reactive protein) 45 mg/dL, 아밀라제 1,050 U/L, 

리파아제 3,450 U/L로 증가되어 있었으며 간기능 검사에서 아스파테이트아미노전이효소 340 U/L, 알라닌아미노전이효

소 450 U/L, 알칼리인산분해효소 890 U/L, 감마글루타밀전이효소 456 U/L로 상승된 소견을 보였다. 또한 총 빌리루빈 

5.8 mg/dL, 직접 빌리루빈 4.8 mg/dL로 황달 소견을 보였다. 종양 표지자인 암태아성항원(carcino embryonic antigen, 

CEA) 및 암항원 19-9는 정상 범위였으나 혈청 면역글로불린G (immunoglobulin G, IgG) 2,142 mg/dL, IgG4 375.7 

mg/dL로 증가되어 있었다. 복부 전산화단층촬영(computed tomography, CT) 및 자기공명담췌관조영술(magnetic res-

onance cholangiopancreatography, MRCP)에서 췌장의 소시지 모양 부종 및 췌장 바깥 경계에 저음영의 띠가 관찰되었

다. 또한 주췌관의 국소적 협착과 함께 원위 담도 협착 및 상부 담도 확장이 확인되었다(Fig. 1). 담즙 배액을 위하여 내시

경역행담췌관조영술(endoscopic retrograde cholangiopancreatography, ERCP)을 시도하였으나 선택적 담도 삽관에 실

패하였다. 이후 십이지장-간외담도(choledochoduodenostomy) 접근을 통한 초음파내시경 유도 랑데부 시술(endoscop-

ic ultrasound-guided rendezvous technique)을 시행하여 성공적으로 선택적 담도 삽관을 수행하였다. 담관 협착 부

위에서 조직 검사를 하고 7 Fr 플라스틱 스텐트를 협착 부위를 지나 담도 내에 삽입하였다. 이후 초음파내시경 유도하 조

직 검사를 췌장 꼬리 부위에서 시행하였다(Fig. 2). 조직 검사 결과 IgG4 연관 자가면역성 췌장염(IgG4-related autoim-

mune pancreatitis, IgG4-AIP)과 IgG4 연관 경화성 담도염에 합당한 소견을 보였으며 이후 고용량 스테로이드 치료를 시

작하였다(Fig. 3). 추적 관찰한 영상 검사에서 췌장 부종이 호전되었으며 혈청 IgG 및 IgG4 수치도 감소하였다. 현재 환자

는 저용량 스테로이드 유지 치료를 받고 있다.
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Figure 1. (A, B) Abdominal computed tomography demonstrates diffuse pancreatic swelling (black stars) with a low-attenuation 
outer margin (white arrows). (C) Magnetic resonance cholangiopancreatography shows intrahepatic and proximal common bile 
duct (CBD) dilation with smoothly tapered distal CBD narrowing and slightly main pancreatic duct stricture.

A B C

Figure 3. More than 10 IgG4-positive plasma cells per HPF were observed in both pancreas (lgG4 stain, × 400) (A) and bile duct (lgG4 
stain, × 100) (B) which are consistent with IgG4-related autoimmune pancreatitis and IgG4-related sclerosing cholangitis. IgG, im-
munoglobulin G.

A B

Figure 2. (A) Fluoroscopy reveals a distal common bile duct stricture (black arrow). (B) A forceps biopsy was performed at the 
stricture site. (C) Endoscopic ultrasound-guided fine-needle biopsy using a 22-gauge needle (open white arrow) was conducted on 
the lobulated lesion in the pancreatic tail.

A B C
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본 론

급성 췌장염은 다양한 원인에 의해 발생할 수 있으며 그중 

일부는 명확한 원인을 규명하기 어려운 경우가 있다. 원인 불

명의 반복적인 급성 췌장염은 임상적으로 여러 가지 감별 진

단이 필요하며 추가적인 평가가 요구된다.

IgG4-AIP는 Th2 면역반응, 조절 T세포 활성, IgG4 형질세

포 증가, 선천 및 적응 면역 이상, 유전적 요인, 환경적 요인 등

이 복합적으로 작용하여 발생하는 다인성 질환으로 원인 불명

의 급성 췌장염에서 중요한 감별 질환 중 하나이며 정확한 진

단과 치료가 필수적이다[1]. 본고에서는 원인 불명의 급성 췌

장염 환자에서 IgG4-AIP를 진단하기 위한 접근법과 치료 전

략, 예후를 중심으로 논의하고자 한다.

급성 췌장염 원인 감별을 위한 검사

급성 췌장염의 원인을 정확히 감별하기 위해서는 환자의 병

력, 임상 증상, 생화학적 검사 및 영상학적 평가가 필수적이다. 

급성 췌장염의 가장 흔한 원인은 담석성 췌장염으로 담관 결

석이 췌관을 막아 염증 반응을 유발한다. 특히 원인 불명의 반

복적인 급성 췌장염의 경우 나중에 미세 결석이 그 원인이었을 

가능성이 있다. 알코올성 췌장염 또한 주요 원인으로 꼽히며 

지속적인 음주로 인하여 췌장 손상이 누적되면서 발생한다. 

이에 따라 병력 청취가 필수적이며 관련된 간기능 이상 여부도 

함께 평가하여야 한다. 알코올성 췌장염은 보통 만성적인 경과

를 보이며 반복적인 급성 악화가 특징적이다.

이 외에도 고칼슘혈증과 고중성지방혈증은 급성 췌장염의 

비교적 흔하지 않은 원인이지만 반드시 감별하여야 한다. 혈청 

칼슘과 중성지방 수치를 평가하여 대사성 요인이 있는지를 확

인하는 것이 중요하다. 특히 혈중 중성지방이 1,000 mg/dL 이

상일 경우 중성지방 유발성 췌장염의 가능성이 높아진다. 또

한 췌장암은 급성 췌장염의 드문 원인이지만 고령의 환자에서 

원인 불명의 췌장염이 반복될 경우 반드시 배제하여야 한다. 

따라서 복부 CT, MRCP, endoscopic ultrasound (EUS) 등의 

영상 검사를 통해 미세 담석, 췌장 종양, 분할췌, IgG4-AIP 등

을 비롯한 다양한 급성 췌장염의 원인을 확인할 수 있다. 

IgG4-AIP의 진단 접근법 

IgG4-AIP의 진단은 임상적, 혈청학적, 영상학적, 조직학적 

평가를 종합적으로 고려하여 이루어진다. 특히 췌장암 및 기타 

원인에 의한 췌장염과의 감별이 중요한데 이를 위해 2008년 

미국에서 발표한 histology, imaging, serology, other organ 

involvement, response to steroid therapy (HISORt) 기준이 

널리 활용되고 있다[2].

IgG4-AIP는 주로 고령층에서 무증상 또는 경미한 황달, 복

통, 체중 감소 등의 증상으로 나타날 수 있으며 일부 환자에서

는 본 증례와 같이 급성 또는 재발성 췌장염의 형태로 진단되

기도 한다[3]. IgG4-AIP가 IgG4 연관 질환의 하나임을 고려할 

때 신장, 침샘, 폐, 담관 등 타 장기 침범 여부를 확인하는 것이 

감별 진단에 있어 도움이 된다. 본 증례의 환자의 경우에도 담

도 침범이 확인되었다.

혈청학적 검사에서 IgG4 수치의 상승(> 135 mg/dL)은 

IgG4-AIP 진단에 도움이 될 수 있으나 특이도가 완벽하지 않

아 단독으로 진단 기준이 될 수 없다. 일부 환자의 경우 IgG4 

수치가 정상 범위 내에 있을 수도 있으므로 영상학적 및 조직

학적 평가와 함께 종합적으로 해석하여야 한다.

영상학적 검사는 IgG4-AIP의 진단에 있어 중요한 역할을 

한다. 복부 CT나 MRCP에서 췌장이 sausage-shaped 형태로 

비대해지고 주췌관의 분절성 협착 및 담관 협착이 동반된 경

우 IgG4-AIP 가능성을 시사할 수 있다. 또한 EUS에서 저에코

성 췌장 비대 및 주췌관 협착을 보다 정밀하게 평가할 수 있으

며 조직 검사를 통한 IgG4 양성 형질세포 침윤 여부를 확인할 

수 있다.

조직학적 평가는 IgG4-AIP 진단을 확정하는 데 있어 필수

적인 요소이다. EUS 유도 조직 검사(EUS-guided tissue ac-

quisition)를 통해 췌장 병변에서 조직 검사를 시행할 수 있으

며 조직학적으로 림프형질세포 침윤, 섬유화, 폐쇄성 정맥염, 

IgG4 양성 형질세포 증가(> 10개/HPF) 등의 특징적인 병리 소

견이 관찰될 경우 IgG4-AIP로 진단할 가능성이 높다. IgG4 연

관 경화성 담도염(IgG4-related sclerosing cholangitis)이 동

반될 경우 ERCP를 통한 담관 협착 부위 조직 검사를 하여 진

단할 수 있다.
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IgG4-AIP의 또 다른 중요한 특징은 스테로이드 치료에 대한 

우수한 반응이다. 스테로이드 치료 후 영상 소견에서 췌장 비

대 및 담관 협착이 빠르게 호전되는 경우 진단을 뒷받침할 수 

있는 중요한 단서가 된다. 그러나 스테로이드 반응성만으로 진

단을 확정할 수 없으며 췌장암과의 감별을 위하여 조직 검사

가 필수적으로 고려되어야 한다.

IgG4-AIP의 치료 방법

IgG4-AIP의 치료는 주로 스테로이드 요법을 기반으로 한다[4]. 

초기 치료로는 프레드니솔론 0.6 mg/kg/day를 4-6주간 투

여하며 이후 점진적으로 감량하여 유지 치료를 진행한다. 치

료 반응 평가는 임상적 증상, 혈청 IgG4 수치 변화, 영상 소견

의 개선 여부를 종합적으로 고려하여 이루어져야 한다. 치료 

초기 4-6주 동안 증상이 호전되지 않거나 영상학적으로 개선

이 없는 경우 재평가를 통해 다른 질환에 대한 가능성을 고려

하여야 한다. 스테로이드에 반응이 있다고 판단되면 12주에 

걸쳐 점차 스테로이드 용량을 줄여 나갈 수 있다. IgG4-AIP의 

재발 위험성이 높아 장기적인 유지 치료가 필요한 환자의 경

우 저용량 프레드니솔론(2.5-10.0 mg/day)을 지속적으로 사

용하거나 아자치오프린(azathioprine), 미코페놀레이트 모페

틸(mycophenolate mofetil)과 같은 면역억제제나 리툭시맙

(rituximab)을 고려할 수 있다.

스테로이드 치료로 완전 관해 후 다시 재발한 환자의 경우

에는 스테로이드 재치료를 고려할 수 있다. 다른 선택 방법으

로 6-8주간 스테로이드와 면역억제제를 병용하여 투여해 볼 

수 있다.

스테로이드 불응성 환자에서는 췌장암과 같은 다른 질환의 

가능성이 배제된다면 리툭시맙과 같은 생물학적 제제가 효과

적인 치료 옵션이 될 수 있다. 최근 연구에 따르면 리툭시맙은 

IgG4-AIP의 치료에 효과적이며 특히 스테로이드 유지 치료가 

어려운 경우 또는 재발이 반복되는 환자에서 유용한 대체 요

법으로 사용될 수 있다[5,6].

IgG4-AIP의 예후

IgG4-AIP 환자의 재발률은 약 30-50%로 보고되며 특히 

다장기 침범이 있거나 혈청 IgG4 수치가 현저히 높은 경우, 스

테로이드 감량 과정에서 조기 중단된 경우 재발 위험이 증가

하는 것으로 알려져 있다[1,6,7]. 재발은 췌장뿐만 아니라 담

관, 신장, 후복막 등의 다른 장기에서 발생할 수 있어 지속적인 

영상학적 및 혈청학적 모니터링이 필요하다.

장기적인 합병증으로는 췌장 섬유화 및 기능 저하가 중요한 

문제로 대두된다. 일부 환자에서는 지속적인 췌장 실질 손상

으로 만성 췌장염이 발생하여 췌장 외분비부전으로 인하여 만

성적인 소화불량 및 지방변이 나타날 수 있다[8]. 또한 췌장 내

분비 기능이 저하되면서 당뇨병의 발생 위험이 증가할 수 있으

며 이는 일반적으로 명확한 병인 없이 진행하는 형태로 보고된

다[9].

IgG4-AIP는 췌장뿐만 아니라 담관에도 영향을 미쳐 담관 

협착 및 섬유화가 동반될 수 있다. 일부 환자에서는 이러한 병

변이 진행하여 담관염 또는 담관암의 위험이 증가할 가능성이 

제기되고 있으나 IgG4-AIP와 담관암 간의 직접적인 연관성은 

아직 명확하게 규명되지 않았다. 이에 대한 장기적인 추적 연

구가 필요하다[10].

결 론

IgG4-AIP는 원인 불명의 급성 또는 재발성 췌장염에서 중요

한 감별 질환으로 영상학적 소견과 혈청 IgG4 상승, 조직학적 

검사를 통한 확진이 필수적이다. 본 증례와 같이 반복적인 췌

장염과 황달이 있는 환자에서 췌장 비대, 주췌관 협착 및 담도 

협착이 동반될 경우 IgG4-AIP를 의심하여야 하며 HISORt 기

준을 활용한 종합적인 접근이 필요하다.

IgG4-AIP는 스테로이드 치료에 대한 반응이 우수하지만 재

발률이 높고 장기적인 췌장 및 담관 섬유화로 인한 기능 저하

가 문제가 될 수 있다. 특히 다장기 침범이 있는 환자에서는 재

발 위험이 높아 저용량 스테로이드 유지 요법 또는 면역억제제 

병용 치료가 고려될 수 있다.

결론적으로 IgG4-AIP의 조기 진단과 적절한 치료는 예후를 
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결정하는 중요한 요소이며 높은 재발률과 합병증 가능성을 고

려하여 장기적인 모니터링과 적극적인 관리가 필요하다.

중심 단어: 췌장염; 자가면역성 췌장염; 스테로이드

IgG4-related autoimmune pancreatitis (IgG4-AIP) is an 

immune-mediated disease that can present as recurrent 

acute pancreatitis with biliary involvement. We report a 

case of a 55-year-old male with recurrent acute pancre-

atitis and obstructive jaundice of unknown cause. Labo-

ratory tests revealed elevated IgG and IgG4 levels, while 

imaging showed pancreatic swelling, main pancreatic 

duct stricture, and distal bile duct stenosis. Endoscopic 

ultrasound-guided biopsy confirmed IgG4-positive plas-

ma cell infiltration and fibrosis, leading to a diagnosis of 

IgG4-AIP. The patient responded well to corticosteroid 

therapy, with clinical and radiologic improvement, and 

was placed on low-dose maintenance therapy to prevent 

recurrence. IgG4-AIP should be considered in patients 

with idiopathic recurrent pancreatitis, and early recog-

nition is crucial to avoid unnecessary interventions. Cor-

ticosteroids remain the mainstay of treatment, but long-

term monitoring is essential due to the risk of recurrence 

and potential complications.

Keywords: Pancreatitis; Autoimmune Pancreatitis; Steroid
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