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=Abstract=

Two cases of seronegative, main pancreatic ductal narrowing, chronic pancreatitis that were 

responsive to short-term steroid treatment
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Soonchunhyang University Medical College, Cheonan, Korea. 

There is currently no widely accepted consensus on the diagnostic criteria for autoimmune pancreatitis, except for the 

diagnostic criteria announced in 2002 by the Japan Pancreas Society. This criteria state that if the characteristic 

radiologic findings and one or more of two criteria are met, then the diagnosis of autoimmune pancreatitis can be made. 

The characteristic radiologic findings are generalized edema of the pancreas with irregular generalized or segmental 

stenosis of the main pancreatic duct. The other two criteria are the presence of autoimmune antibodies or 

hypergammaglobinemia, and the histopathologic findings autoimmune pancreatitis namely, fibrosis and lymphocyte 

infiltration. Yet histologic examination is not possible for all patients and there have been reports of antibody negative 

autoimmune pancreatitis. In these cases, it can be difficult to diagnose autoimmune pancreatitis. We report here on two 

patients with suspected autoimmune pancreatitis that did not meet the Japan Pancreas Society criteria, but they 

responded to steroid treatment.(Korean J Med 72:S103-S109, 2007)
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서     론
 

만성 췌장염은 췌장의 만성염증과 이에 따른 섬유화

로 인하여 비가역 으로 췌장에 형태  는 기능  변

화가 생기는 질환으로
1)
, 이런 만성췌장염의 가장 많은 

발생 원인으로는 알코올이며, 그 외에도 사 이상, 유

자 이상, 췌 기형 등이 있다2). 그러나 1961년 Sarles 등

이 고감마 로불린 증을 동반한 췌장염을 보고하

으며, 췌장염에도 자가면역 기 이 작용 할 수 있다는 

가능성이 제시되었으며
3)
, 그 뒤로 1995년 Yoshida가 

자가면역과 련된 만성 췌장염을 자가 면역성 췌장염

으로 명명하 고, 이후로 일본에서 자가 면역성 췌장염

으로 명명된 많은 임상증례가 소개되었다
4)
. 재 자가

면역성 췌장염에 한 통일된 진단 기 은 마련되지 않

았으나, 2002년 Japan Pancreas Society에서 자가면역

성 췌장염의 진단 기 을 발표하 다. 이 기 에서는
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방사선학  진단소견으로 췌장의 반  종   주췌

의 반  혹은 분 성 불규칙성 착과 검사실 소견

에서 자가면역 항체의 존재 는 고감마 로불린 증, 

병리학 으로 췌장 내 섬유화와 임 구의 침윤의 세가

지 기 에서 방사선학  진단기 을 기본으로 나머지 

검사실 소견 혹은 조직학 소견  한 가지가 동시에 만

족되어야 자가 면역성 췌장염으로 진단되는 것으로 정

의를 하 다
5)
. 그러나 최근 청학  음성인 자가면역성 

췌장염에 한 보고가
6)
 있었고, 자가면역성 췌장염이 의

심되는 환자에서 조직검사가 가능하지 않는 경우도 있

다. 이런 일본의 진단기 을 용하 을 경우 일부 자가

면역성 췌장염이 의심되는 환자에서 실제로 진단기 을 

만족하지 못하는 경우가 있을 수 있다. 이에 본 증례는 이

러한 재 자가면역성 췌장염에 용되고 있는 진단기

에 맞지 않으나 스테로이드에 반응하여 자가 면역성 췌장

염으로 추정되는 환자의 증례를 소개하는 바이다.

증     례

증례 1

34세 남자 환자 특별한 내과  과거력 없는 환자로 

내원 1주  발생한 복통을 주소로 외부병원에서 시행한 

검사에서 amylase, lipase가 상승되어 췌장염 진단받고 

본원으로 원되었다. 환자 특별한 음주력 없었으며, 과

거력에서 2003년 성췌장염으로 본원 소화기 내과에 

입원하 다. 신체 검진시 우상복부에 동통  황달소견 

찰되었다. 내원시 생징후는 압 130/80 mmHg, 맥박

수 92회/분, 호흡수 26회/분, 체온 38.8℃으로 다. 검사

실 소견으로 백 구 5,900/mm
3 
(호 구 70.1%, 림 구 

20.6%, 단핵구 8.8%, 호산구 0.2%), 색소 13.0 g/dL, 

소  217,000/mm3이었다. 콜 스테롤 157 mg/dL, 단

백 6.5 g/dL, 알부민 3.8 g/dL, 총 빌리루빈 5.0 mg/dL, 

직  빌리루빈 2.5 mg/dL, 알칼리성 포스 타아제 319 

IU/L, AST 50 IU/L, ALT 234 IU/L, gamma-GT 735 

IU/L, 아 라아제 40 IU/L, 리 아제 65 IU/L, CEA 3.4 

ng/mL, CA19-9 1.2 U/mL 다. 로 스롬빈시간은 

89% (1.07 INR)이었다. HBsAg과 anti-HCV는 모두 음

성이었다. 본원에서 시행한 복부 산화단층촬 에서 췌

장에 뚜렷한 종괴는 없는 상태로 췌장두부가 약간 부어

있으며, 췌장 체부  미부에 췌장 이 경도의 확장 있

어 췌두부의 국소  췌장염을 진단하 다(그림 1A). 내시

경 역행성 담췌 조 술에서 췌장두부  체부에 분 성

의 착소견 찰되었다. 췌장내 총담 에도 착소견 

찰되어(그림 1C, 1E), 담  라스틱 스탠트(Amsteldam 7 

Fr, 5 cm)을 사용하여 총담 내로 내시경 역행성 담  배

액술을 시행하 다. 췌두부에서 음  유도하 심부바

늘생검을 시행하 다. 조직검사에서는 악성세포는 찰

되지 않았으며, 극히 소수의 림 구  성구 침윤과 

췌장  주 의 경미한 섬유화 만이 찰되는 비특이  

소견이 찰되었다. 방사선학  소견에서 자가면역성 췌장

염이 의심되어 자가항체  청학  검사를 시행하 으

며 anti-ds DNA, ANA, anti-smooth muscle Ab, anti- 

mitochondrial Ab는 모두 음성이었다. Rheumatoid factor 

8.5 IU/mL, serum IgA 201.0 mg/dL (정상 범  70 mg/d

L～400 mg/dL), serum IgM 103.0 mg/dL (정상 범  40 

mg/dL～230 mg/dL), serum IgG 1180.0 mg/dL (정상범

 700 mg/dL～1600 mg/dL), serum IgG Ⅳ 0.07 g/L 

(정상 범  0.06 g/L～1.21 g/L), 모두 정상 범 다. 환

자의 면역, 조직학  검사에서는 자가면역성 췌장염으로 

진단할 수 있는 소견은 보이지 않았으나, 방사선학  소

견으로 자가면역성 췌장염 의심되어 스테로이드 치료하

기로 결정하 다. 치료는 prednisolone을 경구로 매일 30 

mg 사용하 다. 2주간의 prednisolone을 사용 후 다시 

내원하여 2주 후 시행한 복부 산화단층촬 에서 이

에 보 던 두부는 여 히 부어있었으나(그림 1B), 같은

날 시행한 내시경 역행성 담췌 조 술에서는 이 에 

보 던 주췌   총담 의 부분 인 착소견이 많이 

호 된 소견 찰되어 총담 에 삽입한 스탠트를 제거 

하 다(그림 1D, 1F). 재 환자 5개월간 추 찰 이

며 치료시작 3개월째 시행한 복부 산화 단층촬 에서 

췌장두부의 부종은 감소하 다. 환자는 prednisolone 10 

mg으로 유지용량으로 사용하고 있으며, 재까지 특별

한 황달이나 복통의 증상은 없는 상태이다.

증례 2

59세 남자 환자가 내원 1개월 부터 시작된 식후에 

악화되는 상복부 통증을 주소로 다른 병원에서 시행한 

검사상 췌두부에 종괴 소견 보여 본원으로 원되었다. 

환자 평소 매일 소주 1병 정도의 음주력 있었으나, 1년 

 부터는 술을 마시지 않았고, 20갑년의 흡연력이 있었

다. 내원 당시 생징후는 압 120/70 mmHg, 맥박수 80

회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.7℃이었다. 문진에서 



(Before treatment) (After treatment)

Figure 1. Radiologic findings of case 1. (A) The abdominal CT obtained during the 1st admission 
before treatment. Note the distended gallbladder and slightly dilated common bile duct. Slight 
enlargement of the pancreatic head portion can be seen. (B) The abdominal CT obtained during the 
2nd admission after steroid therapy. The size of the gallbladder is decreased. The pancreatic head 
enlargement is not improved. (C) ERCP obtained during the 1st admission before treatment. Stricture 
of the intrapancreatic common bile duct is seen. (D) ERCP obtained during the 2nd admission after steroid 
therapy. Compare with the previous ERCP, the intrapancreatic common bile duct stricture is markedly 
improved. (E) ERCP obtained during the 1st admission before treatment. Segmental narrowing of the 
pancreatic duct in the head and body portion is seen. (F) ERCP obtained during the 2nd admission after 
steroid therapy. Compare with the previous ERCP, the main pancreatic duct segmental narrowing is 
markedly improved.
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(Before treatment) (After treatment)

Figure 2. Radiologic findings of case 2. (A) Abdominal CT obtained during the 1st 
admission before treatment. Swelling of pancreatic head is seen. (B) After steroid therapy, 
atropic change of the pancreas is seen compared to the previous CT. (C) ERCP obtained 
during the 1st admission before treatment. The narrowed intrapancreatic common bile duct 
portion is seen. (D) Compared with previous ERCP, intrapancreatic common bile duct 
narrowing is improved after therapy. (E) ERCP obtained during the 1st admission before 
treatment. Segmental narrowing of the main pancreatic duct in the pancreatic head portion 
is seen. (F) ERCP obtained during the 2nd admission. Compared with the previous ERCP, 
the diffuse segmental narrowing of the main pancreatic duct in the pancreatic head portion 
is improved.
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1달 부터 시작된 식후 악화되는 상복부 통증을 호소하

으며, 신체검사에서 황달소견은 보이지 않았다. 검사실 

소견으로 백 구 5,700/mm
3 
(호 구 71.4%, 림 구 21.5%, 

단핵구 4.2%, 호산구 2.4%), 색소 13.1 g/dL, 소  

261,000/mm
3
이었다. 콜 스테롤 152 mg/dL, 단백 7.8 

g/dL, 알부민 4.5 g/dL, 총 빌리루빈 0.3 mg/dL, 알칼리

성 포스 타아제 165 IU/L, AST 20 IU/L, ALT 22 

IU/L, gamma-GT 58 IU/L, 아 라아제 64 IU/L, 리

아제 11 IU/L보 다. CEA 1.38 ng/mL, CA19-9 8.82 

U/mL 다. 로 스롬빈시간은 86% (1.08 INR)이었다. 

HBsAg과 anti-HCV는 모두 음성이었다. 본원서 시행한 

복부 산화단층촬 에서 췌장주변에 지방침윤소견 

찰되는 췌장두부의 췌장염 소견을 보 으나, 췌장의 

뚜렷한 종괴소견은 보이지 않았다(그림 2A). 내시경 

역행성 담췌 조 술에서는 췌장두부 주췌 의 분

성 착소견 보 으며, 췌장내 담 의 착  근 부 

총담 에 긴분 (long segment)의 착(그림 2C, 2E) 

소견보여 자가면역성 췌장염 혹은 췌장암이 의심되어 

담도 라스틱 스탠트(Amsteldam 10 Fr, 7 cm)를 사

용하여 총담 내로 내시경 역행성 담  배액술을 시

행하 다. 환자 췌장두부에 음  유도하 심부바

늘생검을 시행하 다. 조직검사에서는 악성세포는 

찰되지 않았으며, 췌장소엽과 췌장  주 에 등도

의 만성염증세포의 침윤과 섬유화가 찰되었으나 샘

꽈리세포의 축과 폐색성 정맥염  염증세포의 췌

으로의 침범은 뚜렷하지 않았다. 면역 청학  검사

에서 ANA, anti-smooth muscle Ab는 음성, anti- 

mitochondrial Ab 0.01 U/mL (정상 범  0.3 U/mL 이하), 

rheumatoid factor 10.0 IU/mL (정상 범  15 IU/mL 이

하), serum IgA 173.0 mg/dL (정상 범  70 mg/dL～

400 mg/dL, serum IgM 119.0 mg/dL (정상 범  40 

mg/dL～230 mg/dL), serum IgG Ⅳ 0.95 g/L (정상 범

 0.06 g/L～1.21 g/L)로 정상 소견 보 다. 면역 청

학  검사  조직검사에서 자가 면역성 췌장염으로 

진단기 에 부합되는 소견은 보이지 않았으나, 췌장

에 뚜렷한 종괴가 보이지 않으며 방사선학  소견에

서 자가 면역성 췌장염 의심되어 스테로이드 치료를 

하기로 결정하 다. 치료 방법은 매일 경구로 prednisolone 30 

mg을 복용하 다. 치료 2주 후 경과 찰을 해서 다시 

내원하여 시행한 복부 산화단층촬 에서 췌장염은 

호 된 것으로 찰되었다(그림 2B). 내시경 역행성 

담췌 조 술에서는 주췌   총담 의 착이 이

에 비해서 호 된 양상을 보 다(그림2E, 2F). 환자 

재 외래에서 지속 으로 prednisolone 10 mg 유지용량

으로 사용 이며 재 특별한 황달  복통증상을 호

소 없이 외래에서 경과 찰 이다.

고     찰

만성 췌장염은 췌장의 만성 섬유화로 인한 췌장의 만

성 인 형태 , 기능  변화가 생기는 질환이다
1)
. 이런 

만성췌장염의 발생원인으로는 알코올이 가장 많으며 그 

외에도 사 이상, 유 자 이상, 췌 기형 등이 있다
2)
. 그러

나 1961년 Sarles 등이 고감마 로불린 증을 동반한 

췌장염을 보고하 으며, 췌장염에도 자가면역 기 이 작

용 할 수 있다는 가능성이 제시되었으며
3)
, 그 뒤로 1995

년 Yoshida가 자가면역과 련된 만성 췌장염을 자가 

면역성 췌장염으로 명명하 고, 이후로 일본에서 자가 

면역성 췌장염으로 명명된 많은 임상증례가 소개되었다. 

우리나라에서도 최근 들어 자가 면역성 췌장염에 한 

보고가 자주 나오고 있으며,  그 수가 많아지고 있

는 추세이다. 이는 자가 면역성 췌장염에 한 의사의 

인식이 확 되는 상으로 인한 것으로 생각되고 있다. 

특히 자가 면역성 췌장염은 임상양상이 췌장암과 매우 

유사하여 실제로 췌장암으로 수술을 하는 경우가 많이 

있다. 따라서 자가 면역성 췌장염의 진단은 환자에서 그 

치료방법의 차이가 매우 크기 때문에 임상 으로 매우 

요하며 췌장암과의 감별진단이 요하다
7-9)
. 그러나 자가

면역성 췌장염에 하여 재 세계 으로 뚜렷한 진단

기 은 확립되어 있진 않은 상태로 재 가장 많이 사용

되는 진단기 으로 2002년 Japan Pancreas Society에서 

발표한 기 을 사용하고 있다. 이 기 에서는 방사선학

 진단소견으로 췌장의 반  종   주췌 의 반

 혹은 분 성 불규칙성 착, 검사실 소견에서 자가면

역 항체의 존재 는 고감마 로불린 증, 병리학 으

로 췌장 내 섬유화와 림 구의 침윤 등의 세 가지 기

에서 방사선학  진단기 을 기본으로 나머지 검사실소

견 혹은 조직학  소견  한 가지가 동시에 만족되어야 

자가 면역성 췌장염으로 진단되는 것으로 정의를 하

다
5)
. 그러나 이러한 기 을 따르는 경우 자가 면역성 췌

장염의 진단에 문제 이 나타난다. 로 청학  검사

에서 보고에 따라 음성으로 나타나는 경우가 50%까지도 

나타나고 있으며, 조직검사 한 모든 환자에서 시행을 
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할 수 있는 안 한 검사가 아니며, 알코올성 만성 췌장

염에서도 비록 그 정도는 약해도 림 구와 형질 세포의 

침윤  섬유화가 찰되는
10)
 것으로 보아 섬유화를 동

반한 림 구  형질세포의 침윤이 자가면역성 췌장염

의 특이 인 소견이 아님을 알 수 있다. 일반 으로 자

가면역성 췌장염의 조직학  소견은 췌장  주 의 림

구  형질세포의 침윤  섬유화가 나타나며 이로 인

하여 방사선 소견에서 주췌  내 착이 존재하면서 상

류쪽 췌 의 확장은 매우 경미한 소견을 보이게 된다. 

최근 자가면역성 췌장염의 조직학  진단기 이 강화되

고 있는 추세로 자가면역성 췌장염을 진단할 수 있는 기

은 심한 림 구  형질세포의 침윤과 동반된 섬유화, 

샘꽈리세포의 축, 폐색성 정맥염  염증세포의 췌

으로의 침범시에 자가면역성 췌장염의 조직학  기 으

로 제시되고 있다
11)
. 본 증례에서는 증례 1의 경우 극히 

소수의 림 구  성구의 침윤이 있었으며 췌장  주

에 경미한 섬유화만 찰되어 비특이 인 소견만 

찰되었으며, 증례 2에서는 췌장  주 에 만성염증세포

의 침윤  섬유화가 나타났으나 샘꽈리세포의 축과 

폐색성 정맥염  염증세포의 췌 으로의 침범은 뚜렷

하지 않았다. 일부 보고에서는 자가면역성 췌장염으로 

진단된 환자에서 시행한 바늘생검에서 염증세포의 침윤

이 보이는 조직소견이 반 이하로 나타나는 경우도 있

어
12)
, 본 증례에서와 같이 심부 바늘생검을 통한 조직

소견에서 췌장  주 의 만성염증세포의 침윤  섬유

화만 동반된 경우 자가면역성 췌장염의 존재를 의심해 

볼 수 있으나 조직학  확진을 할 수는 없고
12)
, 한 자

가면역성 췌장염의 반 형의 분포(patch distribution) 소견을 

보일 수 있어 바늘생검에서 정확하게 병변의 조직을 얻지 못

하는 경우 형 인 자가면역성 췌장염의 조직 소견이 

찰되지 않을 수 있다13). 한편 실제로 본 논문의 증례에서

와 같이 스테로이드 사용 후 임상 으로 췌장염의 소견

이 호 된 환자임에도 불구하고 자가면역성 췌장염으로 

진단 될 수 없는 경우도 나타날 수 있다. 로 일본 진단

기 에서 청 자가면역항체의 존재가 요한 진단기

의 하나임에도 모든 검사실에서 다 검사가 가능하지 않

는 등의 한계가 있다. 본 증례에서도 anti-carbonic 

anhydrase antibody  anti-lactoferin antibody 등의 

검사는 못한 문제 을 가지고 있었다. 하지만 일부 연구

에서는 47%에서만 환자의 IgG가 상승했으며, 자가항체

도 35%에서만 검출되었다
1)
. 한 자가면역성 췌장염에

서 가장 흔히 검출된다는 anticarbonic anhydrase Ⅱ를 

포함한 일본 연구도 자가항체 검출율은 80%를 넘지 못

하 다
14)
. 이런 기 에서 자가 면역성 췌장염에 스테로

이드 반응성이 자가면역성 췌장염의 진단기 으로 제시

되고 있다. 2003년 Italian group에서 발표한 진단 기

에서는 일본의 진단 기 과 달리 자가 면역성, 조직학  

기  그리고 스테로이드 반응성을 기 으로 정하 다5). 

하지만 일부 췌장염의 경우 스테로이드를 사용 후 췌장

염이 호 되는 보고가
15)
 나오고 있어 스테로이드 반응성

을 진단 기 에 추가하는데는 이견이 있다. 하지만 2주 

정도의 단기간 스테로이드 치료 후 총담  착 부 가 

정상으로 회복되고 배액 도 제거할 수 있게 호 을 보

이는 경우는 기존의 만성췌장염에서는 나타나지 않는 

특이 인 소견이다. 증례 1과 같이 복부 산화단층촬

에서 췌장두부의 부종은 호 되지 않았으나 내시경 역

행성 담췌 조 술에서는 주췌   담도의 착에 뚜

렷한 호 이 찰되는 것으로 보아, 단기간의 스테로이

드 치료에 반응을 보기 해서는 내시경 역행성 담췌

조 술이 필수 이다. 한 자가면역성 췌장염이 의심되

는 환자에서 우선 으로 감별해야하는 질환은 췌장암이

다. 따라서 장기간의 스테로이드 사용에 한 췌장암의 

병기 진행의 우려가 있을 수 있다. 하지만 조직학 , 면

역 청학 으로 음성으로 기존의 자가면역성 췌장염의 

진단기 에 부합되지 않으나 방사선학 으로 자가면역

성 췌장염이 의심되는 경우에 2주 정도의 단기간 스테로

이드 사용은 환자의 경과 찰에 큰 향을 주지 않으므

로 자가면역성 췌장염의 진단기 으로 유용한 것으로 

생각된다. 이번 증례에서도 2주의 단기간 스테로이드 사

용 후 임상경과  방사선학  호 을 보이는 자가면역

성 췌장염으로 추정되는 증례 다. 따라서 본 증례보고

의 목 은 자가 면역성 췌장염의 재 통용되는 진단 기

에 맞지 않아도 실제로 자가면역성 췌장염으로 진단 

할 수 있는 두 가지 증례에 한 보고를 하여 앞으로의 

자가 면역성 췌장염의 새로운 진단 기 이 필요함을 제

시하기 함이다. 

요     약

자가면역성 췌장염은 임상 으로 다른 만성 췌장염과 

달리 경구 스테로이드 복용으로 호 을 보이는 질환으

로 종종 췌장암과 감별이 어려워 수술  치료를 한 후 

자가면역성 췌장염으로 진단되는 경우가 임상에서 종종 
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발생하고 있다. 따라서 자가면역성 췌장염의 진단이 환

자의 치료에 매우 요함에도 재까지 명확한 진단기

이 확립되어 있지 않는 상황으로 재 일본에서 정한 

진단기 을 참고로 하고 있는 실정이다. 그러나 일본의 

진단기 에서 자가항체의 존재, 감마 로불린의 상승의 

검사실 진단기   형질세포와 림 구의 침윤 등의 조

직학  소견만으로는 자가면역성 췌장염의 진단으로 사

용하기는 임상 으로 한계가 있는 실정이다. 이에 단기

간의 경구 스테로이드의 복용 후 방사선   임상 으

로 호 되어 자가면역성 췌장염이 의심되었고, 청학  

음성의 주췌  착성 만성췌장염에 한 두 증례를 보

고하여 자가면역성 췌장장염에 한 새로운 진단기 이 

필요함을 제시하는 바이다.

심 단어 : 자가면역성 질환, 췌장염, 스테로이드
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