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달리 분류되지 않는 자가면역성 췌장염에 동반한 심낭삼출액

부산대학교 의과대학 양산부산대학교병원 내과

장형하·강대환·김형욱·최철웅·박수범·송병준·김수진

Autoimmune Pancreatitis, Not Otherwise Specified, Accompanied 
by Pericardial Effusion

Hyung Ha Jang, Dae Hwan Kang, Hyung Wook Kim, Choel Woong Choi, Soo Bum Park, Byung Jun Song, and Su Jin Kim

Department of Internal Medicine, Pusan National University Yangsan Hospital, 
Pusan National University School of Medicine, Yangsan, Korea

Autoimmune pancreatitis (AIP) is a form of chronic pancreatitis characterized by an autoimmune inflammatory process. This is 
the first case report of AIP, not otherwise specified, accompanied by pericardial effusion. A 52-year-old female visited our hospital 
due to dyspnea. Echocardiography showed a large amount of pericardial thickening. Abdominal computed tomography revealed 
diffuse enlargement of the pancreas body and tail with a sausage-shaped appearance, surrounded by a thick hypodense rim. 
Endoscopic retrograde cholangiopancreatography could not identify the tail portion of the pancreas, despite forceful contrast 
injection. Serology was positive for antinuclear antibody and IgG4 was normal. Endoscopic ultrasound-guided core biopsy of the 
pancreas was performed. Histologic examination revealed a fibrous connective tissue with inflammatory infiltration. The patient 
was treated with steroids. In the follow-up images, abnormal findings of pericardial effusion were improved, although an irregular 
long stricture of the pancreas tail portion remained. (Korean J Med 2014;86:733-738) 
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서     론

자가면역성 췌장염은 만성췌장염의 한 형태로 혈중 IgG4 

증가, 췌장 조직 내 림프구와 형질세포의 침윤과 같은 다양

한 자가면역성 특징들을 보이는 질환이다[1]. 자가면역성 췌

장염은 병리소견 및 임상 양상에 따라 두 개의 아형으로 나눌 

수 있다[2]. 2011년에 세계췌장학회에서는 자가면역성 췌장

염에 대한 국제진단기준으로 영상 소견, 혈청 소견, 췌장 외 

장기침범, 췌장의 병리소견, 스테로이드에 대한 반응을 5개

의 주요한 특징으로 선정하여 각각에 대해 진단에 대한 신

뢰수준을 2단계로 나누고 1형과 2형으로 진단할 수 있도록 

하였으며 아형을 구분할 수 없는 경우는 ‘달리 분류되지 않
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Figure 2. Parenchymal and ductal imaging. (A) A magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) image shows low signal in-
tensity of the rim around the pancreas body and tail. (B) An endoscopic retrograde cholangiopancreatography (ERCP) image could not 
identify the tail portion, despite forceful contrast injection. (C) A follow-up ERCP image three months after the start of steroid therapy 
revealed an irregular long stricture of a portion of the pancreas tail.

Figure 1. Magnetic resonance imaging demonstrating pericardial
thickening.

는 자가면역성 췌장염’으로 진단하도록 하였다[3]. 자가면역

성 췌장염은 스테로이드에 대한 치료 반응이 우수하여 올바

르게 진단하고 치료하였을 때 좋은 경과를 보이지만 예후가 

극히 불량한 췌장암을 자가면역성 췌장염으로 오인하여 스

테로이드 반응 여부를 관찰하는 경우, 진단 및 치료가 늦어

질 수 있으므로 스테로이드 투여 전에 악성 종양을 배제하기 위

한 검사들을 시행하여야 한다. 본 증례의 경우, 총생검술(core 

biopsy)을 통하여 획득한 조직에서 악성 세포가 보이지 않았

고, 복부영상과 역행성 췌담도 조영술(endoscopic retrograde 

cholangiopancreatography)에서 신뢰수준 1단계(Level 1)의 전

형적인 소견을 보였으며 스테로이드에 대한 반응을 보였기에 

'달리 분류되지 않는 자가면역성 췌장염'으로 진단하였다. 또

한 지금까지 심낭삼출액이 동반된 자가면역성 췌장염의 보고

는 드물기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다[4].

증     례

6개월 전 당뇨 진단받고 경구 혈당 강하제를 복용 중이던 

52세 여자 환자가 호흡곤란을 주소로 순환기내과 외래를 방

문하였다. 소화기 증상으로는 오심이 있었고 내원 당시 혈압

은 120/80 mmHg, 맥박 73회/분, 체온 36.3℃였으며 흡연력과 

음주력, 가족력에서 특이 소견 없었다. 신체 진찰에서 상복

부에 경한 압통이 있었다. 호흡곤란에 대한 평가를 위해 당

일 입원하였으며, 말초 혈액 소견은 백혈구 8,150/mm3, 혈색

소 12.6 g/dL, 혈소판 360,000/mm3였다. 혈정 생화학 검사에

서 총 빌리루빈 0.6 mm/dL, alkaline phosphatase 167 IU/dL, 

AST 14 IU/dL, ALT 13 IU/dL, 총 단백 7.8 g/dL, 알부민 4.5 g/dL, 

혈액요소질소 10.2 mg/dL, 크레아티닌 0.79 mg/dL, 아밀라아

제 63 IU/L, 리파아제 26 U/L로 정상이었다. 심장 초음파에서 

심장을 둘러싸는 다량의 심낭 삼출액과 자기공명영상에서 

두꺼워진 심막이 관찰되었고 복부 컴퓨터 단층촬영에서는 

췌장의 체부 및 미부가 소시지 모양으로 미만성 비대를 보

였으며 그 주위로 두꺼운 저음영이 동반되어 있었다(Fig. 1). 

영상학적으로 자가면역성 췌장염이 의심되어 진단과 치료를 

위해 소화기내과로 의뢰되었고 다음날 심낭천자술을 시행하

였으며 800 cc 가량 배액되고 나서 호흡곤란은 호전되었으

A B C
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Figure 3. Histologic findings following hematoxylin and eosin staining. (A) A biopsy shows fibrous connective tissue with in-
flammatory infiltration (× 100). (B) A higher magnification shows diffuse infiltration of neutrophils in the parenchyma of the pancreas 
(× 100).

 

Figure 4. Abdominal computed tomography (CT) findings. (A) A CT image shows focal enlargement of the pancreas body and tail with 
a sausage-shaped appearance. (B) A follow-up CT image 3 months after the start of steroid therapy shows a marked decrease in pancreas 
swelling.

다. 심낭삼출액은 혈성이었고 세포 수 6,760개 중 림프구가 

90%, 중성구는 5%, pH 7.5, 총 단백 6.2 g/dL, LDH 757 IU/L, 

포도당은 101 gm/dL, 아밀라아제 35 IU/L, ADA 41 IU/L로 

원인을 알 수 없는 삼출액이었다. AFB 염색 음성이었고 세균 

배양과 결핵균 배양에서 자라는 균도 없었지만 결핵균 항원

자극검사에서 양성 소견이어서 2013년 1월 29일부터 7월 28일

까지 6개월간 경험적으로 결핵에 대한 약물 치료를 하였다. 

자가면역성 췌장염에 대한 진단을 위해 시행한 추가 검사에

서 IgG 1355 mg/dL, IgG4 9.16 mg/dL, CA 19-9 2.52 U/mL로 

정상이었고 항핵항체는 1:80으로 양성이면서 균일한 패턴을 

보였고 류마티스 인자와 ANCA는 음성이었다. 자기공명영

상에서도 역시 췌장의 체부 및 미부가 소시지 모양으로 미

만성 비대를 보였으며 그 주위로 두꺼운 저음영이 동반되어 있

었다(Fig. 2A). 내시경 역행성 담췌관조영술에서는 췌장 미

A  B

A  B
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부에서 췌관은 더 이상 조영되지 않았다(Fig. 2B). 동시에 유

두부 조직 검사를 시행하여 IgG4 면역염색을 하였으나 음성

이었다. 자가면역성 췌장염 의심하에 정확한 진단과 악성 종

양을 배제하기 위한 목적으로 내시경 초음파 유도하에서 총

생검술을 실시하였다. 조직 소견은 중성구와 림프구의 침윤

은 많지 않았으며 섬유화가 두드러진 소견이었다(Fig. 3). 췌

장 실질의 영상 소견과 췌관 소견, 스테로이드에 대한 반응 

등을 종합하여 국제진단기준에 따라 ‘달리 분류되지 않는 

자가면역성 췌장염’으로 진단하였으며 2013년 3월 9일부터 

Prednisolone 하루 40 mg을 2주간 경구 투여한 이후, 2주마다 

30 mg, 20 mg, 15 mg, 10 mg, 7.5 mg으로 차차 감량하였고 

최종적으로 하루 5 mg을 6월 초부터 현재까지 유지요법으로 

사용 중이다. Prednisolone 경구 투여 2주와 6주 뒤 촬영한 

복부 컴퓨터 단층촬영에서는 치료 전과 비교하여 변화가 없

었으나 3달 뒤 영상에서 이전의 췌장의 비대는 감소하였다

(Fig. 4). 내시경적 역행성 담체관조영술 소견상 이전에 관찰

되지 않던 췌관 미부는 조영되었으며 불규칙한 협착의 소견

이 관찰되었다(Fig. 2C).

고     찰

자가면역성 췌장염은 1961년에 Sarles 등[5]이 고감마글로

불린혈증을 동반한 원인 미상의 췌장염을 보고하면서 면역기

전 이상과 관련한 췌장염 발생 가능성을 처음 언급하였다. 

1995년 Yoshida 등[1]이 자가면역성 췌장염이라는 용어를 처

음 사용하기 시작한 이후 많은 보고가 있었다. 기존의 자가

면역성 췌장염에 대한 진단기준은 1형 자가면역성 췌장염에 

대한 내용을 중심으로 하고 있었으나 2003년 메이오 클리닉 

연구진은 이전에 보고되던 자가면역성 췌장염과 다른 양상의 

조직소견을 보이는 증례를 보고하면서 췌장의 염증 변화를 

림프형질세포 침윤 경화성 췌장염과 특발성 췌관 중심 췌장

염으로 기술하였다[6]. 2004년 Zamboni 등[7]은 과립구 상피 

병변을 동반한 자가면역성 췌장염의 전형적인 조직 소견을 

보고 하였다. 과립구 상피 병변은 주로 중성 백혈구가 침범

하면서 중간 크기나 작은 크기의 췌관 상피세포를 손상시키

고 파괴하는 것이 특징적으로 메이오 클리닉에서 기술한 특

발성 췌관 중심 췌장염과 조직적으로 매우 유사하였다. 그리

고 이러한 특징을 가진 자가면역성 췌장염이 전통적인 자가

면역성 췌장염의 임상적인 특징과는 차이가 있음이 알려졌

으며, 이를 2형 자가면역 췌장염으로 분류하게 되었다.

1형과 2형은 임상 양상과 검사실 소견에서 여러 차이점을 

보이는데, 우선 발생 연령과 성비에서 1형 자가면역성 췌장

염은 50대의 남성에서 주로 발생하는 반면에 2형 자가면역

성 췌장염은 30대의 연령에서 많이 관찰되고 남녀 발생 비

율에 차이가 없다[7]. 췌장염의 발생은 2형 자가면역성 췌장

염에서 좀 더 흔하게 관찰되나 황달이나 체중감소 등의 임

상증상 발현에서는 서로 차이가 없다. 검사실 소견에서는 2

형 자가면역성 췌장염은 IgG4의 증가가 뚜렷하지 않고 다른 

장기의 침범 소견을 보이지 않는다. 다만 20-30%에서는 궤

양성 대장염이나 크론씨 병과 같은 염증성 장 질환을 동반할 

수 있다고 보고되었다[2]. 그에 반해 1형 자가면역성 췌장염

은 IgG4가 특징적으로 증가되어 있으며, IgG4와 연관되어 

췌장 외 타 장기 침범이 관찰되며 가장 흔하게 담관에서 발

생하고 침샘, 후복막, 신장 등에서도 흔히 관찰된다. 그 외 

드물게 폐, 심낭, 전립선, 갑상선 등 전신의 대부분 장기를 

침범할 수 있다. 하지만 현재까지 자가면역성 췌장염 환자에

서 심낭삼출액만 병발한 보고는 드물었다[4].

국제진단기준에서는 자가면역성 췌장염의 진단을 위한 

기준으로 5개의 주요한 특징을 선정하여 각각에 대해 진단

에 대한 신뢰수준을 2단계로 나누었다. (1) 췌장실질 및 췌관

의 영상소견과 (2) 스테로이드에 대한 반응은 1형과 2형 자

가면역성 췌장염에서 똑같으며, (3) 혈청소견, (4) 췌장 외 장

기침범, (5) 췌장의 병리소견은 진단기준을 따로 마련하여 

각각을 구분하여 진단할 수 있도록 하였으며 아형을 구분할 

수 없는 경우는 ‘달리 분류되지 않는 자가면역성 췌장염’으

로 진단하도록 하였다[3]. 이미 국내에서도 조직학적, 면역

혈청학적 음성으로 기존의 자가면역성 췌장염의 진단기준에 

부합되지 않으나 방사선학적으로 자가면역성 췌장염이 의심

되는 경우에 단기간의 스테로이드 사용을 자가면역성 췌장

염의 진단기준으로 유용할 것이라는 제안이 있었다. 

본 증례는 복부 전산화 단층촬영과 자기공명영상에서 저

음영 띠가 췌장 가장자리에 관찰되면서 균일한 조영증강을 

보이는 췌장의 미만성 종대를 보여 신뢰수준 1단계의 췌장

실질 영상소견과 역행성 췌담도 조영술에서 미부 주췌관의 

긴 협착(3 cm 이상)과 협착 상류 주췌관의 확장을 보이지 않

는 신뢰수준 1단계의 췌관 영상 소견, 스테로이드 사용 후 

췌장의 미만성 종대의 감소를 보여 스테로이드에 대한 반응

이 있었다. 스테로이드 사용 후 반응에 대해 국제진단기준에
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서는 2주를 기준으로 삼고 있으며 본 증례에서는 3개월 후 

췌장의 종대는 호전된 반면 췌관의 이상의 호전은 뚜렷하지 

않아 전형적인 임상 경과를 보이지는 않았지만 종종 스테로

이드에 대한 반응이 2주 이상으로 걸릴 수 있다는 점을 고려

해야 하겠다.

병리소견에서는 만성염증세포의 침윤 및 섬유화만 동반

되어 있어 췌장염을 의심할 수 있으나 아형을 구분할 만한 

특징 소견을 보이지 않아 ‘달리 분류되지 않는 자가면역성 

췌장염’을 진단할 수 있었다.

자가면역성 췌장염의 치료는 아직 무작위 대조연구는 없

으며 관측자료(observational data)를 기초로 하여 초치료로 

경구용 스테로이드를 사용하며 구체적인 투여 방법은 확립

되어 있지 않다. 기존에는 40 mg/day 또는 30 mg/day를 초기

용량으로 주로 사용하였으며 2009년 개정된 일본의 가이드

라인에서는 초기용량으로 0.6 mg/kg/day로 2-4주간 사용 후 

1-2주 간격으로 5 mg씩 감량하는 것을 추천하였다[8]. 본 증

례는 기존의 치료대로 Prednisolone 하루 40 mg을 2주간 경구 

투여하고 이후 2주마다 30 mg, 20 mg, 15 mg, 10 mg, 7.5 mg

으로 차차 감량하여 최종적으로 하루 5 mg으로 유지 중이며 

치료 시작 3달 뒤 영상에서 췌장의 종대의 호전을 보였다.

자가면역성 췌장염을 진단하는 데 가장 중요한 것은 비슷

한 임상양상을 보이지만 예후가 불량한 췌장암과의 감별진

단이다. 췌장암을 감별하기 위해 현재 가장 좋은 검사는 내

시경 초음파 유도하 세침세포흡인 검사로 악성세포를 확인

하는 것이나 세포진 검사로는 자가면역성 췌장염을 진단할 

수는 없다. 자가면역성 췌장염의 병리진단을 위해서는 총생

검술을 통하여 조직을 획득하여야 한다. 특히 특이한 혈청소

견이나 췌장 외 장기침범이 없으나 자가면역성 췌장염이 의

심되면 췌장에 대한 총생검술을 먼저 시행하는 것이 추천된

다. 총생검술의 자가면역성 췌장염의 진단에 대한 민감도는 

60-85% 정도로 아주 높지는 않아 악성 세포가 없다는 것만 

확인이 될 경우 스테로이드를 시험적으로 투여할 수 있고 

이에 대한 반응이 없거나 미약하다면 수술을 시행하여야 한

다. 또한 자가면역성 췌장염이 췌장암에 비하여 훨씬 드문 

질환이라는 사실을 인지하고 있어야 한다.

이번 증례의 제한점은 심낭삼출액과 자가면역성 췌장염

과의 연관성을 확인하기 위해서는 조직 검사가 필요했으나 

심막조직 검사의 난이도와 민감도를 고려할 때 스테로이드

에 대한 치료 반응을 통해 그 연관성을 추정할 수 있다고 생

각된다.

저자들은 심낭 삼출액으로 인한 호흡곤란과 췌장의 미만

성 종대 및 상류의 확장이 없는 주췌관의 긴 협착을 보인 52세 

여자 환자에서 최근 활발히 시행되는 내시경 초음파 유도하 

총생검술을 통해 악성 종양을 배제하고 스테로이드 치료로 

호전을 보여 ‘달리 분류되지 않는 자가면역성 췌장염’을 진

단하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

요     약

자가면역성 췌장염은 자가 면역기전의 이상에 의한 만성 

췌장염의 한 형태이다. 자가면역성 췌장염 두 가지 아형으로 

나눠진다. 1형 자가면역성 췌장염은 림프형질세포 침윤 경

화성 췌장염이라고도 불리며 IgG4 연관 질환의 스펙트럼에 

속한다. 2형 자가면역성 췌장염은 특발성 췌관 중심 췌장염

이라고도 하며 전신 IgG4 연관 질환의 스펙트럼에 속하지 

않는다. 이번 증례는 ‘달리 분류되지 않는 자가면역성 췌장

염’과 병발한 심낭 삼출액에 대한 첫 보고이다. 52세 여자 

환자가 호흡곤란을 주소로 내원하여 시행한 심초음파에 다

량의 심낭삼출액이 관찰되었다. 복부 전산화 단층촬영에서 

소시지 모양으로 췌장 실질의 종대와 췌장 가장자리에 저음

영의 띠가 관찰되었고 내시경 역행성 담췌관조영술에서는 

췌장 미부에서 췌관은 더 이상 조영되지 않았다. 혈청 검사

에서 항핵항체는 양성이었으며 IgG4 수치는 정상이었다. 내

시경 초음파 유도하 총생검술을 통한 병리 소견은 중성구와 

림프구의 침윤은 많지 않았으며 섬유화가 두드러진 소견이

었다. 환자는 스테로이드로 치료 후 추적 영상 검사에서 췌

장의 종대는 호전을 보이고 내시경적 역행성 담체관조영술 

소견상 이전에 관찰되지 않던 췌관 미부는 조영되었으며 불

규칙한 협착의 소견이 관찰된 증례이다.

중심 단어: 췌장염; 심낭삼출액
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