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We present a case of autoimmune chronic pancreatitis in a previously healthy child without any history 

of autoimmune disease. A 12-year-old boy was admitted to the hospital with abdominal pain. The serum 

amylase, lipase, and IgG levels were elevated and autoantibodies (antinuclear antibody, antineutrophil 

antibody) were detected. An abdominal CT (computed tomographic) scan revealed diffuse enlargement 

of the pancreas. ERCP (endoscopic retrograde cholangiopancreaticography) demonstrated an irregular stric-

ture of the main pancreatic duct in the pancreas tail. After two years of oral steroid and immuno-

suppressive drug therapy, the clinical, laboratory and radiological findings were improved. The patient 

has been symptom-free for 18 months after the discontinuation of medication. (Korean J Pediatr 

Gastroenterol Nutr 2007; 10: 215∼220)
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서 론

  자가면역성 만성 췌장염은 주로 중년 이후의 성인에

서 자가면역 이상과 관련되어 스테로이드 치료에 좋은 

반응을 보이는 만성 췌장염으로 보고되고 있으며 1961

년 Sarles 등1)이 처음으로 고감마글로불린혈증을 동반

한 만성 췌장염을 보고하였고 1995년 Yoshida 등2)은 자

가면역성 만성 췌장염(autoimmune chronic pancreatitis)

이라는 용어를 사용하였다.

  최근 국내에서도 성인에서 자가면역성 만성 췌장염

의 특징을 보이는 환자들이 산발적으로 보고되고 있으

며3,4) 김 등5)이 17예의 자가면역성 만성 췌장염을 보고

하였으나 소아에서 보고된 증례는 아직 없다.

  저자들은 급성 복통을 주소로 내원한 건강한 소아에

서 자가면역성 만성 췌장염으로 최종 진단되어 치료 후 

임상 증상, 혈청학적 소견, 방사선 소견의 호전을 보였

던 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 증례 보고 하

고자 한다.
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Fig. 1. Abdominal CT finding on admission. The pancreas is 
diffusely swollen without any calcification or stones.

Fig. 2. MRCP (Magnetic resonance cholangiopancreato-
graphy) finding shows focal strictures of the main pancreatic 
duct in the pancreas tail.

증      례

환 자: 김○○, 12세, 남아

주 소: 내원 전날부터 시작된 복통

과거력 및 가족력: 환아는 만삭에 자연 분만으로 건

강하게 출생 후 자가 면역 질환을 비롯한 특이한 질병

력은 없었다. 내원 3주전 구토와 복통으로 본원에서 시

행한 상부위장관내시경에서 급성 십이지장궤양이 발

견되어 omeprazole을 복용한 이외에 다른 약물 복용 기

왕력은 없었고, 췌장염의 병력이나 유사 증상을 보인 

가족력도 없었다.

현병력: 평소 건강하게 지내던 환아로 최근 복부 외

상의 기왕력은 없었으며 내원 3주전 급성 십이지장궤

양으로 omeprazole을 복용하면서 복통은 없었으나 내

원 하루 전부터 시작된 발열과 지속적으로 찌르는 듯한 

양상의 상복부 통증을 주소로 내원하였다. 

진찰 소견: 활력징후는 혈압 110/70 mmHg, 심박수는 

90회/분, 호흡수는 20회/분, 체온은 39
o
C였으며, 입원 

당시 급성 병색을 보였다. 공막 황달은 없었고 양 폐에 

고른 호흡음을 보였으며 심잡음은 청진되지 않았다. 복

부는 부드러우나 팽만 되어 있었고, 복부 전체에서 압

통과 반발통이 있었으며 간이나 비장은 촉지 되지 않았

다.

검사 소견: 말초혈액 검사에서 혈색소 12.6 g/dL, 백

혈구 수 24,600/mm³ (중성구 92%, 림프구 2%), 혈소판 

수 283,000/mm³이었다. 혈청 전해질 농도는 Na 137 

mEq/L, K 3.5 mEq/L, Cl 102 mEq/L이었으며, 생화학 

검사에서 AST/ALT 17/15 U/L, 총 빌리루빈/간접 빌리

루빈 0.4/0.1 mg/dL, 총 단백/알부민 6.9/4.3 g/dL, BUN/ 

Creatinine 12/0.6 mg/dL, 칼슘 8.7 mg/dL, 인 3.5 mg/dL, 

amylase 683 U/L (정상범위 28∼100 U/L), lipase 676 

U/L (정상범위 20∼60 U/L), 혈당 117 mg/dL이었고, 

PT/aPTT 12초/30초를 보였다. C-반응 단백 3.2 mg/dL이

었고 그 외 소변검사는 정상이었다. 면역 혈청 검사에

서 anti-nuclear antibody (ANA), rheumatoid factor (RF), 

anti-smooth muscle antibody (ASMA), anti-mitochondrial 

antibody (AMA), anti-SS (Ro) antibody, anti-SS (La) 

antibody는 모두 음성이었고 IgG는 1,700 mg/dL로 증가

되어 있었다.

영상 의학 소견: 입원 당일 복부 전산화단층촬영 상 

췌장의 전반적인 종대를 보였고, 췌장 기형이나 췌석, 

췌장 석회화는 없었으며 간 실질 및 간내담관 등은 정

상 소견을 보였다(Fig. 1).

치료 및 경과: 급성 췌장염으로 진단하고 금식과 총 

정맥 영양을 하면서 경비위관 삽관을 통한 감압과 항생

제를 투여하였다. 입원 5병일 째부터 복통은 소실되고 

혈청 amylase 153 U/L, lipase 440 U/L로 감소하여 입원 

6병일 째 섭식을 시도하였으나 복통 없이 혈청 췌장효



최인영 외：자가면역성 만성 췌장염으로 진단된 소아 1예ㆍ217

Fig. 3. ERCP shows segmental irregular narrowing of the main
pancreatic duct in the pancreas tail.

Fig. 4. Abdominal CT finding, two months after the steroid
therapy. The diffusely enlarged pancreas has returned almost
normal size, but a pancreatic pseudocyst is seen (arrow).

소의 상승이 반복되었고 입원 21병일에 시행한 복부 전

산화단층촬영에서 여전히 췌장 미부의 부종이 남아 있

었다. 입원 25병일에 시행한 자기 공명 췌담관조영술에

서 췌장 미부 주췌관의 부분적인 협착이 관찰되었으나

(Fig. 2) 복통 없고 혈청 amylase 190 U/L, lipase 322 U/L

로 감소하여 입원 49병일에 퇴원하였다. 그러나 외래 

경과 관찰 중 복통 없이 혈청 amylase 317 U/L, lipase 

633 U/L로 다시 상승하고 혈청 IgG의 증가와 췌장의 

방사선 영상소견을 종합하여 자가면역성 만성 췌장염

을 의심하던 중 보호자가 원하여 타병원으로 전원하였

다. 전원한 병원의 혈액 검사에서 혈청 amylase 341 

U/L (정상범위 30∼110 U/L), lipase 684 U/L (정상범위 

22∼51 U/L)이고 ANA 양성(1：40 희석), anti-neutrophil 

cytoplasmic antibody (ANCA)가 168 AAU로 양성이었

으며 내시경적 역행성 췌담도조영술에서 췌장 미부 주

췌관의 협착이 관찰되었다(Fig. 3). 복부 전산화단층촬

영에서는 췌장 미부의 부종과 췌장 가성 낭종이 관찰되

었다. 자가면역성 만성 췌장염으로 최종 진단하고 경구 

스테로이드(1 mg/kg/day)를 투여하였다. 치료 두 달 후 

복부 전산화단층촬영에서 췌장 실질 종대는 소실되었

으나 혈청 amylase 133 U/L, lipase 90 U/L 보이고, 췌장 

가성 낭종은 크기 변화 없이 여전히 관찰되어(Fig. 4) 

스테로이드 치료 4개월 째 azathioprine (1 mg/kg/day)을 

병용 투여하였다. 치료 기간 내내 복통은 없었으며 스

테로이드 치료 7개월 후부터 혈청 amylase 73 U/L, 

lipase 31 U/L로 정상화되어 감량하기 시작하였다. 15개

월 뒤 췌장 가성 낭종은 소실되었고 치료 2년 후에 시

행한 내시경적 역행성 췌담도조영술에서 췌장 미부 주

췌관의 협착이 지속적으로 관찰되어 풍선 확장술을 시

행하였다. 당시 자가 항체 추적 검사에서 ANA와 

ANCA는 모두 음성이었고 스테로이드와 azathioprine 

투약을 종료하였다.

  현재 환아는 치료 종료 후 18개월 동안의 추적 관찰 

동안 자각 증상 없고 진찰 소견, 검사실 소견 상 특이 

사항 없이 건강하게 일상생활을 하고 있다.

고      찰

  만성 췌장염은 췌장의 만성 진행성 염증성 질환으로 

췌장 조직의 영구적, 비가역적 손상으로 인해 형태학적

으로 췌장의 석회화 및 섬유화, 췌관의 협착 및 확장 

등의 변화를 보이며 당뇨병 및 흡수 장애의 내외분비 

기능 부전을 초래하는 질환이다. 소아의 만성 췌장염은 

드문 질환으로 그 원인으로는 특발성, 복부 둔상이나 

수술 등의 췌장 손상, 대사 장애, 유전자 이상, 췌담도

계 선천성 기형, 약물 및 중독 등과 전신 질환에 이차적
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으로 발생하는 경우도 있으며 자가면역성 만성 췌장염

도 보고되고 있다.

  자가면역성 만성 췌장염의 임상적 특징은 (I) 혈청 감

마글로불린 또는 IgG의 증가; (II) 자가 항체의 존재; 

(III) 방사선 영상 검사에서 췌장의 전반적 종대; (IV) 

내시경적 역행적 췌담도조영술에서 주췌관의 전반적 

또는 불규칙적 협착; (V) 조직 검사 상 췌장 실질의 림

프구 침윤과 섬유화 변성; (VI) 무증상 혹은 경미한 정

도의 복통; (VII) 드문 췌장의 석회화나 낭종; (VIII) 종

종 다른 자가면역 질환의 동반; (IX) 스테로이드 치료에 

반응이 좋은 점 등이다2∼12).

  자가면역성 만성 췌장염은 드문 질환으로 정확한 유

병률은 알려지지 않았고 소아에서 보고된 증례는 드물

다. 주로 중년 이후의 남자에서 많았고 진단 당시 한 

개 이상의 다른 자가면역 질환을 동반하는 경우도 있었

다. Okazaki
12)
가 보고한 30명의 환자에서 18명이 남자

였고 평균 나이 58세로 중년 이후의 연령이 많았으며 

이들 중 11명은 동반 질환이 없는 일차성, 나머지 19명

은 당뇨병, 원발성 경화성 담도염, 류마토이드 관절염, 

침샘염, 신기능 부전, 후복막의 섬유화 등 자가면역 질

환을 동반하고 있는 이차성 자가면역성 만성 췌장염이

었다.

  병태 생리는 아직 명확히 밝혀지지는 않았지만 체액

성 면역과 세포성 면역반응으로 설명하고 있다7,8,12). 이 

질환에서 다른 자가면역 질환이 동반되는 점으로 미루

어 췌장과 침샘, 담도, 신세뇨관 등의 외분비 기관에 공

통으로 분포하는 표적 항원에 대한 자가 항체의 면역 

반응으로 이해하고 있으며 특히 anti-carbonic anhydrase 

II antibody (ACA-II), anti-lactoferrin antibody (ALF), 

ANA, ASMA, AMA 등이 자주 검출된다. 그 중 ACA-II

와 ALF가 흔하여 carbonic anhydrase II와 lactoferrin이 

표적 항원으로 여겨지고 있다. 그러나 이들 자가 항체

는 전신성 홍반성 루푸스나 쇼그렌 증후군, 궤양성 대

장염에서도 검출되어 진단에 특이적이지는 않다. 또 자

가면역성 만성 췌장염 환자의 췌장과 말초 혈액 림프구

에서 활성화 CD4+ T 세포와 CD+8 T 세포가 증가하며 

CD4+ T 세포 중 Th1 세포는 이 질환의 발생에 관여하

고 Th2 세포는 병의 진행에 관여하는 것으로 생각되어

지고 있다.

  임상 증상은 일반적인 췌장염과 달리 무증상 또는 상

복부나 등 쪽의 경미한 동통을 호소하거나 비특이적인 

소화기 증상, 동통을 동반하지 않는 황달과 췌장 종대

로 인해 췌담도 부위의 악성 질환이 의심되는 경우도 

있으며 간내 총담관의 협착으로 인한 폐쇄성 황달을 보

이기도 한다. 본 증례의 환아는 황달 없이 상복부 통증

을 호소하였고 대증적 치료로 복통은 곧 소실되었으며 

치료 기간 내내 복통은 재발하지 않았다.

  검사실 소견에서는 혈청 amylase, lipase의 상승, 혈청 

IgG의 증가, 자가 항체의 양성을 보이며 주로 검출되는 

자가 항체로는 ACA-II, ALF, ANA, RF 등이다
8,12)

.
 
그러

나 자가면역성 만성 췌장염으로 진단된 환자에서 혈청 

IgG의 상승이 없거나 자가 항체가 검출되지 않은 경우

도 있었다
5,9)

. 본 증례에서는 혈청 amylase, lipase의 상

승, 혈청 IgG의 증가, 자가 항체(ANA, ANCA)의 양성

을 보였다.

  방사선 영상소견으로는 초음파나 복부 전산화단층

촬영에서 췌장의 전반적인 종대를 보이고 췌장의 석회

화나 가성 낭종은 드물게 관찰된다. 내시경적 역행성 

췌담도조영술에서 주췌관의 전반적 또는 분절성 불규

칙적 협착이 존재하면서도 주췌관의 확장은 뚜렷하지 

않다. 그러나 췌장의 전반적 종대 대신에 췌두부나 체

부 또는 췌미부 어느 한 곳의 국소적 부종, 주췌관의 

다발성 협착 대신 국소적 협착과 이에 동반하여 상부 

췌관의 확장을 보이는 자가면역성 만성 췌장염이 보고

되기도 하였다
13,14)

. 또 원발성 경화성 담도염과 유사한 

췌장외 총담관의 경화성 협착이 관찰되기도 한다9). 본 

증례는 복부 전산화단층촬영에서 췌장의 석회화는 없

이 췌장의 전반적인 종대를 보였고 췌장 가성 낭종의 

합병증이 발생하였다가 치료 후 소실되었으며 내시경

적 역행성 췌담도조영술에서 췌장 미부 주췌관의 불규

칙한 협착을 보였다.

  조직 검사를 시행하면 췌관 주위로 림프구 및 형질세

포의 침윤과 섬유화를 보이고 췌관과 포상 세포(acinar 

cell)에서 HLA-DR 항원이 표현된다
8)

. 또 림프구 및 형

질세포 대신 호산구 침윤을 보인 예도 보고되고 있다5). 

그러나 실제로 췌장 조직 생검이 쉽지 않고 진단에 필

수 요건은 아니다.

  자가면역성 만성 췌장염에 대한 통일된 진단기준은 

아직 없으나 현재까지 많이 쓰이고 있는 2002년 일본 

췌장학회에서 추천하는 기준
12)
은 복부 전산화단층촬영 
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상 췌장의 전반적인 종대, 내시경적 역행성 췌담도조영

술에서 주췌관의 전반적 또는 분절성 불규칙적 협착, 

혈청 IgG의 상승이나 자가 항체 양성 그리고 췌장 내 

섬유화와 림프구 및 형질세포 침윤 등의 조직 소견 중 

방사선 영상소견을 필수 항목으로 하였고 검사실 소견

과 조직 소견 중 한 개 이상의 항목이 부합하면 자가면

역성 만성 췌장염으로 진단한다고 하였다. 한국에서 김 

등15)은 일본 췌장학회 진단기준에 스테로이드에 치료 

반응을 보이는 경우를 포함하였고 역시 방사선 영상소

견을 필수 항목으로 하고 검사실 소견, 조직 소견 또는 

스테로이드에 대한 치료 반응 항목 중 한 개 이상이 부

합하면 진단한다고 하였다. 저자들이 경험한 증례에서

는 췌장 실질의 전반적인 종대 및 췌장 미부 주췌관의 

협착을 보이는 방사선 소견과 IgG 증가, 자가 항체

(ANA, ANCA) 양성의 검사실 소견을 보여 자가면역성 

만성 췌장염으로 진단할 수 있었다.

  다른 만성 췌장염과 달리 자가면역성 만성 췌장염에

서는 경구 스테로이드의 복용으로 임상 증상과 방사선

학적 그리고 검사실 소견의 회복을 보이고 췌담도 협착

의 호전 또는 소실을 보인다는 점이 특징이며3∼5,14∼17), 

어떤 환자에서는 치료 없이 자연 호전된 경우도 보고된 

바 있다
9,12)

. 그러나 치료 용량이나 치료 기간이 아직 확

립되어 있지는 않고 스테로이드를 끊고 나서 재발한 예

가 보고 되고 있어 이러한 재발을 예방하기 위하여 성

인에서는 유지용량으로 하루 5∼10 mg을 계속 투여하

기도 한다5). 대부분 급성 췌장염에 준한 집중 치료는 

필요하지 않으며 세균 감염이 합병된 폐쇄성 황달이 있

는 경우에는 배액관 삽입이 필요하다
8)
.
 
본 증례는 다른 

성인 증례와 달리 경구 스테로이드 치료를 하였으나 지

속적인 혈청 amylase, lipase의 상승과 췌장 가성 낭종의 

합병증이 발생하는 등 치료 반응이 좋지 않아 면역 억

제제를 병용 투여하여 호전을 보였고 치료 2년 후에도 

췌관 협착의 호전이 없어 풍선 확장술을 시행하였다. 

이는 성인에서의 일반적인 치료 성적과 다른 점인데 앞

으로 더 많은 소아 증례의 자료가 필요할 것으로 생각

된다.

  자가면역성 만성 췌장염의 장기 예후는 아직 명확하

지 않지만 대개 스테로이드 치료 1개월 이내에 췌장 종

대의 호전을 보이나 어떤 환자에서는 치료 후 현저한 

위축을 보이는 경우도 있고 일부에서는 췌장의 형태학

적 호전을 보이는데 더 많은 시간이 걸리는 경우 등 다

양하다10). 또한 치료 후 췌장의 내외분비 기능부전이 

회복되고 동반된 면역질환의 호전을 보이는 경우가 많

으며
5,11,16)

 장기 추적 기간 동안 재발하는 경우는 문헌

마다 조금씩 다르지만 대략 17% (6∼26%)였다10). 또 

이 질환에서는 췌석이 드물게 동반되지만 추적 기간 동

안 췌석이 형성되기도 하며 이 중 55%에서 자가면역성 

만성 췌장염이 재발한 경우였다10). 악성 종양의 발병 

여부에 관하여 Nishino 등16)이 2예를 보고한 바 있으며 

자가면역성 만성 췌장염이 중년 이후에서 주로 발병되

는 점을 볼 때 임상 의사들의 주의가 요구되고 철저한 

장기 추적이 필요하다.

  성인에서는 자가면역성 만성 췌장염 사례가 증가하

고 있으나 소아에서는 보고된 증례가 없어 소아에서의 

진단 기준과 치료 방침, 장기 예후에 관하여 더 많은 

연구가 진행되어야 할 것으로 사료된다.

요      약

  저자들은 자가면역 질환이 없는 건강한 소아가 황달

을 동반하지 않는 급성 복통으로 내원하여 혈청 

amylase, lipase의 지속적인 상승과 혈청 IgG 증가, 자가 

항체(ANA, ANCA) 양성, 방사선 영상에서 췌장 실질 

종대와 췌장 미부 주췌관의 불규칙적 협착으로 자가면

역성 만성 췌장염으로 진단받고 스테로이드와 azathio-

prine을 경구 복용하였으며 미부 주췌관 협착의 풍선 

확장술을 시행하고 회복된 1예를 경험하였기에 보고하

는 바이다.
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