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선천성 짧은 훼장에서 생긴 훼염 : 1예 보고1 

최 동 일 · 엄 재 훈 · 이 규 택2 

훼장 기형 중 하나인 훼장의 체부와 미부가 없는 선천성 짧은 훼장(congeni tal short pan 

creas)은 극히 드물게 보고됐다. 저자들은 혜장 등쪽 원기 (dorsal primordium)의 부분 발 

달 결손으로 여겨지는 선천성 짧은 혜장에 급성 혜엽이 합병된 예를 경험하였기에 방사선 

소견을보고한다. 

훼장의 체부와 미부가 없는 선천성 짧은 취l장(congeni tal 

short pancreas)은 훼장 기형 중 드문 질환이다. 저자들은 훼 

염이 동반되었던 선천성 짧은 혜장 1예를 경험하였기에 내시경 

역행춰1담관조영술(Endoscopic retrograde cholangiopancrea­

tography: 이하 ERCP)과 전산화단층촬영 (이하 CT)소견을 

보고한다. 

증례보고 

66세 여자가 2개월 전부터 우상복부의 지속적인 동통으로내 

원하였다. 환자는 3년 전에도 복통이 있어， 다른 병원에서 총담 

관석을 ERCP로 확인한 후 제거했다. 그 후로도 상복부 통증으 

로 총 네 차례에 걸쳐 담석을 제거한 과거력이 었다. 담냥은 간 

흡충증으로 15년 전에 수솔로 제거했다. 또한 당뇨병을 30년 전 

에 진단 받고 하루에 NPH 25 단위로 인슐린 치료를 받고 있 

다. 심하게 알코올을 섭취한 적은 없었다. 통증은 지속적이었으 

나 식사 후 더 심해졌으며， 가끔 구토도 동반되었다. 최근 2개월 

간 3kg 정도 체중이 감소했다. 열은 없었으며， 복부 시진 시 특 

별한 이상은 없였다. 혈액검사결과， 백혈구의 숫자는 정상이었 

고적혈구침전속도는초기에 상승하였다가내원 열흘후정상 

화되었다. 혈청 아밀라제는 낮은 경계치 였으며(세 번 검사 

28-30 IU /L, 정상치 30-110 IU /L) , 리파아제는 낮았다(세 

번 검사 1-2 IU /L, 정상치 23-300 IU /L). 공복 시 혈당량 

은잘유지되고있었다. 

입원 당일 시행한 ERCP에서는 총담관 내에 1.3cm의 담석 

을 발견하고 바스켓으로 제거하였다. 또 훼관의 말단부가 안보 

여 혜염에 의한 폐쇄로 해석하였다. 다음날 촬영한 CT에서는 

훼장 두부 주변 지방조직의 염증을 시사하는 지저분한 침윤이 

보였으며， 십이지장， 위 유문동， 상행 결장의 장벽도 두꺼웠다. 
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체부와 미부에는 훼장 조직이 없었으며， 또한 염증 소견도 없었 

다(Fig. 1A, B) . 그런데 이는 나중에 의뢰된 약 한달 전의 외부 

병원의 CT 소견과 비슷하였으며， 염증은 입원 당시 오히려 조 

금 나아진 상태였다. 입원 2주후 시행한 추적 ERCP에서는 소 

유두(minor papilla)를 통해 부춰l관(Santorini ’s duct, access 

ory pancreatic duct)을 조영한 후 이와 가늘게 연결된 주훼관 

(Wirsung’s duct , main pancreatic duct)을 보고 대유두 

(maj or papilla of Vater)로 조영제가 역류되는 것을 확인하였 

다. 업원 당시의 ERCP에셔는 대유두로만 삽관 되었었다. 또 

한， 짧게 끝나는 주춰l관 말단부는 둥글게 보였다(Fig. 1C, D) . 
6개월 후에 촬영한 추적 CT에서는 훼장 두부에 있던 염증은 사 

라졌고， 여전히 혜장 체부와 미부 조직은 없었다(Fig. 1E, F). 

고 찰 

춰l장은 전장(foregut) 에서 튀어나온 두개의 게실- 배쪽 춰l 

장 (ventral pancreas)과 등쪽 춰l장(dorsal pancreas)-이 태 

생기 두 달째 합쳐져 만들어진다. 취l장 기형은 무발생 (agenes­

is) , 부분 결손(partial defect) , 윤상 춰l장(annular pancreas) , 

훼장 분리증(pancreas di vi s um) , 이소성 춰l장(ectopic pan­

creas) , 웨장관-담관 이상접합(pancreaticobi li ary malj un­

tion) 등으로 나눈다(1). 이 중 취l장의 부분 결손은 훼장 체부 

와 미부가 없는 경우로 흔히 선천성 짧은 취l장(congenital sh­

ort pancreas)이라고도 불리우며 해부학적 흑은 병리학적으로 

네 가지로 구분된다. 1) 등쪽 혜장의 무형성， 2) 등쪽 춰l장의 외 

분비 조직의 발육부전， 3) 훼장 등쪽 원기 (dorsal primordi­

um)의 부분 발달 결손， 4) 체부와 미부의 섬유화 또는 지방화 
위축에 따른 이차적 소실이 있다(2). 그러나 이들을 확실히 구 

분하는 것은 쉽지 않다. 현재까지 30여 개의 증례만이 보고되였 

다(3). ERCP에서 소유두(minor papilla)를 통해 부취l관(Sa 

ntorini ’s duct)을 볼 수 있다면 적어도 등쪽 혜장 두부가 정상 

적으로 있는 것을 뜻하므」료 등쪽 훼장의 무형성이나 등쪽 취l장 
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최동일 오1: 선천성 짧은 훼장에서 생긴 춰|염 

A B 

c D 

E F 
Fig. 1. A, 8 . CT scans at the time of acute pancreatitis show diffuse thickening of the wall of the duodenum(D), ascend­
ing colon, and the gastric antrum. The peripancreatic fat at the area of the head of the pancreas(arrow) is infiltrated 
There is no pancreatic tissue at the body and tail. Note the fat in the area of pancreatic body and tail is clear. CD = 

dilated common bile duct 
C. ERCP with the catheter through the papilla of Vater shows visualization of the main pancreatic duct, its small 
tributaries, and parenchymal opacification. The main pancreatic duct is obliterated at the neck of the pancreas with a 
blunt end(arrow). 
D. ERCP with the catheter through the minor papilla shows the accessory duct extending downward instead of 
upward /left wards. There is communication between the main and minor pancreatic ducts through a narrow channel 
(arrow) 
E, F. CT scans at the time of remission of pancreatitis 6 months later shows a small soft tissue of the head of the pan­
creas(arrow) . There is no pancreatic tissue at the body and tail areas. CD = slightly dilated common bile duct 
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외분비 조직의 발육부전을 제외할 수 있겠다. 또 성 인 환자에 

있어서 체부와 미부의 이차적 소설이 아닌 훼장 등쪽 원기의 부 

분 발달 결손을 감별하기 위해선 원칙적으로 수술만이 정확하 

나 비정상의 훼장 혈관 분포를 보이는 혈관조영 소견이 대신할 

수 있다(3， 4). 그리고 ERCP에서 주훼관이 두부에만 있고 그 

이하로 보이지 않는 것을 증명하는 것으로도 가능하다(5， 6) . 
이번 증례에서는 부춰l관과 그와 연결되는 주훼관이 ERCP에서 

증명되었으며， 주체관이 짧고 CT에서 체부와 미부에 춰l장조직 

이 없었기 때문에 혜장 등쪽 원기의 부분 발달 결손으로 생각된 

다. 

혜장의 부분 결손은 외분비 흑은 내분비 기능저하를 동반할 

수 있다고 알려져 있다. 특히， 당뇨병은 보고된 환자들 중 약 반 

수에서 나타났다. 이는 인슐린을 만드는 도세포들이 배쪽 춰1장 

보다 등쪽 훼장에 많이 분포하는 사실과도 관련이 있다(3). 이 

번 증례에서 보이는 혈청 아빌라제와 리파아제의 감소가 훼장 

의 외분비 기능과 관련이 있을 수 있겠으나， 현재까지 보고되기 

로는 체부와 미부가 없는 춰l장에서도 정상 외분비 기능을 보인 

다고 알려져 있다(7) . 다만 일부 예에서 지방 변을 관찰했다 

(8). 

이번 증례에서 춰l염의 원인으로는 훼장 기형 혹은 같이 있었 

던 담석이 모두 가능할 것으로 생각된다 훼장 기형과 혜염과의 

연관성에 대한 연구는 많이 있었으며， 그 중 춰l장 분리증시 부 

훼관이 등쪽 훼장의 분비를 충분히 강당 못 해서 훼염의 빈도가 

높다고 설명하는 폐쇄 가설이 지배적이다(9) . 훼장 분리증과 

부분 결손이 함께 동반된 기형에 춰1 엽이 생긴 경우도 있었다 

(7) . 이번 증례와 같은 훼장 등쪽 원기의 부분 발달 결손으로 

인한 짧은 혜장에서 석회화 춰l 염 (calcifying pancreatitis) 이 

보고되었는데， 급성 염증을 내시경적 유두절개술( endoscopic 

papillotomy)로 완화하였다(8). 짧은 춰l장에서도 다른 취]장기 

행과마찬가지로훼염이 잘동반될 가능성이 있다. 

이번 증례는 훼장 체부와 미부조직이 없는 짧은 혜장에서 

ERCP와 CT검사를 하여 혜장 등쪽 원기의 부분 발달 결손이 

원인임을 알 수 있었고， 훼염이 동반될 수 있음도 보여주였다. 
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Congenital Short Pancreas Associated with Pancreatitis : A Case Report1 
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Congenital short pan creas due to agenesis of its body and tail of the pancreas resu lts from defec­

tive development of part of the dorsal primordium. We describe the ERCP and CT features of this 

rare condition, which is associated with acute pancreatitis. 
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제 20 자 진단방사선과 전문의 연수교육 안내 

다 일 시 : 1쨌년 10월 15일(목) - 17일(토) 

때 장 소 : 호텔롯데월드 Emerald Room떠층) 

펴 명 점 :6 평점 

꾀 샤전등록 추계학술대회와 동시에 사전등록제를 시행하며 평점카드는 연수교육챔1서 발급해 드립니다 

l 등록비 

구 분 A댄등록口밤(1998년 9월 15일 까지) I 현장등록(1998년 9월 15일 이후) 

정 회 원 20 , 애0원 30 ， 000원 

l 샤전등록i.Þ성 
추계학술대회와 혼동을 피하기 위하여 추계학술대회의 사전둥록구좌와 다른 아래의 구좌로 입금된 경우만 인정하며 ， 
송금한 후 학회 Home Page를 이용하여 신청하시거나， 별지의 사전등록 신청서를 작성하신 후 신청서를 우편 또는 Fax 
로송부하시면 됩니다. 
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n 주 제 

Lymphoma 

띠 연수교육맴용 
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1α17 08 :아-û8 : 30 
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연 제 

Pathology of the Lymphoma 
Lymphoma of CNS and Head & Neck 
간접촬영펼름판독 

Lymphomaof πlorax 
Lymphoma of Muscul않keletal System 
흉부X선정도괜 
Lymphoma of GI 맘act and the Abdominal 
S이id ürgan 
Lymphoma of GU System 
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