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증례: 72세 남자가 복부 전산화단층촬영(computed to-

mography, CT)에서 발견된 이상 소견으로 내원하였다. 전립

선 비대증으로 비뇨기과 진료를 받던 환자로 복부 초음파 검

사에서 좌측 신장의 수신증이 발견되었고, 이에 복부 CT 검

사 후 이상 소견을 보여 의뢰되었다. 과거력에서 10년 전 뇌

경색을 앓고 후유증 없이 회복되었고, 5개월 전 당뇨병 진단 

후 경구 혈당강하제를 복용하는 중이었다. 체중 감소는 없었

고, 발열, 흉통, 호흡곤란, 복통, 설사 등의 증상도 동반되지 

않았다. 일주일에 1-2회 정도 음주를 하였고, 흡연력은 50갑

년이었다.

내원 당시 활력 징후는 혈압 130/80 mmHg, 맥박수 78회/분, 

호흡수 20회/분, 체온 36.9℃였다. 신체 진찰 시 공막에 황달

은 없었고, 결막은 정상 소견이었다. 복부는 편평하였고, 장음

은 정상 소견이었으며, 만져지는 종괴나 압통, 반발통은 없었

다. 말초혈액 검사에서 백혈구 7,300/mm
3
, 혈색소 11.7 g/dL, 

혈소판 195×10
3
/mm

3로 빈혈 소견을 보였다. 혈청 생화학 검

사에서 총 빌리루빈 0.3 mg/dL, 직접 빌리루빈 0.1 mg/dL, 

총 단백 total protein 9.3 g/dL, aspartate aminotransferase 

33 IU/L, alanine aminotransferase 34 IU/L로 정상이었고, 

alkaline phosphatase는 262 IU/L로 증가되었다. 알부민은 

2.9 g/dL로 감소되어 있었다. 아밀라아제 64 IU/L, 혈액요소질

소 14.6 mg/dL, 크레아티닌 0.7 mg/dL, 나트륨 136 mEq/L, 

칼륨 4.0 mEq/L, 염화물 103 mEq/L로 정상 소견이었고, 리파

아제는 88 IU/L로 증가되었다. Carbohydrate antigen 19-9<1.2 

IU/mL, random glucose는 173 mg/dL였다.

복부 CT에서 좌측 신장에 수신증과 함께 경계가 잘 지어지

지 않는 종괴가 의심되었고, 우측 신장에 다양한 크기의 원형, 

타원형 병변이 관찰되었다. 복부 대동맥, 천골 및 흉추의 전방

에는 연부조직과 유사한 밀도를 보이는 병변도 관찰되었다. 

아울러 췌장 주변으로 불규칙한 침윤 소견이 관찰되었고, 간

내 담관의 확장 소견이 동반되었다(Fig. 1).

복부 CT 소견을 고려할 때 면역글로불린 G4 (immunoglobulin 

G4 [IgG4]) 연관 질환에서 발생한 후복막 섬유증, 자가면역성 

췌장염 및 담관염이 의심되었다. 혈청 IgG 및 IgG4 측정 시 

IgG는 5,217.1 mg/dL (정상 700.0-1,600.0 mg/dL)로 증가되

었고, IgG4는 249 mg/L (정상 39.2-864.0 mg/L)로 정상 소

견이었다.

자가면역성 췌장염을 확인하기 위해 환자에게 자기공명 담췌

관 조영술(magnetic resonance cholangiopancreatography) 

및 내시경적 역행성 담췌관 조영술(endoscopic retrograde 

cholangiopancreatogtaphy) 검사를 권유하였으나 경제적인 

이유로 거부하였다.

이에 외래에서 측시경(side-viewing endoscope)을 이용하

여 바터 팽대부에서 조직 생검을 시행하였다. 내시경으로 관

찰 시 바터 팽대부의 육안 소견에는 특이 사항이 없었지만 

병리 소견에서 림프구 및 형질세포 등 만성 염증세포의 침윤
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Fig. 1. Abdominal CT findings. (A) CT scan shows ill-defined mass with 
hydronephrosis in the left kidney and ovoid lesion in the right kidney. 
(B) Pancreatic swelling and peripancreatic infiltration are observed. (C) 
Intrahepatic duct is dilated. CT, computed tomography.

이 보였고, IgG4 면역조직화학 염색 시행 시 고배율 시야당 

80개 이상의 양성세포가 관찰되어 IgG4 연관 질환에 합당한 

소견이었다. 이에 IgG4 연관 질환에 동반된 후복막 섬유증, 

자가면역성 췌장염 및 담관염으로 진단, prednisolone을 하

루 40 mg씩 투여하기 시작하였다. 4주 뒤 시행한 복부 CT 

검사에서 좌측 신장의 종괴와 우측 신장의 병변은 크기가 감

소하였고, 복부대동맥, 천골, 흉추 주변의 병변도 호전되었다. 

췌장의 크기와 췌장 주변으로의 침윤은 줄어들었고, 간내 담

관 확장은 소실되어 스테로이드 투여에 의해 후복막 섬유증, 

자가면역성 췌장염 및 담관염이 호전되었음을 시사하였다

(Fig. 2). 이후 prednisolone을 1주 간격으로 5 mg씩 감량, 

하루 5 mg까지 감량한 후 유지하였다. 스테로이드 투여를 시

작한 후 3개월째 시행한 CT 검사에서 좌측 신장의 종괴와 췌

장 주변 조직으로의 침윤은 소실되었다. Prednisolone 5 mg

을 하루 한 번 복용하는 스테로이드 유지 요법은 8개월간 시

행하였고, 이후 혈당 조절이 잘 되지 않아 투여를 중단한 상태

로 특이 소견 없이 외래에서 추적 관찰 중이다.  

진단: IgG4 연관 질환에 동반된 후복막 섬유증

IgG4 연관 질환은 최근에 알려진 염증성 질환으로써 다량

의 IgG4 양성 형질세포 및 림프구의 침윤과 섬유화를 특징으

로 하며, 일부 환자에서는 혈중 IgG4의 증가를 동반한다. 가

장 흔하게 침범하는 장기는 췌장이며, 이 경우 제1형 자가면

역성 췌장염으로 나타난다. 2003년 IgG4 연관 자가면역성 췌

장염 환자에서 췌장 외 증상이 확인된 이래1
 췌장 외에도 담

관, 타액선, 신장, 후복강, 폐, 심낭, 전립선, 갑상선, 임파선, 뇌

하수체 등 다양한 장기의 침범이 발생할 수 있음이 알려졌다.
2

최근 자가면역성 췌장염의 국제적인 진단 기준이 제시된 

바 있다.
3
 이 기준에서는 췌장 실질 및 췌관의 영상학적 소견, 

혈중 IgG4의 증가, 다른 장기 침범, 병리 소견, 스테로이드 

A  B

C
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Fig. 2. Abdominal CT findings after 4 weeks. (A) Ill-defined mass in the 
left kidney and ovoid lesion in the right kidney are decreased. (B) 
Pancreatic swelling and peripancreatic infiltration are decreased. (C) 
Dilation of intrahepatic duct is improved. CT, computed tomography.

치료에 대한 반응의 유무를 종합하여 진단을 내릴 것을 권고

하고 있는데, 본 증례에서는 혈중 IgG4 농도가 정상이었고 

환자가 경제적인 이유로 자기공명 담췌관 조영술 및 내시경적 

역행성 담췌관 조영술 검사를 거부하여 췌관의 영상을 얻거나 

담도 협착 부위에서 조직 생검을 시행할 수 없었다. 

최근 자가면역성 췌장염이 의심되는 환자에서 바터 팽대부 

조직 생검을 시행하고 IgG4에 대한 면역조직화학 염색을 시

행하여 양성인 경우 자가면역성 췌장염의 진단에 도움을 받을 

수 있음이 보고되었다. 이 연구에서는 자가면역성 췌장염이 

의심되는 환자에서 바터 팽대부의 조직 생검을 시행한 후 

IgG4에 대한 면역조직화학 염색을 시행하여 대조군인 췌담도 

악성 종양, 만성 췌장염 환자의 검사 결과와 비교하였고, 자가

면역성 췌장염 환자의 53%에서 IgG4 면역조직화학 염색 양

성이었던 반면 대조군에서는 모두 음성으로 나타났다. 이에 

따라 자가면역성 췌장염이 의심되나 혈청 IgG4 농도가 정상

이거나 췌장 조직을 얻기가 힘든 경우 바터 팽대부 생검을 

통해 자가면역성 췌장염을 진단할 수 있음을 보고하였다.
4
 본 

증례의 경우 외래에서 측시경을 이용하여 간단하게 바터 팽대

부 조직 생검을 시행하였고, IgG4 면역조직화학 염색에서 다

수의 양성세포를 관찰할 수 있었다.

후복막 섬유증은 대동맥 주위의 후복강 조직에 만성 염증 

및 섬유화가 발생하는 드문 질환이다. 후복막 섬유증의 원인

으로는 원발성이 가장 많고, 약 30%의 환자에서 약물, 악성 

종양, 방사선 치료, 수술, 감염 등에 이차적으로 발생한다고 

알려져 있다. 최근 IgG4 연관 질환에 대한 연구 및 인식이 

늘어나면서 이전에 원발성 후복막 섬유증으로 생각했던 증례 

가운데 상당수가 IgG4 연관 질환에 관련되어 발생한다는 사

실이 알려졌다.
5
 459명의 환자를 대상으로 한 일본의 한 연구

에서는 자가면역성 췌장염에 동반된 후복막 섬유증의 빈도가 

10.9%라고 보고하였고,
6
 최근까지 발표된 13개의 연구를 종
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합한 종설에서도 1,103예의 IgG4 연관 질환 증례 가운데 

9.9%에서 후복막 섬유증이 동반되었다고 보고한 바 있다.
5
 국

내 연구결과를 살펴보면 67예의 자가면역성 췌장염 환자 가

운데 2예(3.0%)에서 후복막 섬유증이 동반되어 다른 나라에 

비해 발생률이 낮은 것처럼 보이는데,
7
 이것이 실제로 국내에

서 후복막 섬유증이 적게 발생하는 것인지 혹은 후복막 섬유

증에 대한 인식이 낮기 때문인지는 확실치 않다. 

본 증례의 경우 진통제나 베타 차단제와 같은 후복막 섬유

증과 관련된 약물 복용력이 없었고, 악성 종양, 방사선 치료, 

수술력 등 후복막 섬유증과 관련된 병력도 없었으며, 영상학

적으로 췌장염 및 담관 확장이 보이고 병리 소견에서 IgG4 

양성 형질세포의 침윤이 관찰되어 IgG4 연관 질환에 동반하

여 발생한 후복막 섬유증으로 진단할 수 있었다. 

IgG4 연관 질환에서는 스테로이드 투여가 가장 중요한 치

료이며 자가면역성 췌장염, 담관염 및 후복막 섬유증 등이 모

두 이에 잘 반응하는 것으로 알려져 있다.
6
 그러나 아직까지 

스테로이드의 적절한 용량과 사용 기간 및 유지 요법에 대하

여 표준 치료는 정립되어 있지 않다. 

요약하면 본 증례는 후복막 섬유증으로 발현하였고 자가면

역성 췌장염이 의심되었으나 혈청 IgG4 농도가 정상으로, 바

터 팽대부 생검을 통해 IgG4 연관 질환에 동반된 후복막 섬유

증을 진단하고 스테로이드 투여를 통해 성공적으로 치료한 사

례이다. 원인 불명의 후복막 섬유증 소견이 보일 때 IgG4 연

관 질환의 동반 여부를 의심하고 이에 대한 검사를 시행하는 

것이 환자의 진단 및 치료에 있어 중요하다 하겠다.  
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