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간 종괴 형태로 발현된 IgG4 연관 경화성 담관염
한양대학교 의과대학 내과학교실1, 한양대학교 의과대학 병리학교실2
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서  론

IgG4 연관 경화병증은 드문 질환으로 주로 자가면역성 

췌장염(autoimmune pancreatitis, AIP)과의 연관성이 높으

며 여러 다른 장기를 침범할 수 있다. 그 중 자가면역성 췌

장염과 IgG4 연관 경화성 담관염(sclerosing cholangitis)이 

같이 발생하는 경우가 가장 흔하지만, 췌장염이 동반되지 

않고 IgG4 연관 경화성 담관염만 발생하는 경우도 있다.1 이런 

경우에는 원발쓸개관경화증(primary sclerotic cholangitis, 

PSC)과의 감별이 중요하다. 또한 드물지만 간에서도 IgG4 

연관 병증이 발생할 수 있는데 이 경우에도 스테로이드 치료

로 잘 호전되나 염증성 가성 종양(inflammatory pseudo-

tumor)과 같은 종괴의 형태를 보이는 경우가 많아서 악성 

종양과의 감별이 필요하며 종종 수술 후에 조직학적으로 확

진되는 경우가 있다. 저자들은 간문맥 혈전증과 간문맥 주

변으로 침윤한 덩어리로 발견되어 영상진단 검사와 조직 생

검을 통하여 진단된 IgG4 연관 경화성 담관염을 경험하여 

문헌고찰과 함께 보고한다.

증  례 

48세 남자가 약 20일 전부터 발생하고 당일 새벽 악화된 

우상복부 통증을 주소로 응급실을 방문하였다. 신체 검사
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에서 혈압은 160/90 mmHg, 맥박은 85회/분, 호흡수는 20

회/분, 체온은 36.9oC였다. 의식은 명료하였고 급성 병색을 

보이고 있었으며 우상복부에 누름 통증이 관찰되었다. 검

사실 소견에서 백혈구 14,800/mm3, 혈색소 13.8 g/dL, 혈소

판 264,000/mm3의 소견을 보였고 혈청 생화학검사에서 

AST 275 U/L, ALT 213 U/L, ALP 632 U/L, GGT 948 U/L, 

총 빌리루빈 2.1 mg/dL, 직접 빌리루빈 1.0 mg/dL으로 측정

되었다. 또한 혈청 아밀라제 96 U/L (정상 범위: 0-100 U/L), 

리파제 80 U/L (정상 범위: 13-60 U/L)였다. 응급실에서 시

행한 복부 CT에서 간의 왼쪽 주 분절과 오른쪽 전방 분절의 

간 문맥을 따라서 간 실질과 확연히 구분되는 약 6.5 cm 크

기의 침윤성 종괴가 간 분절 V에서 관찰되었고 왼쪽 주 간

문맥 및 오른쪽 전방 분절 간문맥에서 간문맥 내 혈전이 관

찰되었으며, 간내 담관과 총담관의 전반적인 확장 소견이 

동반되었다(Fig. 1). 간내 침윤성 종괴는 동맥기에서는 조영 

증강되지 않았고 지연 영상에서는 약간 조영 증강이 되어 

담관암 등의 악성 종괴가 의심되었다. 그러나 췌장의 크기

는 정상이었으며 췌장 주변에 침윤이나 액체 저류를 시사하

는 소견도 관찰되지 않았다. 

간내 종괴에 대한 감별진단을 위하여 복부 초음파와 MRI 

등의 추가 검사를 진행하기로 하였고 담관염이 동반되었을 

가능성을 고려하여 항생제 치료를 시작하였다. 복부 초음

파에서는 CT에서 보였던 경계가 불분명한 침윤성 종괴가 

분엽상의 표면을 보이는 고에코의 종괴로 관찰되었고 경미

한 간내 담관의 확장과 함께 문맥 내 혈전이 동반되었으나 

담석은 관찰되지 않았다. MRI에서는 간 우전분절의 문맥

을 따라 T2 강조영상에서 고신호강도를 보이고 조영증강은 

잘 되지 않는 침윤성 병변으로 관찰되어 문맥 주변을 따라 

침윤하는 종양이나 혹은 염증성 병변의 가능성을 시사하였

다(Fig. 2). 한편 분절 VIII의 간내 담관에서는 국소적인 담

Fig. 1. CT reveals portal vein thrombosis in the left main portal vein and 
low attenuating infiltrating mass lesion following portal vein in left main 
and right anterior segment (arrows). Focal dilatation in branches of the 
intrahepatic bile duct was also noted (arrow heads).

Fig. 2. MRI demonstrates an infiltrative mass lesion following portal vein 
showing high signal on T2 image in right anterior segment. 

Fig. 3. ERCP using balloon catheter shows multiple focal narrowing and 
dilatation of the some branches of right intrahepatic duct (arrows). The 
posterior segmental duct of right intrahepatic duct was not visualized.
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관의 협착과 확장 소견이 관찰되었다. 담관의 모양을 보다 

세밀하게 관찰하고 담관의 배액, 조직 생검 등을 위하여 내

시경 역행 담췌관 조영술(endoscopic retrograde cholangio-

pancreatogarphy, ERCP)을 시행하였다. 내시경 역행 담췌

관 조영술에서 간 우엽 후분절관은 종괴에 의하여 조영되지 

않았다. 전분절관은 조영되었으나 몇몇 분지에서 국소적인 

협착 소견이 관찰되어 담관의 협착을 유발하는 병변이 동반되

었을 가능성을 시사하였다(Fig. 3). 그리고 IgG는 1,350 mg/dL 

(정상 범위: 751-1560 mg/dL)였고, IgG4는 73.5 mg/dL (정

상 범위: 6.1-121.4 mg/dL)로 정상 범위였고 ANA는 diffuse 

granular level 2 (1:160)로 측정되었다. 이상의 검사에서 간

의 종괴는 악성 종괴의 가능성이 높다고 생각되었으나 일부 

담관 조영 소견에서는 양성 담관 병변이 동반되어 있을 가

능성이 있다고 생각되었다.

한편 추가의 병력청취에서 환자가 입원 2주 전 다른 병원

에서 CT를 촬영하고 담관염 치료를 받은 병력을 알게 되어 

이전에 시행한 CT와 입원 후 시행한 CT 소견을 비교하였

다. 이전 검사와 비교하여 문맥 내 혈전에는 큰 변화가 없었

으나 간 문맥 주변의 모양과 크기가 다소 변화하여 전반적

으로 병변의 범위가 커지고 명확해지는 변화가 보였고 특히 

좌측 주 간문맥 주변은 병변의 변화가 뚜렷하였다. 이런 임

상경과를 통하여 2주간의 비교적 짧은 기간 동안 병변의 변

화가 현저하여 악성 종양보다는 양성 병변의 가능성이 높다

고 판단되어 확진을 위해 초음파 유도하 조직 생검을 시행

하기로 하였다. 조직학적 소견에서 많은 수의 형질세포와 

림프구 및 호산구가 소용돌이 모양의 섬유화와 섞여 간 조

Fig. 4. The liver biopsy reveals mass-like lesion consisting of dense lymphoplasmacytic infiltration mixed with some eosinophils within storiform 
fibrosis (A-C. H&E, A: original magnification ×12.5, B: ×100, C: ×400). Diffuse IgG4-positive plasma cell infiltration is present (D: IgG4 
immunohistochemical staining, ×400).

A B

C D
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직을 대체하며 병변을 이루고 있었으며(Fig. 4A-4C) 병변 

주변으로도 다양한 정도의 섬유화와 염증세포의 침윤 소견

이 관찰되었다. 병변 주변의 간세동이에서는 동맥은 보존

되면서 간문맥을 따라 림프구와 형질세포의 침윤이 두드러

졌고 담도 주위의 원심성 섬유화는 관찰되지 않았다. 염증

성 가성 종양으로 생각되는 조직소견이지만 소용돌이 모양

의 특징적인 섬유화와 많은 형질세포의 침윤 등에서 IgG4 

연관 경화병증이 의심되어 IgG4 면역 염색을 시행하였다. 

면역 염색 결과 IgG4 양성인 형질세포가 고배율 시야에서 

15개 이상 발현된 소견이 보였다(Fig. 4D). 조직생검 소견

과 영상 소견을 토대로 자가면역성 췌장염을 동반하지 않은 

IgG4 연관 경화성 담관염과 이에 동반된 간내 병변으로 생

각하여 프레드니솔론을 하루 40 mg씩 투여하기 시작하면

서 퇴원하였다. 치료 시작 후 1개월째 시행한 추적 CT에서 

간 내 문맥 주변의 종괴 크기가 감소하였고 치료 4개월 후에 

시행한 추적 CT에서는 간문맥 혈전이 완전히 사라졌다 

(Fig. 5). 프레드니솔론은 하루 40 mg으로 6주 동안 투여한 

후 이후로는 한 달 간격으로 5 mg씩 감량하며 현재 10 mg으로 

유지하며 8개월째 외래에서 재발 없이 추적 관찰 중이다. 

고  찰

IgG4 연관 경화병증은 드문 질환으로 주로 자가 면역성 

췌장염과의 연관성이 높으며 여러 다른 장기를 침범할 수 

있다. 그 중에서 자가면역성 췌장염과 IgG4 연관 경화성 담

관염이 동반되는 경우가 가장 흔한데 전체의 71-100%를 차

지한다. 췌장염을 동반하지 않고 IgG4 연관 경화성 담관염

만 발생하는 경우도 있는데 약 7.5% 정도이다.1 자가면역성 

췌장염 없이 발생하는 IgG4 연관 경화성 담관염은 원발쓸

개관경화증과의 감별이 중요한데 이번 증례에서는 영상진

단 검사에서 원발쓸개관경화증에서 특징적인 띠 모양의 협

착, 염주모양이나 게실 같은 주머니 같은 담관의 변화를 보

이기 보다는 분절성 협착과 협착부 상부에 담관의 확장 소

견을 보였다.2 또 다른 중요한 감별점으로는 IgG와 IgG4가 

각각 40-70%, 79-90%에서 상승할 수 있으나 이번 증례에

서는 정상 범위였다.3 그러나 조직학적 검사에서 IgG4 양성

인 형질세포가 고배율 시야에서 10개 이상 발현되어 의미 

있게 나타났으며 IgG4 연관 경화증에 특징적으로 나타나는 

소견인 폐색 정맥염을 비롯한 다량의 형질세포와 림프구 및 

호산구 침윤이 소용돌이 모양의 섬유화와 동반되었다.4

IgG4 연관 경화병증에서 간의 병변을 동반하는 경우는 

종종 있으며 주로 간에서 발견되는 병변은 염증성 가성 종

양의 형태를 보이는 경우가 많고 주로 간문부에서 관찰된

다.5 이러한 염증성 가성 종양은 주로 IgG4 연관 경화성 담

관염 병변의 주변에 종괴의 형태를 보이는 점을 고려하면 

담관의 염증 소견이 담관 주변부로 국소적으로 침윤하면서 

발생하는 것으로 생각한다.6 한편 간에서 발견되는 다른 소

Fig. 5. CT reveals improvement in ill-defined infiltrating lesion around in left main and right anterior segment portal vein. Also thrombosis in left main 
portal branch decreased in extent. Follow-up period was in 1 month (A) and 4 month (B), respectively, after steroid treatment.

A B
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견으로는 경화성 담관염이 점차 진행하여 발생하는 만성적 

담즙정체와 간섬유증 등이 있다.5,7 이번 증례에서는 섬유모

세포나 근섬유아세포의 증식과 림프구와 형질세포가 침윤

되어있고 종양세포는 발견되지 않았던 조직 생검 소견으로 

염증성 가성 종양으로 진단할 수 있었다.6 

IgG4 연관 경화병증의 치료는 스테로이드 치료가 우선적

으로 시행된다. 스테로이드의 정확한 용량이나 기간에 대

해서는 연구 결과가 부족하나 보통 0.6 mg/kg/day로 시작하

여 3개월에서 6개월에 걸쳐 점차 감량하여 유지 용량으로 

감량 후 3년 정도 유지한다.8 스테로이드 치료 후 병변은 빠

르게 호전될 수 있으나 스테로이드 감량 혹은 중단 후에 병

변이 재발할 수 있어 지속적인 추적 관찰이 필요하다. 

이번 증례에서는 진단 초기에는 간문맥 주변으로 침윤하

는 악성 종양을 의심하였으나 짧은 간격으로 비교한 CT 소

견에서 병변의 크기 변화가 뚜렷하게 있었고 내시경 역행 

담췌관 조영술 소견에서도 종괴에 의하여 우측 간내 담관의 

일부 분지가 관찰되지 않았으나 일부 분지에서는 국소적인 

협착 소견이 있어 경화성 담관염 등의 담관 병변이 동반되

었을 가능성을 의심할 수 있었다. 그러나 아밀라제와 리파

제가 정상이었고 시행한 CT나 MRI에서도 췌장염을 의심

할 소견은 보이지 않았고 IgG와 IgG4가 정상이어서 처음부

터 IgG4 연관 경화성 담관염을 의심하기는 어려웠다. 확진

을 위하여 시행한 조직 생검에서 IgG4 양성인 형질세포가 

고배율 시야에서 10개 이상 발견되어 최종적으로 자가면역

성 췌장염을 동반하지 않는 IgG4 연관 경화성 담관염과 이

에 연관된 간의 염증성 병변으로 진단할 수 있었다. IgG4 연

관 경화성 담관염이 담관 주변의 간을 침범할 수 있지만 이

번 증례와 같이 담관의 변화는 비교적 경미하고 주로 간 종

괴로 발현되며 간문맥의 혈전을 동반하는 경우는 매우 드물

며 간의 다른 악성 병변으로 오인하기 쉬워서 조직학적 확

진이 매우 중요하다고 생각된다.

요  약

자가면역성 췌장염이나 IgG4 연관 경화성 담관염은 간을 

침범할 수 있으며 종괴의 형태를 보일 수 있는데 이런 경우 

악성 병변과의 감별 진단이 매우 중요하다. 저자들은 영상

진단 검사에서 췌장염의 소견 없이 간 문맥 혈전증과 문맥 

주변으로 침윤하는 소견을 보이는 종괴에서 생검을 통한 조

직 검사를 통해 IgG4 연관 경화성 담관염과 연관된 염증성 

병변으로 확진할 수 있었던 증례를 경험하여 문헌고찰과 함

께 보고한다.
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