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Immunoglobulin G4 (IgG4)-associated sclerosing cholangitis 
is a steroid responsive biliary disease, frequently involving 
the bile duct, that is often associated with autoimmune pan-
creatitis. It is characterized by elevation of immunoglobulin G4 
in serum and infiltration of immunoglobulin G4 positive plasma 
cells in bile ducts. The clinically important thing is to differ-
entiate this rare disease from primary sclerosing cholangitis 

and cholangiocarcinoma. However, the preoperative diag-
nosis is likely to be missed due to the lack of specific symp-
toms and specific imaging features. Therefore, making an 
early diagnosis requires a high index of suspicion. This article 
reports on a 71-year-old man with IgG4-associated scleros-
ing cholangitis mimicking hilar cholangiocarcinoma.
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서론

면역글로불린 G4 연관 경화성 담관염(immunoglobulin G4 

(IgG4)-associated sclerosing cholangitis)은 자가면역췌장염 환

자에서 빈번하게 관찰되는 면역글로불린 G4 연관 전신질환의 

한 형태이다. 현재까지 명확한 진단 기준이 없어 진단은 주로 

임상적, 조직병리학적 소견에 의존한다. 따라서, 비전형적 임

상상을 보여주는 환자에서 면역글로불린 G4 연관 경화성 담관

염의 진단은 임상의들에게 있어 일종의 도전일 수 있다. 이러

한 드문 질환의 조기진단은 스테로이드 치료를 받지 않은 경우 

빈번한 재발을 경험할 수 있다는 점과 종양 등으로 오인하여 

불필요한 외과적 수술을 할 수 있다는 점을 고려하였을 때 환

자의 예후를 향상시키는데 있어 매우 중요하다.
1
 저자들은 간문

부 담관을 침범하여 간문부 담관암(hilar cholangiocarcinoma)과 

감별이 어려웠던 71세 남자의 증례를 경험하여 이를 보고한다. 

증례

71세 남자가 2주 전 발생한 소변색이 짙어지는 증상을 주소

로 내원하였다. 과거력상 내원 2년전 자가면역췌장염으로 진단 

받고 스테로이드 치료한 병력이 있었다. 내원 2년전 상황을 살

펴보면 당시 발열, 오한을 주소로 내원하였고 혈액 검사상 

AST/ALT 139/43 IU/L, ALP/γ-GT 1,074/697 IU/L, total bilir-
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Fig. 1. (A, B) Initial CT scan 
showed bile duct wall thic-
kening at hilar level (arrow 
in A) with intrahepatic bile 
duct dilatation and pan-
creas head swelling with 
peripancreatic infiltration (ar-
row in B). (C, D) After 2 
weeks steroid trial, mar-
ked improvement of bile 
duct wall thickening at 
hilar level (arrow in C) and 
pancreas head sweliing 
(arrow in D) were noted on
follow-up CT scan.

Fig. 2. (A) Initial ERCP showed 
hilar stricture with both 
intrahepatic duct dilatation. 
(B) After 2 weeks steroid 
trial, hilar stricture was im-
proved on follow-up ERCP.

ubin 33 mg/dL, amylase/lipase 44/20 U/L였고 IgG 1,300 

mg/dL, IgG4 0.94 g/L였다. 당시 시행한 전산화 단층촬영 소견

상 췌장 체부에 비해 두부와 미부가 팽창되어 있으며 췌장 주

위 침윤이 관찰되었고 원위 총담관의 벽두꺼워짐 및 조영증강 

소견과 함께 총담관과 간내담관의 확장이 관찰되었다. 내시경 

역행성 담췌관 조영술 소견상 췌관 두부와 미부의 불규칙한 가

늘어짐 소견과 원위 총담관의 협착이 관찰되어 자가면역췌장

염 의심하 유두부 생검 및 면역글로불린 G4 염색과 내시경 초

음파 유도하 췌두부 생검 및 면역글로불린 G4 염색을 시행하

였다. 췌두부 생검은 검체가 부족하였으나 유두부 생검상 면역

글로불린 G4에 양성인 형질세포가 high power field당 19개가 

관찰되었다. 스테로이드를 2주간 투여 후 추적한 전산화 단층
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촬영과 내시경 역행성 담췌관 조영술상 췌장 두부와 미부의 종

대와 췌관의 불규칙한 가늘어짐, 원위 총담관의 협착 소견은 

모두 호전되어 자가면역췌장염으로 진단하였고 이후 스테로이

드를 유지하다가 점차 줄여 중단 후 외래 추적 관찰 하였다.

이번 입원시 혈액검사 소견은 AST/ALT 83/102 IU/L, ALP/ 

γ-GT 957/613 IU/L, total bilirubin 4.9 mg/dL, amylase/lipase 

44/25 U/L였고 CA 19-9 596 U/mL, IgG 1,480 mg/dL, IgG4 

1.56 g/L였다. 전산화 단층촬영 소견상 간문부 담관부터 총간

관까지 상당한 길이의 담관벽의 두꺼워짐 소견과 함께 양측 

간내 담관의 확장이 관찰되었고 췌장은 체부에 비해 두부와 

미부의 팽대와 함께 췌장 주변 경계의 불분명화와 주변 침윤

이 관찰되었다(Fig. 1A, B). 내시경 역행성 담췌관 조영술상 

간문부 담관의 협착과 함께 양측 간내 담관의 확장이 관찰되

어 간문부 담관암과 감별이 매우 어려웠다(Fig. 2A). 양전자 

방출 단층촬영을 시행하였고 간문부 담관부와 췌장 전반에 걸

친 FDG 섭취가 관찰되었다. 내시경 역행성 담췌관 조영술시 

시행 했던 간문부 담관부 협착에서 시행한 경유두 생검은 검

체가 불충분 하였고 유두부 생검과 함께 시행한 면역글로불린 

G4 염색에서는 high power filed당 20개 이상의 면역글로불린 

양성 형질세포가 관찰되었다. 이상의 소견으로 자가면역췌장

염과 동반된 면역글로불린 G4 연관 경화성 담관염의 가능성

이 높아 2주간 스테로이드를 투여하였다. 추적 관찰한 전산화 

단층촬영과 내시경 역행성 담췌관 조영술 소견상 간문부 담관 

협착 소견과 췌장의 종대 소견 모두 뚜렸하게 호전되었다 (Fig. 

1C, D, 2B). 환자는 스테로이드 유지후 퇴원하였다.

고찰

면역글로불린 G4 연관 경화성 담관염은 종종 자가면역췌장

염과 연관되며 빈번하게 담관을 침범하는 스테로이드 반응성 

담도 질환이다. 이는 혈중 면역글로불린 G4의 상승과 함께 담

관내 면역글로불린 G4 양성 세포의 침윤을 특징으로 한다.
2
 실

제 임상에서 중요한 점은 이 질환에 의한 담관의 협착을 담관

암이나 원발성 경화성 담관염과 구별하는 것인데 각각의 치료

와 예후가 매우 다르기 때문이다. 특히, 본 증례와 같이 간문부 

담관의 협착이 관찰되는 경우 자가면역췌장염이 동반되는 경

우는 비교적 진단이 어렵지 않으나 독립적으로 간문부 담관만 

침범하는 경우 진단이 매우 어려울 수 있다.
3
 본 증례에서는 

동반된 췌장 소견과 혈청 면역글로불린 G4의 상승, 경유두 생

검상 면역글로불린 양성 G4 세포의 침윤 등으로 면역글로불린 

G4 연관 경화성 담관염을 의심할 수 있었고 2주간 스테로이드 

투여 후에 이에 대한 반응으로 면역글로불린 G4 연관 경화성 

담관염을 진단하였다.

면역글로불린 G4 연관 경화성 담관염은 현재까지 명확한 진

단 기준이 없는 만큼 실제 환자를 접하는 임상의가 이 질환을 

의심하고 전형적이지 않은 담도 협착의 경우 꼭 감별 진단에 

포함시켜 생각하는 것이 조기 진단을 위한 지름길이라 하겠다.

요약

면역글로불린 G4 연관 경화성 담관염은 종종 자가면역췌장

염과 연관되며 빈번하게 담관을 침범하는 스테로이드 반응성 

담도 질환이다. 실제 임상에서 중요한 점은 담관암이나 원발성 

경화성 담관염과 구별하는 것으로 실제 환자를 보는 임상의가 

이 질환을 의심하고 감별진단에 포함시키는 것이 조기진단의 

지름길이라 하겠다. 저자들은 자가면역췌장염과 동반된 간문

부 담관암과 유사한 소견을 보였던 면역글로불린 G4 연관 경

화성 담관염 증례를 보고한다.
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