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QT연장 증후군 환자에서 Head-Up Tilt Test에 

의해 유발된 Torsades De Pointes 1례 
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ABSTRACT 

Long QT syndrome is a cardiac disorder of repolarization which is characterized by electrocardiographic abn-
ormalities including prolonged QT interval, T-wave abnormalities and polymorphic ventricular tachycardia 
known as Torsades de Pointes. Its clinical manifestations are recurrent syncope, seizure, and sudden death. 
Recently, we experienced Torsades de Pointes (TdP) by head-up tilt test in 24 year-old female patient present-
ing recurrent syncope and long QT interval. Beta-blocker and left cervicothoracic sympathetic ganglionectomy 
were not effective, then we tried mexiletine. After mexiletine medication, the QT interval was significantly 
shortened and there was no more syncope. ((((Korean Circulation J 2000;30((((8)))):1040-1044)))) 
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서     론 
 

QT연장 증후군은 심전도상의 QT간격의 연장과 Tor-

sades de Pointes와 같은 심실성빈맥을 일으켜 실신이

나 돌연사를 유발시킬 수 있는 드문 질환으로 반복적인 

실신과 경련발작을 하는 환자들, 특히 소아나 젊은 나

이의 환자들에서 반드시 고려되어져야 하는 질환중의 

하나이다. 

최근에는 유전자 수준에서 그 병인에 대한 연구가 활

발히 진행되고 있으며, 그 치료에도 원인에 따른 다양

한 방법이 모색되고 있다. 

저자 등은 반복적인 실신과 경련을 주소로 입원한 환

자에서 head-up tilt test에 의해 유발된 Torsades de 

Pointes와 mexiletine의 투여로 QT간격의 단축이 나

타난 1례를 보고하는 바이다. 
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현병력：환자는 7세때 처음으로, 친구들과 놀다가 약 

2분 동안의 전신성 근성 경련이 발생하였고 이후 9세

때 또 한차례 경련이 나타났으나 특별한 검사나 치료를 

하지 않고 지내며 매년 2∼3회의 빈도로 실신과 경련

이 나타나다 14세때부터 신경외과에서 간질로 진단받

고 phenobarbital 투여를 받았었다. 그 당시 때로는 전

화벨 소리를 듣고도 실신과 경련이 나타났고 심리적인 

불안상태나, 심한 육체적 피로감을 느낄때도 실신과 경

련이 나타났으며, 당시 신경외과에서 시행한 뇌파검사

에서 경한 대뇌 기능이상 소견이 나타났고 뇌 자기공명

영상에서도 정상소견을 보였다. 

한편, phenobarbital투여 후에도 실신과 경련의 횟수

는 변화가 없었고, 최근 1년전부터는 주로 아침에 가슴

이 답답해오는 증상이 나타나 본원 순환기 내과를 방문

하여 심전도 등을 검사한 후 QT연장 증후군이 의심되

어 치료를 하게 되었다. 

가족력：아버지는 특이한 질환을 가지고 있지 않았

고 어머니는 약 5∼6개월전에 당뇨병으로 진단받고 현

재 경구혈당강하제로 치료중이었으며 오빠는 29세로 

건강하였다. 27세의 언니는 출생시부터 정신 지체이었

으나 난청은 없었다. 아버지와 어머니 그리고 오빠의 

심전도에서는 이상 소견이 없었고 언니의 심전도는 환

자의 부모의 거절로 검사하지 못했다. 

사회력：환자는 유치원 교사였고 흡연이나 음주는 

전혀 하지 않았다. 

이학적 소견：정상. 

검사 소견：입원시 시행한 심전도상 리듬은 동율동

이었고 56회의 동서맥을 보였으며 QT간격은 680 

msec, QTc간격은 673 msec으로 QT간격 연장소견을 

보였다(Fig. 1). 

24시간 심전도 검사에서는 QT간격의 연장소견외에

는 특이한 소견은 보이지 않았고 운동부하 심전도검사

에서 운동중에도 QT간격의 단축이 나타나지 않는 소

견을 보였다. 실신의 원인이 QT간격의 연장에 의한 것

이 아니라 다른 원인도 같이 있는지 알아보기 위하여, 

전기적 심장충격장치와 심폐소생술에 필요한 장비들을 

준비해 놓고 head-up tilt test를 시행하였다. 

검사를 시작한지 약 40분 후 침상을 80도 경사로 세

우고 isoproterenol을 분당 4 μg으로 정주하고 있을 

때 갑자기 환자가 심한 불안감을 느끼며, 가슴이 답답

해옴을 호소하면서 과거 나타났던 실신전의 증상과 동

일한 증상과 느낌을 호소하면서 큰소리로 비명을 지르

는 순간, 연속적으로 측정한 심전도에서 심박동수가 분

당 140회 이상으로 증가하고 T-wave alternans 소

견이 나타나고 곧 Torsades de Pointes(TdP)가 나타

났다(Fig. 2). 

저자 등은 즉시 isoproterenol 정주를 정지하고 침상

을 수평위치로 놓고 환자를 안정시켰다. 그러자 곧 To-

rsades de Pointes는 사라지고 동율동으로 전환되었다. 

당시 실신은 발생하지 않았지만 환자는 과거 실신하기 

전 경험했던것과 동일한 느낌을 받았다고 하였고 head-

up tilt test로 Torsades de Pointes를 유발시킬 수 있

었다. 

경 과：진단후 propranolol을 하루 180 mg까지 투

약했으나 QT간격은 단축되지 않았고 오히려 구역증세

가 나타나 투약이 어려웠다. 그래서 좌측 경흉부 교감신

경절제술을 시행하여 T1-T3의 교감신경절제를 실시

하였으며, 시술 후 Horner 증후군은 발생하지 않았다. 

교감신경절제후 다시 head-up tilt test를 시행하였

는데 심한 Torsades de Pointes는 발생하지 않았지만 

짧게 지속하는 3개의 빠른 심실빈맥이 발생하였다. 그

리고 수술후 QTc는 단축되지 않는 소견을 보였다. 

베타차단제의 투여와 좌측 경흉부 교감신경절제술 

등을 시행하였지만 다시 시행한 head-up tilt test에서 

Fig. 1. EKG checked at admission (H.R；56/min. QT
inter-val；680 msec, QTc interval；673 msec). 

Fig. 2. T-wave alternans and Torsades de pointes initi-
ated by head-up tilt test. 



 

Korean Circulation J 2000;30(8):1040-1044 1042 

심실빈맥(TdP)이 짧게 나타났기 때문에 심박동기 시

술을 권유했으나 환자가 미혼의 젊은 여자인 까닭으로 

환자와 보호자가 거절하였기 때문에 mexiletine에 대

한 반응을 알아보기 위해서 먼저 lidocaine 주사를 주

었다. 

Lidocaine을 정주하여 QT간격의 변화를 관찰하였

는데 QT간격이 lidocaine정주 후 현저히 감소하였다

(Fig. 3：QTc；670 msec→580 msec) 

그후 경구 mexiletine으로 바꾸어 하루 30 mg으로 

투여하면서 외래 통원치료중이며, 현재 어지러움증이나 

경련, 실신 등은 발생하지 않고 있는 상태이다(Fig. 4). 

 

고     찰 
 

특발성 QT연장증후군(long QT syndrome：LQTS)

은 드문 질환이다. 이 질환은 실신 후 심전도 검사로 

우연히 발견되기도 한다. 이러한 실신은 거의 일시적 

심실성 부정맥에 의하며 주로 Torsades de Pointes와 

같은 심실성 빈맥으로 심장돌연사를 하게 된다. 

이 TdP는 운동, 갑작스런 소음이나 흥분, 그리고 마

취에 의해 유발될 수있다.1) 또한 심전도상의 한 특징으

로 T-wave의 형태, 크기나 극성이 바꿔지는 T-

wave alternans도 LQTS환자에서 심장박동이 항진되

었을 때 나타날 수 있다.2) 

선천성 QT연장증후군에는 상염색체 열성으로 유전

되며 선천성 감각신경성 난청을 동반하는 Jervell and 

Lange-Nielsen syndrome과 상염색체 우성으로 유전

Table 1. 1993 LQTS diagnostic criteria proposed by Sch-
wartz PJ, et al 

 Points 

ECG finding*  
A. QTc

†  
≥480 msec1/2 3 
460-470 msec1/2 2 
450 msec1/2 (in males) 1 

B. Torsade de pointes‡ 2 
C. T-wave alternans 1 
D. Notched T wave in three leads 1 
E. Low heart rate for age§ 0.5 

Clinical history  
A. Syncope‡  

With stress 2 
Without stress 1 

B. Congenital deafness 0.5 
Family history‖  

A. Family members with definite LQTS#  
B. Unexplained sudden cardiac death below   

age 30 among immediate fam ily members 0.5 
LQTS, long QT syndrome 
*：In the absence of medications or disorders known to 
affect these electrocardiographic features 
†：QTc calculated by Bazett’s formula, where QTc＝QT/

RR  
‡：Mutually exclusive 
§：Resting heart rate below the second percentile for 
age25 
‖：The same family member cannot be counted in A 
and B 
#：Definite LQTS is defined by an LQTS score≥4 
Scoring：≤1 point, low probability of LQTS；2 to 3 points, 
intermediate probability of LQTS；4 points, high probaility 
of LQTS 

 

Fig. 3. EKGs checked during lidocaine infusion (upper；
pre-lidocaine infusion. QTc：670 msec, middle；during
lidocaine infusion, lower；5 minutes after lidocaine in-
fusion. QTc：580 msec). 

Fig. 4. EKG checked at 1 month after mexiletine med-
ication (HR；52/min. QT interval；540 msec, QTc inte-
rval；502 msec). 
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되고 좀 더 흔한 종류로, 선천성 감각신경성 난청은 동

반되지 않는 Romano-Ward syndrome이 보고되었

다.3)4) 진단은 1993년 새롭게 LQTS 진단 기준을 발

표했는데5) 위의 표와 같다(Table 1). 

치료의 적응증은 반복적인 실신을 일으킨 기왕력이 

있거나, 심장마비가 발생할 정도까지의 상황이 있었던 

자, 연장된 QT간격과 더불어 선천성 난청이 있는 자, 

그리고 젊은 나이에 돌연사를 한 가족력이 있는자 등으

로 구성되고 그 치료는 흔히 베타 차단제, 인공심박동

기, 좌측 경흉부 교감신경 절제술, 그리고 삽입형 심실

제세동기 등이 있고6) 일반적으로 propranolol의 처방

이 초치료로 알려져있다. 

최근 유전자 수준에서의 그 병인에 대한 연구가 활발

히 진행되고 있고, 이미 5가지 이상의, LQTS와 연관된 

유전자들이 밝혀졌으며 이에는 염색체 11p15.5(LQT1), 

7q35∼36(LQT2), 3p21∼24(LQT3), 4q25∼27 

(LQT4), 그리고 21q22.1∼22.2(LQT5) 등이 포함

되며 이들 유전자중 4개는 심장세포의 전해질 채널과 

연관이 있다고 밝혀졌다.7)8)9)10) 

이들 심장세포의 전해질 채널과 관련된 유전자에는 

KVLQT1(LQT1), HERG(LQT2), SCN5A(LQT3), 

그리고 KCNE1(minK, LQT5) 등이 있으며11) 이들중 

심장세포의 칼륨 채널에는 KVLQT1, HERG12)13) 그

리고 KCNE1 등14)이 연관되고 심장세포의 나트륨 채

널에는 SCN5A가 연관된다고15) 보고되고 있다. 

LQTS중 LQT3은 심장세포의 나트륨 채널과 관계된 

유전자인 SCN5A의 돌연변이로 인해 심장세포의 활동

전위 0기에 나트륨 채널의 비활성화의 장애로 나트륨

의 세포내로의 이동이 지속되어 심장세포의 활동전위 

기간이 길어져 LQTS의 특징적 양상이 나타나는 것으

로 알려져 있고15)16)17) LQT1이나 LQT2 등 다른 

LQTS와는 달리 휴식이나 수면중에도 LQTS의 특징적 

양상이 나타난다고 보고되었다.18) Moss 등의 연구에서 

LQT3의 경우, 다른 종류의 LQTS환자의 심전도와 비

교해서 T파가 뒤늦게 나타나고 따라서 현저히 긴 QTc

를 나타낸다고 보고하였다.19) 치료제에 대해서는 최근 

각각의 LQTS 종류에 따른 구별화된 치료제가 연구되

고 있는데 LQT1, LQT2 그리고 LQT5와 같이 칼륨채

널과 연관된 LQTS에서는 pinacidil과 nicorandil과 같

은 약제가 효과를 나타낼 수 있다고 하고20)21) LQT3와 

같이 나트륨채널과 연관이 있는 LQTS에서는 1B군 항

부정맥제인 mexiletine의 투여가 LQT3의 환자에서 

Torsades de Pointes의 발생을 억제하고 QTc 기간을 

단축시킨다는 것이 증명되었다.22) 이 1B군 항부정맥제

중 lidocaine은 정맥주사로 투여해야하는 특수성 등으

로 부적절한 반면 동일한 IB군 항부정맥제인 mexile-

tine은 경구투여가 가능하므로 좀 더 적절한 약제로 평

가받고 있다.23) 

Jorgen 등은 LQTS에서 head-up tilt test(HUT)

를 실시하여 실신이 유발되었다고 보고하였다.24) 이들

은 HUT를 시행하여 neurocardiogenic syncope를 유

발시킬 수 있었다고 한다. 이처럼 LQTS에서도 미주신

경항진성 실신이 발생할 수 있기 때문에 HUT를 실시

해서 미주신경항진성 실신의 발생을 확인할 필요가 있

다. 그리고 실신환자에서 HUT 실시 도중 monomor-

phic sustained ventricular tachycardia가 발생한 경

우도 있다고 보고하고 있다.25) 그러나 이 환자에서와 

같이 LQTS에서 HUT를 실시하여 TdP이 발생한 경

우는 이것이 최초의 보고라고 할 수 있겠다. HUT를 

하게 되면 교감신경계의 항진이 심하게 발생하게 된다. 

이런 교감신경계의 항진은 QT연장증후군 환자에서 

TdP이 잘 발생하는 조건이 된다. 특히 이런 교감신경

계의 항진이 심하게 발생하는 HUT 중에 isoprotere-

nol을 같이 투여하면 교감신경계의 항진이 더욱 심하게 

발생하여서 보통의 자극으로는 TdP이 유발되지 않던 

환자에서 T wave alternance와 TdP이 발생한 것으로 

생각할 수 있겠다. 

LQTS에서 HUT를 실시하면 실신의 원인이 미주신

경항진성 실신인지 혹은 TdP에 의한 실신인지 감별하

는데 도움이 될 수 있을 것이라 생각된다. 

 

요     약 
 

본 증례에서는 증상과 심전도검사로 QT연장 증후군으

로 의심되는 환자에게 실신의 원인 규명을 위해 HUT를 

실시하는 도중 T wave alternance가 먼저 발생한 후

에 그 동안의 실신과 경련의 원인이 되었던 TdP을 유

발시킬 수 있었고, 베타 차단제의 투여와 좌측 경흉부 

교감신경절제술을 시도하였으나 QT간격의 단축을 가

져올 수 없어 1B군 항부정맥제인 lidocaine을 정주하

여 QT간격의 단축을 획득한 후 경구투여가 가능한 1B

군 항부정맥제인 mexiletine을 투여함으로써 QT간격
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의 단축과 증상의 호전을 얻은 환자를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고합니다. 
 

중심 단어：QT연장 증후군·경사 탁자 검사·실신 심

실빈맥. 
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