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선천성 long QT 증후군(long QT syndrome, LQTS)은 심전도

상 교정 QT 간격(corrected QT interval, QTc)이 440 ms 이상으

로 연장되어 있는 드문 유전성 질환이다. 이 질환은 심근의 재분

극에 영향을 미치는 이온 채널의 유전적 결손으로 인해 반복적인

실신이 특징적으로 나타나며 심한 경우 심정지가 유발되기도 한

다1,2). 이런 환자들이 전신마취 하에 수술을 받을 경우 심실성빈

맥의 발생으로 치명적인 결과가 초래될 수 있으므로 특별한 주의

를 필요로 한다3,4). 저자들은 중이염으로 전신마취 하에 환기관

삽입술을 받은 LQTS 환자의 마취를 경험하여 이를 문헌고찰과

함께 보고하고자 한다. 

키 79.6 cm, 몸무게 9.6 kg인 17개월 남아가 양쪽 중이염으로

전신마취 하에 환기관 삽입이 예정되었다. 환아는 재태기간 41주,

출생체중 3,290 g, 질식분만으로 태어난 환아로 Apgar score는 출

생 후 1분과 5분에 각각 6점과 8점이었다. 환아는 태아 초음파상

부정맥이 발견되어 경과 관찰을 위해 신생아중환자실로 이송되었

고, 출생 후 8시간 후부터 수 차례 심실성빈맥과 torsades de

pointes가 발생하여 adenosine, lidocaine, amiodarone 및 심장율

동전환 등의 치료를 받았다. 이후 유전자 검사상 KCNH2 변이에

의한 선천성 LQTS 아형2로 진단받았고 환아의 모에서 동일한 유

전자 변이가 확인되었다. 환아는 propranolol 10 mg 투여로 특이

증상 없이 지내고 있는 상태였다. 수술전 시행한 심전도 검사에서

QTc는  467 ms로 증가되어 있었으며 그 외에 혈액검사, 흉부방사선

검사 및 심초음파 검사에서 특이소견은 관찰되지 않았다(Fig. 1).

환아가 수술실에 도착한 후 측정한 활력 징후는 혈압 100/50

mmHg, 심박수 90 beats/min, 맥박 산소포화도 100%이었으며 심

전도는 정상동리듬이었다. Propofol 10 mg과 remifentanil 5 mcg

을 천천히 정주하여 마취를 유도한 후 100% 산소로 용수환기를

하면서 자발호흡이 없어진 것을 확인하고 기도유지를 위하여 근이

완제 투여없이 후두마스크를 삽입하였다. 이 후 propofol과

remifentanil을 각각 200 mcg/kg/min과 0.5 mcg/kg/min의 속도

로 정주하면서 마취를 유지하였다. 수술 중에는 산소와 의료용 공

기를 이용하여 50% 흡입산소 농도로 조절환기를 하여 호기말 이

산화탄소 분압이 30-35 mmHg가 되도록 유지하였다. 수술 중 활

력징후는 혈압 100-80/55-45 mmHg, 심박수 110-90 beats/min,

맥박 산소포화도 100%, 체온 36.6℃로 유지되었다. 수술이 종료되

어 propofol과 remifentanil 투여를 중단한지 10분 뒤에 환자가 자

발적으로 눈을 뜨고 충분히 자발 호흡을 하여 후두마스크를 발관

하고 회복실로 이송하였다. 총 수술 시간은 15분이었고 마취시간

은 35분이었다. 이 후 환자는 특이 사항없이 수술 후 1일째 퇴원

하였다.
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선천성 LQTS는 심전도상 QT 간격이 연장되어 있는 유전성

부정맥으로서 심실성부정맥이 유발되어 실신이 반복되거나 심한

경우 사망할 수 있는 질환이다. 이환율은 1/2,500-1/10,000으로

추정되는데 LQTS에 대한 인식과 검진이 증가함에 따라 앞으로

이환율이 증가할 것으로 예상된다. 예후는 좋지 않아 증상이 있

는 환자가 치료를 받지 않는 경우 1년 안에 20% 이상이 사망하

고 15년 후에는 50% 이상이 사망하게 된다1,2). 

선천성 LQTS는 주로 상염색체 우성으로 유전된다. 지금까지

심근 재분극에 영향을 주어 QT를 연장시키는 채널병증을 유발하

는 13개의 유전자 변이가 밝혀져서 각각 LQTS1-LQTS13의 아

형으로 분류되었고 그 중 LQTS1, LQTS2 및 LQTS3가 전체 환

자의 90-95%를 차지한다. 드문 경우로 선천성 난청이 동반되기

도 하며(Jervell and Lange-Nelen syndrome, LQTS5), 소악증이

나 측만지 같은 신체적 기형이 동반되기도 한다(Andersen-Tawil

syndrome, LQTS7). 본 증례의 환아가 속하는 LQTS2는 rapid

delayed rectifier potassium channel (Ikr)의 alpha-subunit을

부호화하는 KCNH2 유전자에 변이가 있는 경우로 심근의 재분극

이 느려지고 분산되어 심실성 부정맥, 특히 torsades de pointes

발생 가능성이 높아지게 된다1,2).

증상은 어린 나이부터 성인에 이르기까지 다양한 시점에 나타

날 수 있고 발생빈도도 다양하다. 실신은 LQTS의 특징적 소견으

로 주로 정신적∙육체적 스트레스, 흥분된 감정, 운동 또는 기타

교감신경계를 자극할 수 있는 상황에서 유발된다. 진단에는 실신

이나 난청의 병력, 심전도, 가족력 등이 중요하고 운동부하 검사

나 에피네프린 검사 등도 보조적으로 사용할 수 있다5). 최근에는

유전자 검사도 많이 시행되고 있다. 

LQTS 환자에게 가장 효과적인 약제는 베타차단제이다6). 베타

차단제는 아드레날린성 자극을 억제하여 심실성 부정맥을 예방

하는데 선천성 LQTS 환자의 경우 10년 동안 5-50%의 심장 사

건과 사망률이 감소한다고 한다. 일반적으로 저위험도의 LQTS

환자는 격렬한 운동 피하기, QT 간격을 연장시킬 수 있는 약물

피하기 등의 생활습관 교정과 함께 베타차단제를 처방하고 관찰

한다. 고위험도의 LQTS 환자 및 심정지나 여러번의 실신이 있었

던 환자는 추가적으로 삽입형제세동기의 삽입을 고려해야 한다7).

그 외에 좌측 성상신경절 차단으로 LQTS 환자의 급성 부정맥이

조절되었다는 보고도 있다8). Torsades de pointes가 발생한 경

우 즉시 심장압박과 제세동기 사용 등의 심폐소생술을 시행해야

하며 경우에 따라서는 마그네슘 정주가 효과적일 수 있는데 특히

약제로 인해 유발된 torsades de pointes의 재발을 방지하는 효

과가 있다4). 

이러한 LQTS 환자들이, 특히 진단되지 않은 상태에서, 전신마

취를 받게 되는 경우 심실성빈맥, 심실세동, 심정지 등의 심각한

부정맥이 초래될 수 있기 때문에 주의가 요구된다. Gil 등은3) 진

단되지 않은 선청성 LQTS가 있었던 30개월 남아에서 발생한 심

정지를 보고하였고, Lee 등도9) 진단되지 않은 LQTS가 있었던 남

성의 마취 후 torsades de pointes 발생을 보고하였다. 반면에

수술 전 진단이 되어서 베타차단제 등의 치료로 증상이 잘 조절

되었던 환자는 무사히 수술을 받은 경우가 많아 수술 전 관리가

중요하다고 할 수 있다4,10). 

LQTS 환자의 전신마취를 위해서는 수술 당일까지 베타차단제

를 지속적으로 투여해야 하며 저칼륨혈증, 저마그네슘혈증, 저칼

슘혈증 등의 전해질 이상은 심근의 탈분극을 연장시키기 때문에

수술 전에 적절히 교정되어야 한다11). 또한 환자의 불안이나 통증

으로 인한 교감신경계 흥분을 최소화해야 하고 QT 간격을 연장

Figure 1. Preoperative electrocardiography shows QT interval prolongation (QTc=467 ms).
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시키는 약제의 사용을 피해야 한다. Propofol은 QT 간격에 영향

을 미치지 않으면서 sevoflurane 사용으로 유발된 QT 간격 연장

을 역전시킨다는 보고가 있어 전신마취제로 우선 선택할 수 있다12).

흡입마취제는 일반적으로 QT 간격을 증가시키는 것으로 알려져

있지만 LQTS 환자에게 성공적으로 사용했다는 보고도 있어 안

전성에 대해서 논란이 있다13). Vecuronium이나 atracurium과 같

은 근이완제는 QT 간격에 영향을 미치지 않지만, 근이완 역전을

위해 사용되는 anticholinergics나 anticholinesterase는 QT 간격

을 증가시키기 때문에 주의해서 사용해야 한다14). 또한 수술 후

구역과 구토 시에 사용되는 ondansetron도 QT 간격을 증가시키

므로 가능한 사용하지 않는 것이 바람직하다15). 본 증례에서는

QT 간격에 영향이 적은 것으로 알려져 있는 propofol과

remifentanil을 투여하여 전신마취를 유지하였고, 수술시간이 짧

고 근이완을 필요로 하지 않는 수술이어서 근이완제를 투여하지

않고 후두마스크를 삽입하여 기도를 유지하였다. 

결론적으로, 선천성 LQTS 환자의 전신마취를 위해서는 수술

전 적절한 치료를 통해 증상을 조절해야 하고 수술 당일까지 기

존의 약제를 꾸준히 복용하는 것이 중요하다. 또한 여러 약제들

이 QT 간격에 미치는 영향을 파악하여 적절한 약제를 선택해야

하며, 수술 중에는 치명적인 부정맥의 발생 가능성을 염두에 두

고 lidocaine, 마그네슘 등의 약제나 제세동기를 즉시 사용할 수

있도록 미리 준비해야 할 것이다.
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