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“The long-term management of patients with congeni-
tal heart disease, while remaining a concern with natu-
ral survival, includes increasing numbers of postope-
rative patients who have reached maturity. This new 
and expanding patient population should be dealt with 
as a special area of interest in a formalized context ra-
ther than by the ad hoc approach that currently pre-
vails. The quality of care provided by pediatric cardio-
logists from birth to maturity must be matched by con-
tinuity care of equal quality.” 
-The 22nd Bethesda Conference on Congenital Heart 
Disease After Childhood, 1990- 
 

선천성심장병 수술이 활성화되기 전까지는 선천성심

장병 환자가 성인 연령이 될 때까지 살 수 있는 자연생

존율은 5~15% 밖에 되지 않았다. 그러나 심장수술이 

발달한 지금은 선천성심장병 환자의 85% 이상이 청소

년기를 거쳐 성인 연령 까지 생존할 수 있게 되었고, 이

제 우리나라, 미국 등 심장수술이 활성화된 사회에서는 

청소년 및 성인 선천성심장병 환자층이 소아 연령 환아

군과 그 수가 거의 동일한 시점에 도달하게 되었다. 

이와같이 지난 50여년 동안 눈부시게 발전하여온 심

장수술은 이들의 자연경과를 크게 바꾸어 놓아 예전에

는 보지 못하던 새로운 생존양상과 함께 각종 의학적 혹

은 사회적 문제를 야기하고 있으며, 이는 필연적으로‘청

소년 및 성인 선천성심장병 클리닉’ 즉‘성장후 선천성

심장병 클리닉(Grown Up Congenital Heart clinic：

GUCH clinic) ’이라는 새로운 진료체계를 필요로 하게 

되었다.  

 

심장수술의 발달과 GUCH Clinic 
 

우리나라에서는 1957년 단락수술, 1958년 동맥관개

존 결찰에 이어 1959년 인공심폐기를 이용한 개심술

이 시도되었으나 1970년대 초반까지 심장수술은 그리 

활성화되지 못하였다. 그러나 1977년 도입된 의료보험

제도와‘심장병어린이돕기’ 운동 등 사회적 관심에 힘

입어 1980년대 초반을 기점으로 국내 선천성심장병 

수술 분야도 양적으로나 질적으로 급속히 발전하게 되

었고, 1970년대 중반까지 전국 년 100례 미만이던 심

장수술이 지금은 약 50여 병원에서 연간 6,000여례(선
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천성심장병 약 4500건 포함)을 시행하기에 이르렀다. 

지난 반세기 동안 이루어진 이러한 심장수술의 발달

은 선천성심장병의 예후를 크게 바꾸어 놓아 새로운‘사

춘기 및 성인 선천성심장병 환자군’이 출현하는 계기가 

되었으며, 선천성심장병 진료의 연속성(continuity of 

care) 유지와 이들을 위한 특수 진료을 위하여 소아심

장 전문의가 포함된 성인 선천성심장병 클리닉 이라는 

새로운 진료체계가 생기게 되었다. 

성인 선천성심장병을 위한 전문진료소는 심장수술이 

조기에 활성화되었던 카나다, 영국, 미국 등에서 먼저 시

작되었는데, 현 The Toronto Hospital의 전신인 To-

ronto General Hospital에서는 1960년대부터 이러한 

진료체계를 개발하여 와서 지금은 Toronto Congen-

ital Cardiac Center for Adults로 발전하였고, Dr. So-

merville은 1975년 National Heart Hospital에 영국 

최초의 GUCH clinic을 만들었으며, 1978년 Dr. Perl-

off은 UCLA에 미국 최초의 Adult Congenital Heart 

Disease Center를 개설하였다. 또한 지금은 보다 충실

한 진료와 정보교환, 국제적인 학술교류 및 공동연구를 

위하여 International Society for Adult Congenital 

Cardiac Disease(ISACCD)가 설립되어 1년에 2번씩 

모임을 갖고 있다. 우리나라에서는 1995년 삼성서울병

원에 국내 첫‘GUCH clinic’이 개소한 이후 그 필요성

이 점증하여 소아심장의와 순환기내과의가 함께하는 새

로운 진료 시스템이 여러 대학병원에 확산되는 추세이다. 

 

GUCH Clinic 대상 환자군 
 

인구 3000만 정도인 카나다의 성인 선천성심장병 환

자는 1996년 94,000명이었으며, 2006년 말까지는 

124,000명이 될것으로 보고되고 있다.1) 우리나라에서

는 성인 선천성심장병에 관한 전국 통계는 아직 없으나, 

이러한 외국 통계로 미루어 보아 2,000년대 초반 전국

에 약 15~20만명 정도의 사춘기 및 성인 선천성심장

병 환자층이 생길 것으로 추정되고 있다. 

그러나 선천성심장병 통계는 조사 시기, 대상 연령, 

진단 방법 및 대상 질환의 범위에 따라 서로 크게 다를 

수 있다. 특히 대부분의 통계에서는 이엽성 대동맥판

(bicuspid aortic valve)(빈도：전인구의 1% 정도)을 

포함시키고 있지 않으나, 이들 중 상당수가 성인 연령

이 되면서 여러가지 문제를 일으킬 수 있다는 점도 염

두에 두어야 한다. 

영국 Newcastle 지역에서의 최근 역학조사에 의하

면,2) 생존출산아 10만명 중 200명 이상에서 성인 선

천성심장병 때문에 정기적인 진료가 필요하였다고 하

며, 영국 전체로 보면 매년 1,600명 이상의 새로운 성

인 선천성심장병 환자가 생겨나고 있다고 한다. 이로 

미루어 보아 전체 인구가 5,000만명 정도로 영국과 유

사한 우리나라에서도 GUCH clinic에서 관리하여야 할 

성인 선천성심장병 환자군은 매년 16,00명씩 새롭게 

생기고 있을 것으로 추정되고 있다. 

Bethesda Conference에서 추정한 미국(인구 2억 8

천만)의 2000년도 성인 선천성심장병 환자군은 복합 

심기형 환자 117,000명, 중증도 중간 정도의 선천성심

장병 302,000명, 그리고 단순 심기형 368,800명으로 

총 787,800명이며, 이들 중 지역 성인선천성심장병센

터에서 정기적인 추적 관찰이 필요한 환자군은 단순 심

기형을 제외한 419,000명이라고 한다.1) 그러나 이들

은 본 보고에 포함되지 않은 이엽성 대동맥판(bicus-

pid aortic valve)를 포함시킬 경우 GUCH clinic 수요

는 엄청나게 많을 것이라는 점과 심장수술 등 의술이 

더욱 발달함에 따라 앞으로 추적이 필요한 복합 심기형 

환자 숫자도 더욱 늘어날 것이라고 지적하고 있다.1) 

이러한 환자군의 증가와 함께 GUCH clinic의 업무

량 또한 급격히 증가하고 있다. Toronto 보고에 의하면 

1987과 1997년 사이 10년간 GUCH외래업무는 269% 

늘었다고 하며, 영국에서도 GUCH 환자 입원 특히 30

세 이상의 환자의 입원이 지속적으로 늘어나고 있다고 

한다. 

 

GUCH Clinic 대상 질환 
 

Somerville의 보고를 보면 성인 선천성심장병 환자

Table 1. Population of Grown-Up Congenital Heart (Lo-
ndon, NHH) 
 
‘Natural’ survivors：25% 
  1. Mild lesion not requiring surgery 

2. Candidates for surgery 
3. Surgery no longer be possible, except organ tra-

nsplantation 
 ‘Postoperative’ survivors：75% 
   –Most undergone surgery during childhood 

 –Majority require long-term surveillance 
   –Many need reoperation  
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의 25%가 아직 수술을 받지 않은‘자연생존군’이었고, 

75%가‘수술후 생존군’이었다고 한다(Table 1). 

그러나 삼성서울병원 GUCH clinic(1995년 9월 개

소)에 등록되었던 514명의 16세이상 선천성심장병 환

자 통계를 보면,8) 수술을 받지않은‘자연생존군’이 

418명(81%),‘수술후 환자군’이 96명(19%)이었으

며, 질환별로는 ASD, VSD 등 좌우 단락 병변이 388

명(76%), 협착성 병변 및 판막 질환(AS, COA, PS, MR 

등)이 55명(11%), TOF group 24명(5%), 삼첨판폐

쇄 등 여타 청색증형 복합심기형이 23명(5%)이었다. 

이들 중 약 50% 정도가 심부전, 부정맥, 수술 등이 문

제가 되어 적극적인 치료를 필요로 하였고, Eisenme-

nger환자도 15명이었다. 이렇게‘자연생존군’이 많은 

이유는 삼성서울병원의 치료 역사가 짧고, 그에 따라 아

직 복잡한 술후부정맥 환자 등 심각한 수술후 합병증이

나 후유증 환자가 많지 않았기 때문인 것으로 생각된다. 

Toronto 보고에 의하면 근년에 가장 GUCH popu-

lation에 큰 영향을 미치고 있는 요소는 복합기형 환자

의 자연생존율 증가, Fontan수술 활성화, 태아심장 진

단의 활성화와 이에 따른 임신중절 등이며,‘자연생존

군’ 환자 중 15~20%가 청색증을 갖고 있거나 우좌 

단락 병변이었다고 한다. 또한 성인 환자의 약 55% 정

도에서 조기 사망, 재수술, 수술 합병증 등의 위험이 따

른다고 하며, 기본 질환이 복잡한 병일수록 고혈압, 폐

질환, 신장 질환, 심근 질환, 관상동맥 질환 등 후천성 

병변에 더 취약하여 atresia group, single ventricle 

physiology, transposition variants, Ebstein’s ano-

maly, TOF, pulmonary vascular disease, complex 

septal defects 등 이러한 질환 환자는 GUCH clinic과 

같은 특수 진료소에서 정기적인 진료를 받기를 권하였

다. 반면 단순 심실중격결손, 폐동맥협착 등 전체의 약 

45%에 해당되는 간단한 질환에서는 지속적인 정기 진

료는 필요하지 않으나, 질환의 성격을 분명히 확인하기

위하여 최소한 한번은 특수 전문진료기관에서 진료 받

기를 권하고 있다. 

 

GUCH Clinic에서의 Medical Problems 
 

많은 환자가 심도자 검사나 수술을 받기위하여 GUCH 

clinic에 입원하게 되지만(Table 2), Somerville 등에 

의하면 약 20% 정도의 환자가 부정맥 진단 및 치료, 

그리고 선천성심장병 고유의 의학적 문제 때문에 입원

하며, 이들의 경우 성인 선천성심장병 환자가 심장센터 

전체 입원의 약 10%를 차지하였다고 한다. 

선천성심장병 고유의 의학적 문제 중 성인 선천성심

장병 환자군에서 가장 심각한 4대 내과적 문제는, 부정

맥(arrhythmia), 감염성 심내막염(infective endoca-

rditis), 심근기능 부전(myocardial failure), 폐혈관 질

환(pulmonary vascular disease)이다. 

특히 성인 선천성심장병 환자에서의 부정맥은 그 이환

율과 사망률이 매우 높은 것이 특징이다. 이는 기본 해

부학적 구조에 이상이 있고, 심방 혹은 심실이 확장되고 

섬유화가 진행되며, 수술에 따른 상흔과 혈역학적 기능 

저하가 동반되어 있기 때문이다.  

 

GUCH Clinic에서의 Surgical Problems 
 

성인 선천성심장병 수술대상 환자는 소아기와는 사

뭇 그 양상이 다르다. 

이들은 소아기 보다 재수술 빈도가 높아 Mayo clinic

경우 심장수술을 받은 1,243명의 성인 선천성심장병 

환자 중 약 50%가 2회 이상 심장수술을 받았고, 23%

가 3회 이상 수술을 받았다고 한다. 

한편 Toronto group의 보고를 보면 1972~1992년 

사이에 시행한 성인 선천성심장병 수술 중 43%가 청

색증형 심기형이었고, 이들의 사망률은 매우 높아(16%) 

전체 수술사망 환자의 80%를 차지하였다고 한다. 반

면 좌우단락 병변 수술은 전체 수술의 46%로 사망률

은 1.2%였으며, 협착성 질환 수술은 11%로 사망률이 

Table 2. Reason for Admission (Toronto)/Referal (SMC) 

Admission (Toronto) Referal (SMC) 
(n＝514)  

1. Surgical 1. Diagnosis/Operation 254 
2. Catheterization 2. Regular F/U 114 
3. Arrythmia 3. Heart failure  60 
4. General assessment 4. Pregnancy counseling  27 
5. Venesection 5. Arrhythmia  16 
6. Catheter intervention 6. Eisenmenger  15 
7. Heart failure 7. Others  28 
8. Transplant assessment   
 9. Endocarditis   
10. TEE   
11. Dental   
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3%이었다. 또한 전체 수술의 13%가 과거 수술을 받

았던 환자가 성인이 되어 재수술(reoperation)을 받은 

경우로, 재수술의 89%가 우좌단락 병변으로 소아기에 

고식적 수술(palliative procedure)을 받고 성인이 된 

경우이었다. 그러나 소아기에 근치술(definitive surg-

ery)을 받은 경우에도 많은 환자가 지속적인 의학적 

관찰을 요하며, 이들 중 일부에서는 새로운 문제가 발

생하여 재수술이 필요하였다. 즉 TOF환자 중 transa-

nnular patch가 필요하였던 경우 약 10% 이상이 수술

후 20년이내에 심한 폐동맥역류로 재수술을 받았으며, 

Fontantype 수술을 받은 복합심기형 환자의 경우 15

년 생존율이 약 55% 정도이었고 생존자의 40%가 15

년이내에 passway obstruction 때문에 재수술을 필요

로 하였다. 

 

GUCH Clinic에서의 사망 원인과 
그외의 문제점들 

 

성인 선천성심장병의 가장 흔한 사망원인은 재수술

이며, 그 다음이 돌연사, 첫번째 심장수술, 심부전, 심장

외 원인 등의 순이며, 그 외에도 많지는 않지만 심내막

염, 임신 등이 사망 원인이 되기도 한다. 

이 이외에도 성인 선천성심장병 환자들에서의 주요

한 관심사는 청색증, 임신과 피임, 유전상담, 심도자 치

료, 사회정서적 문제, 고용 및 보험 문제(employability 

& insurability) 등 이다. 

 

GUCH Clinic-Special Care 
Facilities for Adult 

 

상적으로는 청소년 및 성인 선천성심장병 환자를 

위한 어떠한 진료도 가능하도록 모든 필수 요원과 설비

가 갖추어진‘지역 성인선천 심장병 진료센터’가 인구 

500~1000만명 당 하나씩 설립되는 것이 추천되고 

있다. 

 

Staffing and Interdisciplinary Approach 
 

현재 센터마다 clinic의 명칭과 인적 구성 및 진료 대

상이 서로 조금씩 다르기는 하지만 여러 전문분야간의 

협동진료하에서만 환자가 제대로 관리될 수 있다는 점

에는 이론이없다. 

그러나 어느 GUCH clinic에서나 꼭 필요한 의료진

은 4분야로 소아심장 전문의, 순환기내과 전문의, 심장

외과 전문의, 심혈관 전문간호사라 하겠다. 특히 소아

심장전문의와 순환기내과의 간의 협력이 긴밀하여야 하

고, 흉부외과 의사는 선천성심장병 수술은 물론 후천성

심질환 수술 수기도 갖추어야 이 연령층 특유의 문제를 

해결하는데 어려움이 없다. 일반적으로 선천성심장병 

수술수기에 익숙한 소아심장외과의가 후천성 심장병수

술에도 잘 적응하는 것으로 일려져 있다. Interdiscipl-

inary approach가 필수적인 GUCH clinic에서의 nurse 

specialist의 역할 역시 매우 중요한데 흔히 이들이 환

자 진료, 환자 교육뿐 아니라 coordinator 역활를 함께 

하기도 한다. 

상기 필수의료진 이외에도 여러 분야의 자문의가 필

요하며, 비의료요원의 도움을 받을 경우 GUCH clinic

은 더욱 활성화 될 수 있다. 

 

Tertiary Care Facilities 
 

청소년 및 성인선천성심장병 전문 3차 진료체계를 갖

추는 과정에서 반드시 해결되어야 할 첫번째 관문은 소

아심장 전문의와 순환기내과 전문의 간의 상호 존중, 믿

음, 그리고 협력이다. 이는 GUCH clinic의 생명인 협동 

진료의 기본이라 할 수 있다. 

특히 환자가 입원하였을 때 소아심장전문의가 환자

에게 쉽게 접근하여 적절한 진료를 수행하고 인정받을

수 있도록 의료진은 물론 병원경영진에서도 특별히 배

려하여야 할 것이다. 소아심장전문의가 입원환자를 볼 

때 항상 내과의 허락을 받아야 한다면 이 클리닉은 활

성화될 수 없다. 

일반적으로 외래진료시에는 협진에 별 문제가 없으나, 

입원을 할 때에는 전공의와 전임의 교육 등 여러 가지 

문제가 맡물려 어디에 입원시켜야할지 결정이 쉽지 않

은 경우가 흔히 있다. 어린이병원의 경우에는 그 곳에 

adult inpatient unit를 만들 수도 있겠으나, 심장병 때

문이 아닌 수술, 분만, 부정맥, CCU care, 혈액 질환 

등 다른 다양한 이유로 입원을 하는 경우가 많아 별로 

바람직한 해결책은 아니다. 환자의 수적 부담이 많지 

않은 GUCH clinic 초기에는 병원마다 나름대로 일정

한 업무 지침을 만들고 coordinator가 역할을 원활히 
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수행한다면 어느 병동에 입원하더라도 당장은 큰 문제

는 없을 것이나, 이상적인 진료체계를 갖추기 위하여서

는 GUCH clinic 전담 전문의료진이 운영하는 독립된 

GUCH unit를 갖추어야 할 것이다. 

 

Medical Record, Education 및 Research 
 

가능한한 의무기록 양식은 임상연구를 위한 정보가 

충분히 포함되도록 만드는 것이 좋겠고, 병원 진료용 기

록지와는 별도로 선천성심장병센터용 기록지를 따로 만

드는 것이 바람직하며, 환자 자신이 복사본을 갖고 있도

록 하여 환자가 어느 병원에 가든 불편하지 않도록하는 

것이 좋겠다. 

환자나 학생, 전공의, 전임의에 대한 교육도 중요하

지만, 3차 진료센타에서는 환자를 일차적으로 진료하는 

개원의에 대한 교육과 정보제공이 필요하다. 개원가와 

3차 진료센타간의 유기적인 협력이 환자 진료의 질을 

높일 수 있으며, 카나다의 Canadian Adult Congenital 

Heart Network(cachnet)과 같은 전국 청소년 및 성

인 선천성심장병 network 구축과 환자들이 중심이 되

는 Adult Congenital Heart Council과 같은 기구가 우

리나라에도 가까운 장래에 생길 수 있기를 기대한다. 
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