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요약 

배경: 제한적인 문헌이 존재하기는 하지만, 선천성 기형은 전 세계적으로 5세 이하 어린이의 
주요 사망 원인 중 다섯 번째가 될 정도로 증가해 왔으며 특히 저소득 및 중간 소득 국가
(LMIC)에서 이러한 사망의 대부분이 발생한다. 

목적: 선천성 기형에 대해 다기관 전향적 코호트 시험을 실시하여, 전 세계적으로 LMIC와 
고소득 국가(HIC) 간의 결과를 비교한다. 

방법: 전 세계에서 시험에 참여할 소아의 외과적 치료 전문가로 구성된 Global PaedSurg 
Research Collaboration을 설립될 것이다; 협력 시험자들은 결과로 발생하는 발표 및 간행물의 
공동 저자가 될 것이다. 2018년 10월부터 2019년 4월까지 최소 1개월 동안 7가지 선천성 기
형(식도 폐쇄증, 선천성 횡격막 탈장, 장 폐쇄증, 배벽갈림증, 배꼽탈장, 항문직장 기형, 히르
쉬스푸룽병)을 일차적으로 나타내는 환자에 대해 자료를 수집할 것이다. 환자의 인구학적 정
보, 임상적 상태, 중재 및 결과에 대해 익명 자료를 수집할 것이다. 자료는 보안이 유지되는 
온라인 자료 수집 도구인 REDCap을 이용하여 수집할 것이다. 

일차 결과는 모든 원인에 의한 원내 사망이고, 이차 결과는 수술 후 합병증 발생이다. 카이 
제곱 분석을 이용하여 LMIC와 HIC 간의 사망률을 비교할 것이다. 교란 인자를 보정하여 환
자 수준 및 병원 수준에서 결과에 영향을 미치는 인자를 확인하기 위해, 다층(multilevel), 다
변량 로지스틱 회귀 분석을 실시한다. P<0.05를 유의한 것으로 간주한다. 모든 참가 기관에서 
시험에 대해 승인을 받을 것이다. 연구비는 Wellcome Trust에서 지원하였다. 

결과: 이 시험의 목적은 전 세계적으로 현재의 관리 및 결과를 규정하기 위해, 일반적인 선
천성 기형의 집합에 대해 지리학적으로 종합적인 대규모의 첫 번째 다기관 전향적 코호트 
시험이 되는 것이다. 결과는 지지 활동(advocacy) 및 국제 보건상의 우선순위 설정에 도움을 
주고 결과 개선을 목표로 하는 미래의 중재 시험을 위해 정보를 제공하는 데에 이용된다. 
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서론 

공동 연구 

Global PaedSurg Research Collaboration은 국제 보건상 우선순위 설정에서 상당히 등한시되는 분
야인 외과적 치료를 필요로 하는 신생아 및 소아의 관리에 관여하는 외과 전문의, 마취과 전
문의, 소아과 전문의, 신생아 전문의, 관련 의료 전문가의 전 세계적 네트워크를 형성하는 것
을 목표로 하고 있다. 이러한 연구 협력은 단기간에 일련의 전향적 자료를 대규모로 수집하
는 데에 매우 효과적이고 효율적인 방법으로써 점차 이용이 증가하고 있다. 이와 유사한 방
법을 이용하여, GlobalSurg-1은 전 세계 375개 기관의 수술 팀을 연합하여 10,745명의 환자에 
대한 자료를 수집함으로써 본 시험의 타당성을 강조한 바 있다.1 

시험 참여의 이득은 여러 가지이다. 
협력 시험자: 
•   큰 영향력이 있는 국제적 연구 시험에 참여할 기회. 
•   모든 국제적 발표 및 간행물의 공동 저자권 및 현지, 국가별, 지역별, 국제적으로 시험

을 발표할 기회. 
•   현지 시험 승인 신청, 환자 식별, 임상시험 계획서 적용, 자료 수집, 자료 업로드 및 

분석을 위한 REDCap 이용을 비롯한 기술의 발전. 
•   시험 이후에, REDCap을 이용하여 본인의 프로젝트 개발 및 착수하는 것에 관한 온라

인 교육에 참여할 기회. 
•   주 시험과 동시에 연구 교육 연수과정(fellowship)에 착수하는 방안. 
•   결과 개선을 목적으로 진행 중인 협력 연구 및 중재 시험에 대한 기회와 함께 Global 

PaedSurg Research Collaboration에 참여하는 것. 
 

미래의 환자: 
•   국가 및 국제 수준에서 향상된 신생아 수술 서비스를 지지하기 위해 선천성 기형에 

관한 대규모 집단의 전향적 자료 개발. 그러한 자료는 지지 활동(advocacy) 노력과 국
제 보건상 우선순위 설정을 위해 정보를 제공하는 데에 필수적이다. 

•   저소득, 중간 소득, 고소득 국가에서 결과에 영향을 주며, 환자의 치료를 개선하기 위
해 변화시킬 수 있는 인자의 확인. 

•   전 세계 기관이 환자의 치료 및 결과를 개선하기 위해 서로 배울 수 있는 기회. 
 

국제적 맥락에서의 선천성 기형 

2015년에 Global Burden of Disease 시험은 선천성 기형이 전 세계적으로 5세 이하 어린이의 주
요 사망 원인 중 다섯 번째가 될 정도로 증가해 왔다고 강조하였다.2 

전 세계 영아 사망의 거의 1/3은 선천성 기형에 기인한 것이다.3-6 이는 매년 선천성 기형으
로 인한 사망이 약 50만 건이라는 말과 같으며, 이 중 97%가 저소득 및 중간 소득 국가
(LMIC)에서 발생한다.7,8 많은 LMIC 국가에서 선천성 기형이 있는 신생아는 지역사회에서 사
망하고 사망 증명서가 존재하지 않기 때문에 진단이 불충분하게 이루어지며, 따라서 이 수치
는 실제 사망 건수보다 과소추정되었을 가능성이 높다.6 선천성 기형의 유병률은 고소득 국
가(HIC)에서 출생아의 3-6%로 추정되는 것에 비해 LMIC에서 그보다 높으며, 그 이유는 산
모의 불량한 영양상태 및/또는 감염 및 최기형 물질에 대한 노출 증가이다.7,8 또한 LMIC에
서 출생률이 더 높고 산전 진단이 제한적임에 따라 중절이 더 적다는 점도 선천성 기형 발
생률이 더 높은 원인이 된다.6,7 
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선천성 기형으로 인한 사망의 대다수는 LMIC에서 일어남에도 불구하고, 이러한 상태에 관한 
자료의 대다수는 HIC로부터 입수된 것이다. 대부분의 선천성 기형 등록기관(congenital 
anomaly registry)은 아메리카 및 유럽 지역에 위치하고 있다.7 International Clearing House for 
Birth Defects는 중앙 아메리카 및 남아메리카와 중동 및 극동의 소수 LMIC 위치를 포함하고 
있지만, 위치 지도에서 아직 아프리카에 표시되어 있는 위치는 없다.9 Mastroiacovo 등은 최근
에 선천성 기형 등록기관의 개발 및 유지 방식에 관하여 사하라 이남 아프리카(SSA)의 여러 
장소에서 워크샵을 개최하였으나, 이것이 결실을 맺을 것인지는 아직 지켜봐야 한다.7 그러
한 등록기관은 관리 및 결과가 아닌 역학 및 예방에 중점을 두는 경우가 많다. 또한 LMIC에
서의 연구 시험도 제한적이다. 자선 단체를 통해 구순구개열, 내반족, 신경관 결손, 선천성 
심장 결손 같은 일부 선천성 기형에 관한 자료가 수집되어 왔다.10-19 위장관과 관련한 선천성 
기형에 대해 입수된 자료는 극히 적다. 후자의 경우에는 국제적 관심을 덜 받아왔으며, 그 
이유는 그러한 상태에 대해 적절하지 않을 법한 영상 이용을 배제한 채로 공공 영역에서 의
식을 고취시키고 자선기금을 모으는 데에 어려움이 있기 때문일 가능성이 있다.20 

본 시험에 포함된 7가지 상태는 출생 시에 가장 흔한, 생명을 위협하는 선천성 기형의 집합
을 구성한다: 식도 폐쇄증, 선천성 횡격막 탈장, 장 폐쇄증, 배벽갈림증, 배꼽탈장, 항문직장 
기형, 히르쉬스푸룽병. 모두 생아 출생 중 1/2000 –1/5000의 발생률로 나타난다.21,22 이러한 상
태는 대개 생후 최초 수일 이내에 응급 외과 치료를 필요로 하며, 신생아 수술의 최대 40%
를 차지할 수 있다.23 LMIC에서 이러한 상태로 인한 사망률은 50%를 초과할 수 있는 것과 
대조적으로, LMIC에서 이분 척추 같은 다른 중대한 선천성 기형과 관련한 사망률은 3% 미만
이지만 이환율이 상당히 높다.24 전 세계적으로 결과의 차이는 극명할 수 있다; 예를 들어, 
배벽갈림증으로 인한 사망률은 HIC에서 4% 이하인 것과 비교하여 여러 LMIC에서 75-100%
이다.25-27 불량한 결과의 이유로는 산전 진단 부족, 내원 지연, 불충분한 자원, 숙달된 지원 
인력 부족, 신생아 집중치료(NIC) 부족 등이 있다.24,28,29 우간다의 경우, 신생아 수술이 필요
한 경우 중에서 보건의료체계에 의해 충당되는 경우는 3.5%에 불과한 것으로 산출되었다.23 
 
2010년에 세계보건총회(World Health Assembly)는 '가능한 모든 경우에 스크리닝 프로그램을 
시행하고 출생 결함이 있는 어린이와 가족에게 치료와 지속적인 지원을 제공하는 예방'을 권
고하는, 선천성 기형에 관한 결의안을 통과시켰다.7 그 후속으로, 지속 가능 발전 목표 
3(Sustainable Development Goal 3)의 두 번째 목표는 2030년까지 신생아와 5세 이하 소아의 예
방 가능한 사망을 종식시키는 것이다.30 국제적인 우선순위를 신생아와 소아에게 외과적 치
료를 제공하는 것(이로써 선천성 기형으로 인한 사망 및 장애의 최대 2/3를 예방할 것으로 
추정됨)으로 바꾸지 않는다면 이는 불가능할 것임이 확실하다.21,31 유니세프가 외과적 치료에 
대해서는 기금을 배정하지 않았지만 사망과 장애를 훨씬 더 적게 초래하는 HIV에 대해서는 
1억 달러가 넘는 예산을 가지고 있다는 점으로 입증되듯이, 현재 신생아와 소아의 외과적 치
료에 대한 우선순위는 낮다.20 일반적으로 외과적 치료는 국제적인 보건 계획(global health 
initiatives)을 적용하기에 비용이 너무 높은 것으로 오인되고 있지만, 소아 수술 제공은 장애 
보정 생존 연수(disability-adjusted life years, DALY)의 연장 측면에서 콘돔 배포보다 저렴한 것
으로 나타났다.20 
 

선천성 기형, 특히 LMIC에서의 선천성 기형에 관한 국제적 자료가 없다는 점은 이 사안을 
국제적인 보건 의제로 상정하는 데에 걸림돌이 되고 있다. 이 시험의 목적은 전 세계적으로 
현재의 관리 및 결과를 규정하기 위해, 흔한 선천성 기형의 집합에 대해 지리학적으로 종합
적인 대규모의 첫 번째 다기관 전향적 코호트 시험을 만들어내는 것이다. 이는 지지 활동
(advocacy) 및 국제 보건상의 우선순위 설정에 도움을 주고 결과 개선을 목표로 하는 미래의 
중재 시험에 정보를 제공하는 데에 필수적이다. 

국제적 맥락에서 7가지 시험 상태 
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식도 폐쇄증: 

식도 폐쇄증(Oesophageal atresia, OA)은 정상적인 식도의 연속성이 완전히 중단되는 것으로 정
의한다.32 90%의 증례는 기관-식도 누공(TOF)과 관련이 있다.32 Gross는 OA를 5가지 종류로 분
류하였다: A) TOF를 동반하지 않음, B) 근위부 TOF, 원위부 OA, C) 근위부 OA를 동반한 원위
부 TOF, D) 근위부 및 원위부 TOF, E) OA를 동반하지 않은 H형 TOF.32 대다수의 증례는 C형
이다.32 연관 기형이 흔히 나타난다: 29-39%는 심혈관 기형, 11-18%는 항문직장 형성이상, 16-
22%는 근골격 기형, 4-26%는 비뇨생식기 기형, 3-4%는 십이지장 폐쇄, 3-6%는 다운증후군을 
가지고 있다.33,34 연관 기형 중 절반에 약간 못 미치는 증례가 VACTERL 연관 기형의 일부로 
분류된다; 비임의적인 기형의 동시 발생(척추, 항문직장, 심장, 기관-식도, 신장 및 사지).33 
OA가 있는 신생아는 일반적으로 재태 연령이 낮고 체중이 정상 영아보다 낮은 500-1000g이
다.35 

HIC에서의 관리는 대개 출생 시 NIC 병동에서의 안정화 이후에 TOF가 있다면 결찰술을 시
행하고 개흉술 또는 흉강경을 통해 식도 문합을 시행하는 것으로 구성된다.32,36 약 90%의 환
자는 중앙값 기준으로 3일간의 수술 후 환기를 필요로 한다.32 첫 경구 영양까지 걸리는 시
간의 중앙값은 5일이다.32 LMIC의 경우, 환자들은 1/2 내지 2/3에서 흉부 감염이 발생하고 1/2
에 달하는 증례에서 저체온이 발생하는 뒤늦은 시점에 내원하는 경향이 있다.37-39 불량한 임
상적 상태와 신생아 수술을 위한 자원, 시설, 숙련된 인력의 부족으로 인해, 많은 환자에서 
위루술, 식도루술, TOF 결찰 또는 원위부 식도의 경복부 폐쇄 후 생존한다면 더 성장한 후에 
재건 수술을 시행하는 방식으로 관리한다.40 HIC에서의 사망률은 현재 3% 미만인 것에 비해 
MIC에서는 42%이고 HIC에서는 79%이며, 후자는 이용 가능한 제한적인 자료에 근거한 것이
다.21,37-50  
 
선천성 횡격막 탈장: 

선천성 횡격막 탈장(Congenital diaphragmatic hernia, CDH)은 출생 시 횡격막의 발생 결함으로 
인해 복부 내용물이 흉부로 탈장될 수 있는 경우로 정의한다.51 CDH는 횡격막의 작은 결함부
터 중증 폐형성 저하증 및 지속적인 폐 고혈압을 초래하는 중대한 흉곽 발생 장애에 이르는 
범위의 기형을 의미한다.51,52 28%는 다른 기형과 연관된다.51 HIC에서는 생아 출생 환자의 61%
가 산전에 진단을 받는다.51 산전에 확인된 모든 증례 중 25-50%는 유산된다.53 산전에 진단
을 받은 환자는 수술 전에 사망할 가능성이 5배 더 높으며, 이는 이러한 집단에서 질병의 중
증도가 더 심하다는 것을 의미한다.51 

최근 수십년간 HIC에서는 NIC 제공이 크게 발전해 왔다; CDH가 있는 신생아의 90%는 환기 
치료를 받고, 61%는 승압제, 96%는 산화질소, 36%는 폐 혈관 확장제를 투여 받는다.51,54 HIC에
서는 사망률이 1970년대부터 2000년까지 각각 50%에서 20%로 유의하게 감소한 것으로 나타
났다.54 하지만 그 이후에 사망률은 정체 상태를 유지해 왔다.51,54,55 중간 소득 국가(MIC)에서
의 사망률은 이용 가능한 제한적인 수의 시험에서 대략 50%로 유지되었다.56-62 저소득 국가
(LIC)에서 확인된 1건의 시험은 질병 중증도가 낮고 생존이 대개 100%에 이르는 하위군에 
해당하는 '뒤늦은 내원 환자'를 주로 포함했기 때문에 비교 대상이 될 수 없다.63,64 실제로 일
부 MIC 시험 또한 원외에서 출생하였고 내원 시까지 생존한 환자를 높은 비율로 포함하고 
있으며, 따라서 반드시 주의하여 해석해야 한다.65,66 LIC 및 일부 MIC에서 CDH가 있는 많은 
신생아, 특히 더 중증 질환이 있는 신생아는 3차 의료 시설에 내원하기까지 생존하지 못한다
는 가설을 세울 수 있다. 

장 폐쇄증: 

장 폐쇄증(Intestinal atresia)은 신생아 장 폐쇄(intestinal obstruction)의 1/3을 차지한다.67-69 여기에
는 십이지장 폐쇄증(DA), 공장-회장 폐쇄증(JIA), 결장 폐쇄증(CA)이 포함된다. 이는 4가지 
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유형으로 분류된다: 1) 완전한 관내망(intra-luminal web) 및 연속적인 근육층, 2) 장간막 결함을 
동반하지 않은 폐쇄 구역, 3) 장간막 결함을 동반한 폐쇄 구역, 4) 다발성 폐쇄 구역.68,70 JIA에
서, 3형은 3a) 장간막 결함을 동반한 폐쇄 구역 및 3b) 사과 껍질형(단일 동맥을 둘러싸고 있
는 장)으로 나눈다.70 모두 다른 기형, 특히 DA에서는 다운 증후군(증례의 25-40%), JIA에서는 
낭성 섬유증(11%의 증례)과 연관된다.70-73 130건의 증례에 대한 Burjonrappa의 리뷰는 HIC 관
점에서 3가지 상태에 대해 유용한 개관을 제공한다(표 1).67 

표 1: 십이지장 폐쇄증(DA), 공장-회장 폐쇄증(JIA), 결장 폐쇄증(CA)의 기술적 자료 및 결과
67 

변수 DA (n=59) JIA (n=63) CA (n=8) 
산전 진단 46% 41% 12.5% 
평균 출생 체중(kg) 2.4 2.8 3.2 
재태 연령 36 37 37 
연관 기형 76% 52% 38% 
완전 영양(full feeds)까지 걸린 평균 시간(일) 18 20 16 
재수술 발생률 13.5% 25% 25% 
평균 입원 기간(일) 33 41 44 
사망률 0% 10% 0% 

 

HIC에서의 전체 사망률은 대개 3% 미만인 반면, LMIC에서는 대략 40%로 유지된다.67,70,72,74-82 
HIC에서의 관리는 개복수술, 복강경 또는 내시경을 통한 일차 수복으로 구성된다.70 하지만 
LMIC에서는 일차 장루 형성을 시행했다가 더 성장하고 더 안정된 후일에 봉합/문합을 시행
하는 것이 종종 요구된다; 장루는 상당한 이환율과 관련될 수 있다.78 우간다에서 출생 후 내
원까지 걸리는 평균 시간은 7일이며, 따라서 신생아들은 대개 도착 시에 매우 아픈 상태이
다.76 LMIC에서 흔한 사망 원인에는 다음 항목이 포함된다: 흡인, 패혈증, 전해질 이상, 체액 
불균형, 문합부 누출 및 짧은 창자.72,75,76,78 

배벽갈림증: 

배벽갈림증(Gastroschisis)은 장 및 간혹 복부 내 다른 장기가 배꼽 근처 장벽의 결손 부위를 
통해 돌출되는 상태를 말한다. 배꼽탈장과 달리, 감싸고 있는 주머니가 없다. 배벽갈림증은 
단순성(온전하고 폐쇄가 없는 장) 및 복합성(관련 폐쇄증, 괴사 또는 천공 동반)으로 분류한
다. HIC에서는 약 10%가 복합성이지만, 사하라 이남 아프리카에서의 다기관 시험에 따르면 
최대 25%가 복합성이며 이는 3차 의료 시설에 내원하기 전 추가적인 산욕기 장 손상에 기
인했을 가능성이 높은 것으로 나타났다.26,27,83 배벽갈림증이 있는 신생아의 10-15%가 장 외 
선천성 기형(심장, 비뇨생식기계, 근골격계, 신경계)을 가지고 있는 것으로 추정된다; 이러한 
결과는 HIC와 LMIC를 모두 포함하는 전 세계 시험에서 일관된다.84-90 HIC의 경우, 대다수의 
증례가 산전에 진단되고 3차 소아외과 기관에서 분만이 진행된다. 하지만 LMIC에서는 산전
에 진단되는 경우가 거의 없고, 따라서 지역사회 내에서 출생하며 3차 소아외과 기관에 도착
할 때까지 이미 패혈증, 저체온, 저혈량 상태인 경우가 잦다.25,26,91-93 
 
모든 조건에서, 장을 교정하고 결손 부위를 봉합하는 방법은 매우 다양하다. HIC에서 가장 
흔히 이용되는 2가지 기법은 주로 출생 후 몇 시간 지나지 않았을 때 일반 마취과 전문의
(GA)의 입회 하에 수술실(OR)에서 실시하는 일차 봉합 또는 병상에서(cotside) 기성 사일로
(preformed silo)를 적용하고 수일에 걸쳐 단계적으로 교정해서 GA의 입회 없이 병상에서 또
는 수술실에서 결손 부위를 봉합하는 것이다. 무작위배정 대조 시험, 체계적 리뷰, 메타 분석
에 따르면 2가지 기법은 임상적 결과 측면에서 동등하지만 일차 봉합을 통해 관리하는 경우
에는 환기 같은 NIC 병동 자원의 필요성이 더 크다.94-97 LMIC의 경우, NIC 병동 시설을 이용
할 수 없는 경우가 종종 있으며 따라서 이러한 상황에서는 기성 silo를 이용하는 것이 잠재
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적으로 임상적 결과의 개선을 가져올 수 있다.25 하지만 LMIC에서는 비용, 제한적인 이용 가
능성, 훈련 부족으로 인해 통상적으로 기성 silo를 이용하지 않으며, 자원이 부족한 상황에서 
기성 silo의 이용을 평가한 중재 시험은 아직 수행된 적이 없다. HIC의 경우, 단순성 배벽갈
림증이 있는 신생아는 경장 영양이 확립되기까지 중앙값 기준으로 23일의 비경구 영양을 공
급받는다; LMIC에서는 대개 이러한 자원이 부족하다.25,27 전 세계적으로 결과의 편차가 커서, 
사하라 이남 아프리카 전역의 여러 3차 소아외과 기관에서 사망률이 75-100%인 것과 비교하
여 HIC에서의 사망률은 4% 미만이다.25,27 
 

배꼽탈장: 

배꼽탈장(Exomphalos, 제대탈출[omphalocele]로도 알려짐)은 복부 내용물이 탯줄로 탈장한 것
으로 정의한다. 이는 중대한 경우(배꼽탈장 낭에 간의 >50%가 존재하고 복벽 결손이 >5cm)
와 경미한 경우(그보다 결손이 적은 영아)로 분류한다.22 중대한 아형과 경미한 아형 모두 
50-70%의 증례에서 다음의 경우를 포함한 기형과 연관이 있다: 염색체 이상(보통 3염색체성 
13,14,15,18,21), 및 심장 결함.98-101 베크위트-위드만(Beckwith-Weidemann) 증후군은 10%의 증
례에서 발생하고 대설증, 장기비대, 췌장 비대와 관련된 조기 저혈당을 나타낸다.98 HIC에서
는 증례의 83-99%가 산전에 진단되고 이 중 약 1/3이 유산되며, 주로 염색체 이상과 관련이 
있다.102-104 LMIC에서는 산전 초음파 스캔 검사를 받는 여성이 적고 검사를 받더라도 진단의 
정확성이 상당히 큰 편차를 보인다.105 코트디부아르에서는 6/80건의 배꼽탈장 증례에 대해 
산모 초음파 스캔 검사가 이루어졌지만, 정확하게 진단된 증례는 단 2건이었다.105 

HIC에서 경미한 배꼽탈장 증례의 대부분은 수술로 관리되지만 중대한 배곱탈장에 대한 최적
의 관리에 대하여, 즉, 단계적 수술 봉합인지 아니면 상피화가 발생할 때까지 배꼽탈장 낭의 
국소적 치료를 통해 보존적 관리를 시행한 후에 지연 복벽 재건을 실시하는 것인지에 대해
서는 아직 의견이 팽팽하다.106,107 LMIC에서는 많은 경우에 모든 배꼽탈장 환자에게 보존적 
치료를 이용하여 생존을 개선해 왔다.108-110 배꼽탈장 낭이 파열되는 경우가 중대한 문제로 
남아 있으며, 그에 따른 패혈증의 수술적 관리 또는 치료를 위한 자원이 부족하기 때문에 
LMIC 환경에서는 최대 90%의 사망률이 초래될 수 있다.108,110,111 전체 사망률은 HIC에서 12.7%
이고 LMIC에서 30.1%인 것으로 추정되며, 대다수의 사망은 중대한 배꼽탈장, 관련 기형, 낭 
파열이 있는 증례에서 발생한다.21,22,85,90,100,104,105,110,112-118 모든 경우에 대해, 특히 LMIC에 대해
서는 제한적인 문헌이 존재한다. 
 
항문직장 기형: 

항문직장 기형(Anorectal malformation, ARM)은 정상적으로 발달되지 않은 항문 개구부 및 비
뇨생식관의 기형을 수반하는 광범위한 질병으로 구성된다.119 Krickenbeck 국제 분류에 여러 
변형이 정의되어 있다.120,121 회음부 누공이 없는 환자는 대개 '고위(high) 기형'으로 분류하고 
회음부 누공이 있는 환자는 '저위(low) 기형'으로 분류한다.122 최대 70%의 환자에게 연관 기
형이 존재한다.123-125 관리는 기형의 유형에 따라 달라지며, Krickenbeck의 ARM에 대한 외과적 
시술 목록에 규정되었다.121 저위 기형은 종종 일차 항문성형술로 치료하고 고위 기형은 일차
적으로 시행되거나 일차 장루 형성 이후 후일에 시행되는 후방 시상 항문직장성형술(PSARP)
로 치료한다. 

HIC에서의 사망률은 1940년대에 23%였던 것이 오늘날 약 3%로 낮아졌다.122,126 MIC 및 LIC
에서의 시험은 각각 18% 및 26%의 사망률을 나타낸다.21,26,50,127-134 LMIC에서는 뒤늦게 내원하
는 경우가 더 흔하기 때문에 이환율이 상당히 높고 장기적 결과가 더 나쁠 수 있다.130 이는 
유의한 심리사회적 영향을 미칠 수 있으며, 질을 통한 변실금이 있어서 학교와 사회로부터 
배제되는 소녀가 그러한 예이다. 그와 비슷하게 출생 시에 장루술을 받았지만 그 후에 재건 
수술이 유의하게 지연되거나 실제로 시행되지 않는 일을 경험하는 신생아는 심각한 병적 상
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태, 낙인, 사회적 배제를 경험할 수 있다.31 

히르쉬스푸룽병 

히르쉬스푸룽병(HD)은 항문 괄약근에서 시작하여 다양한 수준의 근위까지 포함하는 장 원위
부에 신경절 세포가 존재하지 않는 것을 말한다.135 이는 영향을 받은 분절의 연동운동 결핍
으로 인한 기능적 폐쇄를 초래한다.135 최대 1/4에서 연관 기형이 존재한다; 10%는 다운증후
군을 가지고 있다.27,136 모든 조건 전반에서, 대부분의 증례가 산전에 진단되지 않는다.136,137 
HIC의 경우, 90%의 환자가 대개 태변 통과 지연(>24시간), 복부 팽만, 담즙성 구토로 인해 신
생아기 이내에 내원한다.135,138 LMIC의 경우, 신생아기 이내에 내원하는 환자가 거의 없고 그 
대신 뒤늦게 완전한 폐쇄 상태로 내원한다.137,139,140 대부분의 환자가 출생 시부터 증상을 나
타내기 때문에 진단이 지연되는 경우에는 내원 전에 심각한 병적상태가 초래될 뿐만 아니라 
치명적일 수 있는 전장염의 위험도 증가하며, 교정 수술이 더 난해해지고 장기적 결과가 더 
불량해진다.135,140 
 

HIC에서는 대개 영아를 대상으로 마취 없이 침상에서 시행할 수 있는 직장 흡인 생검을 이
용하여 진단을 내린다. 하지만 LMIC에서는 전신 마취 하에 직장 전층 생검을 시행하는 경우
가 더 일반적이며, 그 이유는 환자의 연령이 더 높고 장비/시설이 부족하기 때문인 경우가 
많다.139,141 HIC에서 대부분의 외과 전문의들은 가능하다면 장루 대신 수술 전에 감압을 유지
하기 위한 직장 세척을 이용하여 생후 3개월 이전에 완결 수술을 시행하는 것을 목표로 한
다.138,142 LMIC에서 환자들은 종종 처음에 장루술을 시행받고 나중에 완결 수술을 받는
다.141,143,144 한 문헌에 따르면, 자원이 부족한 상황에서는 초단분절 HD가 있는 환자에게 경항
문 후방 항문직장 근절제술을 이용하는 것이 권장된다.145 전체 유병률은 HIC에서 현재 3% 
미만인 것에 비해 LMIC에서는 18%로 추정된다.21,127,137,138,146-153 

  



11 

목표 

전 세계적으로 저소득, 중간 소득, 고소득 국가에서 흔한 선천성 기형의 집합에 대하여 관리 
및 결과를 비교하는 지리학적으로 종합적인 대규모의 첫 번째 다기관 전향적 코호트 시험을 
수행한다. 

목적 

1)   전 세계적으로 LMIC 및 HIC에서 흔한 선천성 기형의 집합에 대하여 사망률과 중재 
후 합병증을 비교한다. 

2)   결과에 영향을 미치며, 변경을 통해 치료를 개선할 수 있는 환자 수준 및 병원 수준
의 인자들을 확인한다. 

3)   연구 능력을 향상시키는 데에 도움을 주고 결과 개선을 목표로 지속적인 협력 연구 
및 중재 시험을 위한 플랫폼을 형성하기 위해 전 세계적으로 소아의 외과적 치료 
전문가로 구성된 연구 협력을 확립한다. 

4)   국제 보건 차원의 우선순위 설정, 계획, 정책, 자금 지원 내에서 신생아 및 소아의 
외과적 치료에 관한 의식을 고취시키고 지지 활동을 제공한다. 

 

방법 

시험 설계: 

본 시험은 국제, 다기관, 전향적 코호트 시험이다. 이 시험은 전 세계에서 소아의 외과적 치
료 전문가(협력 시험자)로부터 자료를 수집하는 것을 포함한다. 

 

협력 시험자 모집: 

다양한 경로를 통해, 협력 시험자들에게 시험 참여를 요청할 것이다: 
•   개인적 연락 
•   전반적 수술, 전반적 마취, 소아 수술, 지역별 또는 국제적 연구, 연수생, 전문 네트워

크에 초점을 둔 단체 
•   학회 발표 
•   트위터, 페이스북, 링크드인을 포함한 소셜미디어 
•   전문 웹사이트 
•   특별히 Global PaedSurg Research Collaboration을 위해 설계된 맞춤형 웹사이트, 

www.globalpaedsurg.com 
•   대륙, 지역 및 국가별 배정을 통해 시험에 참여할 지역 전역에서 협력 시험자 초빙 

  

저자권: 

모든 협력 시험자를 PubMed에 인용 가능한 공동 저자로 정하기 위해 학술지 게재가 요청될 
것이다. 논문 표제지의 저자권에는 ‘Global PaedSurg Research Collaboration’이 표시되고 논문 끝
부분에 모든 저자의 이름이 전부 나열된다. 이 방법은 이전에 The Lancet에 기술되었고 여러 
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국내 및 국제 협력에서 이용되었던 동등 파트너십(equal partnership)에 근거한 것이다.1,154-157 
그와 비슷하게, 시험에 따른 모든 국제 학술대회에서의 구두 발표에서 모든 협력 시험자들의 
이름이 저자로 수록될 것이다. 국제 포스터 발표에서는 공간 제약으로 인해 모든 협력 시험
자를 망라하는 의미로 ‘Global PaedSurg Research Collaboration’을 이용할 것이다. 

간행물에서, 저자들은 시험에서의 역할에 따라 수반된 것들의 상세정보와 함께 열거될 것이
다(부록 1): 
•   현지 협력 시험자(Local collaborator) 
•   대륙, 지역, 국가별 리더(Continent, regional and country lead) 
•   시험자 리더(lead investigator) 
•   간사 리더(lead organiser) 
•   운영 위원회(steering committee) 

 

각각의 개별 협력 시험자는 시험에서 한 가지가 넘는 역할에 참여할 수 있으며 그에 따라 
저자권 목록에 역할이 제시될 것이다. 

 

협력 시험자 및 병원의 선정 기준: 

시험 대상 상태 중 한 가지가 존재하는 신생아와 소아를 보살피는 모든 의료전문가는 협력 
시험자로 시험에 참여할 수 있다. 여기에는 외과의사, 마취과 전문의, 소아과 전문의, 신생아
과 전문의, 간호사, 동종 의료 전문가가 포함된다. 협력 시험자는 의대생부터 고문 의사
(consultant) 수준에 이르기까지 다양할 수 있다. 학생과 수련의, 간호사, 동종 의료 전문가가 
참여하려면, 시험에 선정될 소아의 치료를 감독하는 선임 외과의사 또는 내과의사로부터 승
낙을 받아야 한다. 이러한 선임 의료 전문가가 팀 내에 협력 시험자로 포함되어야 하며, 수
집된 자료가 정확하고 완전하고 중복되지 않은 것임을 보장할 책임을 갖게 된다. 

시험 대상 상태를 한 가지 이상 나타내는 신생아 및 소아에게 처음으로 치료를 제공하는 모
든 병원이 포함될 수 있다. 

 

팀의 구성: 

한 팀에는 최대 3명의 협력 시험자가 포함될 수 있다. 자료 수집은 최대 7개월의 기간 동안
(2018년 10월부터 2019년 4월까지) 단 한 팀에 의해 시행되거나 서로 다른 1개월의 기간 동
안 자료를 각각 수집하는 여러 팀(팀당 최대 3명의 협력 시험자)에 의해 시행될 수 있다. 이
를 통해, 한 시험기관에서 3명이 넘는 협력 시험자가 참가할 수 있다. 한 시험기관에서 참여
하는 협력 시험자는 최대 21명이다. 시험에 참여하기 위한 자료 수집의 최소 기간은 1개월이
다. 

 

연구 대상 상태: 

시험에 포함될 7가지 선천성 기형은 다음과 같다: 

1)   식도 폐쇄증 +/- 기관-식도 폐쇄증. 
2)   선천성 횡격막 탈장. 
3)   장 폐쇄증. 
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4)   배벽갈림증 
5)   배꼽탈장(제대탈출로도 알려짐). 
6)   항문직장 기형 
7)   히르쉬스푸룽병 
 

이는 위장관을 침범하는 가장 흔한 선천성 기형의 집합을 대표한다. 중증도가 낮은 일부 형
태는 나중에 내원할 수 있지만, 이러한 기형은 대개 사망을 방지하기 위해 생후 수시간 또는 
수일 내에 비슷한 구성(similar package)의 신생아 응급 수술 치료를 필요로 한다. HIC와 일부 
LMIC의 경우에는 주로 일반 소아외과 및 신생아과 팀에서 이러한 상태를 관리하지만, 일부 
LMIC의 경우에는 성인 외과 팀에서도 이러한 소아를 치료할 수 있다. 특히 LMIC에서 이들
은 선천성 기형에 대해 충분히 학습하지 않은 집단이지만, 사실 HIC에서도 학습할 것이 많
이 남아있다. 

심장 및 비뇨생식기 기형처럼 다른 기관계를 침범하여 출생 시에 생명을 위협하는 다른 선
천성 기형은 다른 수술팀이나 의료팀에 의해 관리될 수 있고 종종 상이한 구성의 신생아 수
술 치료를 필요로 하기 때문에 포함시키지 않았다. 따라서 시험에서 자료를 수집하는 일부 
협력 시험자들은 이러한 환자들을 일차적으로 담당하는 의료진이 아니어서 환자를 놓치거나 
불충분한 자료를 수집하게 될 수 있다는 위험성이 존재한다. 

 

환자 선정 및 제외 기준: 

선정 기준 

시험 대상 상태 중 한 가지로 인해 처음 내원하는 16세 미만의 모든 신생아, 영아 또는 소아
가 시험에 선정될 수 있다. 여기에는 자신의 상태에 대해 이전에 어떠한 수술도 받은 적이 
없는 소아만 포함된다(수술이라 함은 이전에 장루술을 받은 환자를 포함한다). 다른 의료시
설에서 자신의 상태에 대해 기본적인 소생 및 지지요법을 받은 후에 시험기관으로 전원된 
소아는 선정될 수 있다. 

환자가 한 가지를 초과하는 시험 대상 상태를 나타낸다면(예를 들어, 식도 폐쇄증과 ARM), 
시험 내에서 각 상태의 상세정보가 포함될 수 있다. 하지만 시험 기간 내에 나타난 상태만 
포함되어야 한다. 예를 들어 환자가 이전에 십이지장 폐쇄증 치료를 받은 후에 시험 기간 동
안 히르쉬스푸룽병으로 내원한다면, 관리 및 결과 측면에서 후자만 포함되어야 한다. 

시험 대상 상태 한 가지로 인해 처음으로 내원하며 고식적 치료를 받거나 어떤 치료도 받지 
않는 환자의 경우, 실제 결과가 반영될 수 있도록 반드시 시험 내에 선정되어야 한다. 

제외 기준 

시험 대상 상태 중 한 가지가 있으며 자신의 상태에 대해 이전에 수술을 받은 적이 있는 모
든 신생아, 영아 또는 소아. 최근에 자신의 상태에 대해 수술을 받았고 퇴원한 후에 시험 기
간 동안 수술 합병증이 나타난 경우, 시험에 선정되지 않아야 한다. 시험 기간 내에 처음으
로 내원한 환자만 선정되어야 한다. 

기간: 

시험의 자료 수집 기간은 2018년 10월 1일부터 2019년 4월 30일까지(당일 포함)이며, 30일간
의 일차 중재 후 추적관찰 기간을 둔다(일차 중재의 정의에 대해서는 부록 2를 참조한다). 
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여기에는 처음 30일의 입원 기간 내에 일차 중재를 받는 환자만 포함된다. 따라서 일차 자료 
수집은 2019년 6월 말까지 완료된다. 자료 검증은 2019년 7월 및 8월에 실시한다. 

시험에 참가하려면, 협력 시험자들은 반드시 최소 1개월 기간의 자료를 제공해야 한다. 이는 
이러한 협력 시험자들이 유의한 시간을 통제하여 참여하도록 하기 위한 것이다. 하지만 시험
에 선정되는 환자의 수를 최적화함으로써 결과의 영향을 최적화하기 위해, 시간과 능력이 있
는 모든 협력 시험자가 자료 수집 기간 동안 가능한 한 많은 개월 수 동안(최대 7개월) 자료
를 제공하는 것을 권장한다. 

자료 수집을 표준화하기 위해, 자료를 수집하는 각 달은 반드시 그 달의 1일에 시작되고 말
일에 종료되어야 한다. 시험에 선정된 각 환자에 대해 자료를 수집한 달을 기록할 것이다. 

자료 수집 기간 동안, 사망률 및 이환율에 관하여 정확한 자료를 제공하기 위해 선정 기준을 
충족하는 모든 환자가 반드시 시험에 선정되어야 한다. 예를 들어 자료 수집 기간 동안 4명
의 환자가 배벽갈림증으로 내원하고 2명이 사망한다면, 사망률 50%라는 정확한 결과가 제공
되도록 반드시 4명 모두 시험에 선정되어야 한다. 생존한 2명만 포함된다면, 결과는 거짓된 
100% 생존을 나타낼 것이다. 사망한 2명만 포함된다면, 결과는 거짓된 100% 사망률을 나타
낼 것이다. 

연속적 환자 식별 방법: 

시험에 선정될 모든 환자를 식별하는 방법은 아래와 같다: 
•   일일 병동 회진 - 신생아 병동, 소아 병동 및 시험 대상 상태가 있는 신생아 및 소아

가 내원할 수 있는 기타 모든 장소. 
•   인계. 
•   다학제 팀(Multi-disciplinary team) 회의. 
•   환자 입원 기록. 
•   수술실 일지(logbook). 
•   시험 대상 상태가 존재하는 신생아 및 소아를 치료하는 동료 및 팀원과의 정기적인 

의사소통. 
•   시험 대상 상태가 존재하는 신생아 및 소아의 치료를 담당하는 모든 의료진이 이 시

험이 진행 중이라는 것을 인식하고 시험에 선정되어야 하는 환자가 내원하면 시험 팀
원에게 알리도록 한다. 

 

환자의 시험 중복 참여를 방지하는 방법: 

동일한 환자가 시험에 1회를 초과하여 선정되는 것을 방지하기 위해, 반드시 시험에 선정된 
모든 환자의 동시간 목록(contemporaneous list)이 팀 리더(team lead)에 의해 유지되고 팀의 모
든 협력 시험자에게 이용되어야 한다. 이 목록에는 환자의 이름, 생년월일, 병원 번호와 이들
의 REDCap ID(이는 환자의 자료가 REDCap에 입력되는 때에 생성됨)가 포함되어야 한다. 시
험에 등록할 때, 이러한 목적을 위한 스프레드시트가 이메일로 팀에 발송된다. 

 

결과 척도 및 환자 자료 수집: 

일차 결과: 모든 원인에 의한 원내 사망률. 

여기에는 중재를 받지 않은 환자와 중재를 받은 환자 모두를 포함한 모든 시험 환자가 포함
된다. 
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일차 중재 후에 30일 동안 입원하는 환자의 경우, 일차 중재 후 30일의 사망률을 이용한다. 
각각의 시험 대상 상태에 대한 일차 중재의 정의가 부록 2에 제시되어 있다. 

일차 중재를 받지 않지만(병동에서 보존적인 일반적 치료만 받음) 일차 입원 후 30일 시점에 
생존해 있으며 입원 중인 환자의 경우, 일차 결과를 위해 이들의 사망 상태를 기록할 때 그 
시점을 이용할 것이다. 

 

이차 결과: 아래 항목을 포함하여, 일차 중재 후 30일 이내에 발생하는 합병증: 

•   수술 부위 감염 
•   창상 열개 
•   재중재의 필요성 
•   상태에 특이적인 합병증(부록 2/3). 
•   상태에 특이적인 결과 변수(부록 2/3). 
•   입원 기간(생존해 있지 않은 환자에서 입원 시부터 사망 시까지 걸린 시간) 
•   일차 중재 후 30일의 사망률. 

 

정의에 대해서는 부록 2를 참조한다. 
30일의 입원 기간 내에 일차 중재를 받지 않는 환자에 대해서는 입원 기간 또는 입원 시부
터 사망 시까지 걸린 시간을 제외한 이차 결과를 수집하지 않는다. 

 

아래 항목에 관한 자료를 수집한다: 

•   환자의 인구학적 정보 
•   산전 관리/ 진단 
•   병원에 오기 전 치료 
•   출생 후 시험기관에 처음 내원하기까지 걸린 시간 
•   입원 시부터 일차 중재를 받기까지 걸린 시간 
•   임상적 상태 
•   수술 전후(또는 일차 중재 전후) 소생 및 치료 
•   수술적 중재 
•   결과 

 

부록 3에서는 자료 수집 양식을 상세히 제시한다. 
결과 및 변수는 일반적으로 체계적 리뷰 및 메타분석을 통해 수집된 결과에 대하여 발표된 
핵심 결과 세트, 국제적 등록처 내에서 수집된 자료, 국제적 분류를 이용하여 선택하였
다.51,52,67,89,95,96,119-121,138,158-163 

 

자료 수집 도구: 

자료는 보안이 유지되는 사용자 친화적 자료 수집 도구인 REDCap을 이용하여 수집할 것이
다.164 참가하는 협력 시험자들은 이를 무상으로 이용하게 된다. 자료는 REDCap 시스템에 바
로 업로드할 수도 있고 협력 시험자들이 출력한 자료 수집 양식에 자료를 수집하여 추후에 
REDCap에 업로드할 수도 있다. 오프라인 자료 수집을 가능하게 하는 스마트폰 앱도 있다. 



16 

협력 시험자는 REDCap에 어떠한 환자 식별 정보도 입력하지 않아야 한다. 어떠한 환자에 
대해 자료를 제출할 때에는 해당 환자에 대한 고유의 REDCap ID가 생성된다. 추후 요구되는 
경우에 추적관찰 및 검증을 위해 환자가 식별될 수 있도록, 협력 시험자는 시험에 선정된 환
자들과 그들의 REDCap ID에 대한 기밀 목록을 유지해야 한다. 이 목록은 현지 자료 보호 법
률에 따라 보관되어야 한다.165 
 

어떠한 시험기관에서 시험 참가에 대한 승인이 제공되면, 그 증거가 시험책임자인 Naomi 
Wright에게 이메일로 전송되어야 한다(paedsurg.research@gmail.com). 이후 King’s College 
London의 REDCap 팀이 로그인 상세정보를 이용하여 협력 시험자에게 이메일을 보낼 것이다. 
REDCap에 자료를 업로드하는 방법에 관한 단계적 지침이 모든 협력 시험자에게 제공된다. 
REDCap은 쉽고 빠른 자료 입력을 위해 체크 상자(tick box) 및 드롭다운 메뉴를 이용한 사전 
설계(pre-designed) 자료 수집 도구를 포함할 것이다. 

 

시험기관 자료 수집: 

프로젝트에 등록하는 시점에 소속 시험기관에서 신생아 및 소아의 외과적 치료에 이용할 수 
있는 시설 및 자원과 관련하여 연구의 협력 시험자들이 간단한 조사를 실시할 것이다(부록 
4). 정확성을 최적화하고 자료 검증을 허용하기 위해, 적격한 2명 이상의 의료 전문가가 독
립적으로 조사를 완료해야 하고 원칙적으로 그 중 1명은 시험 리더(study lead), 선임 외과의
사 또는 마취과 전문의여야 한다. 학생이 조사를 완료해서는 안 된다. 자료는 자원 및 시설
의 이용 가능성과 환자 결과 간의 관련성을 평가하는 데에 이용된다. 결과에서 개별적인 협
력 시험자, 시험기관 또는 국가를 독립적으로 식별할 수 없을 것이다. 

 

자료 검증: 

환자 자료: 

자료 검증을 위해 협력 기관의 10%를 임의로 선택할 것이다. 여기에는 자료 수집 기간 내에 
시험 선정에 적합한 환자의 수를 확인하고 누군가 누락되었는지 여부를 확인하고 정확성에 
대해 확인할 일련의 자료를 다시 수집하기 위해 각각의 검증 기관에서 추가적인 독립적 연
구 협력 시험자를 식별하는 것이 포함된다. 배정된 기관의 시험 리더가 독립적 협력 시험자
를 식별하고 참여를 요청할 것이다. 이들은 반드시 시험 대상 상태가 있는 신생아 및/또는 
소아를 보살피지만 초기 자료 수집에 관여하지 않은 팀 내 의료 전문가여야 한다. 이들은 또
한 그에 따른 발표 및 간행물에 공동 저자로 포함될 것이다.  

검증 자료는 별도의 REDCap 검증 데이터베이스에 수집되고, 입력된 자료에 대해서는 정확
성을 평가하기 위해 주 데이터베이스에 입력된 자료와 교차확인할 것이다. 검증 자료 집합에
는 시험에 선정된 각 환자에 대해 검증 시험기관의 1개월 자료 수집으로부터 입수한 7가지 
변수가 포함된다. 검증을 위해 선택된 변수는 입원 기록 및 수술실 일지를 통해 후향적으로 
이용할 수 있어야 한다; 환자 기록의 병동 관리 상세정보는 원래의 전향적 자료 수집보다 후
향적으로 더 부정확할 수 있기 때문에 요청되지 않는다. 이러한 역할을 위해 수집되었다면, 
검증 자료 수집 양식이 검증 기관에 제공된다. 

검증 질문 또한 자료 수집 도구 내에 구축된다. 예를 들어 환자가 일차 중재 이전에 사망했
다면, 일차 중재 시점의 마취 유형에 대해서는 '해당사항 없음'을 입력해야 한다. 그와 비슷
하게, 일차 병원 입원 동안 사망한 환자에 대해서는 퇴원 후 추적관찰의 자료를 입력하지 말
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아야 한다. 각 환자에 대해 일차 및 이차 결과의 90% 이상이 작성되어야 한다. 자료를 처음
에 업로드하고 나중에 작성할 수 있다. 자료가 누락된 모든 자료세트(dataset)를 작성하도록 
상기시키는 이메일이 협력 시험자들에게 발송된다. 

검증 기관의 모든 협력 시험자들은 모든 잠재적인 오류 영역을 찾아내고 자료 해석을 돕기 
위해 자신의 자료 수집 경험에 관한 간략한 조사를 작성하도록 요청을 받을 것이다(부록 
5/6). 

시험기관 자료: 

신생아 및 소아 수술을 위한 시험기관의 자원 및 시설에 관한 조사 자료는 동일한 기관에서 
서로 다른 협력 시험자들이 독립적으로 완료한 조사 간의 일치 수준을 평가함으로써 검증된
다. 이러한 협력 시험자 중 1명은 시험 리더(선임 외과의사, 내과의사 또는 간호사)여야 하고 
다른 사람은 시험팀의 또 다른 구성원이어야 한다. 

 

표본 크기 산출: 

표본 크기 산출은 80%의 검정력과 전체 제1종 오류 5%를 가정하고, 다중 검정을 위한 
Bonferroni 보정에 근거한 Stata/IC 15.0을 이용하여 수행하였다. 표 2는 각 상태에 대해 요구
되는 표본 크기를 나타낸 것이다. HIC와 비교하여 LMIC에서 그리고 또한 저소득, 중간 소득, 
고소득 국가(LM & HIC)에서 개별적으로 일차 결과인 사망률에 대해 이를 산출하였다. 첫 번
째 열에 참조로 제시된 것처럼, 산출에 이용된 사망률 추정은 저소득, 중간 소득, 고소득 국
가 각각에서 발표된 이러한 상태에 관한 시험의 통합 자료에 근거한 것이다.  

 

표 2: 저소득, 중간 소득, 고소득 국가에 대해 추정된 사망률 및 표본 크기와 전 세
계 시험기관 한 곳에서 1개월당 평균 증례 수 

상태 
사망률 
LIC 
(%, n) 

사망률  
MIC  
(%, n) 

사망률 
LMIC 
통합  
(%, n) 

사망률 
HIC 
(%, n) 

LIC의 
표본 
크기 

MIC의 
표본 
크기 

HIC의 
표본 
크기 

LMIC vs 
HIC의 
표본  
크기 
(군당) 

평균 증례 
수/개월/시
험기관 
(L,M&HIC 
통합) 

OA +/--‐‑- TOF 
21,32,36--‐‑-50,166 

79.5% 
(62/78) 

41.8% 
(623/1488) 

43.7% 
(685/1566) 

2.7% 
(6/221) 34 34 23 21 1.02 

CDH* 51,55-62 - 47.4% 
(130/274) 

47.4% 
(130/274) 

20.4% 
(201/982) - - - 63 0.54 

IA 67,72,74-82 42.9% 
(42/98) 

40.0% 
(97/241) 

41.0% 
(139/339) 

2.9% 
(12/407) 6014 6014 25 24 0.63 

배벽갈림증 
21,26,27,85,91-

94,108,167-174 

83.1% 
(211/254) 

42.6% 
(205/481) 

56.6% 
(416/735) 

3.7% 
(28/748) 29 29 24 15 0.85 

배꼽탈장 
21,22,85,90,104,105,110, 

112-118 

25.5% 
(41/161) 

31.9% 
(132/414) 

30.1% 
(173/575) 

12.7% 
(40/316) 1040 1040 196 115 0.63 

ARM 
21,26,50,122,126-134 

26.3% 
(26/99) 

17.5% 
(243/1391) 

18.1% 
(269/1490) 

3% 
(14/462) 460 460 90 85 1.34 

히르쉬스푸룽
병 138,146-148 

19.1% 
(33/173) 

16.8% 
(55/328) 

17.6% 
(88/501) 

2.3% 
(43/1897) 5802 5802 85 79 2.21 

* LIC에서 CDH로 인한 사망률의 대표 자료는 현재 이용할 수 없다. 
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비슷한 시험 설계를 이용하여 이전에 수행된 PaedSurg Africa 시험에 선정된 환자의 수에 근
거할 때, 이 시험에서 LMIC와 HIC 간의 유의한 차이를 확인하기 위한 추정 표본 크기는 달
성 가능하다.26 PaedSurg Africa 시험 동안, 본 시험과 동일한 기간 동안 사하라 이남 아프리카 
23개국의 76개 병원에서 220명의 협력 시험자에 의해 자료가 수집되었으며 이 자료에는 항
문직장 기형이 있는 환자 188명과 배벽갈림증이 있는 환자 111명이 포함되었다.26 이 시험은 
사하라 이남 아프리카에 국한되지 않은 국제적 시험이므로, 환자 수가 이를 초과할 것으로 
예상한다. 

LMIC에서 이용 가능한 제한적인 자료에 근거할 때, IA, 배꼽탈장, ARM, 히르쉬스푸룽병에 대
해 저소득 국가와 중간 소득 국가 간의 유의한 차이를 확인하는 것은 타당한 것 같지 않다; 
CDH의 경우에는 현재로서 LIC에서 입수된 신뢰성 있는 자료가 없기 때문에 알 수 없다. 따
라서 일차 자료 분석은 각 상태에 대한 LMIC와 HIC 간의 사망률 비교가 될 것이다. 우리는 
가능하다면 LIC, MIC, HIC에서 사망률을 비교하는 이차 자료 분석을 시도할 것이지만, 이 시
험에서 이러한 시도는 식도 폐쇄증 및 배벽갈림증에 대해서만 검정력을 갖는다. 

 

추정 시험 집단: 

위의 표 2에 상세히 제시한 것처럼 모든 소득 조건 전반에 대해 발표된 시험으로부터, 각 시
험 대상 상태에 대해 1개월당 시험기관 내원 증례 수의 평균을 추정하였다. 평균적으로, 이
러한 상태가 있는 환자를 치료하는 대부분의 시험기관은 1개월당 1-2건의 신규 증례를 수용
한다. 따라서 참가하는 각 시험기관에서 시험에 선정되는 증례는 1개월당 약 7-14건일 것으
로 예상된다(하지만 일부 시험기관에서는 상당히 더 많거나 적을 수 있다). 시험에 참가하기 
위해 요구되는 최소 증례 수는 없다. 모든 시험기관이 자료 수집 기간 동안 시험 대상 상태 
7가지 모두의 환자를 수용하지는 못할 것이다. 

최소 365개월의 자료를 포함시키는 것이 목표이다; LMIC에서 183개월 및 HIC에서 183개월. 
이를 통해 LMIC와 HIC 간의 유의한 차이를 확인하기에 충분한 배꼽탈장 증례가 보장될 것
이다; 다른 시험 상태에 대해 사망률의 유의한 차이를 확인하는 데에 요구되는 자료의 개월 
수는 그보다 적다. 여기에는 365개 시험기관에서 각각 1개월 동안 자료를 수집하거나 52개 
시험기관에서 각각 7개월 동안 또는 서로 다양하게(즉, 각각 3-4개월 동안 100개의 시험기관) 
자료를 수집하는 것이 수반될 수 있다. 모든 협력 시험자가 이 목표를 위해 협력할 수 있도
록, 시험 웹사이트(www.globalpaedsurg.com)에서는 시험에 선정된 총 환자 수를 최신 상태로 
유지할 것이다. 

 

예비 시험(Pilot study): 

시험에서 이용하기에 앞서 설계를 최적화하고 참가 기관 전반에서 효과적인 자료 수집 및 
시험 완료에 대한 모든 타당성 또는 다른 장애물을 다루기 위해, 환자 자료 수집 양식, 시험
기관 조사, 검증 자료 수집 양식 및 검증 조사의 예비 시험이 다양한 언어 및 대륙의 시험자 
리더에 의해 수행된다. 

 

자료 분석: 

환자 및 시험기관 자료: 
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자료는 Stata 및 SAS 9.4 (Cary, NC; USA)를 이용하여 분석한다. 중복 자료가 존재하는 경우, 이
를 제거한다. 공변량에 대한 결측 자료를 분석하여 그것이 결과와 관련된 것인지 여부를 확
인하고, 그에 따라 완료 증례 분석 또는 다중 대체 기법을 분석에 이용할 것이다. 

Chi 제곱 분석 또는 어느 군이든 10명 미만의 환자를 포함한 경우라면 Fisher 정확 검정을 
이용하여 각각의 시험 대상 상태에 대해 LMIC와 HIC 간에 사망률의 유의한 차이를 확인할 
것이다. 회계연도 2018년 동안의 저소득, 중간 소득, 고소득 국가에 대한 세계은행 분류를 이
용할 것이다.175 

공변량과 일차 결과인 사망률 간에 단일 변량 로지스틱 회귀 분석을 수행할 것이다. 결과를 
토대로, p-값 <0.10의 공변량이 다변량 모델에 포함된다. 결과에 영향을 주는 중재 및 수술 
전후 인자의 단계적 후진 제거(backward elimination)를 이용하여 최종적인 다단계(multi-level) 
단변량 로지스틱 모델이 결정될 것이다. 결과는 오즈비 및 상응하는 95% 신뢰구간과 함께 
제시한다. 교란 인자 및 효과 변경인자에 대해 자료를 보정한다. 잠재적 교란인자는 다음 항
목을 포함한다: 출생 시 재태 연령, 체중, 출생 후 내원까지 걸린 시간, 일차 중재 시점의 미
국 마취과학회(American Society of Anesthesiologists, ASA) 점수. 잠재적 효과 변경인자는 다음 
항목을 포함한다: 수술 전후 항생제 투여, 수액 소생, 체온 조절, 배벽갈림증이 있는 신생아
에서의 비경구 영양처럼 상태에 특이적인 기타 신생아 관리의 제공. 

교란 인자를 보정하여 사망률에 영향을 미치는 시험기관 인자를 확인하기 위해 다단계, 다변
량 로지스틱 회귀 분석 또한 수행된다. P<0.05를 유의한 것으로 간주한다. 

 

자료 검증: 

가중 카파 통계량을 이용하여 시험 환자 자료와 검증 환자 자료의 일치 수준을 확인한다. 이
는 검증되는 각 변수에 대한 일치율로 제시된다. 

신생아 및 소아 수술을 위한 자원 및 시설의 이용 가능성에 대하여 2명 이상의 협력 시험자
가 독립적으로 조사를 완료한 시험기관의 경우, 가중 카파 통계량을 이용하여 응답 간의 일
치 수준을 확인한다. 

 

자료의 보관, 관리 및 공유: 

모든 자료는 보안이 유지되고 비밀번호로 보호되는 REDCap 데이터베이스에 저장된다.164 
REDCap 팀은 이러한 자료를 King’s College London 서버에 매일 백업한다. 시험책임자 또한 
비밀번호로 보호되는 암호화된 메모리 스틱 2개에 매주 자료를 백업할 것이다. 모든 자료는 
King’s College London의 자료 관리 팀에서 감독하는 자료 관리 계획에 따라 관리되고 전체 시
험 기간 동안 3개월마다 업데이트된다. 전체 자료세트는 시험 후 최소 10년 동안 안전하게 
장기간 보관된다. 

협력 시험자 개개인은 항상 자신의 시험기관 자료를 열람할 수 있을 것이다. REDCap을 이용
하여 이를 다운로드하고 분석할 수 있다. 시험책임자는 전체 시험 기간 동안 자료 수집을 감
독하고 후속 자료 분석을 시행하기 위해 전체 자료세트를 열람할 수 있을 것이다. 요구되는 
바에 따라 전체 자료세트의 열람 권한이 시험팀 구성원에게 개인별로 부여될 것이다. 여기에
는 자료 분석을 보조하는 통계학자가 포함된다. 자료 수집을 감독하는 운영 위원회 위원이 
여기에 포함될 수 있다. 결측된 자료가 있는 자료세트를 완료할 목적으로 협력 시험자에게 
연락하기 위해, 조직 위원회(organising committee) 위원이 여기에 포함될 수 있다. 
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주 시험 결과가 발표된 후에, 익명화된 전체 자료세트가 모든 협력 시험자와 공유되고 공개
적으로 이용 가능해질 것이다. 시험의 발표 또는 간행물 게재가 진행되는 동안 개별 협력 시
험자, 시험기관 또는 국가를 결코 개별적으로 식별할 수 없을 것이다. 주 시험에 대한 게재
의 경우, 분석을 위해 저소득, 중간 소득, 고소득 국가 내의 모든 자료를 통합할 것이다. 주 
시험에 대한 게재 이후에, 한 국가 내의 협력 시험자들은 자신의 국가에서 입수된 자료의 하
위분석을 실시할 수 있으나 해당 국가의 자료에 기여한 모든 협력 시험자가 동의하는 경우
에만 가능하다. 공개적으로 이용 가능한 자료세트에서 개별 국가명은 식별할 수 없을 것이다 
- 임의 번호가 각 국가를 대표할 것이다. 공개적으로 이용 가능한 익명화 자료는 대륙별 하
위 분석을 수행할 수 있도록 대륙별로 식별 가능할 것이다. 

 

현지 시험 승인/윤리적 고려사항: 

King’s College London 연구 윤리 위원회 가이드라인에 따라, 본 시험은 조사(audit)로 분류되며 
따라서 윤리적 승인을 필요로 하지 않는다(부록 7, 8, 9). 

이 시험은 아래와 같은 조사(audit) 기준을 충족한다: 

•   수집되는 모든 자료는 현재의 관행을 평가하는 것이다. 시험은 일반적인 환자 관리의 
어떠한 변화도 수반하지 않는다. 

•   저소득, 중간 소득, 고소득 국가에서 현재의 관행 및 결과를 문헌에 발표된 표준치와 
비교할 것이다. 표 2는 고소득 국가에서 7가지 시험 대상 상태 각각에 대한 현재의 표
준 사망률을 상세히 제시한 것이다. 

•   모든 시험 자료는 시험팀에 알려져야 해서 통상적으로 수집되는 정보이며, 환자/부모
에게 어떠한 추가적인 질문도 하지 않는다. 

•   REDCap에 입력되는 모든 자료는 완전히 익명이며, 환자를 식별할 수 있는 정보는 없
다. 

•   시험 결과에서 개별적인 협력 시험자, 시험기관 또는 국가를 독립적으로 식별할 수 없
을 것이다. 

•   모든 자료는 King’s College London 자료 보호팀에서 정기적으로 업데이트하고 관리하는 
자료 보호 계획을 통해 안전하게 보관되고 관리된다. 
 

NHS 환자와 관련하여 King’s College Hospital Research Ethics Department의 추가적인 조언을 구
하였다. 이 시험은 조사(audit)로 분류되므로 윤리적 승인이 요구되지 않는다는 확인을 받았
다. 그에 따라 반드시 조사(audit)에 대한 현지 승인을 받아야 한다(부록 10). 

연구의 협력 시험자들은 현지 규정에 따라 시험기관에서 시험에 대해 현지 승인을 받아야 
할 것이다. 일부 기관에서는 시험이 조사(audit)로 간주될 수 있지만, 다른 기관에서는 완전한 
윤리적 승인이 요구될 수도 있다. REDCap 자료 수집 도구에 로그인할 접속 권한을 얻으려면, 
시험책임자에게 이메일로 발송된 현지 시험 승인의 증거가 요구된다. 

공식적인 윤리 또는 점검 위원회가 존재하지 않는 경우, 협력 시험자는 참여하기 위해 반드
시 병원장 또는 외과, 소아과, 신생아과 병동의 책임자로부터 승인을 받아야 한다. 이러한 경
우, 후자의 경우임을 확인하는 서명이 기재된 서한을 시험책임자에게 이메일로 전송한다. 

개인 정보가 제거된 통상적인 익명 자료를 수집하는 임상 조사(clinical audit)의 경우, 대개 환
자의 동의가 요구되지 않는다. 하지만 협력 시험자는 이와 관련한 현지 규정을 확인하고 그
에 따라 규정을 준수해야 한다. 
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자금 지원: 

REDCap 자료 수집 도구와 REDCap 관리팀 및 자료 보호팀의 지원(£4032), 웹사이트 설계, 
개발, 유지(£850)의 비용을 감당하기 위해 Wellcome Trust에서 자금을 지원하였다. 

이와 같이 대륙 전체 및 전 세계에서의 다른 협력, 전향적, 관찰 코호트 시험과 비슷하게, 자
금은 개인에 대한 윤리적 적용에 이용될 수 없으며 시험에 참여하는 협력 시험자들에게 지
급되지 않는다.1,26,154-156,176 

협력 시험자들은 자신이 담당하는 환자에 관하여 익명 자료를 수집하고, 전체 시험 기간 동
안 그 자료의 소유권을 유지하고, 현지의 조사(audit) 및 개선 목적을 위해 자료를 다운로드
하고 분석할 수 있을 것이다. 모든 협력 시험자는 결과로 얻은 간행물의 공동 저자가 될 것
이며, 4페이지에서 강조했듯이 이 시험은 협력 시험자, 팀, 미래의 환자에게 추가적인 기회와 
이득을 제공할 것이다. 여러 시험기관에서, 조사(audit) 및/또는 윤리적 승인에 비용이 발생하
지 않는다. 비용이 요구되는 시험기관의 경우, 윤리 검토 위원회는 심사비 목적상 이 시험이 
공식적인 국제적 시험이 아니라 현지에서 주도되는 협력 프로젝트라는 점을 고려할 수 있다. 

환자 추적관찰 시에는 자금을 이용할 수 없다. 현행 서비스의 능력 내에서 할 수 있는 최선
을 다하여 일차 중재 후 30일까지 환자를 추적관찰하도록 한다. 추적관찰이 불가능한 시점을 
자료 수집 양식에 문서화하는 방안이 있다. 

Wellcome Trust는 상호 심사(peer-reviewed) 학술지에서 결과를 공개적으로 발표하도록 권장한 
것과 발표 이후에 익명화된 전체 자료세트를 공개적으로 이용할 수 있도록 한 것 외에, 임상
시험 계획서의 내용에 대해서는 조언하지 않았다. 

 

한계: 

•   본 시험은 시험에 선정되기 위해 시험기관에 오는 신생아 및 소아의 관리 및 결과만 
수집한다. 특히 LMIC에서 이러한 상태가 있는 일부 소아는 요구되는 수술적 치료를 
제공할 수 있는 기관에 절대 갈 수 없어서 지역사회에서 사망 또는 일생 동안의 장애
가 초래될 수 있다. 따라서, 결과는 LMIC에서 이러한 상태로 인한 실제 이환율 및 사
망률의 과소추정을 나타낼 가능성이 높다. 
 

•   참여하는 시험기관은 누적(snowballing) 편의 표본 추출을 통해 모집한다. 시험에 참여
하기 위한 네트워크와 능력을 갖춘 시험기관은 신생아 및 소아의 외과적 치료 능력이 
더 크고 따라서 결과가 더 좋은 일부 기관을 대표할 수 있다. 이에 대해 평가하기 위
해, WHO 분류에 따라 참여 시험기관의 의료 수준을 기록할 것이다. 하지만 실제로 3
차 의료 시설 외의 기관이 본 시험에서 제시된 선천성 기형으로 내원하는 신생아에게 
확실한 외과적 치료를 제공할 수 있을 가능성은 낮다. 이 시험은 항문직장 기형에 대
한 장루, 히르쉬스푸룽병 환자에 대한 직장 세척이나 장루 또는 배꼽탈장에 대한 보존
적 관리처럼 생명을 구하는 고식적 수술을 지역 병원에서 받는 환자를 놓칠 수 있다. 
 

•   추적관찰은 일차 중재 후 30일로 제한된다. 따라서 이 시험은 환자의 급성기 관리 및 
결과를 수집할 것이지만 그보다 장기적인 결과는 수집하지 못하며, 선천성 기형이 있
는 환자에게는 장기적인 결과 또한 장기적인 장애 및 삶의 질 측면에서 중요성이 있
다. 
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연구 역량 강화: 

시험 참여는 협력 시험자들에게 현지 시험 승인 획득, 환자를 식별하고 자료를 수집하기 위
한 임상시험 계획서 이용, REDCap 자료 수집 도구의 이용, 자료 검증 절차, 자료의 분석, 해
석, 작성 예시를 포함하여 연구 수행의 경험을 제공해 줄 것이다. REDCap을 이용하여 자신의 
시험을 수행하는 데에 관심이 있는 모든 협력 시험자에게는 이 소프트웨어를 이용하여 프로
젝트를 설정하는 방법에 관한 온라인 교육 세션이 제공될 것이다 이러한 과정을 통해 협력 
팀에서의 연구 역량 향상을 지원하고자 하며, 이는 결과적으로 신생아 및 소아 수술에 관한 
국제적인 추가 연구를 독려하는 것을 목표로 한다. 

이 시험 기간 동안 Global PaedSurg Research Collaboration을 설립함으로써, 미래의 결과 개선을 
목표로 한 지속적인 협력 업무 및 중재 시험의 플랫폼을 마련할 것이다. 2016/17에 수행된 
PaedSurg Africa 다기관 전향적 코호트 시험의 결과를 이용하여 Wellcome Trust에서 자금을 지
원받았던, 사하라 이남 아프리카 전역에서 배벽갈림증이 있는 채로 태어난 신생아의 생존 개
선을 목표로 한 다기관 중재 시험이 그 예이다. 

연구 교육 연수과정(fellowship): 

상기에 더하여, 협력 시험자들은 주 시험과 병행하여 선택적인 연구 교육 연수과정에 착수할 
기회를 가질 것이다. 이러한 연수 기간 동안, 목표는 협력 시험자가 자신의 현지 연구 프로
젝트를 개발하고 착수하도록 하는 것이다. 아래의 주제를 다루는 월간 연구 웨비나(webinar)
가 제공된다: 

1.   연구의 질문과 가설 생성 
2.   시험 설계의 유형 
3.   임상시험 계획서 작성 
4.   윤리적 고려사항 및 시험 승인 
5.   자료 수집 
6.   자료 정제(cleaning) 및 분석 
7.   자료 해석 
8.   발표를 위해 학술대회에 제출할 초록 작성 
9.   원고 작성 
10.   학술지의 선택 및 게재를 위한 제출 

 

2018년 10월부터 1년 동안 총 10회의 온라인 세션이 있을 것이다. 각 세션은 1-2시간 지속된
다. 세션 동안, Global PaedSurg 주 시험을 개발하고 수행하는 각 단계를 업무 예시로 이용할 
것이다. 웨비나는 영어로 진행되지만, 각 세션의 요약은 필요에 따라 다양한 언어로 제공된
다. 웨비나와 더불어, 자신의 시험을 개발하고 수행하고 작성하는 동안 일대일 조언과 지원
을 제공하기 위해 협력 시험자와 학자(동일한 언어를 사용하는 자)를 파트너로 지정하는 멘
토링 계획이 확립될 것이다. 

목표는 각 참가자가 발표를 위해 학술대회에 제출할 자신의 초록을 작성하는 것이 될 것이
다. 멘토는 또한 참가자에게 간행물 게재를 위한 결과 작성을 지원할 것이다. 모든 참가자는 
연구 교육 연수과정 완료를 확인하는 증명서를 받게 된다. 초록을 선택한 후, 10명의 참가자
는 온라인 원격회의를 통해 더 많은 Global PaedSurg 협력 시험자들에게 자신의 연구 결과를 
발표하도록 요청을 받을 것이며 상위 3명은 상을 받을 것이다. 

연구 교육 연수과정에 착수하지 않는 협력 시험자 집단에게는 제1저자로서 결과를 발표하고 
간행물에 게재할 기회와 함께 연구 역량 강화에 대한 연수과정 전후의 평가를 설계하고 시
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행할 기회가 있을 것이다. 이는 주 시험에 대한 별도의 윤리적 승인을 필요로 한다. 연구 경
험이 있는 협력 시험자들은 멘토로 자원하도록 초빙될 것이다. 

 

배포: 

발표: 

시험에 참여할 협력 시험자를 모집하기 위해, 처음에는 소아의 수술, 전반적 수술, 전반적 건
강, 소아의 건강 및 선천성 기형에 초점을 둔 국제 학술대회에서 시험의 개념과 설계를 발표
할 것이다. 이 과정은 시험 참여를 촉진할 뿐 아니라, 국제 보건 의제 내에서 선천성 기형을 
고려할 필요성에 대해 인식을 높이는 데에도 도움이 될 것이다. 시험이 완료된 후에, 결과는 
전 세계적으로 현지, 지역별, 국가별 학술대회와 국제 학술대회에서 발표될 것이다. 임상시험 
계획서와 시험 결과 모두의 홍보 목적 발표는 전 세계 모든 지역에서 모든 수준의 교육, 학
문을 갖춘 협력 시험자에 의해 발표된다. 이를 통해, LMIC의 협력 시험자가 학술대회 조직을 
통해 학술대회에 참석하여 발표하기 위한 여행 장학금을 받을 기회를 갖는 경우가 종종 있
다. 이는 시험 결과의 배포에 도움이 될 뿐만 아니라 소아의 외과적 치료 전문가가 국제 회
의에 참석하고 발표하고 네트워크를 형성할 기회를 만들어 준다. 

모든 협력 시험자는 자신이 속한 지역사회 내에서 의식을 고취시키기 위해 현지에서, 지역별
로, 국가별로 결과를 발표하는 것이 권장된다. 이러한 목적을 위해 다양한 언어로 된 표준 
파워포인트 프레젠테이션 및 포스터가 제공된다. 중복을 방지하고 모든 학술대회 규정이 충
족되도록 보장하기 위해, 시험책임자와 조직 위원회가 모든 발표를 조정할 것이다. 

간행물 게재: 

임상시험 계획서가 ClinicalTrials.gov에 등록될 것이며, 상호 심사 간행물 게재를 위해 임상시
험 계획서가 제출될 것이다. 시험이 완료된 후에, 수행된 자료 분석 및 시험 결과에 대하여 
협력 시험자 간에 공유하고 논의하기 위해 1회 이상의 원격회의가 개최된다. 제출 전 승인을 
위해 모든 협력 시험자와 최종 원고를 공유할 것이다. 주 결과 논문은 상호 심사 학술지에 
공개적으로 게재하기 위해 제출된다. 모든 협력 시험자가 PubMed에 인용 가능한 공동 저자
로 열거되도록 요청해야 한다. 

간행물 게재 이후: 

게재 이후에, 협력 시험자는 시험 결과에 대해 피드백하고 환자 치료의 개선 분야를 고려하
기 위해 현지 윤리 위원회 및 팀과 원고를 공유할 수 있다. 시험 결과를 현지에서 수집된 자
료와 비교할 수 있고, 협력 시험자는 시험 기간 동안 언제든지 이를 다운로드할 수 있으며 
시험 완료 후에는 시험책임자가 이를 요청할 수 있다. 익명화된 전체 자료세트를 공개적으로 
이용할 수 있을 것이다. 

협력 시험자는 소속 국가(해당 국가의 모든 협력 시험자가 동의하는 경우), 지역 또는 대륙
의 자료에 대해 하위분석을 수행할 기회를 가질 것이다. 해당 지역에 대한 자료를 제공하는 
모든 현지 협력 시험자, 해당 지역의 국가/지역/대륙 리더, 시험자 리더, 간사 리더, 운영 위
원회가 공동 저자로 열거될 것이다. 
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결과: 

본 시험의 목표는 전 세계적으로 흔한 생명을 위협하는 선천성 기형의 집합에 대한 관리 및 
결과를 우리가 아는 한 처음으로 규정하는 것이다. 이는 저소득, 중간 소득, 고소득 국가 간
에 용인될 수 없는 결과 차이와 국제 보건 의제 내에서 선천성 기형이 있는 신생아의 산전 
진단 및 외과적 치료 모두를 개선하는 데에 중점을 둘 필요성에 대하여 의식을 고취시키는 
데에 도움이 될 것이다. 선천성 기형은 전 세계적으로 5세 이하의 주요 사망 원인 중 다섯 
번째가 될 정도로 증가하고 있음에도 불구하고, 신생아의 외과적 치료는 아직 UNICEF 및 
WHO 같은 기구 내에서 진지하게 여겨지지 않는다. 이는 선천성 기형, 특히 LMIC에서 위장
관을 침범하는 선천성 기형에 관한 연구가 부족하기 때문일 수 있다. 본 시험은 그러한 지지 
활동을 위해 요구되는 지리학적으로 종합적인 일련의 대규모 자료세트를 제공할 것이다. 이
를 통해 국가별 수술 계획(National Surgical Plan)을 구축할 때에 신생아 수술 치료를 포함시키
도록 뒷받침하는 증거를 현지 외과팀에 제공할 것이며, 자료가 국제적 변화를 뒷받침한다면 
국제적 수술 치료에 관한 지지 활동을 제공할 것이다. 지속 가능한 개발 목표 3.2를 충족하
여 2030년까지 예방 가능한 원인에 의한 신생아 또는 5세 이하 소아의 사망이 발생하지 않
게 하려면, 이것이 필수적이다. 
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부록 

1. Collaborator roles 

There are many ways in which to participate in this study: 

1) As a local collaborator: 

This involves: 

•   discussing the study with relevant members of your team who care for children with the study 
conditions and creating a team (or more than one team) to participate in the data collection. Data 
collection can be undertaken by just one team for up to seven months duration (between October 
2018 to April 2019) or by multiple teams each collecting data over a different one-month period. 
There can be up to three collaborators in a team. 

•   using the study protocol to apply for and gain approval for the study at your institution. 
•   using the criteria set in the protocol to identify patients to include in the study. 
•   collecting prospective data using the pre-designed data collection forms. 
•   uploading anonymised data onto REDCap. 
•   maintaining a confidential list of all patients included within the study along with their REDCap IDs 

in order to avoid duplications and to be able to identify them at a later date for follow-up and 
validation if required. 

 

Collaborators will have the opportunity to present the study at meetings and conferences across the globe -    
initially the study concept to recruit collaborators and then subsequently the study results once it is complete. 
This will be co-ordinated by the principal investigator and the organising committee to avoid duplications 
and to ensure all conference regulations are complied with. 

2) As a Country-Lead: 

In addition to the roles of a local collaborator, a country lead helps to recruit other collaborators to participate 
in the study from across their country. They also help to trouble-shoot with questions from local 
collaborators and may help to provide support with gaining local study approval. Another role may be to 
help translate the study literature into the local language of the country if required. 

3) As a Continent or Regional Lead: 

In addition to the roles of a local collaborator, a continent or regional lead will help to recruit country leads. 
They will act as a first port of call for country leads who have questions regarding the study. They will 
encourage and co-ordinate presentations of the study protocol at national and international meetings and 
conferences within their region or continent to help recruit collaborators. Following such presentations, they 
will help to direct interested collaborators to the appropriate country lead for further advice. 

4) As a Lead Organiser: 

Roles of a lead organiser may include one or more of the following activities: 

•   Developing a logo for the study. 
•   Developing and maintaining a 'Global PaedSurg' website. 
•   Co-ordinating a blog on the website with contributions from collaborators from around the 

world. 
•   Translation of study documents, the REDCap data collection tool and the website to optimise 

inclusivity into the study of all countries around the world. 
•   Development of the REDCap data collection tool. 
•   Running the Global PaedSurg Twitter account. 
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•   Initiating and running a Global PaedSurg Facebook account. 
•   As above for other social media outlets. 
•   There will be an opportunity for a group of collaborators to write up the study protocol for 

publication in advance of data collection. 
•   Registration of the protocol on ClinicalTrials.gov. 
•   Maintenance of the collaborator database. 
•   Communication with collaborators. 

 

5) As a Lead Investigator: 

Roles of a lead investigator may include one or more of the following activities: 

•   Participation in the pilot study and provision of feedback on how to optimise the data collection 
forms and study prior to study launch in October 2018. 

•   Participation in the pilot study and design of the data validation process. 
•   Translation of study documents, the REDCap data collection tool and the website to 
•   optimise inclusivity into the study of all countries around the world. 
•   There will be an opportunity for a group of collaborators to write up the study protocol for 

publication in advance of data collection. 
•   Registration of the protocol on ClinicalTrials.gov. 
•   Opportunity to participate in the writing committee for the main results manuscript. 

 

5)  As a Member of the Steering Committee: 

•   Participation in the study design and protocol development. 
•   Participation in the ethical application for the study at King’s College London. 
•   Participation in the writing and revising of the study protocol for publication. 
•   Participation in the data analysis, write-up and revisions of the results manuscript for publication. 
•   Oversight and decisions regarding the study. 

 

The Principal Investigator for the study is Ms Naomi Wright MBChB (Hons) BSc (Hons) MRCS DCH, 
Paediatric Surgery Registrar and Wellcome Trust Clinical PhD Fellow at King’s Centre for Global Health 
and Health Partnerships, King’s College London, UK. Email: paedsurg.research@gmail.com. Tel: 0044 
7824468954. 

 

*** All collaborators will be co-authors of resulting presentations and will be PubMed Citable co-
authors of the resulting publication(s). 
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2. 자료 수집 양식에서 이용하는 용어 모음 

용어 정의 
출생 시 재태 연령 여성의 마지막 월경 주기 첫 날부터 출생 시까지의 주수. 
일차 중재: 각 시험 대상 
상태의 정의 

•   식도 폐쇄증: 식도 폐쇄증 및/또는 기관-식도 누공을 관
리하기 위한 고식적 수술이나 완결 수술. 

•   선천성 횡격막 탈장: 탈장을 교정하고 결손 부위를 봉
합하기 위한 수술. 

•   장 폐쇄증: 장루 형성 및 일차 문합을 포함하여 폐쇄를 
관리하기 위한 고식적 수술이나 완결 수술. 

•   배벽갈림증: 장을 피복하거나 교정하기 위한 시술 및/또
는 결손 부위를 봉합하기 위한 시술. 여기에는 사일로
(silo)의 적용이 포함된다(수술을 계속 필요로 하는지 여
부와 무관). 중재 전에 비닐 덮개(백이나 랩)로 장의 일
차 피복을 시행한 경우는 제외된다. 

•   배꼽탈장: 수술 또는 보존적 관리를 받는 환자에서 낭
에 대한 국소 치료의 적용(수술을 계속 필요로 하는지 
여부와 무관). 

•   히르쉬스푸룽병: 일시적 수술이나 완결 수술, 또는 보존
적 관리를 받는 환자에서 직장/원위부 장 관류, 완하제, 
수지 자극. 수술 전 세척은 이에 포함되지 않는다. 환자
가 일차 입원 기간 동안 수술을 받는다면, 일차 중재는 
수술로 정의한다. 

•   항문직장 기형: 고식적 수술이나 완결 수술, 또는 저위 
항문직장 기형이 있으며 보존적 관리를 받는 환자에서 
항문/누공 확장. 항문/누공 확장에 실패하고 환자가 일
차 입원 기간 동안 계속 수술을 필요로 한다면, 일차 중
재는 수술로 정의한다.  

 
마취제의 이용 여부 및 위치와 상관없이 외과적 중재를 포
함시키도록 한다 - 반드시 수술실에서 시행된 중재여야 포함
되는 것은 아니다. 
 
일차 중재에는 다음 항목이 포함된다: 
•   선천성 기형의 고식적 또는 완결 관리와 직접적으로 관
련되지 않은 외과적 시술. 예를 들어, 흉곽 배액관 삽입, 
복강 배액관 삽입, 중심 관(central line) 삽입은 여기에서 
제외된다. 

미국 마취과학회(ASA) 점
수 

1. 건강한 사람, 2. 경증 전신 질환, 3. 중증 전신 질환, 4. 생
명을 지속적으로 위협하는 중증 전신 질환, 5. 수술을 받지 
않고 생존할 것으로 예상되지 않는 빈사상태의 환자. 

추적관찰 여기에는 인편, 전화, 기타 방법을 포함한 환자/환자 가족과
의 모든 신뢰할 만한 의사소통이 포함될 수 있다. 

병원 체류 기간 여기에는 입원일과 퇴원일이 포함된다. 예를 들어, 10월 5일
에 내원했다가 10월 10일에 퇴원한 환자의 병원 체류 기간
은 6일이다. 환자가 사망한 경우, 사망 시까지의 일수를 기
록한다. 환자가 퇴원 후에 다시 내원하는 경우, 이후의 입원
은 제외하고 일차 입원의 기간만 포함시킨다. 

수술 부위 감염(SSI) Centre for Disease Control177은 이를 수술 후 30일 이내에 다음 
중 한 가지 이상을 포함하는 것으로 정의한다: 
1) 표재 또는 심부(근막 또는 근육) 절개부의 화농성 배액이 
있으나, 수술 부위의 장기/공간 요소 내에서는 그렇지 않음 
또는 2) 다음 중 2가지 이상: 통증 또는 압통; 국소 종창; 발
적; 열감; 발열; 그리고 감염을 관리하기 위해 절개부를 고의
로 개방하거나 절개부가 자연적으로 벌어지거나 임상의가 
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SSI를 진단함(스왑 배양 음성인 경우에는 이 기준 제외) 또
는 3) 상처 안에 농양이 있음(임상적 또는 방사선학적으로 
확인됨). 

창상 열개 수술 후에 모든 창상 층이 개방됨 
패혈증 패혈증은 세균, 바이러스, 진균 원인이 의심되거나 확인된 

SIRS(전신성 염증 반응 증후군)이다. SIRS는 자극에 대한 반
응이며, 다음 중 2가지 이상을 초래한다: 체온 > 38.5°C 또는 
< 36°C, 빈맥*, < 1세 소아에서의 서맥*, 빈호흡*, 백혈구 감소
증 또는 백혈구 증가증*, 고혈당증*, 정신 상태 변화, 고젖산
혈증*, 중심 모세혈관 재충만 시간 증가 > 2초. *이 변수들은 
연령에 대한 정상 범위를 벗어나는 값으로 정의한다. 

적절한 항생제 그람 음성, 그람 양성, 혐기성 세균을 포함하는 광범위 항생
제 또는 현지 가이드라인에 의거하여 해당 상태의 경험적 
표준 치료에 해당하거나 미생물 검체를 통해 제시된 감수성
에 근거한 항생제. 

저체온증 중심 체온이 < 36.5°C인 경우로 정의. 
저혈량증  진단 기준은 다음 중 한 가지 이상을 포함한다: 중심 모세혈

관 재충만 시간 연장 >2초, *빈맥, 반상 피부, *소변 배출량 
감소, 청색증, 의식 장애, *저혈압. *이 변수들은 연령에 대한 
정상 범위를 벗어나는 값으로 정의한다. 

첫 번째 경장 영양 환자가 어떠한 경로를 통해서든 경장 섭취를 한 첫 날 
완전 경장 영양 환자가 해당 연령에 대해 요구되는 경장 섭취의 전체 부피

와 내용물을 견디며 다른 영양 공급에 의존하지 않음 
OA +/- TOF의 유형(Gross 분
류) 

A: 누공 없음, B: 근위 TOF, 원위 OA, C: 근위 OA를 동반한 
원위 TOF, D: 근위 및 원위 TOF, E: OA를 동반하지 않은 H형 
TOF. 

장 간격(long gap) OA 척추체 4개 이상의 간격. 해부학적으로 TOF가 없는 증례 또
는 일차 수복을 실행할 수 없는 원위 누공의 분열 후 척추
체 4개 이상의 간격. 

단 간격(short gap) OA 척추체 4개 미만의 간격. 대개 일차 문합을 실행할 수 있음. 
폐렴 대개 세균 또는 바이러스 감염에 의해 유발되며 폐포가 고

름으로 차고 딱딱해질 수 있는 폐 감염. 
CDH Study Group (SG) 분류
54,178,179 

Defect A: 최소한의 결손으로, 대개 "근육 내" 결손이며 반 횡
격막의 >90%가 존재함; 이러한 결손은 흉벽 둘레의 <10%를 
침범함. 
Defect B: 반 횡격막의 50-75%가 존재함; 이러한 결손은 흉벽
의 <50%를 침범함. 
Defect C: 반 횡격막의 <50%가 존재함; 이러한 결손은 흉벽
의 >50%를 침범함. 
Defect D: 최대 결손(이전에 "무형성"으로 알려짐); 횡격막이 
완전히 또는 거의 완전히 존재하지 않으며, 반 횡격막의 
<10%가 존재함; 이러한 결손은 흉벽의 >90%를 침범함. 외과
적으로, 척추를 지나서 후측 변연부가 존재하지 않고, 후외
측 변연부가 존재하지 않으며 전측/전내측 변연부가 극소로 
존재함. 실제로 조직이 전혀 존재하지 않는 경우는 드물기 
때문에, 이는 CDHSG 회원 합의사항이다. "D" 결손은 모든 
경우에 수복을 위한 패치(또는 근육판[muscle flap])가 요구되
어야 한다. 
 
CDHSG 단계 결정 체계의 도식: 
좌측 횡격막 결손은 복막강에서 반측 흉곽 방향을 바라보는 
상으로 나타낸 것이다. 
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우측 결손에 대한 결손 도식은 없으므로, CDHSG는 위 설명
을 적용하고 도식을 역전시켜서(거울상) 우측 결손의 크기를 
확인하도록 권장한다. 

폐 고혈압 신생아의 지속성 폐 고혈압(PPHN)은 출생 후에 정상적인 과
도 순환의 실패가 발생하는 경우로 정의한다. 이는 탈산소 
혈액의 우좌 폐외 단락에 대해 이차적으로 저산소혈증을 유
발하는 현저한 폐 고혈압을 특징으로 하는 증후군이다. 저산
소혈증의 수준이 폐 질환 수준에 비해 심한 경우에는 이를 
의심해야 한다. PPHN을 선별하고 진단을 보조하는 데에 있
어서, 심장 초음파가 중요한 역할을 한다. 

폐쇄증의 분류 1) 관내망(intra-luminal web) 및 연속적인 근육층, 2) 장간막 
결손을 동반하지 않은 폐쇄 구역, 3) 장간막 결손을 동반한 
폐쇄 구역, 4) 다발성 폐쇄증 = 줄로 묶은 소시지 같은 외관. 
공장-회장 폐쇄증은 제3형의 하위 분류로 추가 분류됨: 3a) 
장간막 결손이 있는 폐쇄 구역, 3b) 사과 껍질(단일 동맥을 
둘러싸고 있는 장). 

복부 구획 증후군(ACS) 일회 호흡량 저하, 신장 관류 실패로 인해 발생한 소변 배출
량 감소 또는 복강 내압 증가로 인해 유발된 기타 모든 장
기 기능장애에 대한 이차적 호흡 기능부전. 

중대한 배꼽탈장 제대 낭에 간의 >50%가 존재하고 복벽 결손 >5cm임 
경미한 배꼽탈장 < 5cm의 결손이 있는 영아 
저혈당증 혈당 수치 < 4 mmol/L (72mg/dL) 
히르쉬스푸룽병 관련 전장
염(HAEC) 

히르쉬스푸룽병을 가지고 태어난 환자에서 소장 및/또는 대
장의 염증. 

Peña 자극기 ARM 환자에 대해 PSARP를 수행하는 동안 항문 괄약근을 
식별하는 데에 흔히 이용되는 것으로, 근육에 위치시키는 자
극기 
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3. 자료 수집 양식 

자료 수집 양식에 이용되는 용어 모음은 부록 2 를 참조한다. REDCap 자료 수집 
시스템에서는 각 자료 포인트 바로 옆에서 정의를 손쉽게 이용할 수 있도록 용어집이 자료 
수집 양식 내에 통합된다는 점이 중요하다. 명확히 하기 위해, 아래에는 그러한 용어들을 
개별적으로 제시하였다. 

일반 자료 포인트: 

이러한 자료 포인트는 시험의 모든 환자에 대해 요구된다. 

일반적 질문 답변 
인구학적 정보 
출생 시 재태 연령(GA) 22-44, 알 수 없음 
내원 시 연령 일 단위(출생 당일과 내원 당일 포함) 
성별 남성, 여성, 불명확, 알 수 없음 
체중 내원 당일에, 킬로그램 단위 
환자에게 시험 대상 상태 외에 다
른 기형이 있는가? (해당되는 것 모
두 선택) 

예: 심혈관계, 예: 호흡기계, 예: 위장관계, 예: 신경
계, 예: 비뇨생식기계, 예: 근골격계, 예: 다운 증후
군, 예: 베크위트-위드만 증후군, 예: 남성 섬유증, 
예: 기타 염색체, 예; 기타, 아니오  

환자의 집부터 시험기관까지의 거
리 

킬로미터 단위 

임상적 상태 및 환자 관리 
산전 초음파가 시행되었는가? 
 
*산전에 상태가 진단되었다면, 어느 
GA에서 진단되었는가? 

예: 시험 대상 상태가 진단됨*, 예: 문제가 확인되었
으나 시험 대상 상태가 진단되지는 않음, 예: 문제가 
확인되지 않음, 아니오 

병원까지의 교통 수단 구급차, 보건 서비스를 통해 제공되는 기타 교통 수
단, 환자 소유의 교통 수단, 병원에서 출생 

분만 유형 질(자연), 질(유도), 제왕절개(선택적), 제왕절개(응급/
비선택적) 

도착 시 환자가 패혈증 상태였는
가? 
예라면, 도착 후 2시간 내에 적절한 
항생제가 투여되었는가? 

예, 아니오 
 
예, 아니오 

도착 시 환자가 저혈량 상태였는
가? 
예라면, 도착 후 2시간 내에 정맥 
내 수액을 일시주입(bolus)으로 투여
하였는가? 

예, 아니오 
 
예: 10mls – 20mls/kg, 예: > 20mls/kg, 아니오. 

도착 시에 환자가 저체온 상태였는
가? 
예라면, 도착 후 2시간 내에 정상 
체온이 되도록 환자를 가온하였는
가? 

예, 아니오 
 
예, 아니오 

환자에게 중심 정맥 접근을 시행하
였는가? 
 
 
 
예라면, 환자가 일차 입원 기간 동
안 중심 정맥관 패혈증에 걸렸는

예: 제대 카테터, 예, 말초 삽입 중심 카테터(PICC), 
예: 초음파 유도 하에 경피적으로 삽입한 중심 정맥
관, 예: 초음파 유도 없이 경피적으로 삽입한 중심 
정맥관, 예, 외과적으로 삽입한 중심 정맥관(개방 삽
입[open insertion]), 아니오 
예: 임상적으로 진단됨, 예: 미생물학적으로 확인됨, 
아니오 
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가? 
병원에 도착한 후 일차 중재까지 
걸린 시간 

시간 단위(중재를 시행하지 않은 경우, 0 입력) 

일차 중재 시점의 ASA 점수 1-5, 해당사항 없음(중재 없음) 
일차 중재에 이용된 마취 유형 기관내 삽관을 동반한 전신 마취, 후두 기도를 동반

한 전신 마취, 케타민 마취, 척추/미골 마취, 국소 마
취, 마취하지 않음/진통제만 이용, 마취하지 않음/진
통제 이용하지 않음, 해당사항 없음 – 수술이나 중
재를 시행하지 않음. 

누가 일차 중재를 위한 마취를 시
행하였는가? 

마취과 의사, 마취과 간호사, 담당 의사(medical 
officer), 외과의사, 기타 의료 전문가(기타의 경우, 명
시), 마취를 시행하지 않음. 

일차 중재 시에 수술 안전 체크리
스트를 이용하였는가? 

예, 아니오: 하지만 그것을 이용할 수 있었음, 아니
오: 그것을 이용할 수 없었음 

수술(또는 배벽갈림증 봉합) 후 항
생제의 총 투여 기간 

일 단위(수술 당일과 항생제 중단 당일 포함. 정맥 
내 및 경구 항생제 포함). 

환자가 일차 입원 기간 중에 수혈
을 받았는가? 

아니오: 요구되지 않음, 아니오: 요구되었으나 이용
할 수 없었음, 예: 교차시험이 실시되지 않음, 예: 교
차시험이 실시됨. 

환자에게 환기가 요구되었는가? 
 
예라면, 환자가 얼마나 오랫동안 환
기 이용을 지속하였는가? 

요구되었으며 이용할 수 있었음, 요구되었으나 이용
할 수 없었음, 요구되지 않음 
일 단위(환자가 중단하였다가 재발하여 추가 환기를 
필요로 한 경우, 첫 번째 환기 에피소드만 포함시킨
다). 

첫 번째 경장 영양까지 걸린 시간
(일차 중재 후) 

일 단위(산출 시에 일차 중재 당일 및 첫 번째 경장 
영양 당일을 포함시킨다) 

완전 경장 영양까지 걸린 시간(일차 
중재 후) 

일 단위(환자가 완전 경장 영양에 도달하기 전에 사
망했다면 0 입력 또는 환자가 일차 중재 후 30일에 
완전 경장 영양에 도달하지 못했다면 30 입력) 

환자가 비경구 영양(PN)을 필요로 
했는가? 
예라면, 환자가 얼마나 오랫동안 
PN을 투여 받았는가? 

필요로 했으며 이용할 수 있었음, 필요로 했으며 요
구되는 것보다 적게 간혹 이용할 수 있었음, 필요로 
했으나 이용할 수 없었음, 필요로 하지 않음 
일 단위(환자가 중단하였다가 다시 나빠져서 추가 
PN을 필요로 했다면, PN의 첫 번째 에피소드만 포함
시킨다. 투여량과 상관없이 환자가 PN을 투여 받은 
모든 날을 포함시킨다) 

결과 
환자가 퇴원 시까지 생존하였는가? 
 
 
 
예라면, 환자가 일차 중재 후 30일
에 여전히 생존해 있었는가? 
아니오라면, 사망 원인: 

예, 아니오(환자가 일차 중재 후 30일에 병원에서 여
전히 생존해 있었던 경우 또는 환자가 중재를 받지 
않았다면 입원 후 30일에 여전히 생존해 있었던 경
우에 예를 선택한다). 
예, 아니오, 퇴원 후에 추적관찰하지 않음, 일차 중
재 후 30일까지 추적관찰하지 않음. 
패혈증, 흡인성 폐렴, 호흡부전, 심부전, 영양실조, 
전해질 이상, 출혈, 정맥 접근의 부재, 저혈당증, 특
정 상태(재발성 기관-식도 누공, 재발성 횡격막 탈장, 
문합부 누출, 허혈성 장, 배꼽탈장 낭 파열, 전장염), 
기타(명시)  

병원 체류 기간 일 단위 
환자에게 수술 부위 감염이 있었는
가? 

예/아니오 

환자에게 전층 창상 열개가 있었는
가? 

예/아니오 

환자가 일차 중재 후 30일 이내에 아니오, 예: 경피적 중재, 예: 수술적 중재(여기에는 
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추가 중재를 필요로 하였는가? 배벽갈림증이 있으며 silo 시술을 받는 신생아에서의 
통상적인 교정 및 결손부 봉합이 포함되지 않는다). 

합병증을 평가하기 위해 일차 중재 
후 30일까지 환자를 추적관찰하였
는가? 

아니오: 자료가 오로지 입원 시 관찰에 근거함, 아니
오: 추적관찰은 시행하였으나 30일 이전에 시행함, 
예: 대면하여 검토함, 예: 전화 상담원을 통함, 예: 
다른 수단을 통함, 예: 30일 시점에 계속 입원 중이
었음. 

환자에게 합병증이 있었다면, 언제 
진단되었는가? 

일차 입원 기간 동안, 응급실 재방문 환자로서, 외래 
환자로서의 정기 추적관찰 시에, 해당사항 없음(합병
증 없음) 

시험 대상 상태(해당하는 것 모두 
선택) 

식도 폐쇄증, CDH, IA, 배벽갈림증, 배꼽탈장, ARM, 
히르쉬스푸룽병. 

 

 

상태별 자료 포인트: 

이러한 자료 포인트는 이전 항목에서 환자에게 존재하는 것으로 선택된 상태 또는 상태들에 
대해서만 요구된다. 

식도 폐쇄증(OA) 

질문 답변 
OA +/- TOF의 유형(Gross 분류) A-E 
장 간격 또는 단 간격 장, 단 
내원 시 폐렴? 예: 임상적으로 진단됨, 예: 방사선학적으로 진단됨, 

예: 기타 진단 수단, 아니오: 환자가 시험기관에서 
태어남, 아니오: 환자가 시험기관 외부에서 태어났으
나 도착 시에 폐렴의 증거가 없음 

일차 중재(해당하는 것 모두 선택) 
 
 
 

환자가 일차 식도 문합술을 받았다
면, 수술 후 식도조영술이 시행되었
는가? 
예라면, 정기적 검사엿는가 아니면 
임상적으로 필요하였는가?  
예라면, 언제 시행되었는가? 
예라면, 결과는 어떠했는가? 
방사선학적으로 누출이 진단된 환
자의 경우, 그것이 임상적 증상과 
연관되었는가? 
일차 식도 문합술을 받지 않는 환
자의 경우, 완결 수술이 계획된 연
령이 몇 세인가?  
향후 계획된 시술은 무엇인가?(해당
하는 것 모두 선택) 

TOF 결찰*, 식도 문합술*, 식도루형성술, 위조루술, 
원위부 식도 결찰, 위-식도 분리, Foker 기법, 위저부
주름술, 기타(명시), 고식적 치료 
예, 아니오 
 
 
정기적 검사, 임상적으로 필요함 
 
일차 수술 후 일수 
누출 있음, 누출 없음 
예, 아니오 
 
 
개월 단위 
 
 
간격 평가, 가능하다면 일차 식도 문합술, 위상견인, 
공장 삽입 또는 결장 삽입(일차 식도 문합술이 불가
능한 경우), 기타(명시) 

수술 방식 
 
개방 수술로 전환하였는가? 

개흉술 근육 절개, 개흉술 근육 분리(splitting), 흉강
경*, 개복술, 복강경*, 제한적인 국소 절개, 기타(명
시) 
예, 아니오 

수술 후 첫 번째 경구 영양까지 걸
린 시간 

일 단위 
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완전 경구 영양까지 걸린 시간 일 단위(완전 경구 영양에 도달하기 전에 환자가 사
망했다면 0 입력 또는 환자가 일차 중재 후 30일에 
완전 경구 영양에 도달하지 못했다면 30 입력) 

환자가 일차 중재 후 30일 이내에 
상태에 특이적인 합병증을 경험하
였는가? (해당하는 것 모두 선택) 

폐렴, 종격동염, 기흉, 유미흉, 혈흉, 문합부 누출, 문
합부 협착, 재발성 TOF, 기타(명시), 없음 

환자에게 기관연화증이 있었는가? 
 
 
예라면, 중재가 요구되었는가? 

예: 임상적으로 진단됨, 예: 기관지 내시경을 통해 
진단됨, 예: CT를 통해 진단됨, 예: 기관지조영을 통
해 진단됨, 예: 기타 진단 방법, 아니오 
예: 대동맥 고정술, 예: 기관절개술, 예: 기관지 스텐
트, 예: 보조 관리(산소 +/- 환기)만, 예: 기타 치료
(명시), 아니오 

 

선천성 횡격막 탈장 

질문 답변 
CDH의 유형 
 
 
Bochdalek CDH의 유형(CDH Study 
Group 분류54,178) 

좌후측방(Bochdalek)*, 우후측방(Bochdalek)*, 양측 후
측방(Bochdalek)*, 중앙, 전방(Morgagni), 기타, 알 수 
없음 
A-D, 기타(명시), 알 수 없음 
(양측성 CDH가 있는 환자에게는 좌측과 우측 각각
에 대해 이 질문을 한다) 

산전에 진단된 경우, 폐-머리 비율
(LHR)은 얼마였는가? 

시행되지 않은/알 수 없는 경우, 0을 입력한다 

태아 기관 폐쇄(FETO)가 시행되었
는가?  
예라면, 삽입 시 재태 연령이 언제
였는가? 
예라면 제거 시 재태 연령이 언제
였는가? 

예, 아니오 

간의 위치 흉부, 복부 
환자에게 폐 고혈압(모든 단계)이 
있었는가? 
 
예라면, 치료가 제공되었는가? 

예: 임상적으로 진단됨, 예: 심장 초음파에서 확인된 
진단, 예: 다른 진단 확인 방법, 아니오, 확실하지 않
음  
산화질소, 실데나필, 내피 수용체 차단, 프로스타사
이클린, 알프로스타딜, 밀리논, 기타(명시), 없음: 요
구되지 않음, 없음: 요구되었으나 이용할 수 없었음 

환자가 체외막 산소공급(ECMO)을 
받았는가? 
예라면, 얼마나 오랫동안 받았는가? 

예, 아니오 
 
일 단위 

일차 중재 
 
*패치 치료를 한 경우, 이용된 재
료? 
 
동시에 시행된 다른 시술(해당하는 
것 모두 선택): 

일차 수복(흡수성 봉합사), 일차 수복(비흡수성 봉합
사), 패치 수복*,  
퍼마콜(Permacol), PTFE, 알로덤(alloderm), 다크론
(dacron), 메쉬 플러그(mesh plug), 근육편(muscle flap), 
서지시스(surgisis), 기타(명시) 
흉곽 배액관 삽입, 복벽 패치, 위바닥주름술, 회전이
상의 교정, 충수절제술, 기타(명시), 없음 

수술 방식 
*개방 수술로 전환? 

개복술, 복강경*, 개흉술, 흉강경*, 기타(명시) 
예, 아니오 

일차 수술 후 30일 이내에, 상태에 
특이적인 합병증? (해당하는 것 모
두 선택) 

공기 누출(단지 흉강 내 과잉 공간에만 누출된 것 
제외 – 이는 일반적임), 유미흉, 재발, 유착성 폐쇄 
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장 폐쇄증 

질문 답변 
장 폐쇄증의 유형 십이지장, 공장-회장, 결장 
폐쇄증의 분류 1,2,3a,3b,4 
일차 중재 
 
 
 

일차 문합술을 받은 경우, 피복 장
루(covering stoma)를 형성하였는가? 
개방성을 확인하기 위해 원위부 장
을 세척하였는가? 

개복술(Kimura의 다이아몬드 모양 문합술, 측-측 문
합술, 단-단 문합술, 일차 루프식 장루, 일차 분리식 
장루, 일차 Bishop-Koop 장루, Santulli 장루, 기타) 
예, 아니오 
 
예, 아니오 

일차 중재 후 30일 이내의 상태 특
이적 합병증(해당하는 것 모두 선
택) 

문합부 누출/협착증, 짧은 창자, 추가 폐쇄증을 놓침, 
유착성 장 폐쇄 

 

배벽갈림증 

질문 답변 
배벽갈림증의 유형 단순성, 복합성: 폐쇄증 관련, 복합성: 괴사 관련, 복

합성: 천공 관련 
배벽갈림증 봉합 방법 
 
 
 
*단계적 봉합을 시행한 경우, 어떤 
방법이 봉합에 이용되었는가? 
 
 
*어떤 종류의 silo가 이용되었는가? 

수술실(OR)에서의 일차 봉합, 침상(cotside)에서의 일
차 봉합, *기성 silo를 이용한 단계적 봉합, 수술용 
silo를 이용한 단계적 봉합(멸균 즉석[improvised] silo 
포함), 기타 방법(명시), 해당사항 없음: 고식적 치료. 
전신 마취(GA) 없이 봉합사를 이용하지 않는 봉합
(sutureless closure), GA 하에 봉합사를 이용하지 않는 
봉합, GA 없이 봉합사를 이용한 봉합, GA 하에 봉합
사를 이용한 봉합 
기성 silo, 스프링 장진형(spring loaded) silo, Alexis 창
상 보호기 및 견인기, 수술용 silo, 즉석(improvised) 
silo, 여성용 콘돔, 기타 

입원 후 몇일에 복벽 봉합이 달성
되었는가? 

일 단위 

일차 중재 후 30일 내에 신생아가 
이러한 합병증 중 어느 것이든 경
험하였는가? (해당하는 것 모두 선
택) 
환자에게 ACS가 있었다면, 다시 개
복하였는가? 

허혈성 장, 복부 구획 증후군*(ACS), 괴사성 장염. 
 
 
 
예, 아니오 

 

배꼽탈장 

질문 답변 
배꼽탈장의 유형 경미함, 중대함 
도착 시에 저혈당 상태였는가? 예, 아니오, 혈당을 측정하지 않음 
일차 중재 
보존적 관리의 경우, 배꼽탈장 낭에 
국소 치료를 적용하였는가? 

일차 수술 봉합, 단계적 봉합, 보존적 관리  
예: 설파디아진 은, 예: 베타딘, 예: 꿀,  
예: merbromide 유제법, 예: 기타(명시), 아니오 

향후 관리 계획은 무엇인가? 더 이상의 수술 계획 없음, 이 병원에서 지연성 봉
합, 타병원에서 지연성 봉합, 기타(명시) 
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항문직장 기형(ARM) 

질문 답변 
항문직장 기형의 유형(Krickenbeck 
분류)120,121 

저위 ARM: 회음부(피부) 누공 
고위 ARM: 요도직장 누공(전립선, 구부[bulbar]), 직
장-방광 누공, 음부(Vestibular) 누공, 배설강, 누공 없
음, 항문 협착증, 고위 ARM: 현재 유형은 알 수 없
음, 드문 변형(결장 낭[pouch colon], 직장 폐쇄증/협
착증, 직장-질 누공, H 누공, 기타) 

환자에게 수술 전에 장 천공이 있
었는가 

예, 아니오 

일차 중재가 시행되었는가? (해당하
는 것 모두 선택) 
 
 
 
 
 

일차 항문직장 재건이 시행된 경우, 
수술 중에 근육 복합체의 위치를 
확인하기 위해 Peña 자극기 또는 그
와 동등한 것이 이용되었는가? 

누공 확장: 수술하지 않음, 루프식 S상 결장루, 분리
식 S상 결장루, 루프식 횡행 결장루, 분리식 횡행 결
장루, 기타 장루, 항문 성형, 후방 시상 항문직장성
형술(PSARP), 복부천골회음부 pull-through, 복부회음
부 pull-through, 복강경 보조하 pull-through, 고식적 
치료, 기타(명시) 
예, 아니오: 장비를 이용할 수 없었음, 아니오: 장비
를 이용할 수 있었지만 이용하지 않음 

환자가 일차 중재 후 30일 이내에 
다음 합병증 중 어느 것이든 경험
하였는가? (해당하는 것 모두 선택) 

전해질 이상, 장루액의 과배출(20mls/kg/day 이상), 장
루 탈출/함몰/탈장, 장루 주위 피부 손상(skin 
breakdown) (또는 피복 장루[covering stoma]를 만들지 
않고 일차 재건 수술을 시행한 경우, 항문 주위), 항
문 협착증(피복 장루를 만들지 않고 일차 재건 수술
을 시행한 경우) 

향후 관리 계획은 무엇인가? (해당
하는 것 모두 선택) 

더 이상의 수술적 관리 없음, 동일한 병원에서 항문
성형술/pull-through, 타병원에서 항문성형술/pull-
through, 동일한 병원에서 장루 복원술(stoma closure)
이 계획되어 있음, 타병원에서 장루 복원술이 계획
되어 있음, 기타(명시). 

 

히르쉬스푸룽병 

질문 답변 
출생 후 첫 번째 태변 배출까지 걸
린 시간 

24시간 미만, 24-48시간, 48시간 이상, 알 수 없음 

내원 시 특징(해당하는 것 모두 선
택) 

복부 팽만, 담즙성 구토, 비담즙성 구토, 섭식 불량, 
전장염 의심, 천공, 기타 

히르쉬스푸룽병의 진단 근거(해당하
는 것 모두 선택) 
*생검에 근거했다면, 조직 염색 방
법은 무엇이었는가? (해당하는 것 
모두 선택) 

유전자, 점막 생검*, 전층 생검*, 항문직장압 측정, 
바륨 관장, 확인되지 않음: 단지 의심 상태임, 기타 
헤마톡실린 및 에오신(H&E), 아세틸콜린 가수분해효
소, 칼레티닌, 기타(명시) 

무신경절증의 길이 직장, 직장-S상 결장, 하행 결장까지, 횡행 결장까지, 
상행 결장까지, 소장 침범, 현재 알 수 없음 

일차 중재 
 
 
 
 
 
 

보존적: 치료하지 않음, 보존적: 수지 자극(digital 
stimulation), 보존적: 완하제만 이용, 보존적: 정기적
인 직장 세척/관장, 최초의 직장 세척/관장 후 동일
한 병원 입원 기간 동안 장루, 일차 장루(이전에 3회 
미만의 직장 세척/관장), 일차 pull-through(Swenson, 
Duhamel, Soave, 기타), 경항문 후방 항문직장 근절제
술, 고식적 치료. 
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일차 pull-through가 시행된 경우, 환
자에게 피복 장루(covering stoma)가 
있었는가? 
복강경 보조 하에 시행되었는가? 

예, 아니오 
 
 
예, 아니오 

일차 중재로부터 30일 이내에 환자
가 무엇이든 상태에 특이적인 합병
증을 경험하였는가? (해당하는 것 
모두 선택) 

전장염, 전해질 이상, 장루액의 과배출(20mls/kg/day 
이상), 장루 탈출/함몰/탈장, 장루 주위 피부 손상
(skin breakdown) (또는 피복 장루[covering stoma] 없이 
일차 pull-through를 시행한 경우, 항문 주위), 항문 
협착증 또는 수술 후 폐쇄 또는 문합부 누출(피복 
장루 없이 일차 pull-through를 시행한 경우) 

 

분기 논리(branching logic)를 이용하여, 환자와 관련이 있는 경우에만 위 표의 동일한 상자 내
에 표시된 후속 질문이 표시되도록 할 것이다. 이를 통해, 자료 수집 양식의 작성 시간을 최
소화할 것이다. 

일수가 요구되는 경우, 산출 시에 첫째 날과 마지막 날을 포함시키도록 한다. 예를 들어 
2018년 10월 1일에 내원하고 2018년 10월 5일에 퇴원한 환자의 병원 체류 기간은 5일이다. 
마찬가지로, 시간이 요구되는 경우에는 산출 시에 첫 시각과 마지막 시각을 포함시킨다. 예
를 들어 환자가 08:00에 내원하고 15:00에 일차 중재를 받는다면, 내원 후 일차 중재까지 걸
린 시간은 8시간이다. 
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4. Institutional survey 

Dear Global PaedSurg Research Collaborator, 
 
Please kindly complete this brief survey on the facilities and resources available at your institution. Please 
note that no individual collaborator, institution or country will be independently identifiable in future 
results, presentations or publications. 
 

Please provide an answer in every box. The survey only takes a few minutes to complete. Thank you for your 
time and participation. 
Kindest regards, 

Dr Naomi Wright 
Principal Investigator, Global PaedSurg Research Collaboration 
 
 
Title: 
Professor Dr 
Mr Mrs 
Miss Ms 
Other 
 

Surname/ Last Name: 

First name: Professional 

position: 
Professor 
Consultant 
Registrar 
Intern/ house officer/ senior house officer 
Medical officer 
Medical Student 
Nurse 
Other 

Specialty: 
General Surgery (adult and paediatric) 
Paediatric Surgery 
Anaesthetics 
Paediatrics 
Neonatology 
Nursing 
Not specialised yet 
Other 
Full name of institution: Address 
of institution: 

Type of institution (WHO classification): 
Specialised children’s hospital (Provides highly specialised care dedicated to children). 
Referral hospital (WHO defined tertiary healthcare. Includes academic, university, teaching, 
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national, central and specialised mission hospitals. Can provide specialised surgical services). District hospital 
(WHO defined secondary healthcare. Includes provincial, general, general mission or regional hospitals. Has general 
anaesthesia and can provide general surgical care). Health centre (WHO defined primary healthcare. No general 
anaesthesia, can do minor local procedures, wound management, triage and referral). 
 

Institution classification: government, non-government; not for profit, for profit 
Country: 

Population served by your institution: 
(in millions, including children and adults) 
_____________________________________________________________________ 
Personnel: 
 
Number of Consultant Paediatric Surgeons undertaking general paediatric surgery at your institution: 
(excluding trainees) 
 
Number of Consultant Paediatric Surgeons undertaking neonatal surgery at your institution: 
(excluding trainees) 
 
Number of Consultant General Surgeons (covering adults and children) undertaking general paediatric 
surgery at your institution: 
(excluding trainees) 
 
Number of Consultant General Surgeons (covering adults and children) undertaking neonatal surgery at 
your institution: 
(excluding trainees) 
 
Number of medical officers undertaking paediatric surgery independently at your institution: 
(without a consultant surgeon present at the time of surgery) 
 
Number of medical officers undertaking neonatal surgery independently at your institution: 
(without a consultant surgeon present at the time of surgery) 
_____________________________________________________________________ 
Infrastructure: 
Please state whether the following facilities are available at your institution when required. 
(Each field requires an answer – Always, Sometimes or Never). 

•   Running water 
•   Electricity 
•   Electricity generator back-up 
•   Laboratory for biochemistry 
•   Laboratory for haematology 
•   Blood bank 
•   Neonatal ventilation outside the operating room 
•   Paediatric ventilation outside the operating room 
•   Neonatal intensive care unit for surgical neonates pre- and post-operatively (including if a 
stoma is present) 
•   Paediatric intensive care unit for surgical paediatric patients pre- and post-operatively if 

required 
•   Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) 
•   Parenteral nutrition for adults and older children 
•   Parenteral nutrition for neonates 
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•   Sterile gloves and gown 
•   Autoclave for sterilising surgical equipment 
•   Peña stimulator or equivalent device to identify the muscle complex during anorectal 
reconstruction 
•   Suction rectal biopsy gun to investigate for Hirschsprung’s disease 
_____________________________________________________________________ 
Procedures: 
Please state whether the following procedures are available at your institution when clinically 
appropriate/ required. 
(Each field requires an answer – Always, Sometimes or Never). 

•   Neonatal thoracotomy 
•   Neonatal thoracoscopy 
•   Neonatal laparotomy 
•   Neonatal laparoscopy 
•   Foetal tracheal occlusion (FETO) for CDH 
•   Bedside primary reduction and closure of gastroschisis (Bianchi technique) 
•   Preformed silo application, reduction and closure of gastroschisis 
•   Surgical silo application, reduction and closure of gastroschisis 
•   Primary closure of gastroschisis in the operating room 
•   Sigmoid colostomy 
•   Posterior Sagittal AnoRectoPlasty (PSARP) for anorectal malformation 
•   Pull-through for Hirschsprung’s disease 
•   Neonatal central line insertion 
•   Umbilical vein catheterisation 
•   Paediatric central line insertion 

_____________________________________________________________________ 
Anaesthesia and resuscitation: 
Please state whether the following facilities are available at your institution when required. 
(Each field requires an answer – Always, Sometimes or Never) 

•   Neonatal bag, valve and mask 
•   Paediatric bag, valve and mask 
•   Bottled oxygen 
•   Piped oxygen 
•   Oxygen saturation monitor 
•   Apnoea monitor 
•   Multi-parameter intra-operative monitoring 
•   Anaesthetic machine for neonates 
•   Anaesthetic machine for children 
•   Ketamine anaesthesia for neonates 
•   Ketamine anaesthesia for children 
•   Spinal/ caudal anaesthesia for neonates 
•   Spinal/ caudal anaesthesia for children 
•   Anaesthetic doctor competent to perform neonatal anaesthesia 
•   Anaesthetic doctor competent to perform paediatric anaesthesia 
•   Anaesthetic nurse competent to perform neonatal anaesthesia 
•   Anaesthetic nurse competent to perform paediatric anaesthesia 
 
Does your country have at least one children's hospital that can provide neonatal and paediatric surgery? 
Yes/ No 
 

Any other comments: __________________________________ 
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5. Validation survey to be completed by the collaborators who undertook 
the original data collection 

Global PaedSurg Validation Survey 
Dear Global PaedSurg Collaborator, 
 
Your centre has been randomly selected for data validation. In order to assist this process please can you 
kindly complete this brief survey on the validity of the data collected from your centre? 
 
Please note that your participation in the validation process will remain entirely anonymous and at no point 
will either yourself or your team be identified as one of the centres participating in data validation. Hence, 
please be honest and open with your answers. It is likely that there may have been difficulty collecting some of 
the data points or identifying some of the patients. It is important to identify this to help with interpretation of 
the data from this study and also to help improve the design of future studies. 
 
Thank you very much for your time and participation in this vital component of the study. 
 

The survey should only take a few minutes to complete. Kindest 
regards, 

Dr Naomi Wright 
Principal Investigator, Global PaedSurg Research Collaboration 
 
 

What is the name of your hospital? 
(Please note that this will be anonymous in all presentations and publications). 
 
Do you think your team managed to identify all patients eligible for the study during the data 
collection period? 
Yes No 
Unsure 
 
If you answered no or unsure, what problems did you experience with identifying patients? 
Free text box 

Could any patients have been missed from study inclusion? 
Yes 
No 
Unsure 
 
(Please answer yes or unsure if any patients with one of the 7 study conditions may have been managed by 
adult colleagues or other specialties at your hospital and not included in the study). 
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If you answered yes or unsure, how might patients have been missed from study inclusion? 
Free text box 
 
Are there any study conditions that were more likely to have been missed from study inclusion? 
Oesophageal atresia 
CDH 
IA 
Gastroschisis 
Exomphalos 
ARM 
Hirschsprung’s disease 

If you selected any of the above conditions, why was this the case? 
Free text box 

How did you identify patients to include in the study? 
Ward round 
Handover 
Operating room logbook 
Planned operation lists 
Ward patient lists 
Word of mouth 
Personal knowledge of patients 
Other 
If other, please provide further detail: 
 
If you and the other collaborators at your centre were not present at the hospital for one or more of the 
days during the data collection period, were you able to identify all the patients to be included in the 
study on those days? 
Yes 
No 
Unsure 
Not applicable 
 
How did you identify patients to be included in the study on days when you and the other 
collaborators were not present at the hospital? 
Ward round 
Handover 
Operating room logbook 
Planned operation lists 
Ward patient lists 
Word of mouth 
Personal knowledge of patients 
Other 
If other, please provide further detail: 
 
 
Do you have any concerns regarding the accuracy of the data collected on the patients included in 
the study? 
Yes No 
Unsure 
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If yes or unsure, what data points might be inaccurate and what were the challenges for 
collecting this data? 
Free text box 
 
If you had problems with any of the data points, did you manage to overcome these problems and 
how? 
Free text box 

Any other comments: 
Free text box 
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6. Validation Survey to be undertaken by the Independent Validating 
Collaborators 

Global PaedSurg Validation Survey (for Validators) 

What is the name of your hospital? 
(Please note that this will be anonymous on all presentations and publications). 
What month of patient data are you validating? 
 
Please enter the total number of patients who presented with one or more of the study conditions 
during that month: 
 
Please enter the number of patients presenting with oesophageal atresia during this time period: 
 

Please enter the number of patients presenting with CDH during this time period: Please enter the 
number of patients presenting with IA during this time period: 
 
Please enter the number of patients presenting with gastroschisis during this time period: 
 
Please enter the number of patients presenting with exomphalos during this time period: 

Please enter the number of patients presenting with ARM during this time period: Please enter the 

number of patients presenting with Hirschsprung’s disease 
during this time period: 
 
 
Do you think your team managed to identify all patients eligible for the study during the data 
collection period? 
Yes No 
Unsure 
 
If you answered no or unsure, what problems might they have experienced when trying to identify 
patients? 
Free text box 
 
Have you managed to identify any additional patients that were eligible for the study, but were not 
included? 
Yes 
No 

If yes, through what sources were you able to identify additional  patients? 
Admission records 
Operating room logbook 
Elective operation lists 
Ward patient lists 
Word of mouth/ discussion with colleagues 
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Personal knowledge of patients 
Other 
If other, please provide further detail: 

Why do you think these patients might have been missed from study inclusion? Are there any study 

conditions that were more likely to have been missed from 
study inclusion? 
Oesophageal atresia 
CDH 
IA 
Gastroschisis 
Exomphalos 
ARM 
Hirschsprung’s disease 

If you selected any of the above conditions, why might this have been the case? 
Free text box 
 
What sources did you utilise to check whether all patients had been included in the study? 
Admission records Operating 
room logbook Elective 
operation lists Ward patient 
lists 
Word of mouth/ discussion with colleagues 
Personal knowledge of patients 
Other 
If other, please provide further detail: 
 
If the collaborators at your centre were not present at the hospital for one or more of the days during the 
data collection period, do you think they were able to identify all the patients to be included in the study 
on those days? 
Yes No 
Unsure 
 
How would they identify patients to be included in the study on days when they were not present at 
the hospital? 
Admission records 
Operating room logbook 
Elective operation lists 
Ward patient lists 
Word of mouth/ discussion with colleagues 
Personal knowledge of patients 
Other 
If other, please provide further detail: 
 
Do you have any concerns regarding the accuracy of the data collected on the patients included in 
the study? 
Yes 
No 
Unsure 
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If yes or unsure, what data points might be inaccurate and what were the challenges for collecting 
this data? 
Free text box 
Did you have problems collecting any of the data points? 
 
 
If so, did you manage to overcome these problems and how?  

Any other comments: 
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7. King’s College London Research Ethics Office Guidelines (June 2016, 
Version 1). 

Is my project Research, Service Evaluation or Audit? 
 

 RESEARCH 
(Primary data) 

RESEARCH 
(Secondary data) 

SERVICE 
EVALUATION AUDIT 

What will the project 
determine? 

Practice that could or 
should be done, 
generally determined 
by project specific 
objectives or testing of a 
hypothesis. 

Practice that could or 
should be done, 
generally determined 
by project specific 
objectives or testing of a 
hypothesis. 

How effective the 
current practice is. 

If the practice is of the 
standard expected. 

What is the 
purpose? 

To derive generalizable 
new knowledge. 

To derive generalizable 
new knowledge. 

The generation of non-
generalisable 
knowledge, concerning 
a specific service, 
without reference to a 
standard. 

The generation of non-
generalisable 
knowledge, concerning a 
specific service/setting, 
with reference to a 
standard. 

What data will be 
used? 

Primary data collection 
solely for purposes of 
research i.e. not routinely 
collected data. 

Secondary data 
collection from a 
previously conducted 
project. No primary data 
collection. 

Usually involves the 
analysis of information 
which has been routinely 
collected as part of the 
service (teaching activity, 
clinical service etc) or 
information on a specific 
aspect of a service, but 
may include the 
administration of 
interview or 
questionnaire. 

Usually involves the 
analysis of information 
which has been routinely 
collected as part of the 
practice, but can include 
the administration of 
interview or 
questionnaire. 

What methodology will 
be used? 

May involve a broad 
range of methods 
including interventions, 
randomisation, and 
treatments, samples or 
investigations outside of 
routine practice. Will 
often test a hypothesis. 

Retrospective 
analysis only. No 
collection of new data. 

Descriptive 
methodologies only. 
Will not involve 
intervention or 
randomisation. 
Evaluates an already 
current* service**. 

Descriptive 
methodologies only. 
Will not involve 
intervention or 
randomisation. Audits 
an already current 
practice. 

Is Ethical Approval 
Required? 

Yes. Yes if the data is 
identifiable. 
No if the data is 
anonymous. 

No (but follow basic 
ethical principles). 

No (but follow basic 
ethical principles). 

 
Please note: It is the responsibility of the researcher to ensure all other required local approvals (i.e. 
HRA approval) are in place prior to conducting any project. 
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*The service must either be already available or already be planned at the time that the evaluation is conducted. 
**If you wish to evaluate a service which has been generated as part of a research 
project, you should seek approval to evaluate this service as part of the ethical approval 
for the research element of your project. 
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8. Letter from the Study Steering Committee confirming audit status 

Faculty of Life Sciences 
& Medicine 
 
School of Population Health 
And Environmental Science 
 
King’s Centre for Global Health & 
Health Partnerships 

Professor Charles Wolfe MD 
FFPH FRCOG FRCP  
Head of Division 
 
Mr Andy Leather 
MS FRCS FRCS(Ed) 
Senior Lecturer in Global Health 
and Surgery 
Centre Director 

Room 2.13, 2nd Floor Weston 
Education Centre Denmark Hill 
Campus 
 London 
SE5 9RJ 
Tel: 020 7848 5168 
www.kcl.ac.uk/globalhealth 
www.twitter.com/KCL_HSCR 

25th  May 2018 

To whom it may concern, 
 
Re: ‘Management and Outcomes of Congenital Anomalies in Low-, Middle- and High- Income Countries: A Multi-
Centre, International, Prospective Cohort Study’ 
 
We have reviewed the above study protocol and can confirm that it is an audit based on the following King’s College 
London Research Ethics criteria: 
 
•   All data collected measures current practice. The study does not involve any changes to normal patient 
management. 
•   Current practice and outcomes in low, middle and high-income countries will be compared to published 
standards in the literature. 
•   The study data is routinely collected information which should be known to the study team without asking 
any additional questions to the patient/ parents. 
•   All data to be entered into REDCap is entirely anonymous, with no patient identifiable information. 
•   No individual collaborator, institution or country will be independently identifiable in the study results. 
•   All data will be stored securely and will be governed by a regularly updated and regulated data protection 
plan by King’s College London data protection team. 
 
We have received confirmation from the ethical committee that because the study is an audit it does not require ethical 
clearance at King’s College London. 
 
Local institutional approval will be required to participate in the study from each collaborating institution. Local 
institutional regulations should be followed regarding what approval is required to participate. 
 
 
Yours sincerely, 
 
 
 
 
 
 
 

Andy Leather MBBS MS FRCS, on Behalf of the Global PaedSurg Steering Committee 
Senior Lecturer in Global Health and Surgery, 
Director, King's Centre for Global Health and Health Partnerships, 
School of Population Health and Environmental Science 
Faculty of Life Sciences & Medicine, King's College London. 
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9. Letter from King’s College London Research Ethics Committee 
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10. Letter from King’s College Hospital NHS Foundation Trust 
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