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摘要 

背景: 先天性畸形已上升成为全球 5 岁以下儿童死亡的第五大原因, 但仅存在着非常有限的

文献资料, 特别是来自低收入和中等收入国家 (LMICs)的资料很少, 然而大部分死亡发生在

这些国家和地区。 

 

目的: 针对先天性畸形开展多中心前瞻性队列研究, 对全球 LMICs 和高收入国家 (HICs) 的

结果进行比较。 

 

方法: 将建立全球 PaedSurg 研究合作组织, 由来自世界各地的儿童外科领域的工作者共同

参与这项研究; 所有参与的合作伙伴都将成为该研究结果报告和出版物的共同作者。本研究

包括七种先天性畸形 (食管闭锁、先天性膈疝、肠闭锁、腹裂、脐膨出、肛门直肠畸形和先

天性巨结肠) , 收集从 2018 年 10 月至 2019 年 4 月之间最少一个月的数据。将收集关于患者

人口统计学、临床状况、干预措施和结果的匿名数据。数据收集工作将使用安全的在线数据

收集工具 REDCap 完成。 

主要结果是全因住院死亡率，次要结果是术后并发症的发生情况。使用 Chi-square 分析

法比较 LMICs 和 HICs 的死亡率。使用多层次、多变量的逻辑回归分析来确定患者水平和医

院水平上影响结果的相关因素, 并调整混淆因素。P < 0.05 被认为是有统计学意义的。将向

所有参与的中心寻求研究批准。本研究已获 Wellcome 信托基金的资助。 

 

结果: 这项研究是第一个大规模、地理涵盖范围广、多中心前瞻性队列研究，选择了常见的

先天性畸形, 以确定目前先天性畸形的管理和结果方面的全球现状。研究结果将用于协助宣

传和为全球卫生优先顺序提供信息, 并为今后旨在改善结果的介入研究提供启示。 
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介绍 

研究合作 

  

全球 PaedSurg 研究合作的目的是建立一个合作网络，由世界各地为新生儿和儿童提供

外科手术治疗的外科医生, 麻醉师, 儿科医师, 新生儿科医生和专职卫生专业人员组成。小

儿外科这是被全球卫生优先排序严重忽视的一个领域,。此类研究合作被越来越多地作为一

种高效的在很短的时间内收集大系列前瞻性数据的方法。利用类似的方法, GlobalSurg-1 组

织了手术团队从世界各地的 375 个中心收集 10745 名病人的数据, 突出了这项研究的可行

性. 1  

  

参加这项研究有许多好处。 

对于合作者: 

• 参加高影响力国际研究的机会。 

• 共同撰写所有国际专题介绍和出版物, 并有机会在当地、国家、区域和国际上展示这项

研究的报告。 

• 发展各种技能 , 包括申请当地研究批准 , 病人识别 , 方案实施 , 数据收集 , 并使用

REDCap 进行数据上传和分析。 

• 经过研究, 有机会参加在线培训, 使用 REDCap 开发并承担自己的项目。 

• 与主研究一起进行研究性培训的机会。 

• 参与全球 PaedSurg 研究合作, 有机会加入进行中的以改善效果为目的的合作研究和介

入研究。 

  

对病人的未来: 

• 获得关于先天性畸形的大量人口前瞻性数据, 以便在国家和国际层面上提倡加强新生

儿外科服务。这些数据对宣传工作和全球卫生优先顺序至关重要。 

• 确定影响低收入、中等和高收入国家的结果的因素, 可以用于改善对患者的护理。 

• 世界各地的中心有机会互相学习, 以改善病人的护理和结果。 

  

  

全球先天畸形现状 

  

在 2015 年, 全球疾病负担研究发现先天性畸形已上升成为全球 5 岁以下儿童死亡的第

五大主要原因。2 世界上婴儿死亡的三分之一是先天畸形造成的。3-6 这相当于每年有大约 50

万人因先天畸形死亡, 其中 97% 是在低收入和中等收入国家 (LMICs)。7,8 这个数字可能被低

估了，因为许多 LMICs 因先天性畸形而死亡的新生儿是在社区而不是医院去世，没有死亡

证明。6 LMICs 先天性畸形的患病率高于高收入国家 (HICs), 据估计占出生总数的 3-6%, 这

是由于产妇营养不良和 (或) 与感染和致畸因子的接触增加造成的。7,8  先天性畸形的发病

率也更大, 这是由于出生率较高，而且产前诊断很有限, 妊娠终止率在 LMICs 更低。6,7  

尽管先天性畸形的死亡人数大多数源自 LMICs, 但关于先天性畸形的大部分数据来自

HICs。大多数先天性畸形的登记处位于美国和欧洲地区。7 出生缺陷国际信息交流中心虽然

包括中南美和中、远东的几个 LMICs 站点, 但是还没有非洲的站点。9  Mastroiacovo 等最近

在撒哈拉以南非洲地区的一些地方举办了关于如何发展和维持先天性畸形登记处的讲习班, 
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但我们仍未确定这些地方是否会取得成果。7 这些登记处的重点往往是流行病学和预防方面, 

而不是疾病管理和结果。目前针对 LMICs 的研究非常有限。仅仅是通过慈善组织收集了一

些先天性畸形的数据, 如唇 & 腭裂、畸形足、神经管缺损和先天性心脏缺损。10-19 在涉及

胃肠道的先天性畸形方面, 很少有数据可用。后者受到的全球关注较少, 可能是由于这些情

况不适合使用图像，而在不使用图像的情况下，在公共领域提高对它们的认识和吸引慈善基

金是比较困难的。20    

这项研究选取了七项最常见的危及生命的先天性畸形: 食管闭锁, 先天性膈疝, 肠闭锁, 

腹裂, 脐膨出, 肛门直肠畸形和先天性巨结肠疾病。这些疾病都有 1/2000 至 1/5000 的发病

率。21,22 患这些疾病的患儿通常需要在生命的头几天内进行紧急手术护理, 这七项疾病可占

到 40% 的新生儿手术。23 在 LMICS ，与其他主要先天异常 (如脊柱裂) 相比, 这些疾病的

死亡率可能超过 50%, LMICS 脊柱裂的死亡率不到 3%, 但发病率相当高。24 全球这些疾病

治疗结果的差异是明显的; 例如, 在许多 LMICs 中, 腹裂的死亡率是 75-100%, 而 HICs 中

是 4% 或更少。25-27 结果不佳的原因包括缺乏产前诊断、延迟治疗、资源不足、缺乏训练有

素的支助人员以及缺乏新生儿重症监护 (NIC)。24，28，29 据计算, 乌干达的医疗系统只能满足

新生儿手术需要的 3.5%。23  

在 2010 年, 世界卫生大会通过了一项关于先天性畸形的决议, 建议“尽可能采取预防

措施, 实施筛查计划, 并为出生缺陷儿童及其家庭提供护理和持续支持”。7 在此之后, 可持

续发展目标 3 的第二个目标是到 2030 年消除可预防的新生儿和 5 岁以下儿童的死亡。30 显

然, 如果不改变全球优先级别为新生儿和儿童提供外科治疗, 就不可能做到这一点, 据估计, 

这将防止 2/3 由先天性畸形导致的死亡和残疾。21-31 目前, 对新生儿和儿童的外科治疗是低

优先级别的事项, 因为儿童基金会没有专门用于外科治疗的资金, 艾滋病方面的预算超过 1

亿美元, 已经减少了死亡人数和致残率。 20 通常，错误的认为开展全球性外科治疗计划太昂

贵, 但实际上，从挽救经残疾调整的寿命 (DALYs)这一数据上，已证明儿科手术比避孕套分配

更经济。20  

缺乏关于先天性畸形的全球数据, 特别是 LMICs 的数据, 阻碍了它们在全球卫生议程

上的优先顺序. 本研究旨在创建第一个大规模, 地理上全面的, 多中心的前瞻性队列研究, 

选择常见的先天性畸形, 以确定当前全球的管理和治疗结果情况。这对帮助宣传和全球卫生

优先顺序排定至关重要, 并为今后旨在改善结果的介入研究提供指导。 

  

  

全球七种疾病的状况 

  

食管闭锁: 

食管闭锁 (Oesophageal atresia， OA) 被定义为食管正常连续性的完全中断。32  90% 的

病例与气管食管瘘（ tracheo-oesophageal fistula，TOF）有关。32 食管闭锁可分为 5 类: A), 

无 TOF, B) 近端 TOF，远端 OA, C) 远端 TOF, 近端 OA, D) 近端和远端 TOF,  E) H 型 TOF 无 

OA。32 大多数病例为 C 型。32 伴随关联畸形是常见的: 29-39%有心血管异常, 11-18% 肛门

直肠畸形, 16-22% 有肌肉骨骼异常, 4-26%有泌尿生殖尿异常, 3-4% 有十二指肠闭锁和 3-6% 

Down 综合征。33，34 有一半的相关畸形被归类为 VACTERL 相关的一部分; 即非随机的共同

发生的畸形(脊椎, 肛门直肠, 心脏, 气管食管, 肾脏和肢体) 。33 患有 OA 的新生儿通常是

小于胎龄儿，体重比正常婴儿轻 500-1000g。35  

HICs 对食管闭锁的管理通常包括在 NICU 进行出生时的稳定处理, 其次是通过开胸或胸

腔镜 TOF 结扎（如果存在）和食道吻合术。32，36 大约 90% 的患者需要术后机械辅助通气 3

天（中位数）。32 术后第一次经口喂养的时间中位数为 5 天。32 在 LMICs, 患者往往就诊较
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晚, 1/2 到 2/3 的患儿会出现胸部感染, 多达一半出现体温过低。37-39 由于临床状况不佳, 缺

乏资源、设施和训练有素的新生儿手术人员, 导致许多新生儿期患者仅接受胃造瘘、食管造

瘘术和 TOF 结扎术，或经腹远端食管阻塞术, 随后在年龄稍大时行重建手术（如果他们仍生

存）。40 高收入国家和地区的死亡率目前在 3% 岁以下, 中等收入国家和地区是 42%，低收

入国家和地区是 79%, 后者的数据来源非常有限。21,37-50  

  

先天性膈疝: 

先天性膈疝 (Congenital diaphragmatic hernia，CDH) 是指在出生时存在任何的膈肌发育

不全、腹腔脏器经膈肌缺损处疝入胸腔的一种疾病。51 其表现出一系列异常, 从膈肌的小缺

损到重度胸部发育障碍, 导致严重的肺发育不良和持续性肺动脉高压。51，52 28% 的患儿伴发

有其它畸形。51 在高收入国家/地区, 61% 的存活新生儿病人是产前诊断的。51 在产前检测

到的所有病例中, 25-50% 被终止妊娠。53 产前确诊组的患者在手术前死亡的几率高五倍，

说明这个组的病严重程度更大。51  

近几十年来, 高收入国家/地区的 NICU 有了很大的进步; CDH 的新生儿 90%接受了机械

辅助通气治疗，61%接受了强心剂治疗, 96% 使用了一氧化氮和 36% 使用了肺血管扩张剂。
51，54 从 1970 至 2000, 高收入国家/地区的死亡率显著下降, 由 50%降低至 20%。54 然而, 自

那时以来的死亡率未再继续下降。 51，54，55 根据数量有限的研究，中等收入国家的死亡率保

持在 50% 左右。56-62 有一项关于低收入国家的研究，但无法直接用于对比, 因为它主要包括 

"晚期就诊病人", 这一群体的疾病严重程度低, 通常能达到 100% 的生存率。63，64 事实上, 

一些中等收入国家的研究还包括很高比例的在医院外出生且存活下来的病人, 因此必须对

其研究结果进行仔细解析。65，66 可以假设的是, 许多低收入国家和一些中等收入国家的新生

儿, 尤其是那些病情较重的患者, 无法生存到去三级医疗保健机构就诊。 

  

肠闭锁: 

肠闭锁是导致三分之一新生儿肠梗阻的原因。67-69 它包括十二指肠闭锁  (duodenal 

atresia，DA), 空肠-回肠闭锁 (JIA) 和结肠闭锁 (CA)。它们分为四型:  I 型，肠管肌层连续性

未中段，肠腔内有完整的隔膜；II 型，肠管有闭锁段，无肠系膜缺损；III 型，肠管有闭锁段，

伴有肠系膜缺损；IV 型，多个闭锁段。68，70 在空回肠闭锁，III 型又分为 IIIa 型，闭锁段有肠

系膜缺损和 IIIb 型，苹果皮 (闭锁段肠管环绕单一的营养血管螺旋型旋转)。70 所有类型的肠

闭锁都可伴发其它畸形 , 特别是伴发唐氏综合征  (25-40%) 和囊性纤维化  (11% )。70-73 

Burjonrappa 对 130 起病例进行了综述, 从高收入国家的角度，对以下三种肠闭锁进行了有

益的概述 (表 1)。67  

  

表 1: 十二指肠闭锁 (DA)、空肠-回肠闭锁 (JIA) 和结肠闭锁 (CA) 的描述性数据和结果 

67  

变量 DA (n=59) JIA (n=63) CA (n=8) 

产前诊断 46% 41% 12.5% 

平均出生体重 (千克) 2.4 2.8 3.2 
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孕龄 36 37 37 

相关畸形 76% 52% 38% 

术后达到完全经口喂养的平均时间 (天) 18 20 16 

再手术的发生率 13.5% 25% 25% 

平均住院时长 (天) 33 41 44 

死亡率 0% 10% 0% 

 

虽然 HICs 的总体死亡率一般少于 3%, 但 LMICs 的总死亡率仍 40% 左右。67,70,72,74-82 在

HICs 的治疗方案包括通过剖腹手术、腹腔镜或内窥镜进行一期根治。70 然而, 在 LMICs，往

往需要一期行肠造瘘术，待患儿年纪增大或病情更稳定时，再行肠吻合并关瘘手术；因此造

瘘的患儿占相当大比率。78 在乌干达, 从出生到就诊的平均时间是 7 天, 因此, 新生儿在到

达医院时通常病情非常重。76  LMICs 死亡的常见原因包括: 误吸、脓毒症、电解质紊乱、体

液失衡、吻合口漏和短肠。72，75，76，78  

  

腹裂：  

腹裂是一种肠管（有时伴其他腹腔内器官）通过邻近脐部的腹壁缺损中突出来的病症。

与脐膨出不同，没有覆盖囊。腹裂分为简单型(完整, 无梗阻的肠道)和复杂型(伴有闭锁, 坏

死或穿孔)。在 HICs, 大约 10% 的病例是复杂型的, 然而在撒哈拉以南非洲地区的多中心研

究显示多达 25% 的病例是复杂型的, 可能是由于在三级医疗机构就诊之前额外的产后肠道

损伤。26，27，83 估计有 10-15% 的腹裂新生儿伴发肠外先天性异常 (心脏、泌尿生殖、肌肉骨

骼和神经); 这些发现在全球范围内包括 HICs 和 LMICs 的研究中都是一致的。84-90 在 HICs, 

大多数病例是在产前获得诊断并出生在有儿外科的三级医疗中心。然而，在 LMICs，很少有

人进行产前诊断，因此患儿出生在社区，当他们到达三级医院的小儿外科中心时，往往已经

出现感染、低温和低血容量的症状。25,26,91-93  

在各家机构中，减少外露肠管和闭合缺损的方法具有很大的差异。在 HICs 中，最常使

用的两种技术包括，在出生后几小时内在手术室全身麻醉下进行一期修补术，或者在床边使

用特制的 Silo 袋，几天内逐渐减少外露肠管，然后在床边无麻醉下完成腹壁缺损修补，当然

也可以在手术室完成操作。一项随机对照试验、系统评价以及荟萃分析显示，这两种技术的

临床治疗效果相同，但一期修补的患儿术后更依赖 NICU 的技术实力，比如长期的机械辅助

通气。94-97 在 LMICs,往往没有能力建立 NICU, 因此使用特制的 Silo 袋可能会改善这些条件

下的临床结果。25 然而, 由于成本高、可用性有限、缺乏培训并且缺少在低资源环境下使用

的介入性研究, 使特制的 Silo 袋在 LMICs 中无法常规使用。在 HICs 中, 单纯腹裂的新生儿

接受肠外营养的时间是 23 天（中位数）, 直至肠内喂养建立; LMICs 通常缺乏此资源。25，27 

全球的结果有很大的差距, HICs 的死亡率不到 4%, 而撒哈拉以南非洲地区许多儿科外科中
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心的死亡率是 75-100%。25，27  

  

脐膨出： 

 脐膨出定义为腹腔内容物向脐带的疝样突出。它分为大型（大于 50％的肝脏位于透明

囊膜内，腹壁缺损> 5cm）和小型（腹壁缺损较小的婴儿）两个类型。22 无论是大型还是小

型脐膨出，都有 50%-70%的概率合并其它畸形, 包括: 染色体异常（一般为 13,14,15,18,21 三

体）和心脏缺陷。98-101 Beckwith-Weidemann 综合征发生率为 10％，表现为胰腺肥大相关的

巨舌症，器官肿大和早期低血糖。98 在 HICs 中，83-99％的病例是经过产前诊断的，其中大

约三分之一被终止，主要是那些伴有染色体异常的病例。102-104 在 LMICs，很少有妇女接受

产前超声扫描，即使她们这样做了，诊断准确性差异仍很大。105 在科特迪瓦, 6/80 例脐膨

出接受了孕产妇超声扫描, 但只有 2 例被正确诊断。105  

在 HICs 中，大多数小型脐膨出病例都是手术治疗的，但是对于大型脐膨出的最佳治疗

依然需要进行衡量：分期手术闭合或保守治疗，对透明囊膜进行局部治疗直至上皮形成，随

后延迟腹壁重建。106，107 在许多低收入国家，均采取保守治疗脐膨出, 实现改善生存的效果。
108-110 主要问题仍然是透明囊膜破裂, 由于缺乏手术管理或治疗脓毒症的资源, 在 LMICs 中，

该问题可能导致多达 90% 的病人死亡。108，110，111 在高收入国家/地区, 总死亡率估计为

12.7% ，而 LMICs 死亡率是 30.1%, 其中大多数死亡发生在大型脐膨出、合并相关畸形和透

明膜囊破裂的病例。 21,22,85,90,100,104,105,110,112-118 关于脐膨出的研究报道相当有限, 特别是在

LMICs。 

  

肛门直肠畸形: 

肛门直肠畸形 (Anorectal malformation，ARM)包括广泛的多种疾病，包括肛门开口的正

常发育失败，泌尿道和生殖道畸形。119 Krickenbeck 国际分类法定义了多种类型。120,121没有

会阴瘘的患者是通常分组为“高位畸形”，有会阴瘘的患者分组为“低位畸形”。122高达 70％

的患者伴发相关畸形。123-125 治疗方案依赖于畸形的类型，根据 Krickenbeck 分型标准制定外

科术式。121 低位畸形通常采用一期肛门成形术治疗，高位畸形采用后矢状入路肛门直肠成

形术（PSARP），或者一期肠造瘘术后进行该术式。  

高收入国家/地区的死亡率已从 1940 年代的 23％下降到今天的约 3％。222,126 中等收入

国家和低收入国家的研究表明，死亡率分别为 18％和 26％.21,26,50,127-134患儿就诊较晚，这在

中低收入国家更为常见，这可能导致相当高的发病率和较差的远期结果。130 这可能会产生

重大的心理社会影响，例如，经阴道排便而致大便失禁的女孩，被排除在学校和社会之外。 

同样地，在新生儿期接受肠造瘘，但经历严重延误或实际上无法完成重建手术的患儿，可能

会遭受相当大的发病率，耻辱感和社会排斥。31 

  

先天性巨结肠:  

先天性巨结肠（HD）是远端肠道中神经节细胞缺失所致，从肛门括约肌开始并向近端延

伸至不同程度。135 由于受影响的节段缺乏蠕动导致功能性阻塞。135 高达四分之一的病例伴

有一个相关畸形; 10％患有唐氏综合症。27,136在各种环境下，大多数病例均未在产前确诊。
136,137在高收入国家中，90％的患者在新生儿期内出现胎粪延迟通过（> 24 小时），腹胀和胆

汁性呕吐。135,138 在中低收入国家，在新生儿期内很少有患者就诊，通常较晚经常出现完全

阻塞时就诊。137,139,140 因为大多数患者从出生起就有症状，延迟就诊不仅导致就诊前相当大

的发病率，也增加了小肠结肠炎的风险，这可能是致命的，并且使根治手术更加困难且远期

预后较差。135,140  

高收入国家/地区中的诊断通常使用直肠抽吸活检，其可以在婴儿时在没有麻醉的情况
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下进行。 然而，在中低收入国家，可能是由于患者年龄较大和设备/设施不足，全身麻醉下

的全层直肠活检更常见。139,141 在高收入国家/地区中，大多数外科医生的目标是在 3 个月之

前进行明确的手术，在可能的情况下，使用直肠冲洗来保持手术前的减压而不是肠造瘘术。
138,142在中低收入国家，患者通常最先接受肠造瘘术，然后再接受根治手术。141,143,144 一篇文

章建议在资源匮乏的环境中，超短节段 HD 患者可使用经肛门肛门直肠后肌切除术。145目前

高收入国家/地区的总体死亡率低于 3％，而中低收入国家的估计为 18％。21,127,137,138,146-153  

  

  

  

  

目的 

  

开展首个大规模，地理位置全面的多中心前瞻性队列研究，比较全球低收入，中等收入和高

收入国家的一系列常见先天性异常的管理和结果。  

  

目标 

  

1） 比较全球中低收入国家和高收入国家中一系列常见先天性畸形的死亡率和干预后并发

症。 

 

2）确定可影响结果的患者层面和医院层面的因素，可能通过改变这些因素来改善治疗效果。 

 

3）建立由世界各地儿童外科工作者组成的研究合作，以帮助提高研究能力，并为旨在改善

结果的持续合作研究和干预研究创建平台。 

 

4）在全球卫生优先排序、规划、政策和基金等方面提高认识并为新生儿和儿外科治疗提供

宣传。  

  

方法 

  

研究设计: 

  

这是一个国际性的、多中心的前瞻性队列研究，它将涉及来自全球各地儿童外科工作者的数

据收集。 
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合作伙伴招募: 

  

将邀请合作者通过一系列途径参与研究: 

• 个人联系人 

• 专注于全球外科、全球麻醉、儿童外科、区域或全球研究、实习生和专业网络的各个组织 

• 会议介绍 

• 社交媒体, 包括 Twitter、Facebook 和 LinkedIn 

• 专业网站 

• 专门为全球 PaedSurg 研究协作设计的定制网站 www.globalpaedsurg.com 

• 按大陆、区域和国家分配，邀请各地的合作者参与研究 

 

  

  

作者： 

  

将要求出版期刊使所有合作者成为 PubMed 可引用的共同作者。在论文首页的作者将写

为“全球 PaedSurg 研究协作”，其中所有作者的姓名均在文章末尾列出。这种方法基于先前

在“柳叶刀”中描述的平等伙伴关系模式，并由若干国家和国际合作伙伴使用。1,154-157同样，

在所有口头国际会议报告中，所有合作者都将被列为其中的一个作者。在国际海报展示中，

由于空间限制，“全球 PaedSurg 研究协作”将被用于包含所有合作者。 

 

在出版物中，作者将根据他们在研究中的作用列出所涉及内容的细节（附录 1）： 

• 当地合作者 

• 大陆，区域和国家负责人 

• 首席调查员 

• 主要组织者 

• 指导委员会 

每个合作者都可以参与研究中的多个角色，这将相应地在作者列表中表示。  

  

合作者和医院纳入标准: 

任何为具有本研究所列的一种先天性畸形的新生儿和儿童提供服务的医疗保健专业人

员都可以作为合作者参与研究。这包括外科医生，麻醉师，儿科医生，新生儿科医生，护士

和专职医疗人员。合作者的范围包括从医学生到临床顾问等各级别。学生和初级医生、护士

和专职医疗人员应获得负责监督儿童护理的高级外科医生或医师的许可，以便参与研究。 

该高级医疗保健专业人员应作为团队中的合作者加入，并负责确保收集的数据准确、完整且
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无重复。 

所有为首次出现本研究所列的一种或多种先天性畸形而就诊的新生儿和儿童提供救治

的医院，都可以纳入这项研究。  

  

团队结构: 

一个团队中可以有多达三个合作者。数据收集可由一个团队进行, 持续时间为七个月 

(2018 年 10 月至 2019 年 4 月), 或由多个团队 (每队多达三人) 进行, 每队在不同的月份收

集为期一个月的数据。这允许来自一个机构多于三名合作者一起参与研究。一个机构参与研

究的最大合作者人数为二十一人。参与研究的数据收集的最短时长为一个月。 

  

  

  

研究疾病类型: 

该项研究包括七种先天性畸形: 

1) 食管闭锁 +/-气管食管闭锁.  

2) 先天性膈疝.  

3) 肠闭锁 .  

4) 腹裂.  

5) 脐膨出.  

6) 肛门直肠畸形 

7) 先天性巨结肠.  

  

这些代表了最常见的胃肠道先天性畸形。他们通常需要在出生后几个小时或几天内,接

受类似的紧急新生儿手术治疗以避免死亡, 一些病情较不严重的患儿可能会晚些时候就诊。

在 HICs 和一些 LMICs, 这些畸形主要由普通小儿外科和新生儿小组管理, 尽管在一些 LMICs，

成人外科小组也可能来救治这些儿童。在 LMICs，它们是一组未受到充分研究的先天性畸形，

在 HICs，也确实还有很多要研究的地方。 

其他具有生命威胁的先天畸形涉及其他器官系统, 如心脏和泌尿生殖畸形没有被包括

在内, 因为这些可能由其他外科或医疗队管理, 往往需要一套不同的婴儿手术治疗体系。因

此, 在本研究中收集数据的一些合作者不会成为这些病人的主要救治者, 这可能会导致病人

被遗漏或数据不足。 

  

患者纳入和排除标准: 

纳入标准 

新生儿、婴儿或 16 岁以下儿童, 只要第一次表现出本研究所列任何一种先天性畸形，

则都可以包括在本研究中。这只包括那些以前没有接受过任何手术的儿童 (手术包括肠造瘘
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术)。先在其它医疗机构接受基本的复苏和支持治疗的儿童, 然后被转移到该研究中心, 可以

包括在内。 

如果病人表现出超过一项本研究所列的先天畸形 (例如食管闭锁和 ARM), 每个畸形的

细节可以包括在研究中。但是, 只有在研究期间表现出的畸形才应包括在内。例如, 如果病

人以前曾进行十二指肠闭锁修复, 然后在研究期间表现出先天性巨结肠, 则只有后者的治疗

方案和结果可纳入研究。 

主要表现出本研究所列畸形但只接受姑息治疗或未接受治疗的患者必须包括在研究中, 

以反映真实的结果。 

  

排除标准 

  患有本研究所列的先天性畸形，但以前接受过针对该病情的手术的任何新生儿, 婴儿或

儿童。如果他们最近接受了针对该病情的手术, 并出院, 然后在研究期间表现出手术相关的

并发症, 他们不应该纳入研究。只有在研究期间第一次出现病情的病人才应包括在内。 

  

时间段: 

这项研究的数据收集期从 2018 年 10 月 1 日至 2019 年 4 月 30 日(包括) , 并有为期 30

天的主要干预后随访期 (关于主要干预的定义见附录 2)。只有在入院后前 30 天内接受主要

干预的病人才纳入随访。因此, 在 2019 年 6 月底之前将完成主要的数据收集。数据验证将

于 2019 年 7 月和 8 月进行。 

  为了参与研究, 合作者必须提供至少 1 个月的数据。这是为了让那些时间有限的合作者

参与进来。然而, 我们鼓励所有合作者如果有时间和能力，在数据收集期间尽可能多的 (最

多 7 月) 提供数据, 以优化研究中所包括的病人的数量, 从而提高研究结果的影响力。 

  要标准化数据收集, 每个月的数据收集都必须在每月的第一天开始, 并在本月最后一天

结束。需要记录每个纳入研究的病人收集数据的月份。 

  在数据收集期间, 所有符合纳入标准的病人都必须纳入研究, 以便提供准确的死亡率和

发病率数据。例如, 如果 4 名腹裂患者在数据收集期间出现 2 例死亡时, 则所有 4 名患者都

必须纳入研究, 以提供 50% 死亡率的准确结果。如果只有 2 例生存病例被包含在结果中，

将虚假地显示 100% 的生存率。如果只有 2 例死亡病例被纳入, 结果将会错误地显示 100% 

的死亡率。 

  

  

鉴别连续患者的方法: 

  

用于鉴定可纳入研究的所有患者的方法如下: 

•   每日病房查房—包括新生儿病房、儿科病房和任何其他有相关病情的新生儿和儿童可能

出现的场所。 

•   交班。 

•   多学科团队会议。 

•   病人入院记录。 
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•   手术室记录簿。 

•   与处理新生儿或儿童相关病情的同事和团队成员定期沟通。 

•   确保所有参与诊治新生儿和儿童相关病情的工作人员知道该项研究正在进行中, 并能

够在有任何病人表现出相关病情时，提醒研究小组的一名成员, 该病人应纳入该项研究。 

  

  

避免重复患者进入研究的方法: 

  

为了避免在这项研究中重复纳入同一病人, 在研究中所包括的所有患者的同期名单必

须由团队负责人维护并由团队中所有合作者共同使用。该清单应包括病人的姓名, 出生日期

和住院号, 还有他们相对应的 REDCap ID（该 ID 是在患者的数据输入 REDCap 时创建的）。在

加入本研究的申请被通过后，团队将在电子邮件中收到一份为此创建的电子表格。 

  

  

结果测量和患者数据收集: 

主要结果：院内死亡率（包括所有致死原因）。 

死亡率统计将包括研究中的所有患者，不管其在院期间有无接受干预。 

对于在主要干预后住院超过 30 天的患者，将只统计主要干预后 30 天内的死亡率。每个

研究病种相应的主要干预定义见附录 2。 

对于未接受主要干预（仅在病房接受保守治疗）但在首次入院后第 30 天仍然存活并住

院的患者，将使用此时间点记录其主要结果的死亡率状态。 

 

次要结果：在主要干预后 30 天内发生的并发症，包括： 

•手术部位感染 

•伤口裂开 

•需要重新干预 

•特定条件并发症（附录 2/3）。 

•特定条件结果变量（附录 2/3）。 

•住院时间（死亡的患者记录从入院到死亡的时间） 

•主要干预后 30 天死亡率。 

有关定义，请参阅附录 2。 

对于在入院后 30 天内未接受过主要干预的患者，不需要收集次要结果，但需要收集住

院时间或入院到死亡时间。 

  

  

以下方面的数据将被收集： 

•患者人口统计学 

•产前保健/诊断 

• 院前处置 
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• 从出生到进入研究中心的时间 

• 从入院到接受主要干预的时间 

• 临床情况 

•  围手术期（或围主要干预期）复苏和治疗 

• 手术治疗 

• 结果 

 

附录 3 为详细的数据收集表。 

本研究中涉及的结果和变量都来源于已公布的核心成果集，系统评价和 meta 分析中常

见的结果，国际注册组织收集的数据和国际分类标准。51,52,67,89,95,96,119-121,138,158-163  

  

  

数据收集工具: 

  

将使用安全，用户友好的数据收集工具 REDCap 收集数据。164 这对参与的合作者是免费

的。数据可以直接上传到 REDCap 系统，或者协作者可以在打印的数据收集表上收集数据，

并在以后将其上传到 REDCap。还有一个智能手机应用程序，允许离线数据收集。合作者不

应将任何患者身份信息输入 REDCap。在为患者提交数据后，将为该患者创建唯一的 REDCap 

ID。合作者应保存好包含研究中患者身份信息及其相对应 REDCap ID 的机密清单，以便在以

后随访和验证（如果需要）中确定患者身份。该清单应按照当地数据保护法律保存. 

一旦某一研究中心获得了参与研究的批准，应通过电子邮件将证明材料发送给首席研究

员 Naomi Wright（paedsurg.research@gmail.com）。伦敦国王学院的 REDCap 团队将通过电子

邮件向合作者发送登录详细信息。将向所有协作者提供有关如何将数据上传到 REDCap 的分

步指南。 REDCap 将包含一个预先设计的数据收集工具，带有勾选框和下拉菜单，可以方便

快捷地输入数据。  

  

机构数据收集: 

  

在项目报名时，研究合作者需要完成一个关于其所在机构的新生儿和儿科外科治疗所需

的设施和资源的简短调查（附录 4）。 为了优化准确性并允许数据验证，调查应由至少两名

合格的医疗保健专业人员独立完成，其中一名最好是是研究负责人，高级外科医生或麻醉师。 

调查不应该由学生完成。 数据将用于评估资源和设施的可用性与患者结果之间的关联。 任

何个人合作者，机构或国家都不会在结果中被独立标识。 
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数据验证: 

  

病人资料: 

  将随机选择 10％的合作中心进行数据验证。这将涉及在每个验证中心确定一个额外的

独立研究合作者，以确定在数据收集期内有资格参与研究的患者数量，检查是否遗漏了，并

再次收集选择的数据以检查其准确性。分中心的研究负责人将确定独立合作者并邀请他们参

与，他们必须是团队中为具有相关病情的新生儿或儿童提供医疗保健的专业人员，而且没有

参与最初的数据收集。他们还将作为合作者出现在最终的演示文稿和出版物中。 

验证数据将在单独的 REDCap 验证数据库上收集，输入的数据将与输入主数据库的数据

进行交叉检查，以评估准确性。验证数据将包括纳入研究的每个患者的七个变量，这些变量

来自验证机构的 1 个月的数据收集。已经选择进行验证的变量应通过入院记录和手术室日

志追溯获得;不会要求从患者记录获得病房管理的详细信息，因为这可能比原始的前瞻性数

据收集更加不准确。如果被选择成为验证中心，验证数据收集表将提供给验证中心。 

验证问题也将内置到数据收集工具中。例如，如果患者在初次干预之前死亡，则他们应

该在初次干预的“麻醉类型”处输入“不适用”。同样，在首次住院期间死亡的患者不应该

在出院后随访中输入数据。应为每位患者完成至少 90％的主要和次要结果。数据最初可以

上传并在以后完成。合作者将通过电子邮件发送提醒，以完成缺少数据的任何数据集。 

将要求验证中心的所有合作者完成关于他们收集这些数据经历的简要调查，以便识别任

何可能的错误并帮助对数据进行解释（附录 5/6）。 

 

机构数据: 

  关于新生儿和儿科手术的机构资源和设施的调查数据将通过评估同一中心的不同合作

者独立完成的调查之间的一致性水平来验证。其中一名合作者应该是研究负责人（高级外科

医生，医生或护士）和研究团队的另一名成员。  

  

样本大小计算: 

  

使用 Stata / IC 15.0 进行样本量计算，基于 Bonferroni 校正进行多次测试，假设效度为

80％，总类型 1 错误为 5％。 表 2 说明了每种疾病所需的样本量。 样本量为主要结果计算

得到的，中低收入国家/地区和高收入国家/地区的死亡率的比较，以及低收入，中等收入国

家和高收入国家各自的死亡率。计算中使用的死亡率估计基于分别在低收入，中等收入和高

收入国家公布的这些疾病的汇总数据，如表 2 第一栏中所述。  
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表 2: 低收入、中等和高收入国家的估计死亡率和样本规模以及全球每个机构每月平均病例

数 

  

疾病 低收入国

家死亡率 

(%, n) 

中等收入国

家死亡率  

(%, n) 

中低收入国

家死亡率  

(%, n) 

高收入国

家死亡率  

(%, n) 

样 本

量，低

收入国

家 

样 本

量，中

等收入

国家 

样 本

量，高

收入国

家 

样本量，

中 低 收

入 国 家 

VS 高收

入 国 家 

（每组） 

每个机构

每月的平

均病例数 

(包括高中

低收入国

家) 

食道闭锁  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 

先 天 性 膈 疝  * 

51,55-62  

-  47.4% 

(130/274) 

47.4% 

(130/274) 

20.4% 

(201/982) 

- - - 63 0.54 

肠闭锁 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 

腹 裂  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 

脐 膨 出

21,22,85,90,104,105,110,11

2-118  

25.5% 

(41/161) 

31.9% 

(132/414) 

30.1% 

(173/575) 

12.7% 

(40/316) 

1040 1040 196 115 0.63 

肛 门 直 肠 畸 形 

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 

先 天 性 巨 结 肠 

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 

 

* 目前尚无关于低收入国家的 CDH 死亡率的代表数据。 
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根据先前进行的 PaedSurg Africa 研究中纳入的患者数据（该研究采用了类似的研究设

计），可以预见高收入国家和中低收入国家在本研究中检测到的样本量将有显著。26 在

PaedSurg Africa 研究期间，撒哈拉以南非洲 23 个国家的 76 家医院共有 220 名合作者在该研

究同一时期内收集数据，共纳入了包括 188 名患有肛门直肠畸形的患者和 111 名患有腹裂

的患者。26由于这项研究是全球性的，而不仅限于撒哈拉以南非洲地区，我们预计患者数量

超过这个数字。 

根据中低收入国家提供的有限数据，检测低收入和中等收入国家对肠闭锁、脐膨出、肛

门直肠畸形和先天性巨结肠的显着差异似乎不太可行;由于目前没有来自低收入国家的可靠

数据，先天性膈疝的情况未知。因此，主要数据分析将比较中低收入国家和高收入国家之间

每种疾病的死亡率。如果可能，我们将尝试进行二次数据分析，比较 LICs，MICs 和 HICs 的

死亡率，但该分析只能用于食管闭锁和腹裂。 

  

估计的研究人口: 

根据上文表 2 所列的所有经济状况下的已有研究数据, 估计每个研究条件下每月向机

构提交的病例数。平均来说, 大多数治疗这些疾病病人的机构每月收治 1-2 个新病人。因此, 

每个参与机构预计每月将有大约 7-14 个病例纳入研究 (尽管有些机构可能更多或更少)。参

与研究的病例数目并无最少要求。并非所有机构都能在数据收集期间接收到所有七种疾病的

病人。 

  我们的目标是至少包含 365 个月的数据; 183 个月的数据来自中低收入国家，183 个月

的数据来自高收入国家。这么做的原因是为了确保有足够多的脐膨出病例来确定中低收入国

家和高收入国家之间的显著性差异;而确定其他疾病的死亡率显著差异不需要收集这么多月

的数据。这可能涉及 365 个机构收集一个月的数据，或者 52 个机构收集 7 个月的数据或两

者之间的变量（即 100 个机构，每个机构收集 3-4 个月的数据）。研究中包含的最新患者总

数将保留在研究网站（www.globalpaedsurg.com）上，以便所有合作者可以共同努力实现这

一目标。  

  

试点研究: 

将由多种语言和大洲的牵头调查人员进行关于病人数据收集表、机构调查、验证数据收

集表和验证调查的试验性研究, 以便在研究使用之前优化其设计, 并解决跨站点有效数据收

集和研究完成的可行性或其他障碍。 

  

  

数据分析: 

患者和机构数据: 

  

使用 Stata 和 SAS 9.4（Cary，NC; USA）分析数据。如果存在，将删除重复项。将分析协
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变量的缺失数据以确定其是否与结果相关，并且相应地使用完整案例分析或多种插补技术进

行分析。 

使用 Chi-Squared 分析确定每种疾病 LMIC 和 HIC 之间死亡率的差异，或者如果任一组包

含少于 10 名患者，则使用 Fisher 精确检验。将使用世界银行 2018 财政年度对低收入，中等

收入和高收入国家的分类。175 

将在协变量和主要结果死亡率之间进行单变量逻辑回归分析。基于该结果，p 值<0.10 的

协变量将包括在多变量模型中。最终的多层次多变量逻辑模型将使用逐步，向后消除影响结

果的干预措施和围手术期因素来确定。结果将显示为优势比与相应的 95％置信区间。将针

对混杂因素和效应因子调整数据。潜在的混杂因素包括：出生时的胎龄，体重，从出生到出

现的时间以及主要干预时美国麻醉医师协会（ASA）的得分。潜在的效应因子包括：围手术

期抗生素的给药，液体复苏，热量控制和提供其他特定条件的新生儿治疗，例如腹裂新生儿

的肠外营养。 

还将进行多层次，多变量逻辑回归分析，以确定影响死亡率的机构因素，并调整混杂因

素。 P <0.05 将被认为是有意义的。 

  

数据验证: 

  将利用加权的 kappa 统计来确定研究患者数据与验证患者数据之间的一致性水平。 这

将作为每个被验证变量的一致比例表示。  

对于两个或两个以上合作者独立完成新生儿和儿科手术资源和设施可用性调查的机构，

将使用加权 kappa 统计量来确定答复之间的一致性水平。  

  

数据存储、管理和共享: 

所有数据都将存储在安全，受密码保护的 REDCap 数据库中。164 这将由 REDCap 团队每

天在 King's College London 服务器上备份。主要研究人员还将每周在两个加密的密码保护记

忆棒上备份数据。所有数据均由数据管理计划管理，该计划将由伦敦国王学院的数据管理团

队监督，并在整个研究期间每 3 个月更新一次。完整的数据集将长期安全地存储，保存至研

究后至少 10 年。 

个人合作者将能够随时访问他们的机构数据。可以使用 REDCap 下载和分析它。主要研

究人员将能够访问完整数据集，以监督整个研究中的数据收集并进行后续数据分析。根据需

要，将根据个人情况向研究团队成员提供对完整数据集的访问。这将包括一名统计员来协助

进行数据分析。这可能包括指导委员会的成员，以监督数据收集。也可能包括组委会的成员，

以便联系协作者完成缺少数据的数据集。 

在公布主要研究结果后，将与所有合作者共享完整的匿名数据集并公布于众。在研究报

告的出版或发表过程中，个人合作者，机构或国家不会有有独立识别标识。对于主要研究出

版物，将汇集低收入，中等收入和高收入国家的所有数据进行分析。在主要研究报告发布后，

来自一个国家的合作者可以对其国家的数据进行子分析，但前提是所有从该国家提供数据的

合作者都同意。在公开可用的数据集中无法识别单个国家/地区名称 - 每个国家/地区将以

随机数字表示。公开的匿名数据可以识别所在洲，允许进行洲的数据子分析。  
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地方研究批准或伦理考虑: 

  根据伦敦国王学院伦敦研究伦理委员会的指导原则，该研究被归类为临床观察，因此不

需要伦理批准（附录 7,8 和 9）。 

该研究符合临床观察标准如下： 

• 收集的所有数据只衡量当前的治疗方案，该研究不涉及对患者的正常治疗做任何改变。 

• 低收入，中等收入和高收入国家的现行治疗方案和结果将与文献中公布的标准进行比较。

表 2 详述了高收入国家七种疾病中每种疾病的当前死亡率标准。 

• 所有研究数据都是临床常规需要收集的信息，即研究团队本就应该知道这些信息，而不

向患者/父母询问任何其他问题。 

• 要输入 REDCap 的所有数据完全是匿名的，没有可识别患者身份的信息。 

• 研究结果中不会单独标注可识别的个人合作者，机构或国家的信息。 

• 所有数据都将安全存储，并由伦敦国王学院数据保护团队依据定期更新和数据监管保护

计划进行管理。 

有关 NHS 患者，已经寻求国王学院医院研究伦理部门的其他建议。已经确认，由于该

研究被归类为临床观察，因此不需要伦理批准。必须相应地寻求当地临床观察批准（附录 10）。 

根据当地法规，研究合作者将被要求在其机构获得当地的研究批准。在某些中心，该研

究可能被视为临床观察，但在其他中心可能需要申请完全的伦理许可。将本地研究批准证据

通过电子邮件发送给主要研究人员后，才会获得 REDCap 数据收集工具的登录访问权限。 

如果不存在正式的伦理或审计委员会，合作者必须征得医院院长或外科、儿科或新生儿

科主任的批准才能参加。在这种情况下，请将签署的确认后者的信件通过电子邮件发送给主

要调查员。 

对于收集常规、匿名、去个人识别信息的数据的临床观察，通常不需要患者同意。但是，

合作者应检查当地有关此的规定并相应地遵循它们。  

  

资金： 

Wellcome Trust 已提供资金，用于支付 REDCap 数据收集工具的成本，并支持 REDCap 管

理团队和数据保护团队（4032 英镑）以及网站设计，开发和维护（850 英镑）。 

与其他大陆范围内的全球协作，前瞻性，观察性队列研究一致，个人伦理申请无法获得

资金，也不会向参与该研究的合作者支付报酬。1,26,154-156,176 

合作者将收集有关其自身患者的匿名数据，他们将在整个研究过程中保持其数据的所有

权，并能够下载和分析数据，以便进行本地审核和改进。所有合作者都将成为出版物的共同

作者，该研究将为合作者，团队和未来患者提供额外的机会和利益，如第 4 页所述。在许多

机构中，审计和/或伦理批准不会产生费用。在需要这些费用的地方，伦理审查委员会可能

会认为这是一个由当地推动的合作项目，而不是正式国际研究。 

没有资金用于患者随访。请尽可能在您当前服务的范围内对患者进行主要干预后 30 天

的随访。在数据收集表格中有一个选项可以记录何时无法进行后续跟踪。 

Wellcome Trust 对研究方案的内容没有任何意见，只是建议在同行评审期刊中公开访问

结果，并在发布后公布完整的匿名数据集。 
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限制： 

• 本研究仅涉及到医疗机构就诊的新生儿和儿童的管理和结果，以便纳入研究。一些患有

这些疾病的儿童，尤其是中低收入国家的儿童，可能永远无法到达能够提供其所需外科

治疗的医疗中心，这将导致社区死亡或终生残疾。因此，本研究的结果可能会低估了中

低收入国家这些疾病的真实死亡率和发病率。 

• 参与机构将通过便利滚雪球抽样招募。具有参与网络研究能力的机构可能代表一部分新

生儿科和儿外科诊疗能力较高的中心，从而使本研究获得的结果较好。我们将根据 WHO

分级标准评估并记录参与研究的各个中心的医疗保健水平。然而，在实践中，三级医疗

机构以外的医疗中心不太可能为本研究所列的先天性畸形的新生儿提供明确的外科治

疗。该研究可能会错过在地区医院接受挽救生命的临时手术的患者，例如肛门直肠畸形

的肠造瘘术，直肠冲洗或用于先天性巨结肠患者的肠造瘘术或脐膨出的保守治疗。 

• 随访将限于主要干预后 30 天内。因此，该研究将采集患者的急性管理和结果，不是其

远期预后，而远期预后对于先天性畸形患者远期残疾和生活质量方面也很重要。  

  

研究能力建设: 

参与该研究将为合作者提供进行研究的经验，包括获得当地研究批准，使用研究方案识

别患者和收集数据，使用 REDCap 数据收集工具，数据验证过程以及数据分析，解释和报告。

将向有兴趣使用该软件进行自己研究的所有合作者提供有关如何使用 REDCap 建立项目的在

线培训课程。通过这一过程，我们希望支持合作团队加强研究能力，旨在鼓励进一步全球性

的新生儿和儿科手术方面的研究。 

在这项研究期间建立全球 PaedSurg 研究合作将为持续的协作工作和未来旨在改善结果

的介入性研究创建一个平台。这方面的一个例子是旨在提高撒哈拉以南非洲出生时患有腹裂

新生儿的生存率多中心介入性研究，该研究由 Wellcome Trust 资助，使用了 2016/17 年

PaedSurg Africa 多中心前瞻性队列研究的结果。  

 

研究培训会员: 

除此之外，合作者还将有机会与主要研究一起进行可选的研究培训。在此会员期间，合

作者的目标是开发和开展自己的本地研究项目。将提供月度研究网络研讨会，涵盖以下主题： 

1. 产生研究问题和假设 

2. 学习设计的类型 

3. 研究方案书写 

4. 伦理考虑和研究批准 

5. 数据收集 

6. 数据清理和分析 

7. 数据解释 

8. 准备摘要以提交给会议进行演示 
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9. 写一份手稿 

10. 选择期刊并提交出版 

从 2018 年 10 月开始，总共将有 10 个在线课程，为期 1 年。每个课程将持续 1-2 个小

时。全球 PaedSurg 主要研究的每个阶段将在会议期间用作工作实例。网络研讨会将以英语

进行，但每个会议的摘要将根据需要以多种语言提供。与网络研讨会一起，将建立一个辅导

计划，其中合作者与学者（说同一种语言）合作，在他们研究的设计，进行和写作过程中提

供一对一的建议和支持。 

目标是让每个参与者完成他们自己的摘要以提交给会议出版。导师还将支持参与者撰写

他们的结果以供发表。所有参与者都将获得证书，以确认完成研究培训计划。根据摘要的选

择，将邀请 10 名参与者通过在线电话会议向更广泛的 Global PaedSurg 合作展示他们的研究

成果，前三名获奖者将会获得奖金。 

 未参加研究培训计划的合作者也将有机会设计和进行研究能力建设的研究前和研究后

评估，并有机会作为第一作者呈现和发布结果。这将需要对其主要研究单独的伦理批准。具

有研究经验的合作者将被邀请担任导师志愿者。  

  

传播： 

展示： 

最初，研究概念和设计将在全球儿童外科，全球外科，全球健康，儿童健康和先天性畸

形的国际会议上展示，以招募合作者参与研究。这一过程不仅有助于参与研究，还有助于提

高对在全球卫生议程中考虑先天性畸形的必要性的认识。研究完成后，结果将在全球的地方，

区域，国家和国际会议上公布。研究方案和研究结果的宣传介绍将由世界各级培训、学科和

地区的研究合作者介绍。这通常为中低收入国家的合作者提供通过会议组织获得旅行奖学金

以参加和出席会议的机会。这不仅有助于传播研究成果，还为儿童外科护理提供者在国际会

议上参加，展示和联络提供了机会。 

将鼓励所有合作者在当地，区域和国家展示结果，以提高全社会的认识。为此目的，将

以多种语言提供标准的 PowerPoint 演示文稿和海报。所有演讲将由主要研究者和组委会协

调，以避免重复，并确保所有会议规定得到满足。 

 

出版物： 

研究方案将在 ClinicalTrials.gov 上注册，研究方案将提交给同行评审的出版物。完成研

究后，将举行一次或多次电话会议，合作者之间分享和讨论数据分析和研究结果。在提交之

前，所有合作者都将分享最终稿件以供批准。主要成果文件将提交给同行评审期刊的开放获

取出版物。我们将要求所有合作者都被列为 PubMed 可引用的共同作者。 

 

发表后： 

出版后，可以由合作者与当地伦理委员会和团队共享手稿，以反馈研究结果并考虑改善

患者护理的领域。研究结果可以与当地收集的数据进行比较，合作者可以在研究期间随时下

载这些数据，并在研究完成后向主要研究者获取。完整的匿名数据集将公开发布。 

合作者将有机会对其国家（如果该国的所有合作者都同意），地区或洲的数据进行细分。

所有当地合作者为该地区提供数据，国家/地区/洲负责人，主要调查人员，主要组织者和指

导委员会将列为共同作者。  
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结果： 

  本研究旨在首次根据我们的知识，定义全球范围内一系列常见危及生命的先天性畸形的

管理和结果。这将有助于提高人们对低收入，中等收入和高收入国家之间不可接受的结果差

异的认识，以及在全球卫生议程中重点关注改善先天畸形新生儿的产前诊断和外科治疗的必

要性。尽管先天性畸形成为全球 5 岁以下儿童死亡的第五大原因，但新生儿的外科治疗尚未

在联合国儿童基金会和世界卫生组织等组织中获得重视。这可能是由于缺乏对中低收入国家

的先天性畸形的研究，特别是胃肠道畸形方面。本研究将为此类宣传提供大系列、地理上涵

盖范围广的数据集。这将为当地外科手术团队提供证据，支持将新生儿外科治疗纳入正在制

定的国家外科手术计划中，并将为全球外科治疗的倡导者提供支持全球变化的数据。如果要

实现可持续发展目标 3.2，到 2030 年没有新生儿或 5 岁以下儿童死于可预防的原因，这一

点至关重要。 
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附录 

1. 协作角色  

参与这项研究有许多方式: 

  

1) 作为当地合作者: 

这包括: 

与团队中为相关疾病的儿童提供医疗服务的相关成员讨论该研究，并创建一个团队（或

多个团队）参与数据收集。数据收集可以由一个团队进行，最长持续 7 个月（2018 年 10 月

至 2019 年 4 月），也可以由多个团队在不同的一个月内收集数据。一个团队中最多可以有三

名合作者。 

•使用研究方案申请并获得您所在机构的研究批准。 

•使用研究方案中设定的标准来确定纳入研究的患者。 

•使用预先设计的数据收集表格收集预期数据。 

•将匿名数据上传到 REDCap。 

•维护研究中包含的所有患者的机密清单及其 REDCap ID，以避免重复，并能够在以后识别以

进行后续跟踪和验证（如果需要）。 

合作者将有机会在全球各地的会议上展示该研究 - 最初研究概念以招募合作者，然后

是研究结果。这将由主要研究者和组委会协调，以避免重复，并确保遵守所有会议规定。 

  

2) 作为国家负责人: 

除了当地合作者的角色之外，国家负责人还帮助招募其他合作者参与本国的研究。他们

还帮助解决当地合作者提出的问题，并为获得当地研究批准提供支持。如果需要，另一个角

色可能是帮助将研究文献翻译成该国的当地语言。 

 

3）作为大陆或区域负责人： 

除了当地合作者的角色之外，大陆或区域负责人帮助招募国家负责人。他们将成为对该

研究有疑问的国家负责人的第一联系人。他们将在其所在地区或大陆的国家和国际会议上鼓

励和协调关于本研究方案的介绍，以帮助招募合作者。在此类演示之后，他们将帮助将感兴

趣的合作伙伴引导至适当的国家负责人以获得进一步的建议。 

 

4）作为首席组织者： 

首席组织者的角色可能包括以下一项或多项活动： 

•为研究开发徽标。 

•开发和维护“Global PaedSurg”网站。 

•协调网站上的博客以及来自世界各地的合作者的贡献。 

•翻译研究文件，REDCap 数据收集工具和网站，以优化世界各国研究的包容性。 

•开发 REDCap 数据收集工具。 

•负责 Global PaedSurg Twitter 帐户。 

•启动并运行 Global PaedSurg Facebook 帐户。 

•如上所述，其他社交媒体。 
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•一组合作者将有机会在数据收集之前编写研究方案以供发布。 

•在 ClinicalTrials.gov 上注册协议。 

•维护协作者数据库。 

•与合作者沟通。 

 

5）作为首席研究员： 

首席研究员的角色可能包括以下一项或多项活动： 

•参与试点研究并提供有关如何在2018年10月研究启动前优化数据收集表格和研究的反馈。 

•参与试点研究和数据验证过程的设计。 

•翻译研究文件，REDCap 数据收集工具和网站，以优化世界各国研究的包容性。 

•一组合作者将有机会在数据收集之前编写研究方案以供发布。 

•在 ClinicalTrials.gov 上注册协议。 

•有机会参与主要成果手稿的编写委员会。 

 

6）作为指导委员会成员： 

•参与研究设计和协议开发。 

•参加伦敦国王学院的伦理学申请。 

•参与撰写和修订研究方案以供发表。 

•参与结果手稿的数据分析，编写和修订以供发布。 

•对研究的监督和决定。 

 

该研究的首席研究员是 Naomi Wright 女士 MBChB（荣誉），BSc（荣誉）MRCS DCH，英

国伦敦国王学院国王学院全球健康与健康伙伴关系中心，小儿外科注册员和 Wellcome Trust

临床博士研究员。电子邮件：paedsurg.research@gmail.com。电话：0044 7824468954。 

 

***所有合作者将成为最终演示文稿的共同作者，并将成为最终出版物的 PubMed 可引用的

合著作者。  

  

  

  

  



 25 

2. 数据收集表中使用的术语词汇表 

术语 定义 

出生时的胎龄 妇女末次月经周期的第一天到患儿出生前的周数。 

主要干预: 每个疾病的定义 •食管闭锁：手术，无论是临时的还是确定的，用于治疗食道

闭锁和/或气管 - 食管瘘。 

•先天性膈疝：包括缩小缺损范围和闭合缺损的手术。 

•肠闭锁：手术（包括一期吻合术和分期造瘘术） 

•腹裂：包括直接手术关闭腹壁缺损和使用 silo 袋类覆盖物的

操作。但不包括最初就诊时在外露肠管上放置保湿物的操

作•脐膨出：包括手术和对透明膜囊局部外用药物治疗（无

论他们是否继续需要手术）。 

•先天性巨结肠：包括一期手术或分期手术，灌肠, 泻药，手指

刺激。不包括术前灌肠。如果病人在入院 30 天内接受了

手术，则仅认为手术为主要干预措施。 

•肛门直肠畸形：包括一期手术和分期手术,肛门或瘘管扩张。

如果肛门/瘘管扩张失败, 在入院 30 天内，患儿仍需要手

术的,则仅认为手术是主要干预措施. 

 

手术不管是否使用麻醉，不管是否是在手术室内进行操作。 

 

主要干预不包括： 

•不包括与先天性结构畸形治疗无直接相关的操作或手术。例

如, 它不包括胸腔外引流术, 腹腔外引流术和中心静脉置

管。 

 

美国麻醉协会 (ASA) 评分 1.健康的人，2。轻度系统性疾病，3。严重的系统性疾病，4。对

生命持续构成威胁的严重的全身性疾病，5。如果没有手术，预计

不会存活的垂死病人 
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随访 这可以包括与患者/患者家属的所有可靠沟通，包括门诊随访，通

过电话和其他方式。 

住院时间 这包括入院当天和出院当天。 例如，10 月 5 日入院并于 10 月 10

日出院的患者住院时间为 6 天。 如果患者死亡，请记录直至死亡

的天数。 仅包括首次入院的持续时间，如果患者在出院后重新入

院，则不包括随后的入院时间。 

手术部位感染 (SSI) 这由疾病控制中心 177 定义为在手术后 30 天内包括以下一项或多

项： 

1）从表面或深 (筋膜或肌肉) 切口流出脓液,但不包括空腔脏器流

脓和手术部位流脓 2）至少两个：疼痛或压痛; 局部肿胀;发红; 热; 

发热; 切口人为开放引流, 自发伤口裂开或临床医生诊断为手术

部位感染（阴性培养拭子排除此标准） 

3）切口内有脓肿形成（临床或放射学检测）。 

切口裂开 包括术后任何层次的伤口裂开 

脓 毒 症 脓毒症是指怀疑或确诊由细菌, 病毒, 或真菌原因引起的全身炎

症反应综合征（SIRS）。SIRS 是一个应激反应, 导致以下两个或

更多的结果: 温度 > 38.5°C 或 < 36°C；心动过速 *,在小于 1 岁

的患儿中，表现出心动过缓 *；呼吸急促 *； 白细胞减少或 增

多 *； 高血糖症 *；精神状态改变；高乳酸血症*,中央毛细管再

充盈时间延长 > 2 秒。* 标记的变量需参考患儿相应年龄段的正

常范围值。 

适当的抗生素 广谱的抗生素，包括革兰氏阴性，革兰氏阳性和厌氧细菌，或是

根据当地用药指南或微生物样本的药敏试验结果进行标准经验性

治疗。 

低体温症 定义为 < 36.5 摄氏度的核心温度。 

低血容量症 诊断标准包括以下至少一项：中央毛细管再充盈时间延长 > 2 秒, 

* 心动过速, 皮肤花斑, * 少尿,口唇发绀,意识障碍, * 低血压。* 

标记的变量需参考患儿相应年龄段的正常范围值。   

首次肠道喂养 患者通过任何途径接受任何肠内摄入的第一天 
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全肠内喂养 患者摄入足够该年龄段所需的容量及能量，并且不依赖于任何其

他营养来源 

食道闭锁（伴或不伴食管气管瘘）

分型 (Gross 分型) 

A：没有瘘管，B：近端食管气管瘘，远端食道闭锁，C：远端食管

气管瘘，近端食道闭锁，D：近端和远端都有食道气管瘘，E：H

型食管气管瘘，无食道闭锁。 

长段缺失型 食道闭锁 4 个椎体以上的食道缺损。 解剖上此类病例要么无瘘，要么远端

瘘管伴缺损段大于 4 个椎体以上, 使一期吻合很困难。 

短段缺失型食道闭锁 不到 4 椎体的缺损，一期吻合通常是可行的。 

肺炎 肺部炎症通常由细菌或病毒感染引起，其中肺囊泡充满脓液并且

可能出现肺实变。 

先天性膈疝研究组 (SG) 分类 54, 

178, 179  

缺陷 A：最小缺损，通常为“肌肉内”缺损，半膈膜留存> 90％; 缺

损区域与胸壁重叠<10% 

缺陷 B：存在 50-75％的半膜片;缺损区域与胸壁重叠<50%。 

缺陷 C：半膜片存在<50％;缺损区域与胸壁重叠>50%。 

缺陷 D：最大缺陷（以前称为“发育不全”）;完全或几乎完全没有

隔膜，存在<10％的半隔膜;缺损区域与胸壁重叠>90%。在外科手

术中，它的缺损后缘超过脊柱范围，没有后侧缘，仅有一个微小

的前或前内侧缘。由于完全没有膈组织是非常少见的，这是先天

性膈疝研究组成员的共识。 “D”缺陷都需要贴片（或肌瓣）进行

修复。 

 

CDHSG 分型系统图： 

从 腹 腔 朝 向 半 胸 腔 观 察 ， 显 示 左 侧 膈 肌 缺 损 。
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右侧膈肌缺损没有相应的缺损图，因此 CDHSG 建议应用上述说

明并反转（镜像）图表以确定右侧缺陷的大小。 

肺动脉高压 新生儿持续性肺动脉高压（PPHN）定义为出生后发生的正常循环

转换失败。 这是一种以明显的肺动脉高压为特征的综合征，其引

起低氧血症继发于右向左肺外分流的脱氧血液。 只要低氧血症水

平与肺部疾病水平不成比例就应该怀疑。 超声心动图在筛查和协

助诊断 PPHN 中起主要作用。 

闭锁分类 1）肠管肌层具有连续性，肠腔内有完整隔膜，2）闭锁段肠管的肠

系膜无缺损，3）闭锁段肠管的肠系膜缺损，4）多个闭锁，腊肠样

外观。 空回肠闭锁 3 型还有进一步细分：3a）闭锁段肠管有肠系

膜缺损，3b）苹果皮样闭锁（肠管回绕单一供应血管环绕成螺旋

状）。 

腹腔间室综合征（ACS） 继发于潮气量受损的呼吸功能不全，由于肾灌注下降引起的尿量

减少或由腹内压增加引起的任何其他器官功能障碍。 

大型脐膨出 > 50% 的肝脏位于透明膜囊内并腹壁缺损 > 5cm 

小型脐膨出 婴儿腹壁缺损小于 5 厘米 

低血糖 血糖低于 4 mmol / L（72mg / dL） 

巨 结 肠 相 关 性 小 肠 结 肠 炎 

(HAEC) 

患有先天性巨结肠症的患者出现小肠或大肠炎症。 

Pena 刺激器 肌肉定位刺激器通常用于识别肛门括约肌，在肛门直肠畸形患儿

进行后矢状入路肛门直肠成形术时使用。 
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3. 数据收集表单 

有关数据收集表中使用的术语表，请参阅附录 2。 值得注意的是，在 REDCap 数据收集

系统中，术语表中的术语将被纳入数据收集表格中，以确保每个数据点旁边都可以找到定义。 

为清楚起见，下表中已经将它们屏蔽。 

 

通用数据点： 

 

研究中的所有患者都需要完成这些数据点。 

  

一般问题 答案 

人口统计资料 

出生时的胎龄 (GA) 22-44, 未知 

发病年龄 在几天内 (包括出生日和发病日) 

性别 男性, 女性, 模棱两可, 未知 

重量 以公斤表示，发病日体重。 

除了研究情况外, 病人还有其他畸形吗？

(选择所有适用的) 

是：心血管，是：呼吸，是：胃肠道，是：神经系统，是：

生殖泌尿，是：肌肉骨骼，是：唐氏综合征，是：Beckwith-

Wiedemann 综合征，是：囊性纤维化，是：染色体其他，

是： 其他，否 

从病人家到学习中心的距离 公里 

临床状况与病人护理 

产前超声检查？ 

  

* 如果病情是在产前确诊的，那么当时胎龄

是多少？ 

是的：确诊的研究状况*，是：确定有问题，但未诊断出

研究状况，是：未发现问题，否 

到医院的运输方式 救护车，由卫生服务提供的其他交通工具，患者自己的

交通工具，在医院内出生 

生产方式 阴道（自发），阴道（诱发），剖腹产（择期），剖腹产

（紧急/非择期） 
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到达时患者是否有脓毒症？ 

如果是，是否在抵达后 2 小时内给予适当的

抗生素？ 

是的，没有 

是的，没有 

患者到达时是否患有低血容量？ 

如果是，是否在抵达后 2 小时内给予静脉输

液？ 

是的，没有 

是的：10 毫升 - 20 毫升/千克，是的：超过 20 毫升/千

克，没有。 

患者抵达后是否体温过低？ 

如果是，患者是否在到达后 2 小时内温度升

至正常温度？ 

是的, 没有 

是的, 没有 

患者是否接受中心静脉通路？ 

 

 

 

如果是，患者在初次入院时是否患有中心导

管相关败血症？ 

是：脐带导管，是：外周置入中心导管（PICC），是：

超声引导下经皮置入中心导管，是：经皮置入中心导管，

无超声引导，是：手术放置中心导管（开放置管），否 

是: 临床确诊, 是的: 微生物学证实, 没有 

从到达医院到主要干预的时间 小时 (如果未进行干预, 则输入 0) 

主要干预时的 ASA 评分 1-5、不适用 (未接受干预) 

用于主要干预的麻醉类型 气管插管全身麻醉，喉罩全身麻醉，氯胺酮麻醉，骶管麻

醉，局部麻醉，无麻醉/单纯镇痛，无麻醉/无镇痛，不适

用 - 无需手术或干预。 

谁进行了主要干预的麻醉？ 麻醉医生，麻醉护士，医务人员，外科医生，其他医疗保

健专业人员（如果是其他，请注明），不进行麻醉。 

是否在主要干预时使用了手术安全检查

表？ 

是的, 没有: 但它是可用的, 没有: 它是不可用的 

手术后抗生素的总持续时间（或腹裂闭合

后） 

天数（包括手术当天和停止使用抗生素的那一天。包括

静脉和口服抗生素）。 

病人初次入院时是否接受输血？ 否：不是必需的，否：它是必需的但是无血可用，是：未

进行交叉匹配，是：有交叉匹配。 
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患者需要机械辅助通气吗？ 

如果是，患者保持通气多长时间？ 

是的，它是可用的，是的，但它不可用，否 

天数（如果患者已停止通气，但病情需要再次通气的，仅

统计第一次通气的天数）。 

第一次肠内喂养的时间（主要干预后） 天数 (包括主要干预当天和第一次肠道喂养当天) 

全肠内喂养时间 (主要干预后) 天数（如果患者在达到完全肠内喂养之前死亡则输入 0，

或者如果患者在主要干预后 30 天未达到完全肠内喂养

则输入 30）。 

患者是否需要肠外营养（PN）？ 

 

如果是，患者接受 PN 多长时间？ 

是的，它是可用的，是的，它有时是可用的但不是必需

的，是的，但它不可用，否 

天数（如果患者已停止 PN，然后病情需要重新开始 PN，

则仅统计第一次 PN 的天数。包括患者接受 PN 的所有日

子，无论给定的体积如何） 

结果 

患者存活下来吗？ 

 

 

 

如果是，患者在主要干预后 30 天仍然存活

吗？ 

 

如果否，死因： 

是，否（如果患者在主要干预后 30 天仍然存活，或者如

果患者没有接受干预，在入院后 30 天仍然存活，则选择

是）。 

 

是的，否，没有在出院后进行随访，没有在主要干预后

30 天进行随访。 

 

脓毒症，吸入性肺炎，呼吸衰竭，心力衰竭，营养不良，

电解质紊乱，出血，缺乏静脉通路，低血糖，病情特异性

（复发性气管 - 食管瘘，复发性膈疝，吻合口漏，肠缺

血，透明囊膜破裂，小肠结肠炎） ，其他（请注明） 

住院时间 天数 

病人有手术部位感染吗？ 是/否 

患者是否有伤口全层裂开？ 是/否 

患者是否需要在主要干预后 30 天内进一步

干预？ 

否，是的：经皮介入，是的：手术介入（这不包括使用特

制的 Silo 袋的腹裂新生儿接受常规缩小和关闭腹壁缺损
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的操作）。 

患者是否在主要干预后 30 天进行随访以评

估并发症？ 

否：数据仅基于住院患者的观察结果，否：已完成随访但

在 30 天之前，是的：门诊随访，是的：通过电话随访，

是：通过其他方式，是：病人在第 30 天时仍在住院 

如果患者有并发症，何时确诊？ 在初次入院期间，作为急诊再入院者，在门诊的常规随

访时，不适用（无并发症） 

疾病 (选择所有适用的) 食管闭锁，先天性膈疝，肠闭锁，腹裂，脐膨出，肛门直

肠畸形， 先天性巨结肠。 

 

 

 

特定疾病相关的数据点: 

只有在上一节中选定的疾病时, 才需要这些数据点。 

  

食管闭锁 (OA) 

  

问题 答案 

OA +/- TOF 分型 (总分类) A-E 

长段或短段缺失 长、短 

是否伴随肺炎？ 是：临床诊断，是：放射学诊断，是：其他诊断方法，

否：研究中心出生的患者，否：在研究中心以外出生

但在抵达时没有肺炎证据的患者 
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主要干预（选择所有适用的） 

 

 

 

如果患者进行了一期食管吻合术，是否进行

了术后食管造影检查？ 

如果是，是常规检查还是根据临床需要？ 

如果是，何时检查？ 

如果是，结果是什么？ 

对于造影诊断为吻合口漏的病人, 是否有临

床症状？ 

对于未接受一期食管吻合术的患者，在什么

年龄进行明确的手术治疗计划？ 

未来的手术计划是什么？ （选择所有符合条

件的） 

TOF 结扎术*，食管吻合术*，食管造瘘术，胃造瘘

术，远端食管结扎术，胃食管断开术，Foker 技术，

胃底折叠术，其他（请注明），姑息治疗 

 

是的，没有 

常规，根据临床需要 

初次手术后的天数 

吻合口漏，没有吻合口漏 

是的，没有 

 

 

月数 

 

 

缺失段评估，如果可能行一期食管吻合术，胃拉升

术，空肠代食管或结肠代食管术（如果不能进行一期

食管吻合术），其他（请注明） 

手术方法 

 

 

 

术中转换为开放手术？ 

开胸术（肌肉横断）, 开胸术（肌肉分开）, 胸腔镜 

*, 剖腹手术, 腹腔镜手术 *, 局部小切口,其他（请

注明） 

是的，没有 

手术后第一次口服喂养的时间 天数 

完全口服喂养的时间 天数 (如果患者在达到完全口服喂养之前死亡则输

入 0，或者如果患者在主要干预后 30 天未达到完全

口服喂养则输入 30） 

患者在主要干预后 30 天内是否出现特定疾

病并发症？ （选择所有符合条件的） 

肺炎，纵隔炎，气胸，乳糜胸，血胸，吻合口漏，吻

合口狭窄，食管气管瘘复发，其他（请注明），无 

患者患有气管软化症吗？ 

 

 

如果是，是否需要干预？ 

是的：临床诊断，是的：支气管镜检查确诊，是的： 

CT 确诊，是的：支气管造影确诊，是的：其他诊断

方法，否 

是的：主动脉固定术，是的：气管切开术，是：气管
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支架，是：支持治疗（吸氧+/-机械辅助通气），是：

其他治疗（指定），否 

 

 

  

 

先天性膈疝 

问题 答案 

CDH 的类型 

 

 

Bochdalek CDH 的类型（CDH 研究组分类 54,178） 

左后外侧（Bochdalek）*，右后外侧（Bochdalek）

*，双侧后外侧（Bochdalek）*，中央，前部

（Morgagni），其他，未知 

A-D，其他（指定），未知 

（对于那些有双边 CDH 的人，分别询问左右） 

如果进行了产前诊断，那么肺 - 头比（LHR）是

多少？ 

如果不进行/未知，则输入零  

是否进行了胎儿气管闭塞（FETO）？ 

如果是的话，在什么胎龄插入了？ 

如果是的话，在什么胎龄撤除？ 

是的, 没有 

肝脏位置 胸部, 腹部 

病人是否有肺动脉高压 (在任何阶段)？ 

  

如果是, 给予什么治疗？ 

是的：临床诊断，是的：超声心动图确诊，是的：

其他确诊方法，否，不确定 

一氧化氮，西地那非，内皮受体阻滞剂，前列环

素，前列地尔，米力农，其他（请注明），无：

不需要，无：必需但不可用 

患者是否接受了体外膜肺氧合（ECMO）？ 

如果是的话，持续多久？ 

是的, 没有 

  

天数 



 35 

主要干预 

 

*如果使用补片修补，使用的材料？ 

 

同时进行的其他程序（选择所有适用的程序）： 

一期修复（可吸收缝线），一期修复（不可吸收

缝线），使用补片修补* 

Permacol，PTFE，人造皮，涤纶，网状塞，肌瓣，

外科手术，其他（请注明） 

胸腔引流管插入，腹壁贴片，胃底折叠术，旋转

不良矫正术，阑尾切除术，其他（指定），无 

手术方法 

 

*转换为开放？ 

剖腹手术，腹腔镜手术*，开胸手术，胸腔镜手

术*，其他（请注明） 

是的，没有 

初次手术后 30 天内特定的并发症？ （选择所有

符合条件的）。 

气胸（不仅仅是胸膜腔内的多余空间），乳糜胸，

复发，肠粘连肠梗阻 

  

 

  

肠闭锁 

  

问题 答案 

肠闭锁类型 十二指肠, 空肠-回肠, 结肠 

闭锁分型 1，2, 3 a, 3 b, 4 

主要干预 

  

  

  

 

对于一期吻合的患者，是否同时行肠造瘘术？ 

远端肠是否冲洗以检查是否通畅？ 

 

剖腹手术（菱形吻合术，侧侧吻合术，端端吻合

术，一期双腔造瘘术，一期双腔（分离式）造瘘

术，一期 Bishop-Koop 造瘘术，Santulli 造瘘术，

其他） 

是的，没有 

 

是的，没有 

在初次干预后 30 天内治疗特定的并发症（选择所

有适用的） 

吻合口漏/狭窄，短肠，有遗漏未处理的肠闭锁，

粘连性肠梗阻 
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腹裂 

  

问题 答案 

腹裂类型 简单，复杂：与闭锁相关，复杂：与坏死相关，

复杂：与穿孔相关。 

腹裂闭合法 

  

  

  

  

* 如果进行分期关闭, 将采用什么方法关闭缺

损？ 

  

* 使用哪种类型的 Silo 袋？ 

手术室（OR）的一期闭合，在床边的一期闭合，

*分期关闭（使用定制的 silo 袋）, * 分期关闭（使

用自制的简易无菌 silo 袋）,其他方法 (请注明), 

无可用方法: 姑息治疗。 

无全身麻醉（GA）的无缝线封闭，全身麻醉下无

缝合封闭，无全身麻醉下缝合封闭，全身麻醉下

缝合封闭 

特制 silo 袋, 弹力 silo 袋, Alexis 伤口保护和牵

引器,  

外科 silo 袋, 简易 silo 袋, 女用避孕套, 其他 

入院后的第几天实现了腹壁闭合？ 天数 

新生儿在主要干预后 30 天内是否有任何这些并

发症？ （选择所有符合条件的） 

如果患者有 ACS，腹部是否重新开放？ 

肠缺血，腹腔间室综合征*（ACS），坏死性小肠

结肠炎。 

是的，没有 

 

 脐膨出 

  

问题 答案 

脐膨出类型 小型，大型 

到达时有出现低血糖吗？ 是的，否，没有测量血糖 

主要干预 

如果保守治疗，是哪一种局部治疗

应用于脐膨出的透明膜囊？ 

一期手术关闭, 分期关闭, 保守治疗 

是的: 磺胺嘧啶银 , 是的:碘伏, 是的: 蜂蜜, 是的: 溴苯氰,  

是的: 其他 (请注明), 否 

未来的治疗计划是什么？ 没有进一步的手术计划,在这家医院延期关闭,在另一家医院延

期关闭, 其他 (请注明) 
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肛门直肠畸形 (ARM) 

  

问题 答案 

肛门直肠畸形的类型 (Krickenbeck 分类) 

120, 121  

低位 ARM：会阴（皮肤）瘘 

高位 ARM：直肠尿道瘘（前列腺部，球部），直肠膀

胱瘘，直肠前庭瘘，泄殖腔畸形，无瘘，肛门狭窄，高

位 ARM：但目前未知类型， 

罕见变异（球形结肠，直肠闭锁/狭窄，直肠阴道瘘，H

瘘，其他） 

病人是否有术前肠穿孔 是的, 没有 

采取了哪些主要干预措施？ （选择所有符

合条件的） 

 

 

 

 

 

如果行一期肛门直肠重建，Peña 刺激器或

等效物是否用于在手术中识别肌肉复合体

的位置？ 

瘘管扩张：无手术，乙状结肠双腔造口术，乙状结肠双

腔（分离式）造瘘术, 横结肠双腔造瘘术, 横结肠双腔

（分离式）造瘘术,，其他造瘘术，肛门成形术，后矢状

入路肛门直肠成形术（PSARP），经腹骶会阴联合肛门

成形术,腹会阴联合肛门成形术, 腹腔镜辅助肛门成形

术，姑息治疗，其他（请注明） 

是，否：设备不可用，否：设备可用但未使用  

  

在初次干预后 30 天内，患者是否有以下任

何并发症？ （选择所有符合条件的） 

电解质紊乱，造瘘口排便过多（超过 20mls / kg /天），

造口脱垂/回缩/疝，造瘘口周围皮肤破溃（如果行一期

重建手术没有同时行肠造瘘术，则为肛周皮肤溃烂），

肛门狭窄（如果一期重建手术没有同时行肠造瘘术） 

未来的治疗计划是什么？(选择所有适用

的) 

没有进一步的手术治疗，在您的医院进行肛门成形术，

计划在另一家医院进行肛门成形术，计划在您的医院进

行造口闭合，计划在另一家医院进行造口闭合，其他（请

注明）。 
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先天性巨结肠 

  

问题 答案 

出生后第一次排胎粪的时间 不到 24 小时, 24-48 小时, 超过 48 小时, 未知 

表现症状 (选择所有应用) 腹胀，胆汁性呕吐，非胆汁性呕吐，喂养不良，疑似小肠结

肠炎，肠穿孔，其他 

先天性巨结肠的诊断方式（选择所有

适用的） 

*如果进行了组织活检，组织学染色

的方法是什么（选择所有适用的方

法） 

基因检测, 直肠粘膜活检*，直肠全层活检*，肛门直肠测压，

钡灌肠，未确诊：仅疑似，其他 

HE 染色，乙酰胆碱酯酶，calretinin，其他（请注明） 

神经节病变的长度 直肠，直肠 - 乙状结肠，降结肠，横结肠，升结肠，累及小

肠，目前未知 

主要干预 

 

 

 

 

 

如果进行了一期根治术，患者是否同

时行肠造瘘术？ 

是腹腔镜辅助吗？ 

保守：没有治疗，保守：手指刺激，保守：只有泻药，保守：

常规直肠冲洗/灌肠，初始直肠冲洗/灌肠，然后在同一住院

期间造瘘，一期造瘘（入院后少于三次直肠冲洗/灌肠） ，

一期根治术（Swenson，Duhamel，Soave，其他），经肛门

后入路直肠肛门环肌切除术，姑息治疗。 

是，否 

是，否 

在主要干预后 30 天内，患者是否有任

何特发的并发症？ （选择所有符合

条件的） 

小肠结肠炎，电解质紊乱，肠造瘘口排便过多（超过 20mls 

/ kg /天），造口脱垂/收缩/疝，造瘘口周围皮肤破溃（如果

行一期根治术没有同时行肠造瘘术，则为肛周皮肤破溃），

肛门狭窄或术后排便困难或吻合口漏（如果在没有同时造口

的情况下进行一期根治术） 

 

  

将使用分支逻辑，以便出现在上表中相同框内的后续问题仅在与患者相关时才出现。 这

将最大限度地缩短完成数据收集表单的时间。 
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  如果要求记录天数，请在计算中包括第一天和最后一天。 例如，2018 年 10 月 1 日入

院并于 2018 年 10 月 5 日出院的患者住院时间为 5 天。 同样，计算小时数应包括第一个小

时和最后一个小时。 例如，如果患者在 08:00 入院并在 15:00 进行主要干预，则从入院到主

要干预的时间为 8 小时。  
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 4. 机构调查 

  

亲爱的全球 PaedSurg 研究合作者， 

  

请完成这份关于贵机构可用设施和资源的简短调查。请注意，未来的结果，演示文稿或出版

物中不得单独识别个人合作者，机构或国家。 

请在每个方框中提供答案。调查只需几分钟即可完成。 

感谢您的时间和参与。 

最亲切的问候， 

  

Naomi Wright 博士 

全球 PaedSurg 研究合作首席研究员 

  

  

头衔： 

教授 

博士 

先生 

太太 

小姐 

女士 

其他 

  

姓： 

  

名： 

  

专业职位： 

教授 

顾问/主治医师 

住院医师 

实习生/内务官/高级职员 

医务人员 

医学专业的学生 

护士 

其他 

  

专业： 

普通外科（面向成人和儿童） 

小儿外科 

麻醉 

儿科 
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新生儿 

护理 

还未确定专业 

其他 

  

机构全名： 

  

机构地址： 

  

机构类型（世卫组织分类）： 

专门的儿童医院（提供专门针对儿童的高度专业化护理）。 

中心医院（世界卫生组织定义的三级医疗保健机构。包括学术，大学，教学，国家，中央和

专业的医院。可以提供专业的外科服务）。 

地区医院（世界卫生组织定义的二级医疗保健机构。包括省级，普通，一般任务或社区医院。

具有全身麻醉并可提供一般外科护理）。 

卫生中心（世界卫生组织定义了初级卫生保健。没有全身麻醉，可以进行轻微的局部手术，

伤口处理，分诊和转诊）。 

  

机构分类：政府，非政府;非盈利性，盈利性 

  

国家： 

  

贵机构服务的人口： 

（以百万计，包括儿童和成人） 

_____________________________________________________________________ 

人员： 

  

在您所在机构能进行小儿外科手术的顾问级小儿普外科医生的数量： 

（不包括学员） 

  

在贵机构能进行新生儿外科手术的顾问级小儿普外科医生的数量： 

（不包括学员） 

  

在贵机构能进行小儿外科手术的顾问级普外科医生（包括成人和儿童）的数量： 

（不包括学员） 

  

在贵机构能进行新生儿外科手术的顾问级普外科医生（包括成人和儿童）的数量： 

（不包括学员） 

  

在贵机构能独立从事儿科手术的医务人员人数： 

（手术时不需顾问级外科医生在场） 

  

在贵机构独立从事新生儿手术的医务人员人数： 

（手术时不需顾问级外科医生在场） 
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基础设施： 

请说明您所在机构是否有以下设施。 

（每一项都需回答 - 始终，有时或从不）。 

 

•自来水 

•电力 

•发电机备用 

•生物化学实验室 

•血液学实验室 

• 血库 

•手术室外的新生儿机械辅助通气 

•手术室外的小儿机械辅助通气 

•为术前术后的新生儿设置 NICU（手术包括造瘘术） 

•如果需要，在手术前和手术后为儿外科患者提供儿科重症监护室 

•体外膜肺氧合（ECMO） 

•成人和大龄儿童的肠外营养 

•新生儿的肠外营养 

•无菌手套和长袍 

•高压灭菌器，用于对手术设备进行灭菌 

•Peña 刺激器或等效装置，用于在肛门直肠重建期间识别肌肉复合体 

•先天性巨结肠症活检专用的吸式直肠活检枪 

_____________________________________________________________________ 

程序： 

请说明您的机构在临床适用/要求时是否可以使用以下程序。 

（每一项都需回答 - 始终，有时或从不）。 

 

•新生儿胸廓切开术 

•新生儿胸腔镜检查 

•新生儿剖腹手术 

•新生儿腹腔镜检查 

•先天性膈疝的胎儿气管阻塞（FETO） 

•床边一期缩小和关闭腹裂（Bianchi 技术） 

•使用特制的 Silo 袋，缩小和关闭腹裂 

•使用外科 Silo 袋缩小和关闭腹裂 

•手术室内一期关闭腹裂 

•乙状结肠造瘘术 

•后矢状入路直肠肛门成形术治疗肛门直肠畸形 

•先天性巨结肠的一期根治术 

•新生儿中心静脉导管留置 

•脐静脉导管置入术 

•儿科中心静脉导管置入术 

 

_____________________________________________________________________ 
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麻醉和复苏： 

请说明您所在机构是否有以下设施。 

（每个领域都需要答案 - 总是，有时或从不） 

 

•新生儿袋，球囊和面罩 

•儿科袋，球囊和面罩 

•瓶装氧气 

•管道氧气 

•氧饱和度监测仪 

•呼吸暂停监护仪 

•多参数术中监测仪 

•新生儿麻醉机 

•儿童麻醉机 

•新生儿氯胺酮麻醉 

•儿童氯胺酮麻醉 

•新生儿的骶管麻醉 

•儿童骶管麻醉 

•麻醉医生，有能力进行新生儿麻醉 

•麻醉医生，有能力进行小儿麻醉 

•麻醉护士，有能力进行新生儿麻醉 

•麻醉护士，有能力进行小儿麻醉 

 

贵国是否至少有一家可以提供新生儿和儿科手术的儿童医院？是/否 

 

任何其他意见：__________________________________  
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5. 验证调查 

 

由进行原始数据收集的合作者完成 

 

全球 PaedSurg 验证调查 

 

亲爱的全球 PaedSurg 合作者， 

 

您的中心已被随机选中进行数据验证。为了协助这个过程，您能否完成这个关于从您的中心

收集的数据的有效性的简短调查？ 

 

请注意，您参与验证过程将完全保持匿名，并且您或您的团队在任何时候都不会被确定为参

与数据验证的中心之一。因此，请诚实，公开地回答您的问题。收集某些数据点或识别某些

患者可能很困难。重要的是要确定这一点，以帮助解释本研究的数据，并帮助改进未来研究

的设计。 

 

非常感谢您花时间和参与该研究的重要组成部分。 

 

调查只需几分钟即可完成。 

 

最亲切的问候， 

 

Naomi Wright 博士 

全球 PaedSurg 研究合作首席研究员  

 

你的医院叫什么名字？ 

（请注意，这在所有演示文稿和出版物中都是匿名的）。 

 

您是否认为您的团队在数据收集期间设法确定了符合研究资格的所有患者？ 

是 

没有 

不确定 

 

如果您没有回答或不确定，您在识别患者时遇到了什么问题？ 

 

是否有任何患者因研究纳入而被遗漏？ 

是 

没有 

不确定 

 

（请回答是或不确定任何具有 7 种研究条件之一的患者是否可能由您的医院的成人同事或

其他专业人员管理且未包括在研究中）。 
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如果您的回答是肯定或不确定，那么患者如何从研究纳入中被遗漏？ 

 

是否有任何疾病在纳入病例时更容易被忽视？ 

食管闭锁 

CDH 

肠道闭锁 

腹裂 

脐疝 

ARM 

Hirschsprung 病 

 

如果你选择了上述任何条件，为什么会这样呢？ 

自由文本框 

 

您是如何确定患者参与研究的？ 

病房回合 

交出 

手术室日志 

计划的操作列表 

病房病人名单 

口口相传 

患者的个人知识 

其他 

如果是其他，请提供进一步的细节： 

 

如果您和您所在中心的其他合作者在数据收集期间的一天或多天内没有出现在医院，那么您

是否能够确定那些日子要纳入研究的所有患者？ 

是 

没有 

不确定 

不适用 

 

当您和其他合作者不在医院时，您是如何确定患者被纳入研究的？ 

病房回合 

交出 

手术室日志 

计划的操作列表 

病房病人名单 

口口相传 

患者的个人知识 

其他 

如果是其他，请提供进一步的细节： 
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您是否对研究中收集的患者数据的准确性有任何疑虑？ 

是 

没有 

不确定 

 

如果是或不确定，哪些数据点可能不准确以及收集此数据的挑战是什么？ 

 

如果您遇到任何数据点问题，您是否设法克服这些问题以及如何解决？ 

 

任何其他意见： 
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 6. 独立验证合作者进行的验证调查 

  

全球 PaedSurg 验证调查（针对验证者） 

 

你的医院叫什么名字？ 

（请注意，这将在所有演示文稿和出版物上匿名）。 

 

您验证了哪个月的患者数据？ 

 

请输入在该月内提交一项或多项研究条件的患者总数： 

 

请输入在此期间出现食道闭锁的患者人数： 

 

请输入在此期间内出现 CDH 的患者人数： 

 

请输入在此期间内与 IA 一起出现的患者人数： 

 

请输入在此期间出现胃痉挛的患者人数： 

 

请输入在此期间出现 exomphalos 的患者人数： 

 

请输入在此期间与 ARM 一起出现的患者人数： 

 

请输入在此期间出现 Hirschsprung 病的患者人数： 

 

 

您是否认为您的团队在数据收集期间设法确定了符合研究资格的所有患者？ 

是 

没有 

不确定 

 

如果您没有回答或不确定，那么在尝试识别患者时他们可能遇到了哪些问题？ 

自由文本框 

 

您是否设法识别出有资格参加该研究的其他患者，但未包括在内？ 

是 

没有 

 

如果是，您可以通过哪些来源识别其他患者？ 

录取记录 

手术室日志 

选修操作清单 
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病房病人名单 

口口相传/与同事讨论 

患者的个人知识 

其他 

如果是其他，请提供进一步的细节： 

 

为什么你认为这些患者可能因为纳入研究而错过了？ 

 

是否有任何疾病的病人在纳入本研究时更容易被遗漏？ 

食管闭锁 

CDH 

IA 

腹裂 

Exomphalos 

ARM 

Hirschsprung 病 

 

如果您选择了上述任何条件，为什么会出现这种情况？ 

自由文本框 

 

您使用了哪些来源来检查是否所有患者都被纳入研究？ 

录取记录 

手术室日志 

选修操作清单 

病房病人名单 

口口相传/与同事讨论 

患者的个人知识 

其他 

如果是其他，请提供进一步的细节： 

 

如果您的中心的合作者在数据收集期间的一天或多天内没有出现在医院，您是否认为他们能

够确定那些日子要包括在研究中的所有患者？ 

是 

没有 

不确定 

 

如果患者不在医院就诊，他们如何识别研究中的患者？ 

录取记录 

手术室日志 

选修操作清单 

病房病人名单 

口口相传/与同事讨论 

患者的个人知识 

其他 
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如果是其他，请提供进一步的细节： 

 

您是否对研究中收集的患者数据的准确性有任何疑虑？ 

是 

没有 

不确定 

 

如果是或不确定，哪些数据点可能不准确以及收集此数据的挑战是什么？ 

 

您是否在收集任何数据点时遇到问题？ 

 

如果是这样，你是否设法克服这些问题以及如何解决？ 

 

任何其他意见：  
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7. 伦敦国王学院研究伦理学办公室指南 (2016 年 6 月, 版本 

1).  

  

我的项目研究属于服务评估或临床观察？ 

  

  研究 

(初级数据) 

研究 

(二手数据) 

服务评估 审计 

项 目 将 确 定 什

么？ 

可以或应该做的

练习 , 通常由项

目特定目标或假

设测试确定。 

可以或应该做的

练习 , 通常由项

目特定目标或假

设测试确定。 

目前的做法有多

有效。 

如果实践是标准

预期。 

目的是什么？ 获得推广新的知

识。 

获得推广新的知

识。 

非 一般性知识的

生成 , 涉及特定

的服务,没有参照

标准。 

生成非 一般性知

识 , 涉及特定的

服务 /设置 , 参照

标准.  

将 使 用 哪 些 数

据？ 

仅用于研究目的

的主要数据收集, 

即不定期收集数

据。 

以前进行的项目

中的二手数据收

集。没有初级数据

收集。 

通常包括对作为

服务 (教学活动、

临床服务等 ) 的

一部分定期收集

的信息的分析 , 

或有关某一服务

特定方面的信息, 

但可能包括面试

或调查表的管理。 

通常涉及对已例

行收集的信息进

行分析 , 但可以

包括访谈或问卷

的管理。 

将 使 用 什 么 方

法？ 

可能涉及范围广

泛的方法 , 包括

干预 , 随机 , 治

疗 , 样本或调查

以外的常规做法。

通常会测试一个

仅回顾性分析。没

有新数据的集合。 

仅描述性方法。不

会涉及干预或随

机。评估已有当前 

* 服务 **。 

仅描述性方法。不

涉及干预或随机。

审核已有当前做

法。 
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假设。 

是否需要伦理？ 是的。 是 , 如果数据是

可识别的。 

不 , 如果数据是

匿名的。 

没有  (但遵循基

本的伦理原则)。 

没有  (但遵循基

本的伦理原则)。 

 

请注意：在进行任何项目之前，研究人员有责任确保所有其他必要的当地批准（即 HRA 批

准）到位。 

 

*服务必须已经可用或在进行评估时已经计划好。 

**如果您希望评估作为研究项目的一部分生成的服务，您应该寻求批准将此服务评估为您项

目研究元素的伦理批准的一部分。 
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8. 研究指导委员会的来信确认临床观察的状况 

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. 

http://www.kcl.ac.uk/globalhealth
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9. 英国国王学院伦敦研究伦理学委员会的来信 

 

 

  



 54 

10. 来自国王大学医院 NHS 基金会信托基金的来信 
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