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Estudo coorte prospectivo e multicéntrico de anomalias
congénitas, comparando os resultados dos diferentes servigos de
cirurgia pediatrica no Brasil.

Qualquer hospital brasileiro em qualquer local pode participar.
Todos os doentes submetidos a intervengbes cirurgicas no
respetivo centro que preencherem os critérios de inclusao seréao
incluidos no estudo.

Periodo de coleta de dados: no minimo um més e no maximo 12
meses compreendidos entre setembro de 2020 e agosto de 2021.
Trata-se de um estudo observacional, portanto, nenhuma
alteracdo de conduta ou nova intervencdo nao descrita nos
protocolos hospitalares deve ser realizada nesse tempo de
acompanhamento

Objetivo: definir o manejo atual e analisar os resultados dos
diferentes servigos de cirurgia pediatrica no Brasil em relacéo a

uma selegao de sete anomalias congénitas.
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— Os resultados primarios serdo todas as causas de mortalidade
intra-hospitalar e os resultados secundarios serdo as ocorréncias
de complicagdes pos-operatorias.

— Todos os colaboradores serdo incluidos enquanto co-autores
citados no PubMed nas publicacdes resultantes.

3 RELEVANCIA

O PaedSurg Brazil visa a criacdo de uma rede colaborativa de cirurgides
envolvidos no manejo de recém-nascidos e criangas que necessitam de
assisténcia cirurgica no Brasil - uma area amplamente negligenciada na
priorizagdo do nosso sistema de saude. Tais pesquisas colaborativas estéo
sendo cada vez mais utilizadas como um método altamente eficaz e eficiente de
coletar dados prospectivos de grandes séries, em um curto periodo de tempo.
Utilizando uma metodologia semelhante, a GlobalSurg 1 uniu equipes cirurgicas
de 375 centros em todo o mundo para coletar dados sobre 10.745 pacientes,
destacando a viabilidade deste estudo.

Os numerosos beneficios que os colaboradores podem obter,
decorrentes da participagao no estudo, estao listados a seguir.« Oportunidade de
participar de um estudo nacional de alto impacto.» Co-autoria em todas as
apresentacdes e publicagdes nacionais e internacionais e a oportunidade de
apresentar o estudo local, nacional, regional e internacional.» Desenvolvimento
de habilidades, incluindo a solicitacdo de aprovacdo de estudos locais,
identificacdo de pacientes, aplicacdo de protocolos, coleta de dados e o uso do
REDCap para upload e analise de dados

Os pacientes poderdo obter no futuro os seguintes beneficios:e
Desenvolvimento de um grande banco de dados prospectivos sobre anomalias
congénitas, afim de aprimorar os servigos cirurgicos neonatais a nivel nacional
e internacional. Esses dados s&o vitais para informar os esfor¢gos de advocacy e
a priorizagao global de saude.- Identificagao de fatores que afetam os resultados
do tratamento cirurgico em paises de baixa, média e alta renda; esses fatores

podem ser modificados para melhorar o atendimento ao paciente.e A
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oportunidade de centros de todo o mundo aprenderem uns com os outros, o que

pode melhorar o atendimento ao paciente e os resultados finais.

4 CONTEXTO
Anomalias Congénitas no Contexto Global Em 2015, o estudo Global
Burden of Disease destacou que as anomalias congénitas se tornaram a quinta
causa mais comum de morte em criangas menores de 5 anos de idade em todo
o mundo.2 Quase um tergo das mortes infantis, em todo o mundo, sao atribuidas
as anomalias congénitas.3-6 Isso equivale, aproximadamente, a meio milhdo de
mortes por anomalias congénitas a cada ano, 97% das quais em paises de baixa
e média renda (PBMRs) como o Brasil.7,8 Esses dados, provavelmente,
subestimam o numero real de mortes, devido ao sub-diagndstico de recém-
nascidos com anomalias congénitas que morrem nas comunidades e a falta de
atestado de obito em muitos paises de baixa e média renda.6 A prevaléncia de
anomalias congénitas € maior nos paises de baixa e média renda, estimada em
3-6% dos nascimentos, devido a ma nutricio materna e/ou ao aumento da
exposicao a infecgdes e teratdégenos.7,8 Devido a elevada taxa de natalidade, a
incidéncia de anomalias congénitas &€ maior, e como o diagndstico pré-natal
limitado, ocorre um menor niumero de terminagdes.6,7 Apesar da maioria das
mortes por anomalias congénitas estar em paises de baixa e média renda, a
maioria dos dados sobre essas condi¢cdes € de paises de alta renda (PARS).
Os registros de anomalias congénitas sdo, em sua maioria, de
paises situados na América do Norte e na Europa.7 A International Clearing
House para defeitos congénitos inclui alguns sites na América Latina, no Oriente
Médio e no Extremo Oriente, mas, no entanto, ndo ha websites africanos ainda
destacados em seu mapa.9 Mastroiacovo et al realizaram recentemente oficinas
em varios locais da Africa Subsaariana sobre como desenvolverem antes um
registro de anomalias congénitas, mas ainda nao divulgaram os resultados.7
Tais registros tém muitas vezes como foco a epidemiologia e a prevengao, em
vez de manejo e resultados. Gragas as organizagdes de caridade que atuam nos
PBMRs, foram coletados os dados de algumas anomalias congénitas, como

fissura labiopalatina, pé torto congénito, defeitos do tubo neural e defeitos
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cardiacos congénitos.10--19 Os dados s&o, ainda, muito limitados, e
pouquissimos dados sobre anomalias congénitas envolvendo o trato
gastrointestinal estao disponiveis. Estes ultimos receberam menor atengéo,
possivelmente devido a dificuldade de conscientizacido e a escassez de fundos
no dominio publico, uma vez que, sem o uso de imagens, é inadequado realiza-
-lo.20

As sete condigdes incluidas nesse estudo constituem uma selegéo
das anomalias congénitas mais comuns ao nascimento: atresia de eséfago,
hérnia diafragmatica congénita, atresia intestinal, gastrosquise, onfalocele,
malformagado anorretal e doenga de Hirschsprung. Todos tém uma incidéncia
entre 1/2000 a 1/5000 nascidos vivos.21,22 Essas condigbes normalmente
requerem atendimento cirurgico de emergéncia nos primeiros dias de vida,
podendo ser responsavel por até 40% das cirurgias neonatais.23 A mortalidade
nesses casos pode ser superior a 50% nos PBMRs, em contraste com outras
grandes anomalias congénitas, como a espinha bifida, que esta associada a
menos de 3% de mortalidade nos paises periféricos, mas com consideravel
morbidade.24 Disparidades nos resultados globais podem ser extremas; por
exemplo, a mortalidade por gastrosquise € de 75-100% em muitos paises de
baixa e média renda, em comparagao com 4% ou menos em paises de alta
renda.25-27 Os motivos para os maus resultados incluem falta de diagndstico
pré-natal, apresentacao tardia, recursos inadequados, escassez de pessoal de
apoio qualificado e falta de cuidados intensivos neonatais(CTlIneonatal.24,28,29
Em Uganda, por exemplo, calcula-se que apenas 3,5% da necessidade de
cirurgia neonatal foi atendida pelo sistema de saude. 23

Em 2010, a Organizagao Mundial da Saude (OMS, ou WHO, em
lingua inglesa) aprovou uma resolugdo sobre anomalias congénitas
recomendando "prevencado sempre que possivel, para implementar programas
de rastreamento e fornecer assisténcia e apoio continuo a criangas com defeitos
congénitos e suas familias". 7 Em seguida, a segunda meta do Objetivo de
Desenvolvimento Sustentavel 3 é acabar com as mortes evitaveis de recém-
nascidos e criangas menores de 5 anos até 2030.30 Claramente, isso néo sera
possivel sem uma mudanga na priorizagao global para a prestagcéo de cuidados
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cirurgicos em recém-nascidos e criangas, uma vez que até dois tercos das
mortes e incapacidades sao causadas por anomalias congénitas.21,31
Atualmente, os cuidados cirurgicos para recém-nascidos e criangas sao de baixa
prioridade, conforme evidenciado pela UNICEF, que n&o tem fundos destinados
a cuidados cirtrgicos, mas tém um orgamento de mais de US $ 100 milhdes para
o HIV. A correcao dessa distor¢ao resultaria em consideravel diminuicdo do
numero de mortes e de incapacitados.20 Regra geral, os cuidados cirurgicos sao
mal avaliados por serem muito caros para as iniciativas globais de saude,
embora a provisao cirurgica pediatrica tenha se mostrado mais barata do que a
distribuicdo de preservativos em termos de anos de vida ajustados por
incapacidade (DALYs). 20A falta de dados globais sobre anomalias congénitas,
particularmente de paises de baixa e média renda, esta impedindo sua elevagao
na agenda de saude global.

Este estudo tem como objetivo criar o primeiro estudo de coorte
prospectivo e multicéntrico em grande escala, geograficamente abrangente, de
uma seleg¢do de anomalias congénitas comuns, definir seu gerenciamento atual
e avaliar os resultados globalmente. Isso € vital para a defesa e a priorizagéo
global da saude e para informar os futuros estudos interventivos destinados a

melhorar os resultados.

5 HIPOTESE
Ha diferenca entre manejo e resultado nos diversos estados do Brasil.

6 OBJETIVOS PRIMARIO
Determinar as causas de mortalidade intra-hospitalar e analisar as
ocorréncias de complicagcdes pds-operatoérias.

7 OBJETIVOS SECUNDARIOS

1) Gerar informagbes para conhecer o panorama das anomalias
congénitas no pais favorecendo a vigilancia e a pesquisa. 2) ldentificar em que
os fatores a nivel do paciente e do hospital afetam os resultados, e se esses

resultados podem ser modificados para um melhor atendimento 3) Identificar
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fatores que afetam os resultados de criangas com anomalias congénitas para
melhorar o cuidado e a qualidade de vida. 4) Desenvolver um banco de dados
prospectivos sobre anomalias congénitas, a fim de aprimorar os servigos
cirurgicos neonatais no ambito nacional. 5) Aumentar a capacidade de pesquisa
entre os colaboradores criando uma rede de cirurgides, anestesistas, pediatras,
neonatologistas e profissionais de saude envolvidos no manejo de recém-
nascidos e criangas que necessitam de assisténcia cirurgica no Brasil. 6) Formar
um grupo colaborativo nacional em pesquisa cirurgica pediatrica para possibilitar
mais pesquisas e estudos de intervencgao, visando melhorar os resultados do
tratamento destas anomalias congénitas 7) Aumentar a conscientizagdo e
priorizagdo a assisténcia cirurgica neonatal e pediatrica no planejamento, nas

politicas e no financiamento da saude global.

8 METODOLOGIA

e Estudo prospectivo observacional de coorte

e Todos os hospitais brasileiros sdo elegiveis para participar.

e Os colaboradores irdao colher dados de todos os casos
consecutivamente elegiveis dentro da sua especialidade

¢ Uma mini equipe de até trés colaboradores fara a coleta por um
periodo de até 12 meses. Varias mini equipes podem participar
no mesmo hospital, colhendo dados em diferentes especialidades
ou na mesma especialidade durante blocos distintos no més. O
numero maximo de colaboradores de uma mesma instituicao é
vinte e um.

e Sugere-se que pelo menos cada equipa participante inclua um
cirurgiao especialista.

e O periodo de coleta de dados devera ser entre 1 setembro de
2020 e 31 agosto de 2021 (inclusivamente).
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9 CRITERIO DE INCLUSAO

Qualquer recém-nascido, lactente ou crianga com idade inferior a 16
anos, apresentando-se pela primeira vez, com uma das condi¢des do estudo,
pode ser incluido no estudo. Isso inclui apenas as criangas que nao receberam,
anteriormente, cirurgia para sua condi¢gdo (a cirurgia inclui pacientes que
receberam anteriormente um estoma). As criangas que receberam os cuidados
basicos de ressuscitacdo e suporte em um servico de saude diferente e que,
depois, foram transferidas para o centro de estudo, podem ser incluidas. Se um
paciente apresentar mais de uma das condigdes do estudo (por exemplo, atresia
esofagica e MAR), os detalhes de cada condi¢gao podem ser incluidos no estudo.
No entanto, apenas as condi¢cdes apresentadas no periodo de estudo devem ser
incluidas. Por exemplo, se um paciente ja teve uma atresia duodenal corrigida e,
em seguida, apresenta-se com a doenga de Hirschsprung durante o periodo do
estudo, somente este ultimo deve ser incluido em termos de tratamento e
resultados. Os pacientes que apresentam uma das condi¢cdes do estudo, que
receberam cuidados paliativos ou nenhum cuidado, devem ser incluidos no

estudo, para refletir os resultados verdadeiros

10 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Qualquer recém-nascido, lactente ou crianga com uma das condi¢cdes do
estudo que ja tenha sido operada por sua condi¢do, ndo pode ser incluido na
pesquisa. Se ele ja sofreu uma cirurgia para sua condi¢ao, recebeu alta e, em
seguida, apresentou uma complicagdo da cirurgia durante o periodo do estudo,
nao deve ser incluido no estudo. Somente os pacientes que se apresentarem

pela primeira vez, dentro do periodo do estudo, devem ser incluidos

11 OUTCOMES
11.1 RESULTADOS PRIMARIOS

Mortalidade intra-hospitalar por todas as causas. Isso incluira todos os
pacientes do estudo, tanto aqueles que nao receberam nenhuma intervencao
como aqueles que receberam. Para pacientes hospitalizados por mais de 30 dias

apos a intervencdo primaria, uma taxa de mortalidade de intervencdo pos-
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primaria de 30 dias sera utilizada. Para os pacientes que nao receberem

nenhuma

intervengcdo primaria (cuidados genéricos conservadores de

enfermaria, apenas), mas permanecem vivos e hospitalizados em 30 dias apos

a admissdo primaria, terdo esse tempo usado para registrar seu status de

mortalidade para o desfecho primario

11.2 RESULTADOS SECUNDARIOS
Complicagdes que ocorrem dentro de 30 dias da intervencao primaria,

incluindo:

Infecgéo no local da cirurgica;

Deiscéncia da ferida operatoria

Necessidade de re-intervencgao;

Complicagdes especificas da condi¢cao/afeccao

Variaveis de resultado especificas da condigao/afecgao

Tempo de permanéncia hospitalar (tempo de internagdo até a
morte em pacientes que nao sobrevivem);

30 dias de mortalidade pds intervengéo primaria.

Resultados secundarios ndo serdo coletados em pacientes que nao

receberam uma intervencgao primaria dentro de 30 dias da internagao hospitalar,

com excegao do tempo de internagdo hospitalar ou tempo desde a admisséo até

a morte.

Os dados serao coletados em:

Dados demograficos do paciente;

Cuidado pré-natal / diagnéstico;

Cuidados pré-hospitalares;

Tempo desde o nascimento até a primeira apresentacédo no centro
de estudo;

Tempo da admissao ao recebimento da intervengao primaria
Quadro clinico;

Reanimagdo e cuidados perioperatérios (ou intervencdo peri-

primaria);
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e Intervencgao cirurgica;

e Resultados

12 SEGUIMENTO

Este € um estudo observacional e nenhuma intervencao ou alteracéo na
conduta e protocolos seguidos pelos centros participantes deve ser realizada e
nenhum acompanhamento adicional é requerido. Os doentes devem ter o
acompanhamento clinico de acordo com a pratica estabelecida nos seus
hospitais, os dados de seguimento devem ser inseridos 30 dias apds o
procedimento cirurgico baseados na avaliagdo médica, registos clinicos, contato
telefébnico ou contato pessoal durante a consulta de seguimento (caso os

pacientes sejam normalmente acompanhados por 30 dias no hospital).

13 COLETA DE DADOS

Os dados serao colhidos e armazenados online através de um servidor
seguro que utiliza o programa online Research Electronic Data Capture
(REDCap). O REDCap permite aos colaboradores enviar e armazenar dados
num sistema comprovadamente seguro. Um colaborador designado por cada
centro recebera um login de acesso para essa plataforma, o que ira permitir a
submissdo segura de dados no sistema REDCap. Nenhum dado que possa
identificar os doentes sera colhido. O estudo sera desenvolvido de acordo com
protocolos nacionais e internacionais, além dos principios basicos de protecao
dos direitos e a dignidade dos seres humanos, como descrito na Declaragao de
Helsinquia (642 Assembleia Fortaleza, Brasil, em Outubro 2013) e de acordo com

as legislagdes locais aplicaveis.

14 ANALISE ESTATISTICA

Os dados serao analisados usando Stata e SAS 9.4 (Cary, NC; USA).
Duplicidades serdo removidas, se presentes. Os dados ausentes para as
covariaveis serao analisados para determinar se estdo relacionados com o
resultado; as analises de casos completos e as técnicas de multiplas imputacdes

serdo utilizadas para as analises correspondentes. Andlises de regressao
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logistica univariada serao realizadas entre covariaveis e o resultado primario da
mortalidade. Com base nos resultados, covariaveis com valor de p <0,10 seréo
incluidas no modelo multivariado. O modelo final de logistica multivariada
multinivel sera determinado usando a eliminagdo progressiva e gradual das
intervencgdes e dos fatores perioperatorios que afetam os resultados.

Os resultados serdao apresentados como odds ratios com
correspondentes intervalos de confianga de 95%. Os dados ser&o ajustados para
fatores de confusao e modificadores de efeito. Os potenciais fatores de confusao
incluem o periodo desde a idade gestacional até o nascimento, o peso, o tempo
desde o nascimento até a apresentacio e a pontuagao da Sociedade Americana
de Anestesiologistas (ASA) no momento da interveng&o primaria. Os potenciais
modificadores de efeito incluem a administragao de antibiodticos peri-operatorios,
a ressuscitacao fluidica, o controle térmico e o fornecimento de outros cuidados
neonatais especificos de condigdes, como nutricdo parenteral em
recém-nascidos com gastrosquise. Também sera realizada uma analise de
regressao logistica multivariada multinivel para identificar fatores institucionais
que afetam a mortalidade, com ajuste para fatores de confuséo. P <0,05 sera

considerado significativo.

15 APROVAGAO PELA COMISSAO DE ETICA LOCAL

O investigador principal de cada centro participante é responsavel por
obter as aprovagdes locais de acordo com a regulagdo do seu hospital. Aos
colaboradores sera solicitada a confirmagdo que a aprovacgédo local pela
comissao de ética foi obtida no momento de enviar os dados de cada paciente
para a base de dados do estudo.

Independente do caminho de aprovagao ética que seja seguido, deve
ser destacado que este é um estudo liderado pelo investigador, n&do comercial,
observacional (sem alteragdes na conduta médica de rotina), que apresenta um
risco muito baixo aos participantes e que apenas dados nao-identificaveis

disponibilizados rotineiramente seréo colhidos.

PaedSurg Brazil @ www.paedsurgbrazil.com 0% paedsurgbrazil@gmail.com



Estudo Colaborativo Brasileiro de
Malformacoes Congénitas

16 AUTORIA

Até trés colaboradores podem participar em cada mini equipe e colher
dados por um periodo de até 12 meses. Varias mini equipes podem participar
no mesmo hospital, colhendo dados em diferentes especialidades ou na mesma
especialidade durante blocos distintos no més. O numero maximo de
colaboradores de uma mesma instituicdo é vinte e um.

Nas publica¢gdes, os autores serao listados de acordo com o seu papel
no estudo com detalhes do envolvimento ¢ colaboradores locais « lideres
regionais * investigadores lideres * organizadores lideres * comité de diregao.

Os colaboradores de cada hospital que contribuirem com pacientes
serdo reconhecidos em todas as publicacbes resultantes como co-autores
citaveis no PubMed em um modelo de autoria colaborativa.

17 CRONOGRAMA DO ESTUDO

Coleta de dados Outubro/2020 a Setembro/2021
Analise dos dados Outubro/2021 a Dezembro/2021
Redacao do manuscrito Janeiro/2022 a Abril/2022
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19 FORMULARIO DE INVESTIGACAO

ID do registro:

Durante qual més o paciente se apresentou ao seu hospital?

O consentimento foi fornecido para incluir este paciente no estudo?
Sim; Nao; O consentimento do paciente ndo é necessario para este estudo na minha
institui¢ao.

Com qual condigéo o paciente se apresentou?
Atresia esofagica; Hérnia diafragmatica congénita; Atresia intestinal;
Gastrosquise; Exomphalos / Onfalocele; Malformagéao anorretal; Doenca de
Hirschsprung.

Demografia

1. Idade gestacional (IG) ao nascimento em semanas:

2. ldade na apresentacdo (em horas)

3. Género: Masculino/ Feminino/ Ambiguo/ Desconhecido

4. 4. Peso na apresentacéo:

5. O paciente tem outra anomalia além da condi¢cao do estudo? Sim, cardiovascular;
Sim, respiratério; Sim: gastrointestinal; Sim: neurolégico,; Sim: genito-urinario; Sim:
musculoesquelético; Sim: sindrome de Down; Sim: sindrome de Beckwith-
Wiedemann; Sim: fibrose cistica; Sim: cromossémico; Sim: outro; N&o.

6. Distancia da casa do paciente para o seu hospital:
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Cuidado Pré-natal e Parto

7. Ultrassonografia pré-natal realizada? Sim: condicdo do estudo diagnosticada; Sim:
problema identificado mas a condigdo do estudo ndo diagnosticada; Sim: nenhum
problema identificado; Nao: néo realizada

7.1. Se a condigao do estudo foi diagnosticada no periodo pré-natal, em que idade
gestacional?

8. Modo de transporte para o hospital:
Ambulancia; Outros transportes fornecido pelo servigo de satide; Transporte do préprio
paciente; Nascido dentro do hospital

8.1. De onde o paciente veio? De casa; Clinica Comunitaria / Clinica Geral;, Hospital
Distrital; Outro; Desconhecido

Se outro, por favor
especificar:

9. Tipo de parto: Vaginal (espontaneo); Vaginal (induzido); Cesariana (eletiva);
Cesariana (urgente / ndo eletiva); Desconhecido
férceps e ventosa/ vacuo.

Condicao Clinica e Atendimento ao Paciente

10. O paciente foi séptico ao chegar ao hospital? Sim/ Nao.

10.1. Se sim, foram administrados antibiéticos apropriados? Sim dentro de 1 hora
da chegada; Sim no primeiro dia da chegada; Né&o.

11. O paciente estava hipovolémico ao chegar ao hospital? Sim/ Nao

11.1. Se sim, foi dado um bolus de fluido intravenoso? Sim, dentro de 1 hora da
chegada; Sim, no primeiro dia de chegada; Nao

11.2. Se sim, quanto fluido intravenoso foi administrado? 70mls -20mls/kg; mais de
20mls /kg
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O paciente estava hipotérmico ao chegar ao hospital? Sinm/ Nao.

12.1. Se sim, o paciente foi aquecido na chegada ao seu hospital dentro de uma
faixa de temperatura normal? Sim/Nao.

O paciente recebeu acesso venoso central? Sim: cateter umbilical; Sim: cateter
central de insergdo periférica (PICC); Sim: cateter central percutdneo com
orientagdo ultrassonografica; Sim: cateter central colocado cirurgicamente (inser¢gdo
aberta); Nao

13.1. Se sim, o paciente adquiriu sepse no acesso venoso central durante a
admissao primaria? Sim: diagnosticado clinicamente; Sim: confirmado em
microbiologia; Néo.

Tempo desde a chegada ao hospital até a intervengdo primaria em horas

Atresia esofagica
Hérnia diafragmatica congénita
Atresia intestinal
Gastrosquise

Onfalocele

Doencga de Hirschsprung

Malformacao anorretal

Pontuacdo da American Society of Anesthesiologists (ASA) no momento da
intervencao primaria: 1. Pessoa saudavel; 2. Doencga sistematica leve; 3. Doenca
sistematica grave; 4. Doencga sistémica grave que € uma constante ameaca a vida;
5. Um paciente moribundo que n&o se espera que sobreviva sem a operagédo; Nao
aplicavel — nenhuma intervengao primaria

Tipo de anestesia utilizada para a intervengao primaria: Anestesia geral com tubo
endotraqueal; Anestesia geral com mascara laringea; Anestesia com cetamina;
Raquianestesia / anestesia caudal, Anestesia local; Sem anestesia / apenas
analgesia; Sem anestesia / sem analgesia; Nao aplicavel - nenhuma cirurgia ou
intervencgéo realizada

Quem realizou o procedimento anestésico para a intervencao primaria?

Meédico Anestesista; Enfermeiro Anestesista; Oficial Médico; Cirurgido; Outro
professional de saude; Nenhuma anestesia realizada.
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18. Quem realizou a intervencao primaria? Cirurgido pediatrico (ou estagiario com o

cirurgido pediatrico auxiliando / na sala cirargica; Cirurgido geral (ou estagiario com
cirurgido geral auxiliando / na sala); Médico estagiario, Oficial médico ou outros (sem
um cirurgido pediatrico ou cirurgido geral auxiliando / na sala); Residente de cirurgia
(sem um cirurgido pediatrico / cirurgido geral ajudando ou presente na sala, Nao
aplicavel - nenhuma cirurgia ou intervengdo primaria realizada.

19. Uma lista de verificacado de seguranca cirurgica (checklist) foi usada na intervencao
primaria? Sim; N&o: mas estava disponivel;, Ndo: ndo estava disponivel;, Ndo
aplicavel: uma intervengdo primaria conservadora foi realizada; Nao aplicavel:
nenhuma cirurgia ou intervengéo primaria realizada.

20. Duracao total dos antibidticos apds a intervencéo primaria

21. O paciente recebeu uma transfusédo de sangue?
Sim: sem prova cruzada; Sim: com prova cruzada; Nao: ndo foi necessario; Nao: foi
necessario, mas néo estava disponivel.

22. O paciente necessitou de ventilagdo mecanica? Sim e estava disponivel; Sim, mas
néo estava disponivel; N&o

22.1. Se sim, por quanto tempo o paciente permaneceu em ventilagdo mecanica?

23. Tempo para a primeira alimentagao enteral (intervencao pos-primaria)

24. Tempo para alimentacao enteral completa (intervencao pés- primaria)

25. O paciente necessitou de nutricao parenteral (NP)? Sim e estava disponivel; Sim e
as vezes estava disponivel, mas menos do que o necessario; Sim, mas nao estava
disponivel; Nao

25.1. Se sim, por quanto tempo o paciente recebeu nutricdo Parenteral?
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Resultados

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

O paciente sobreviveu para a alta? Sim/ Nao

26.1. Se o paciente recebeu alta antes, eles ainda estava vivo aos 30 dias apés a
intervengao primaria? Sim vivos em 30 dias; Ndo; Nao acompanhado apoés a
alta; Acompanhado, mas ndo acompanhado até 30 dias apds a intervengdo
primaria

26.2. Se nao, causa da morte? Sepse; Pneumonia por aspiragdo; Insuficiéncia
respiratéria; Insuficiéncia cardiaca; Desnutricdo; Distarbios eletroliticos;
Hemorragia; Falta de acesso intravenoso; Hipoglicemia; Fistula traqueo-
esofagica recorrente; Hérnia diafragmatica recorrente;  Vazamento
anastomoético; Isquemia intestinal; Rompimento da membrana da onfalocele;
Enterocolite; Outros. Se outro, por favor especificar:

Tempo de internagdo hospitalar (dias)

O paciente teve uma infecgdo no sitio/local cirurgico? (ILC)? Sim; Nao, Nao
aplicavel, sem ferida cirdrgica

O paciente teve deiscéncia total da ferida? Sim; Nao, Nao aplicavel - sem ferida
cirdrgica

O paciente necessitou de intervengao adicional nao planejada dentro de 30 dias da
intervengao primaria? Sim: intervengao percutanea,; Sim: intervengéo cirdrgica; Nao;
Néo aplicavel - nenhuma intervengéo primaria realizada.

O paciente foi seguido até 30 dias apds a intervengédo primaria para avaliar as
complicacbes? Sim: revisto pessoalmente; Sim: via consulta telefénica; Sim: por
outros meios; Sim: ainda internado em 30 dias; Nao: os dados baseiam-se apenas
em observagbes de pacientes internados; Ndo: o acompanhamento foi feito antes
dos 30 dias

Se o paciente teve uma complicagdo, quando foi diagnosticada? Durante a
internagdo primaria; Com re-apresentagdo na emergéncia; No acompanhamento de
rotina como paciente ambulatorial; Nao aplicavel (sem complicagées) Condi¢ao de
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estudo? Atresia esofagica; Hérnia diafragmatica congénita; Atresia intestinal;
Gastrosquise; Exomphalos/ Onfalocele; Malformacdo anorretal; Doenca de
Hirschsprung.
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Gastrosquise

33. Tipo de gastrosquise:
Simples; Complexa: associado a atresia; Complexa: associado a necrose; Complexa:
associado a perfuragao; Complexa: associado a gastrosquise fechada.

34. Intervengéo primaria: Fechamento primario no centro cirdrgico (CC); Fechamento
primario a beira do leito (Técnica de Bianchi); Fechamento secundario / em estagios
com silo pré-formado; Fechamento secundario com usando um retrator e protetor
de ferida de Alexis; Fechamento secundario com silo cirtirgico (incluindo silo estéril
improvisado); Outro método; Nenhuma intervengéo realizada Se outro, por favor
especifica:

34.1. Qual o método que foi usado para o fechamento: Fascia e pele fechadas com
suturas; Apenas pele fechada com suturas, fascia deixada; Aberta; Cordao
umbilical suturado sobre o defeito, fascia deixada aberta; Fechamento sem
suturas com bordas da pele opostas e curativo aplicado; Curativo aplicado,
defeito deixado aberto par fechar por intengdo secundaria; Outro; Paciente
morreu antes do defeito ser fechado.Se outro, por favor especifica:

34.2. Em que dia apdés a admissdao foi realizado o fechamento da parede
abdominal?

34.3. O recém-nascido teve alguma dessas complicagbes dentro de 30 dias da
intervengéo primaria? Isquemia intestinal;, Sindrome compartimental abdominal
(SCA); Enterocolite necrosante; Nenhum desses.

34.4. Se o paciente teve SCA, o abdome foi reaberto? Sim; Ndo
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Malformag¢ao Anorretal (MAR):

33.

34.

35.

Tipo de malformagéo anorretal (classificagao de Krickenbeck): MAR baixa: fistula
perineal (cutdnea); MAR alta: Fistula retouretral (bulbar); MAR alta: Fistula
retouretral (prostata); MAR alta: Fistula retovesical; MAR alta: Fistula vestibular;
MAR alta: Cloaca, MAR alta: Sem fistula; MAR alta: Mas tipo desconhecido na
apresentacdo; Variante rara: Célon de bolsa; Variante rara: Atresia / estenose retal;
Variante rara: Fistula retovaginal; Variante rara: Fistula em H; Outros

O paciente teve perfuracao intestinal pré-operatéria? Sim; Nao

Qual intervengéo primaria foi realizada? Dilatagdo da fistula: sem cirurgia;
Colostomia em alga no sigmoide; Colostomia em dupla boca no sigmoide;
Colostomia em alga no transverso; Colostomia em dupla boca no transverso; Outros
estomas; Anoplastia; Anorrectoplastia sagital posterior (ARPSP); Abaixamento
abdominosacroperineal; Abaixamento abdominoperineal; Abaixamento assistido por
laparoscopia; Cuidados paliativos; Outros. Se outro, por
favor especificar:

35.1. Se a reconstrucao anorretal primaria foi realizada, foi um estimulador Pefia ou
equivalente usado para identificar a posicdo do complexo muscular intra-
operatorio? Sim; Ndo: equipamento ndo disponivel; Nao: o equipamento estava
disponivel, mas nao foi usado.

35.2. O paciente teve alguma das seguintes complicagdes dentro de 30 dias da
intervengéo primaria? Para cada uma das respostas abaixo: Sim, Nao, Nao
aplicavel.

- Disturbio eletrolitico

- Alto débito da colostomia (superior a 20ml / kg / dia)

- Prolapso / retragao / hérnia de estoma

- Les&o da pele peri-estomal (ou perianal se a cirurgia reconstrutiva primaria foi
realizada sem colostomia de cobertura)

- Estenose anal em pacientes submetidos a reconstrugdo anorretal primaria
sem cobertura do estoma

35.3. Qual é o plano para o manejo futuro? Sem tratamento cirtrgico adicional;
Anoplastia / abaixamento em seu hospital; Anoplastia / abaixamento planejado
em outro hospital; Fechamento da colostomia planejado em seu hospital;
Fechamento da colostomia planejado em outro hospital; Outro.

Se outro, por favor especificar:
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Atresia de Es6fago (AE) +/- Fistula Traqueoesofagica (TOF)

33.

34.

35.

36.

Tipo de AE +/- FTE (classificagao Gross): A; B; C; D; E

Segmento longo ou curto? Longo; Curto; Desconhecido.

Pneumonia na apresentagéo? Sim: diagnosticado clinicamente; Sim: diagnosticado
radiologicamente; Sim: outros meios de diagndstico, Ndo: paciente nascido no
centro do estudo; N&o: pacientes nascidos fora do centro do estudo, mas sem
evidéncia de pneumonia a chegada.

Intervengdo primaria: Ligadura da FTE; Anastomose primaria esofagica;
Esofagostomia; Gastrostomia; Ligadura do eséfago distal; Desconexdo gastro-
esofagica; Técnica de Foker; Fundoplicatura; Outros (especificar); Cuidados
paliativos Se outro, por favor especificar:

36.3. Se o paciente teve uma anastomose esofagica primaria, foi realizado um
esofagograma poés-operatorio? Sim; Ndo

36.4. Se sim, rotineiro ou clinicamente indicado? Rotina; Clinicamente indicado.

36.5. Se sim, quando?

36.6. Se sim, qual foi o resultado? Vazamento; Sem vazamento

36.7. Para pacientes diagnosticados com vazamento radiolégico, ele estava
associado a sintomas clinicos? Sim; Nao

36.8. Tempo para a primeira alimentag¢ao oral no pés-operatoério

36.9. Tempo para alimentacéo oral total

36.10. Para pacientes que nao tiveram uma anastomose primaria esofagica, em que
idade a cirurgia definitiva esta planejada?

36.11. Para o paciente que nado esta recebendo uma anastomose esofagica
primaria, qual é o procedimento planejado para o futuro? Avaliagao da distancia
dos cotos; Anastomose primaria esofagica se possivel; Transposi¢gdo gastrica;
Interposig¢éo jejunal; Interposigdo coldnica;, N&o aplicavel, Anastomose primaria
realizada; Outra; Desconhecido.. Se outro, por favor
especificar:
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36.12. Abordagem cirurgica: Toracotomia com incisdo da musculatura; Toracotomia
com afastamento da musculatura; Toracoscopia; Laparotomia;
Laparoscopia; Incisao local limitada; Outra Se outro, por
favor especificar:

36.13. Convertido para aberto? Sim; Ndo

36.14. O paciente teve uma complicacao especifica da condicdo dentro de 30 dias
da intervengéo primaria? Pneumonia; Mediastinite; Pneumotoérax; Quilotérax;
Hemotorax; Vazamento anastomodtico; Estenose da anastomose; FTE
recorrente; Outro; Nenhum. Se outro, por favor
especificar:

36.15. O paciente teve traqueomalacia? Sim: diagnosticado clinicamente; Sim:
diagnosticado na broncoscopia; Sim: diagnosticado na TC; Sim: diagnosticado
no broncograma; Sim: outro método de diagnostico; Nao

36.16. Se sim, foi necessaria uma intervengdo? Sim: aortopexia; Sim:
traqueostomia; Sim: stent traqueal; Sim: manejo de suporte apenas (oxigénio
+/- ventilagdo) Sim: outro tratamento; N&o. Se outro, por favor
especificar:
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Hérnia diafragmatica congénita (HDC)

33.Tipo de HDC: Pdstero-lateral esquerdo (Bochdalek); Poéstero-lateral direito

34.

35.

36.

37.

38.

(Bochdalek); Postero-lateral bilateral (Bochdalek); Central; Anterior (Morgagni);
Outro. Se outro, por favor especificar:

33.1. Classificagdo do Grupo de Estudo HDC (GE): A B C D: Outro: Desconhecido

33.2. Se bilateral, qual era o tipo de hérnia de Bochdalek a esquerda (Classificagao
do Grupo de Estudo CDH) A B C D: Outro: Desconhecido.

33.3. Se bilateral, qual era o tipo de hérnia de Bochdalek a direita (Classificagao do
Grupo de Estudo CDH) A B C D: Outro: Desconhecido.

33.4. Se outro, por favor especificar:

Se diagnosticado no periodo pré-natal, qual foi a razdo pulmé&o-cabeca
(RPC)?

A oclusao traqueal fetal (OTF) foi realizada? Sim; Nao

35.1. Se sim, em que idade gestacional foi inserida? ; desconhecido

35.2. Se sim, em que idade gestacional foi removida? : no
nascimento; desconhecido

Posicao do figado? Térax; Abdome; Desconhecido

O paciente teve hipertensao pulmonar (em qualquer estagio)? Sim: diagnosticado
clinicamente; Sim: diagndstico confirmado pelo ecocardiograma; Sim: outro método
de confirmagéo do diagnostico; Ndo; Desconhecido

37.1. Se sim, tratamento dado? Oxido nitrico; Prostaciclina; Alprostadil; Milrinona;
Outros; Nenhum: ndo requerido; Nenhum: requerido mas nao disponivel. Se
outro, por favor especificar:

O paciente recebeu oxigenagado por membrana extracorpérea (ECMO)? Sim; Néo
Se sim, por quanto tempo?
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39. Intervencao primaria: Reparo primario (suturas absorviveis); Reparo primario
(suturas ndo absorviveis); Reparo com prétese/tela; Paliagdo; Transferido para
reparo eletivo planejado; Outro Se outro, por favor
especificar:

39.1. Se houve reparo com protese, qual material usado? Permacol PTFE; Alloderm;
Dacron; Plugue de malha; Retalho muscular; Surgisis; Outro. Se outro, por favor
especificar:

39.2. Outros procedimentos realizados ao mesmo tempo? Insercdo de dreno
toracico; Tela na parede abdominal; Fundoplicatura; Correcdo de ma rotacao;

Apendicectomia; Outras (especifique); Nenhuma. Se

outro, por favor especificar:

39.3. Abordagem cirurgica: Laparotomia; Laparoscopia; Toracotomia; Toracoscopia;
Outras

39.4. Conversao para aberta? Sim; N&do. Se outro, por favor
especificar

39.5. Condigao especifica por complicagdo dentro de 30 dias da cirurgia primaria?
vazamento de ar (ndo apenas espago redundante na cavidade pleural que é
comum); Quilotérax; Recorréncia; Obstrugdo por aderéncia; Outro;, Nenhum
Se outro, por favor especificar:
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Atresia Intestinal
33. Tipo de atresia intestinal: Duodenal; Jejuno-ileal; Colénico

34. Classificacado de atresia: 1; 2; 3; 4

34.1. Classificacao de atresia jejuno-ileal: 1; 2; 3a; 3b; 4

35. Intervencdo  primaria da  atresia  duodenal: = Duodenoduodenostomia;
Duodenojejunostomia; Apenas excisdo da web, Paliagao,; Outro. Se outro, por favor
especificar:

35.1. Abordagem cirurgica: Laparotomia; Laparoscopia; Endoscopia; Outros
35.2. Conversao para procedimento aberto? Sim nao

35.3. Tipo de anastomose: Anastomose em forma de diamante de Kimura;
Anastomose latero-lateral; Anastomose término-terminal

II. Intervengdo primaria da atresia Jejuno-ileal; Colbnica: Anastomose primaria;
Resseccao intestinal; Divisdo apenas da web; Estoma primario em alga; Estoma
primario em dupla--boca; Estoma primario; Bishop--Koop; Estoma de Santulli;
Paliagao,; Outro

35.4. Comprimento total do intestino extirpado:

35.5. Abordagem cirurgica: Laparotomia; Laparoscopia; Endoscopia;, Outros. Se
outro, por favor especificar:

35.6. Conversao para procedimento aberto? Sim; Ndo.
35.7. O intestino distal foi irrigado para verificar a paténcia? Sim; Ndo

35.8. Complicacoes especificas das condigoes dentro de 30 dias da intervencao
primaria: Vazamento anastomotico; Estenose da anastomose; Intestino curto;
Perda de atresia adicional, Obstrugéo intestinal por aderéncia; Prolapso do estoma;
Retracdo do estoma; Hérnia Parastomal; Les&o da pele no
periestomal; Outros

Se outro, por favor especificar:
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Onfalocele

33. Tipo de onfalocele? Maior, Menor

34. Hipoglicemia na chegada? Sim; N&o; Glicose no sangue ndo medida

35. Intervencao primaria: Fechamento operatério primario; Fechamento em etapas;
Manejo conservador

35.1. Se manejo conservador, foi um tratamento tépico aplicado a membrana da
onfalocele? Sim: sulfadiazina de prata; Sim: betadine; Sim: mel; Sim: tanino de
merbromide; Sim: outro; Ndo Se outro, por favor especificar:

35.2. Qual é o plano para a gestao futura? Nenhuma cirurgia adicional planejada;
Fechamento tardio neste hospital, Fechamento tardio em outro hospital; Outro.
Se outro, por favor especificar:

35.3. Tempo da intervencao primaria até o fechamento

36. O paciente teve um rompimento da membrana da onfalocele? Sim; Nao
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Doenca de Hirschsprung

33.

34.

35.

36.

37.

Tempo para a primeira passagem do mecdnio apds o nascimento: Menos de 24
horas; 24-48 horas; Mais de 48 horas;Desconhecido

Caracteristicas na apresentagao: Distensdo abdominal: Vémitos biliosos; Vémitos
nao biliosos; Dificuldade de alimentacdo; Suspeita de enterocolite Perfuragao; Outro.

Fonte de diagndstico da doenga de Hirschsprung: Genético; Bidpsia da mucosa;
Biépsia de espessura total, Manometria anorretal; Contraste baritado, N&o
confirmada: suspeita apenas; Outros.

35.1. Se na biopsia, qual foi o método de coloragao histolégica? Hematoxilina e
eosina (H & E); Acetilcolinesterase; Calretinina; Outros.
Se outro, por favor especificar:

Extensdo da aganglionose: Retal; Sigméide; Ao célon descendente; Ao coélon
transverso; Ao colon ascendente; Envolvendo o intestino Delgado; Desconhecido no
momento.

Intervengao primaria: Conservador: sem tratamento; Conservador: estimulagcdo
digital e laxantes; Conservador: lavagens / enemas retais regulares; Falhou o
manejo conservador seguido de um estoma durante a mesma admissdo hospitalar;
Estoma primario (com ou sem lavagens pré-operatérias ou enemas antes da
colocacdo planejada do estoma); Abaixamento primario (Swenson); Abaixamento
primario (Duhamel); Abaixamento primario (Soave); Abaixamento primario (Outros);
Miomectomia anorretal posterior transanal; Cuidados paliativos; Outros.

37.1. Se o abaixamento primario foi realizado, o paciente teve um estoma de
cobertura? Sim; Ndo

37.2. Foi assistida laparoscopicamente? Sim; Nao

37.3. O paciente teve alguma complicagao especifica da condigéo dentro de 30 dias
da intervencdo primaria? Enterocolite associada a Doenca de
Hirschsprung (ECADH); Disturbios eletroliticos; Alto debito do estoma (acima
de 20mls / kg / dia);Prolapso / retragdo / hérnia para estomal; Lesdo da pele no
periestomal (ou perianal se o abaixamento primario foi realizado sem um
estoma de cobertura); Estenose anal; Obstrugcdo pos-operatéria; Vazamento
anastomatico (se o abaixamento primario foi realizada sem um estoma de
cobertura); Outros

37.4.Qual é o plano para a gestao futura? Nenhuma outra cirurgia planejada;
Abaixamento Anorretal em seu hospital; Abaixamento Anorretal em um hospital
diferente; Fechamento do estoma; Outros; Desconhecido
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