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Introduccion: La enfermedad de Hirschsprung (EH), descrita por primera vez en 1888,
consiste en una alteracién congénita ocasionada por ausencia de células ganglionares a lo
largo del tracto gastrointestinal. Aunque a dia de hoy se desconoce la causa genética de la
enfermedad, se sospecha que el oncogén RET es el principal involucrado, ocasionando que la
etiologia de esta enfermedad sea familiar en el 20% de los casos. La incidencia de la EH es de
1:5000 ocurriendo mas comunmente en varones que en mujeres (4:1) y siendo mas del 50% de
los casos diagnosticados antes del mes de edad. Es en este primer mes en el que
encontramos caracteristicas que nos hacen sospechas de esta patologia tales como la no
expulsién meconial en las primeras 48 horas, distension abdominal o vomitos. Especial
mencién merece la enterocolitis necrotizante siendo la complicacién mas frecuente asociada a
esta enfermedad asi como la que mayor tasa de mortalidad y morbilidad ocasiona. Tanto la
radiografia con contraste como la manometria rectal son técnicas utilizadas para el diagndstico
de la EH aunque solo la biopsia rectal consigue confirmar esta enfermedad cuyo Unico
tratamiento es quirdrgico

Palabras: Enfermedad de Hirschsprung Pediatria Cuidados intensivos

Justificacién: Conocer si la incidencia de la patologia estudiada coincide con la encontrada en
nuestro centro hospitalario.

Objetivos: - Conocer la enfermedad de Hirschprung asi como su incidencia en el Hospital
General Universitario de Albacete. -Conocer sus complicaciones y aspectos importantes.

Material: Recopilacion de casos de Enfermedad de Hirschprung en el Hospital General
Universitario de Albacete desde el 1 de enero de 2010 hasta el 31 de diciembre de 2014.

Método: Estudio observacional descriptivo de series de casos de Enfermedad de Hirschprung
en el Hospital General Universitario de Albacete desde el 1 de enero de 2010 hasta el 31 de
diciembre de 2014.

Resultados: En el Hospital General de Albacete se han diagnosticado y tratado cuatro casos
de enfermedad de Hirschprung en los ultimos 5 afios. Asi pues, la incidencia es similar a la
encontrada en la bibliografia. La EH es una patologia con tratamiento quirdrgico, con lo que las
complicaciones que nos encontramos en estos nifios son derivadas del proceso que estos
nifios requieren.

Conclusiones: En el Hospital de Albacete nos encontramos con aproximadamente un caso al
afio de esta patologia, con lo que es importante conocerla y saber detectarla. Aqui el personal
de enfermeria tiene una importante labor para detectar los signos precoces de esta
enfermedad, tal como meconiorrexis tardia. Tampoco nos podemos olvidar de nuestra



implicacion en el neonato postquirdrgico, que necesitara cuidados de calidad en nuestras
unidades.
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