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RESUMEN

Introduccién: La enfermedad de Hirschsprung (HSCR) es un defecto neurolégico de
base genética que provoca una obstruccién funcional con disminucion del
peristaltismo intestinal debido a la ausencia de inervacion. Esta afeccion afecta
principalmente a 1 de cada 5000 neonatos que debutan con imposibilidad de evacuar
el meconio, signos de obstruccién intestinal y distensién abdominal. En muchos casos,
esta condicion requiere la realizacién de una ostomia. Uno de los desafios significativos
para los profesionales de enfermeria radica en proporcionar cuidados
especializados.1,2,5

Objetivos: Evidenciar como los cuidados especializados en el manejo de la enfermedad
de Hirschsprung en neonatos, contribuye a mejorar su evolucién y la calidad de vida
del nifio y su familia.

Método: Se llevod a cabo una revision bibliografica de la literatura en PubMed, MEDLINE,
Scielo, Google Académico y en guias clinicas neonatales.

Se incluyeron los articulos en espafiol , a texto completo, excluyendo los articulos de
pacientes no pediatricos, y los de mas de 5 afos de antigiiedad. Se obtuvieron 42
articulos y tras aplicar criterios, se eligieron 12.

Resultados: La mayoria de estudios refieren que los cuidados deben estar centrados en
evaluar la historia y el examen fisico del paciente, promover la integridad de la piel asi
como la comodidad del bebé, mantener el equilibrio de liquidos, los cuidados de la
ostomia y la educacion a la familia.3

Conclusiones: Los cuidados especializados en el contexto de la enfermedad de
Hirschsprung en neonatos, desempefian un papel fundamental en la mejora de la
calidad de vida de los pacientes y sus familias, asi como en la prevencién de posibles
complicaciones a largo plazo. Tras la revisidn sistematica realizada, se ha evidenciado
que, contar con un equipo enfermero con una formacion especifica en cuidados de este
tipo de ostomia, si que influye por tanto positivamente en dicha mejora.
Palabras clave: “neonatos”, “Hirschsprung” “tratamiento en Hirschsprung
“ostomia”.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung (HSCR) es un defecto neuroldgico de base genética
que provoca una obstruccidon funcional con disminucién del peristaltismo intestinal
debido a la ausencia de inervacion. Esto hace que determinadas partes del intestino
que no tienen peristaltismo, se contraigan o se cierren. Los musculos generan



XLIN C@NGRESO
ANECIPN .00

hipertonia y no se relajan, no olvidemos que la inervacion genera una relajacion del
musculo. Si la parte superior estd sana e inervada y la parte inferior sin inervacién y no
se relaja, la parte superior lo que hace es distenderse. Por eso se le llama megacolon
congénito.1,2 Esta afeccién afecta principalmente a 1 de cada 5000 neonatos que
debutan con imposibilidad de evacuar el meconio, signos de obstruccion intestinal y
distension abdominal. Se debe sospechar de enfermedad de Hirschsprung cuando
demoran en evacuar meconio >48h y ademas signos de obstruccion intestinal como
vomitos, distension abdominal y dificultad de paso de las heces. En muchos casos, esta
condicion requiere la realizacion de una ostomia. Uno de los desafios significativos
para los profesionales de enfermeria radica en proporcionar cuidados
especializados.3,4
El examen fisico de los bebés afectados por la enfermedad de Hirschsprung revela:
- Distension abdominal. Los lactantes con megacolon aganglibnico muestran
distensién abdominal timpdanica y sintomas de obstruccién intestinal parcial o
completa.

Constipacion crénica. Los lactantes mayores y los nifios con enfermedad de
Hirschsprung suelen presentar estrefiimiento crénico.
- Asas intestinales palpables. En el examen abdominal, estos ninos pueden mostrar
una distension abdominal marcada con asas de colon dilatadas palpables.
- Ausencia / atraso en el paso de meconio . Durante el periodo neonatal , los bebés
afectados por la enfermedad de Hirschsprung pueden presentar insuficiencia de paso
del meconio.
- Vémitos. Hay vomitos de repeticién debido a la obstruccion intestinal.
- Desnutricién. La mala nutricién es el resultado de la saciedad temprana, el malestar
abdominal y la distensién asociados con el estreiiimiento crénico.5

JUSTIFICACION

La Enfermeria desempefia un papel vital en el cuidado y manejo de pacientes con
enfermedades crénicas y complejas como la enfermedad de Hirschsprung. Su papel va
mas alla de la atencién médica directa y abarca aspectos como la educacion del
paciente y la familia, la gestién de cuidados a largo plazo y el apoyo emocional.

La enfermedad de Hirschsprung presenta desafios Unicos que requieren un
conocimiento especializado por parte de las enfermeras. Esto incluye comprender la
fisiopatologia de la enfermedad, reconocer signos y sintomas de complicaciones,
administrar tratamientos especificos y proporcionar cuidados de apoyo integrales.

La Enfermeria es a menudo el punto central en la coordinaciéon del cuidado
multidisciplinario para pacientes con enfermedades complejas. En el caso de la
enfermedad de Hirschsprung, esto implica trabajar en estrecha colaboracién con
meédicos, cirujanos, terapeutas y otros profesionales de la salud para garantizar una
atencion integral y coherente.

Ademas tienen un papel Unico en el apoyo emocional y educativo de pacientes vy
familias afectadas por esta patologia. Proporcionan orientacién sobre el manejo de la
enfermedad en el hogar, resuelven dudas y preocupaciones, y ayudan a construir una
red de apoyo sélida.

Mediante la educacion sobre habitos de vida saludables, la vigilancia de signos de
deterioro y la deteccién temprana de problemas, las enfermeras son clave para mejorar
significativamente la calidad de vida y el prondstico de los pacientes con enfermedad
de Hirschsprung.
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OBJETIVO PRINCIPAL

Evidenciar como los cuidados especializados en el manejo de la enfermedad de
Hirschsprung en neonatos, contribuye a mejorar su evolucion y la calidad de vida del
nifo y su familia.

OBJETIVOS SECUNDARIOS

Identificar practicas de enfermeria que impacten positivamente en la adaptacién del
paciente a la ostomia y en la prevencién de posibles complicaciones, optimizando asi
los resultados clinicos y el bienestar global del paciente.

METODO

Se llevd a cabo una revision bibliografica de la literatura en PubMed, MEDLINE, Scielo,
Google Académico y en guias clinicas neonatales.

Se incluyeron los articulos en espafiol , a texto completo, excluyendo los articulos de
pacientes no pediatricos, y los de mas de 5 afos de antigiiedad. Se obtuvieron 42
articulos y tras aplicar criterios anteriores, se eligieron 12.

DISCUSION

La enfermedad de Hirschsprung es una condicion compleja que requiere atencién y
cuidados especializados debido a sus implicaciones neuroldgicas y
gastrointestinales.Los cuidados especificos, centrados en la evaluacion integral del
paciente, la promocién de la integridad de la piel, el mantenimiento del equilibrio de
liquidos y la educacién a la familia, son fundamentales para mejorar la evolucién de
los neonatos afectados y evitar complicaciones.

En este contexto, las enfermeras desempenan un papel importante en el cuidado de
pacientes con enfermedades crénicas y complejas, como la enfermedad de
Hirschsprung y tienen la responsabilidad de educar a los pacientes y sus familias,
gestionar cuidados a largo plazo y brindar apoyo emocional.

Desafios y consideraciones para la practica clinica:

e Se destacan los desafios asociados con el cuidado de neonatos con enfermedad de
Hirschsprung, como la atencién a la piel periostomal, la colocacion y cambio del
dispositivo colector, y la educacién de los cuidadores.

e Las recomendaciones para la practica clinica, como la capacitaciéon de familiares y
cuidadores, el uso adecuado de dispositivos colectores y la vigilancia continua de la
piel y el estoma son fundamentales para el manejo de la patologia.

RESULTADOS

La mayoria de estudios refieren que los cuidados deben estar centrados en evaluar la
historia y el examen fisico del paciente, promover la integridad de la piel asi como la
comodidad del bebé, mantener el equilibrio de liquidos, los cuidados de la ostomia y
sobre todo la educacién y ensefianza a la familia.

Cuidados de la ostomia.
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Criterios a tener en cuenta:

- Cuidado de la piel periostomal.

e Movimientos circulares de dentro afuera.

e SSF0'9% ,la primera semana, resto con agua.

e Avisar si hay sangrado.

e Secar a toques, sin arrastrar.

- Cuidado del estoma.

e Observar: Color, permeabilidad, estructura, presencia de sangre...
e Limpieza.

e Cuidados de la fistula mucosa o estoma no funcionante.

- Colocacién del dispositivo colector.

e Disco. Cortar a medida, estoma en el centro, calentarlo con las manos y presionar
de dentro afuera para pegarlo sobre la piel.

e Bolsa. Puede ser adhesiva o con cliper.

e Vaciado. A 1/3 de la capacidad. En recipiente si hay que contabilizar. Limpiar la zona.
e Cambio. Si existen fugas o cada tres dias. (en neonatos, no prolongar el uso del
disco)

En nifos prematuros y hasta 12 meses.

Capacitar a familiares y cuidadores para que establezcan el vinculo con el RN y puedan
colaborar.

Hacer coincidir el bafio con el cambio del dispositivo.

No usar quita adhesivos en RNAT vy realizar cambio cada 24h.

Extremar las precauciones de retirada para no lesionar la epidermis.10

CONCLUSIONES

Los cuidados especializados en el contexto de la enfermedad de Hirschsprung en
neonatos, desempefian un papel fundamental en la mejora de la calidad de vida de los
pacientes y sus familias, asi como en la prevencién de posibles complicaciones a largo
plazo. Tras la revision sistematica realizada, se ha evidenciado que, contar con un
equipo enfermero con una formacion especifica en cuidados de este tipo de ostomia,
si que influye por tanto positivamente en dicha mejora.
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