


Evento 342 
Enfermedades huérfanas – Raras

Subred Sur



.

En el marco de la Ley 1392 de 2010 define las 
enfermedades huérfanas como: Aquellas 
crónicamente debilitantes, graves, que amenazan 
la vida  con una prevalencia menor de 1 por cada 
5.000 personas.

Se caracterizan por tener un alto nivel de 
complejidad para su diagnóstico y tratamiento.

Este grupo de enfermedades pueden ser de tipo 
genético  autoinmune, malformaciones de tipo 
congénito, cánceres poco frecuentes, de carácter 
tóxico o infeccioso, entre otros. 

Tomado de: INS



Definición operativa de caso

Tomado de: INS



Periodicidad del reporte

Se realizará notificación inmediata de los casos de

enfermedades huérfanas-raras una vez se haya confirmado.

Se deben notificar los casos confirmados de forma

individual, inmediata a través de la ficha de datos básicos y

complementarios (código INS: 342) al Sivigila.

Tomado de: INS



CARA - A

CARA - B



Fechas a tener en cuenta



Se recomienda notificar casos de 
defectos congénitos que también 
son enfermedades huérfanas:

• Q431: Enfermedad de 
Hirschsprung.

• Q793: Gastrosquisis
• Q042: Holoprosencefalia.
• Q172: Microtia.
• Q792: Onfalocele.
• Q969: Síndrome de Turner.

Estrategias de vigilancia

Desde nivel central se verifica que los 
siguientes diagnósticos hayan sido 
notificados por el evento 
enfermedades huérfanas: 

• Síndrome de Guillain Barré en las 
bases de datos de Zika (evento 
895) 

• parálisis flácida aguda (evento 
610).

Tomado de: INS



Fuente: Base sivigila evento 342, Subred Integrada de Servicios de Salud Sur E.S.E.
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Casos de Enfermedades Huérfanas notificados al 
SIVIGILA por año (2022–2026), SEM 12 —

Subred Sur



Fuente: Base sivigila evento 342, Subred Integrada de Servicios de Salud Sur E.S.E.

Casos de Enfermedades Huérfanas notificados 
al SIVIGILA por UPGD (2024–2026) Subred Sur



Ranking primeras 11 enfermedades huérfanas 
notificadas al SIVIGILA, Subred Sur Año 2025 - 2026.

Fuente: Base sivigila evento 342, Subred Integrada de Servicios de Salud Sur E.S.E.

Nombre enfermedad 2025 2026 Total 

Microtia 26 1 72

Acalasia primaria 11 3 33

Displasia broncopulmonar 2 16 18

Miastenia grave 5 13

Estenosis pulmonar valvular 2 12

Gastrosquisis 1 10

Esclerosis Multiple 1 1 9

Sindrome de Guillain-Barre 1 1 9

Enfermedad de Crohn 1 7

Sindactilia no especificada 3 1 7

Total general 50 26 190



Oportunidad de notificación de casos de enfermedades 
huérfanas al SIVIGILA (2025–2026), SEM 12 — Subred Sur.

Fuente: Base sivigila evento 342, Subred Integrada de Servicios de Salud Sur E.S.E.



Oportunidad de notificación por UPGD con corte a 
SE 12, 2025 y 2026 — Subred Sur.

Fuente: Base sivigila evento 342, Subred Integrada de Servicios de Salud Sur E.S.E.



Novedades 2026



Se actualiza el listado de enfermedades 
huérfanas raras y otras disposiciones.

• Número de enfermedades Anexo 
2023: 2.247.

• Número de enfermedades Anexo 
2025:  2.273.

• 26 enfermedades ingresaron nuevas.

• Inclusión de 57 pruebas de laboratorio 
que ingresaron nuevas.

Resolución 2625 del 17 de diciembre de 2025, Minsalud.



Actualización de la ficha de notificación cara B del evento 
342

Datos complementarios, Versión 2026

Datos complementarios, Versión 2024



Se inhabilitan las siguientes variables:Cambio del tipo de confirmación del diagnóstico

Cara A Cara B
iden_gener trab_urban
orient_sex trab_rural

jov_vul_ru
jov_vul_ur
dis_otra

no_definid

Inclusión de la variable:

id_resolucion_2025



Ruta de enfermedades huérfanas



Curso 2236+

• Dictado por la Universidad El 
Bosque.

• Modalidad virtual.

• No tiene costo.

• Genera certificado.

• Link de inscripción: 
https://masrarasmasvisibles.com/

https://masrarasmasvisibles.com/




… GRACIAS…


