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ABSTRACT

Objective: To present the nursing care of a newborn with Lamellar Ichthyosis admitted
to the neonatal intensive care unit of a public children’s hospital in a municipality in
the state of Parand, Brazil. Method: A qualitative intralocal study implementing the
Case Study methodology, in which a real case was explored in a delimited system with
data collection from multiple sources of information during 66 days of hospitalization in
2016. Results: The nursing care present in the protocol was based on: maintaining skin
integrity through hydration and continuous lubrication with emollients, temperature
control, nutrition and prevention of secondary infections. Conclusion: Through the case
study, it is affirmed that implementation of the Nursing Process, especially the care plan,
was essential for the multidisciplinary success of the treatment. There was improvement
in the skin and mucous membranes, as well as prevention of infections, culminating in
favorable survival conditions and the autonomy of parents for home care.
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Assisténcia de enfermagem ao recém-nascido com Ictiose Lamelar: um estudo de caso em unidade neonatal

INTRODUCAO

A Ictiose Lamelar é uma doenga de herang¢a “autos-
sdmica recessiva, caracterizada por queratinizagio defei-
tuosa e descamagio da epiderme”®?. E uma genoderma-
tose autossdmica recessiva que “envolve uma mutag¢do no
gene Transglutaminase 1 (TGM1), no cromossomo 147,
A forma mais grave da Ictiose tem incidéncia de 1:300.000
nascimentos, considerada muito baixa e apresenta igual dis-
tribui¢io entre os sexos™.

A Ictiose Lamelar se apresenta na lista de Descritores
em Satde da Biblioteca Virtual em Saide com os seguintes
sinénimos: Eritrodermia Ictiosiforme ndo Bolhosa, seguida
ou nio pela palavra Congénita; e Feto Arlequim®.

Estd frequentemente relacionada 4 consanguinidade,
entretanto, as doengas de pele nos pais podem se constituir
como possiveis fatores de risco para a Ictiose®. O agravo é
decorrente do “defeito no transporte de lipideos intracelu-
lares, culminando com a formagio de grinulos lamelares
anormais, que sio secretados na epiderme e determinam
o aparecimento de escamas hiperceratdsicas espinhosas”®.

Os recém-nascidos com Ictiose Lamelar apresentam
escamas finas generalizadas no corpo, que podem ter colo-
rag¢do branca ou cinzenta. Podem apresentar também ectré-
pio, ecldbio, orelhas rudimentares, alopecia e “problemas no
desenvolvimento e movimentagio plantar e palmar”?, estes
devido as lesdes que se formam pela descamagio da pele.

Portanto, a Ictiose é uma dermatose diagnosticada ao
nascimento, cujo tratamento tem como principal meta a
garantia de qualidade de vida aos portadores. Neste pro-
cesso, a equipe de enfermagem, sobretudo o enfermeiro, se
destaca dentre a equipe multiprofissional por desempenhar
papel primordial para a manutengio da integridade cuti-
nea e prevencio de infec¢des nos cuidados hospitalares e
extra-hospitalares, bem como suprir os familiares e cuida-
dores com orientagdes e apoio®.

Destarte, este estudo de caso é relevante por abordar
uma patologia com baixa incidéncia e divulgar a quali-
dade dos cuidados, planejados e implementados, por uma
equipe multiprofissional, com enfoque no plano especifico
de assisténcia de enfermagem para um recém-nascido com
Ictiose Lamelar. Ainda, apresentar o desenvolvimento e
sucesso dos cuidados ao recém-nascido podera impactar na
sustentacdo e desenvolvimento da assisténcia a outros, com
diagnésticos e condi¢des semelhantes, em cendrio brasileiro
ou internacional. O objetivo do estudo de caso, portanto,
é apresentar os cuidados de enfermagem de um recém-
-nascido com Ictiose Lamelar internado em unidade de
terapia intensiva neonatal de um hospital publico infantil,
em municipio do estado do Parand.

METODO

TiPO DE ESTUDO

Trata-se de uma pesquisa qualitativa, na qual foi adotada
a metodologia do Estudo de Caso?. Neste, o investigador
explora um sistema delimitado, focalizando um aconteci-
mento contemporineo da vida real — o caso da assisténcia a

saude de um recém-nascido com Ictiose Lamelar. E, como
Estudo de Caso, abrange o planejamento (método que visa
a abrangéncia e efetividade do cuidado integral e multipro-
fissional), a implementagdo (mediante a coleta de dados dos
sinais e sintomas clinicos) e evolugdo (com andlise sistema-
tica das condi¢des do recém-nascido) do plano de cuidados,
considerando as decisdes multiprofissionais®1°.

CENARIO

O cenirio deste estudo de caso foi um hospital infan-
til localizado em municipio da regido metropolitana de
Curitiba, Parand, regido Sul do Brasil. Esta instituigdo é
exclusivamente publica, vinculada a Secretaria de Satide do
Estado em questdo e estd apta para atender criancas de 0
a 18 anos.

A institui¢do contava, na época da coleta de dados,
como as seguintes unidades de internagio: 22 leitos de
pediatria cirdrgica; 34 de pediatria clinica; além dos leitos
em Unidades de Terapia Intensiva: 20 leitos em Neonatal
e 10 em Pedidtrica. Havia, ainda, um Centro Cirtrgico
com cinco salas ativas e um Ambulatério de Especialidades
Meédicas, no qual se pratica a Clinica Ampliada. O Servigo
de Fisioterapia conta com espago diferenciado, estruturado
para o atendimento infantil, recebendo encaminhamentos
de criangas pelo SUS, além das que estdo em tratamento
no hospital.

Hi na estrutura um servico de exames radioldgico e de
imagens de ultima gera¢do que ¢ referéncia para o atendi-
mento das criangas internadas, ambulatoriais e agendamento
externo pelo Sistema Unico de Satde. Nele atua a seguinte
equipe multiprofissional: técnicos de enfermagem, enfer-
meiros, médicos neonatologistas, pediatras e especialistas
pedidtricos (dermatologista, endocrinologista, otorrino-
laringologista, cardiologista, neurologista, oftalmologista,
gastro pedidtrico, reumatologista, infectologista, geneticista,
pneumologista, hematologista, nefrologista psiquiatra e espe-
cialista em erro inato do metabolismo), nutricionistas, fisio-
terapeutas, assistentes sociais e fonoaudiélogos.

CRITERIOS DE SELECAO

Um recém-nascido (RN) com diagnéstico médico de
Ictiose Lamelar Conggénita se constitui no sistema delimi-
tado® ou fenémeno"” contemporaneo, dentro de seu con-
texto da vida real, ou seja, um caso, segundo a defini¢do da
metodologia de Estudo de Caso®. O RN estava internado
em tratamento na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal

(UTT Neonatal), em 2016.

COLETA DE DADOS

Os dados foram coletados de maneira indireta do pron-
tudrio eletronico do paciente, da carteira de nascimento do
recém-nascido, da Caderneta da Gestante, bem como dos
resultados dos exames realizados.

Diretamente, os dados foram coletados mediante avalia-
¢do clinica didria, ou seja, os exames fisicos completos, tanto
da enfermeira quanto dos demais profissionais da equipe, e
dos cuidados diretos prestados ao RN. Foi mantido processo
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de discussdo multiprofissional do caso e sua evolugio, assim
como o monitoramento com registros de todos os sinais e
sintomas, durante o periodo de internamento, no periodo de
junho a agosto de 2016 (66 dias), apds ser encaminhado da
cidade natal no quarto dia de vida. Também foram coletadas
algumas informagées diretamente com a mie. O periodo de
organizagio e coleta de dados para o estudo de caso foi de

janeiro a abril de 2017.

ANALISE E TRATAMENTO DOS DADOS

A anilise dos dados é descritiva, se utilizam também de
fotos ilustrativas da evolucdo das condi¢bes da pele do RN.

ASPECTOS ETICOS

Este estudo integra um projeto de pesquisa temd-
tico, desenvolvido na instituigdo hospitalar, aprovado por
Comités de Etica de Pesquisa em Seres Humanos, um da
Universidade Federal do Paran4, Setor Ciéncias da Sadde, e
outro da Secretaria de Satide do Estado. Este tltimo, em 25
de agosto de 2016, sob o Parecer n.° 1.698.784, mediante o
consentimento da Diretoria Clinica e do Nucleo de Ensino
e Pesquisa do Hospital. Seguiu os critérios da Resolugio
n. 466, de 2012, do Conselho Nacional de Saude, que
trata de pesquisas com seres humanos. Como responsi-
vel legal pelo recém-nascido, a mie foi instruida sobre
a pesquisa e assinou o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE), permitindo inclusive a utilizagio
das imagens (fotografias).

RESULTADOS

O recém-nascido nasceu a termo (Parkin 37 + 3 sema-
nas), via vaginal, as 12h35, com peso de 2.160 g e Apgar com
escore 9 e 10, no dia 06 de junho de 2016, em uma cidade
do interior do Parana.

Sua mie era primigesta, tinha 27 anos, realizou 10
consultas de pré-natal, e continha as seguintes informa-
¢oes em sua Caderneta da Gestante: sorologias negativas
para Virus da Imunodeficiéncia Humana (HIV), Sifilis e
Hepatite; Toxoplasmose imune; ultrassonografia obstétrica
sem nenhuma alteragio. Segundo o relato da mie, o pai do
recém-nascido é seu primo de primeiro grau e apresentou
quadro descamativo ao nascimento.

Ao nascimento, observou-se que uma membrana de
material cérneo envolvia o RN. Algumas horas depois, foi
verificada a presenca de lesGes descamativas em pele por todo
o corpo. Foi avaliado por dermatologista no Alojamento
Conjunto da cidade em que nasceu, o qual realizou uma
biépsia no dia 07 de junho de 2016. A histopatologia apre-
sentou hiperqueratose hiperproliferativa com gramada
granulosa espessada. Na sequéncia, prescreveu aplicagio de
curativo com logdo hidratante (Hidrakids/éleo de girassol),
analgesia com paracetamol gotas e colirio (Lacrifilm) para
lubrifica¢do ocular. No terceiro dia de vida foi realizado
cateterismo umbilical e iniciada antibioticoterapia com
Ampicilina e Gentamicina.

No quarto dia de vida, o recém-nascido foi trans-
ferido para a UTI Neonatal do hospital infantil deste

estudo, para seguimento e avaliagio dermatolégica pedi-
dtrica. Na admissdo, o recém-nascido apresentava “placas
laminares descamativas generalizadas, fissuras extensas
e membrana endurecida (carapaga) em todo o corpo”®
(Figura 1); “ectrépio (eversio das palpebras) e, ecldbio
(eversdo dos labios)”?.

As orientagbes da dermatologista pedidtrica consistiram
em intensa hidratacdo da pele, sem realizar curativo; manu-
tengdo da temperatura corporal; tratamento das infecgbes
secunddrias; cuidados com necrose de extremidades e com
o edema em regifo auricular. A avaliagio oftalmoldgica con-
cluiu que ndo havia lesdes de cérnea, e o tratamento prescrito
foi com Genteal colirio lubrificante de 4/4 h.

Depois de sete dias de uso do cateter umbilical, foi
submetido ao Cateterismo Central de Inser¢do Periférica
(CCIP) na regido cefdlica, para manter a administragio de
antibi6ticos por via endovenosa. Entretanto, devido a perdas
do acesso, rede venosa fragilizada e dificuldade na fixagio,
foi submetido ao procedimento de flebotomia em regido
inguinal E (Figura 2).

O RN foi mantido durante todo o periodo de inter-
namento em incubadora aquecida e umidificada para a
prevencio do ressecamento da pele, a qual foi hidratada
com vaselina liquida por 58 dias. Depois desse periodo,
por nio apresentar mais descamagio, foi liberado Cetaphil
creme, utilizado para hidratagio e recuperagio da barreira
cutinea danificada.

O RN comegou um tratamento com retinoide sinté-
tico no quarto dia de vida para distirbio da queratiniza¢ao
(Acitretina 1mg/kg/dia). Depois de 28 dias consecutivos, o
tratamento foi suspenso, pois foram detectadas alteragées
na fungio hepitica. No oitavo dia de vida (4° dia de inter-
namento), apresentou quadro de desconforto respiratério
leve e foi mantido com oxigenoterapia em campénula por
24 horas.

Como no inicio o paciente recusou a dieta oferecida via
oral, foi utilizada sonda orogéstrica (Figura 2). Depois de 16
dias de internamento, o RN aceitou parcialmente o volume
da dieta via oral. Nos primeiros dias de internamento foi
oferecido sucgio ao seio materno para aleitamento, e, como
apresentou dificuldade de sucgdo, sua mae ordenhava o leite
para alimenti-lo por gavagem. Contudo, apés alguns dias
de internamento, a mie referiu estar com baixa produgio de
leite, e se optou pela férmula infantil.

Figura 1-RN no internamento na UTI Neonatal, placas laminares
descamativas generalizadas, hospital infantil, Campo Largo, PR,
Brasil, 2016.
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Figura 2 — Recém-nascido apés 10 dias de tratamento, hospital
infantil, Campo Largo, PR, Brasil, 2016.

Durante o periodo de internamento, o paciente apresentou
nove processos infeciosos, entre bacterianos e fingicos, e rece-
beu os seguintes antimicrobianos: Ampicilina + Gentamicina;
Cefepima + Amicacina; Teicoplanina; Linezolida; Anfotericina;
Meropenem + Teicoplanina e Vancomicina.

Em todos esse processo a equipe multidisciplinar atentava
para um cuidado humanizado, com bases em evidéncias que
eram pesquisadas diariamente. As enfermeiras assistenciais,
na vivéncia de seu primeiro caso de Ictiose Lamelar ficaram
inquietas para qualificar o cuidado oferecido, adequd-lo aos
sinais e sintomas e aos possiveis comprometimentos ocasiona-
dos pela doenga, desenvolvendo e debatendo estudos tedricos.

Para o desenvolvimento do Processo de Enfermagem

(PE) as enfermeiras, mediante avalia¢io clinica com exame
fisico didrio para verificagdo de novos sinais, elegeram os
principais Diagnésticos de Enfermagem, adotando como
base teérica o Modelo Conceitual de Wanda de Aguiar
Horta e a Taxonomia I Revisada dos Diagndsticos, pro-
posta pela North American Nursing Diagnosis Association

(NANDA 1), em sua classificagdo 2015-2017.

O lactente apresentava elevado escore de dor nos regis-
tros didrios da enfermagem, com a utiliza¢io da Escala de
Dor adotada no setor, a Neonatal Infant Pain Scale (NIPS).
Foi prescrito Fentanil, associado a4 Dipirona e Codeina
durante os 60 dias do internamento.

Quadro 1 - Diagnésticos de Enfermagem e Prescricdes de Enfermagem definidos por enfermeiras da UTIN — Campo Largo, PR, Brasil, 2016.

Diagnésticos de Enfermagem Prescricdo de Enfermagem

1 - Padrdo ineficaz de alimentagdo do lactente pela
etiologia de eclabio e ressecamento da pele ao redor da
boca e lesGes em mucosas.

1 — Administrar a dieta por gavagem.

2 — Manter dectbito elevado a 30°.

3 — Verificar posicionamento da sonda gastrica antes da administracdo da dieta.
4 — Pesar diariamente o recém-nascido.

5 — Hidratar os labios com vaselina antes da administracdo da dieta via oral.

6 — Verificar atividade e reatividade do recém-nascido.
7 — Comunicar glicemia capilar inferior a 45 mg/dl ou superior a 145 mg/dl.

2 —Risco de glicemia instavel pela etiologia de volume
insuficiente de dieta por gavagem ou devido a episodios
de émeses.

3 — Risco de volume de liquido desequilibrado pela
etiologia de sepse e lesdes em pele.

8 — Monitorar turgor cutaneo.
9 — Avaliar hidratacdo de mucosas e comunicar ao enfermeiro quaisquer alteragoes.

10 — Manter ambiente silencioso e pouco iluminado durante todo o periodo.
11 — Realizar manuseios restritos e agrupados.

4 — Privacdo do sono pela etiologia de irritabilidade e dor.

12 — Atentar para episddios de dispneia, apneia, batimento de aleta nasal.
13 — Verificar sinais vitais a cada 4 horas.

5 — Padrao respiratério ineficaz pela etiologia de dor,
dispneia, padrao respiratério anormal (frequéncia, ritmo e
profundidade).

14 — Estimular a m3e e o pai nos cuidados com o recém-nascido.
15 — Proporcionar colo materno/paterno; posigao canguru.
16 — Permitir a permanéncia dos pais na unidade por tempo indeterminado.

6 — Risco de paternidade ou maternidade prejudicada pela
etiologia de separagao prolongada dos pais e da doenga.

7 — Risco de tensao do papel do cuidador pela etiologia de | 17 — Manter escuta ativa.

gravidade da doenca do receptor de cuidados, instabilidade | 18 — Solicitar apoio psicolégico aos pais sempre que necessario.

na satde do receptor de cuidados. 19 — Promover apoio religioso adequado ao interesse e crenca da mde e do pai.
20 — Promover socializagao do acompanhante (mae e/ou pai) com os demais
acompanhantes; encorajar a saida por curtos periodo do ambiente intra-hospitalar,
aproveitando espagos abertos para conversar.

8 — Comportamento desorganizado do lactente pela 21 - Promover medidas ndo farmacoldgicas durante procedimentos dolorosos, como:
etiologia de dificuldade para se acalmar, inquietagdo e dor. | enrolamento, contengdo, sucgdo ndo nutritiva associada a glicose 25%, contato pele
9 — Dor aguda pela etiologia de evidéncia de dor aplicando | a pele para pungdes venosas, arteriais, pungao de calcaneo, sondagem orogastrica,

a lista de verificagdo padronizada de dor para pessoas aspiragao de vias aéreas superiores.

incapazes de comunicagao verbal (NIPS), observagao do 22 — Manter o recém-nascido posicionado adequadamente, aconchegado em ninho.
comportamento expressivo (agitagdo, choro) e da expressao [ 23 — Promover contato pele a pele.

facial de dor. 24 — Realizar, criteriosamente, a escala de dor e comunicar quando escore for igual
ou superior a dois, para medicar conforme prescricdo médica.

25 — Realizar banho com agua estéril e aveia diariamente.

26 — Aplicar compressas mornas com cha de camomila em toda a extensao corporal,
a cada 12 horas.

27 — Hidratar a pele com vaselina liquida a cada 2 horas.

10 - Lesdo pelo mecanismo de defesa primaria
prejudicada, como rupturas na pele.

11 — Risco de infecgao pela etiologia de acesso venoso
central, lesGes descamativas em toda a extensao corporal,
sondagem oroenteral.

28 — Manter permeabilidade de acesso venoso central, utilizar técnica asséptica para
realizar o flush e a administracao de medicamentos.

29 —Trocar extensores e torneirinhas a cada 72 horas e equipo de dieta a

cada 24 horas.

12 — Risco de lesao na cérnea pela etiologia de ectrépio.
13 — Risco de ressecamento ocular pela deficiéncia de
vitamina A.

30 - Higienizar os olhos com solugdo salina.
31 — Aplicar colirio lubrificante a cada 4 horas.
32 — Administrar Acitretina, conforme prescricao médica.
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Destarte, ap6s definidos os Diagnésticos de Enfermagem
especificos e a correspondente Prescri¢io de Enfermagem,
foi elaborado e implementado para o recém-nascido e sua
familia um Protocolo de Cuidado para Recém-nascido com
Ictiose Lamelar e Familia. Este incluiu informagées sobre a
patologia, os aspectos de acolhimento e de relacionamento
terapéutico com familiares. E, ainda, relacionou todos os
cuidados especiais com o banho, pele, mucosas e olhos do
recém-nascido.

Em resumo, a equipe de enfermagem focava os cui-
dados com a pele e conforto do recém-nascido, desenvol-
vendo os procedimentos relacionados a seguir: banho com
aveia e dgua estéril diariamente; compressas mornas com
chd de camomila a cada 12 horas; agrupamento dos cui-
dados, pois 0 manuseio causava irritabilidade; hidratagio
e emoliente para a pele a base de vaselina liquida a cada 2
horas, estes promoveram a “flexibilidade e movimentagio
da pele, para evitar a restri¢io da circulagio sanguinea”?.
A profissional dermatologista optou pela Vaselina. Foi
ainda promovido o contato pele a pele didrio com a mae,
no intuito de amenizar a dor e o desconforto do RN e
priorizar o vinculo pais-neonato, envolvendo aqueles nos
cuidados prestados ao recém-nascido, estimulando o con-
tato pele a pele por tempo prolongado e sem restrigio de
horirios, com valorizagdo e manuten¢io da escuta ativa
e do apoio psicolégico, quando solicitados pelos pais ou
percebida a necessidade pela equipe.

Os cuidados com a pele desenvolvidos pela equipe
de enfermagem foram fundamentais para a melhoria do
“aspecto geral da pele e das lesdes™, garantiu a sobrevivéncia
do recém-nascido por prevenir complicagdes e promover
da fungio da pele como barreira contra infecgbes, além de
favorecer a cicatrizagdo das lesdes.

A mie foi orientada e acompanhada nos cuidados
durante todo o internamento, pois a equipe multiprofis-
sional teve como pressuposto que o familiar contribui para
o conforto emocional do neonato durante o periodo de
hospitalizagio, além de desenvolver a¢des do cuidado que
o promovem como interlocutor do cuidado a seu filho.
Os pais foram acompanhados diariamente pelo servigo de
psicologia, para o apoio com redugdo do impacto frente
ao quadro de saide do filho. Foi ainda viabilizada uma
consulta com um médico geneticista, o qual destacou a
probabilidade de 25% de recorréncia do agravo em uma
proéxima gestagio.

A equipe multidisciplinar realizava visitas ao lactente/
mie diariamente, para ajustes das prescri¢des e condutas, e
desenvolvia discussdes periédicas sobre o caso, com apresen-
tacdo da evolucdo e das evidéncias tedricas para o suporte
as reformulagdes da conduta, bem como dos diagnésticos e
das prescricdes.

O lactente recebeu alta da UTT Neonatal apés 66 dias de
internamento, estava com 70 dias de vida (Figura 3), peso de
2.765 g, estatura de 51 cm. Foi agendado seu acompanha-
mento ambulatorial, para reforco “as orientacdes, supervi-
sdo e permanente incentivo 4 continuidade do tratamento

médico e cuidados domiciliares”®.

L 7
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Figura 3 — Dia da alta do lactente da UTI Neonatal, hospital infan-
til, Campo Largo, PR, Brasil, 2016.

DISCUSSAO

O diagnéstico da Ictiose Lamelar é predominante cli-
nico, e a biépsia da pele, considerada um exame comple-
mentar, deve ser realizada na primeira semana de vida®V.
No pré-natal também pode ser feito o diagndstico pela
ultrassonografia tridimensional, capaz de identificar sinais
sugestivos de Ictiose, como ecldbio, ectrépio, orelhas rudi-
mentares, contraturas e particulas flutuantes densas no
liquido amniético, porém, a detecgdo dessas caracteristi-
cas incomuns exige pericia tercidria e ndo sio detectdveis
até o segundo trimestreV. Entretanto, a ultrassonografia
tridimensional ndo é rotina oferecida pelo Sistema Unico
de Saude, e a patologia ndo foi identificada nas ultrasso-
nografias realizadas pela gestante, mas na bidpsia realizada
no terceiro dia de vida do neonato.

Ao nascimento, o neonato apresenta anomalias faciais
caracteristicas da Ictiose Lamelar. O ectrépio é decorrente
do extrato cérneo espesso nas pélpebras, responsdvel por
deixar a cornea exposta, fato que leva 4 abrasdo por conta
do atrito, a0 edema conjuntival e 4 ulceragdo de cérnea,
justificando a necessidade do colirio lubrificante para evitar
esta complicagio®?. A correcio cirurgica do ectrépio tem
sido relatada com autoenxertos de pele do bebé e de pele
humana modificada®. Nio hé evidéncias de que a cirurgia
precoce resulte na redugio do ectrépio dos 6 aos 12 meses
de idade™.

Quando a integridade da pele é acometida, sua funcio de
barreira protetora do organismo ¢ afetada, e o risco de mor-
bidade e mortalidade ¢ elevado. No caso da Ictiose, esta fun-
¢do cutinea estd marcadamente prejudicada, com presenca
de desidratagdo hipernatrémica associada, termorregulagio
prejudicada, aumento das demandas metabdlicas, aumento
do acumulo de extrato cérneo e do risco de insuficiéncia
respiratdria e sepse®®. E, na sequéncia da doenga, o apareci-
mento das fissuras compromete mais severamente a barreira,
podendo desencadear maior “absor¢io de agentes fisicos,
quimicos e penetragio de microrganismos”®'® e culminar
com um quadro de septicemia.

A equipe de enfermagem deve atuar intensamente na
redugio das chances de infec¢io durante o internamento,
assim, os principais cuidados tém como meta a manuten-
¢do da integridade cutinea. Neste sentido, foi priorizada
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a “manutencdo de um ambiente de isolamento preven-
tivo”?), aquecido e umidificado. Portanto, o recém-nascido
foi mantido em incubadora aquecida e umidificada, e foi
utilizada vaselina na pele. Entende-se que o “creme de bar-
reira tem agdo lipofilica, e promove a hidrata¢do continua
da pele integra ou lesionada”®'?, a “higiene corporal foi
realizada por meio de banho de imersdo didrio com dgua
estéril acrescida de aveia”®'”. Sabe-se que a aveia normaliza
o pH da pele, atua como calmante e ajuda aliviar a irritacio
e a coceira®®,

A fissura profunda na epiderme pode desencadear um
processo de dor crénica, por isso as medidas para iden-
tificagio e mensuragio da dor sio indispenséveis, assim
como as medidas farmacoldgicas. O manejo e a gestio da
dor do recém-nascido suscitario maior seguranga nos pais.
Escalas comportamentais para avalia¢do da dor neonatal
sio mais efetivas quando incluem expressio facial, frequ-
éncia cardiaca e respiratéria, choro e estado de agitacio.
O controle adequado da dor pode exigir o uso de opioi-
des e, consequentemente, haverd a necessidade de alguma
modalidade de ventilagdo®?. A gravidade da dor é ameni-
zada apds a camada superficial ter sido eliminada, e a pele
subjacente, epitelizada®?.

O uso de retinoides nos casos graves de Ictiose, como
a Acitretina, derivada da vitamina A, atua no controle da
proliferagio e diferenciagio epidérmica®2V. O primeiro
uso neonatal bem-sucedido de Acitretina no tratamento de
Ictiose foi relatado em 2001, na dose de 1 mg/kg/dia, ini-
ciado no 10° dia de vida®V. Dessa forma, se tornou padrio
o uso de retinoides sistémicos para o manejo da infecgdo
hospitalar ap6s uma sobrevida relatada de 83% entre 25
criangas tratadas, em comparagio com 24% de sobrevi-
véncia de 21 criangas que nio receberam retinoide oral@?.
Entretanto, esses resultados devem ser interpretados com
critério, visto que metade dos bebés nio tratados evoluiram
a 6bito dentro de 3 dias apds o nascimento, ou seja, antes
do inicio da terapia com o retinoide®”. Outro estudo evi-
denciou uma taxa de sobrevida de 92% entre 12 lactentes
tratados com retinoides, quando comparada a uma taxa de
50% entre aqueles ndo tratados®.

Dentre os efeitos colaterais da terapia com retinoides
orais, se destacam “a sua toxicidade sobre pele e muco-
sas”®, o ressecamento dos labios, mucosas e da pele sio
bastante frequentes. Ainda, hd “o aumento do nivel sérico
de triglicérides e transaminases durante o tratamento,
assim, a monitorizagdo de triglicérides e das provas de
fun¢do hepdtica dos pacientes sio necessdrias durante
todo o tratamento”?¥,

O disturbio eletrolitico também se constitui em uma
complicagio decorrente da perda transepidérmica de dgua,
a qual ocasiona uma severa desidratagdo secunddria e pode
ocasionar sintomas respiratérios®
infecgdo cutdnea e sistémica devem ser monitorados para o
estabelecimento do tratamento adequado””?.

Hi evidéncias limitadas sobre os beneficios da pro-
filaxia antimicrobiana em recém-nascidos com Ictiose.
Autores recomendam swabs de vigilancia em série para
culturas bacterianas e fingicas dos locais selecionados

). Assim, “os sinais de

(exemplo: dobras cutdneas, narinas, canais auditivos, drea
perianal) diariamente durante a primeira semana de vida e
uma vez por semana no periodo restante da permanéncia
na UTT Neonatal®,

O desafio do reconhecimento precoce da infecgio em
lactentes com esta patologia é significativo, pois muitos
achados normalmente associados 2 infec¢do em lactentes
(taquipneia, taquicardia, baixa ingestdo) se mostram menos
especificos nos com Ictiose®.

Jd aingestdo oral inadequada pode ser indicativa de res-
tri¢io do movimento da mandibula e cansago nas mamadas.
Sempre que houver uma elevada suspeita de quadro infecioso
e um baixo limiar dos resultados dos exames laboratoriais
(sangue e urina), inicia-se rapidamente a terapia endovenosa
sistémica em neonatos com Ictiose®. Além do acesso para
o tratamento antibacteriano, para a nutri¢io parenteral (que
ndo foi o caso deste bebé) e hidratagio, é indicada a inser¢do
de cateter umbilical logo apds o nascimento. O acesso venoso
alternativo pode ser em couro cabeludo, periférico ou por
meio de CCIP®”), esta ultima foi adotada para manter o
acesso no recém-nascido em estudo.

Na maioria das vezes, os recém-nascidos com Ictiose
necessitam de alimentagio suplementar com sonda orofa-
ringea ou nasogidstrica. O neonato do presente estudo rece-
beu o leite materno ordenhado de sua mie por gavagem,
pois a constri¢do do ecldbio e a mobilidade mandibular
dificultaram a alimentagdo via oral. Devem ser cuidado-
samente monitorados o balanco de fluidos, de proteinas
séricas, albumina e eletrélitos. Quando estabelecida a suc-
¢do e degluti¢do adequadas, a amamentagio deve ser enco-
rajada com o objetivo de estimular o vinculo entre mie e
filho®). Com a baixa de produgio de leite referida pela mie,
iniciou-se administra¢do de férmula, fato que demonstrou
fragilidade na atuacdo dos profissionais especializados para
estimular a produgdo do leite materno e, posteriormente,
a amamentacgao.

A auséncia de expansibilidade toracica causada pela falta
de elasticidade da pele® pode favorecer a insuficiéncia res-
piratdria no recém-nascido com o agravo em estudo. Nestes
neonatos, a intubagdo e ventilagio mecanica devem ser rea-
lizadas de forma criteriosa®,

O prognéstico de pacientes com Ictiose Lamelar tem
melhorado consideravelmente nos ultimos anos, mas
ainda figura a sepse como importante causa de 6bitos no
periodo neonatal®. Neste sentido, é vilido ressaltar a
importincia da abordagem multiprofissional na unidade
neonatal, para que haja uma evolu¢io favorivel e mini-
mizagio das complicagdes. Tal perspectiva contribui para
“prolongar a sobrevivéncia e melhorar a qualidade de vida
do recém-nascido”®, assim como a visdo da familia sobre
a patologia.

CONCLUSAO

Este Estudo de Caso apresentou o planejamento,
a implementacio e a evolucio dos cuidados de uma
equipe multiprofissional de saide e, detalhadamente, o da
enfermagem, para um recém-nascido com Ictiose Lamelar
internado na unidade de terapia intensiva neonatal de
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hospital publico infantil e sua familia/mie, em muni-
cipio do estado do Parand, Brasil. Péde-se concluir que
uma equipe integrada, com foco na familia e crianga, bem
como na qualificagio do cuidado mediante as melhores
evidéncias pode alcangar sucesso, mesmo em situagdes
de doengas raras.

A limitagio deste estudo ¢ evidenciada pela escassa
publicacio cientifica sobre os cuidados de enfermagem aos
RN com Ictiose Lamelar, reiterando, portanto, que esta
vivéncia poderd ser replicada em outros cendrios de UTI
Neonatal ou para qualquer outro agravo raro.

Frente 4 incurabilidade da Ictiose Lamelar, a prin-
cipal meta da enfermagem deve ser o desenvolvimento
de a¢des de prevencio dos quadros infeciosos e oculares,
concomitantemente aos cuidados de controle térmico do
recém-nascido, com foco na pele/barreira, de modo que ele

especial com a pele, com a manuten¢io do tratamento
tépico (controle da umidade). A aplicagio de emolientes,
hidratantes, lubrificantes e queratoliticos, recomendados
pela equipe dermatoldgica, tem a finalidade de manter a
flexibilidade tecidual e motora e reduzir o prurido e os
processos infecciosos.

O Protocolo de Cuidado para Recém-nascido com
Ictiose Lamelar e sua familia causou impacto no embasa-
mento e ordenacio da assisténcia de enfermagem, mas foi
essencial para a condugio do tratamento multiprofissional ao
recém-nascido. Com a melhora significativa das condi¢ées
da pele e mucosas, se logrou a prevengio das complicages e
a projecio da possibilidade de sobrevida. Como fator essen-
cial aponta-se para a relagdo terapéutica familiar, com as
orientagdes especificadas que contribuiram para a adeséo ao
tratamento e a promogdo da autonomia dos pais/familiares

seja mantido estdvel. Sobretudo, deve haver um cuidado  no cuidado domiciliar.

RESUMO

Objetivo: Apresentar os cuidados de enfermagem de um recém-nascido com Ictiose Lamelar internado na unidade de terapia
intensiva neonatal de hospital publico infantil,em municipio do estado do Parand, Brasil. Método: Pesquisa de abordagem qualitativa,
metodologia de Estudo de Caso, na qual foi explorado um caso real em sistema delimitado, um estudo intralocal, com coleta de
dados de maltiplas fontes de informagoes, em 66 dias de internagio, em 2016. Resultados: Os cuidados de enfermagem presentes no
protocolo basearam-se em: manter a integridade da pele por meio de hidratacio e lubrificagio continua com emolientes, controle da
temperatura, nutri¢io e prevencio de infecgdes secunddrias. Conclusio: Mediante o estudo do caso, afirma-se que a implementagio
do Processo de Enfermagem, sobretudo do plano de cuidados, foi essencial para o sucesso multidisciplinar do tratamento. Houve
melhora da pele e mucosas, prevengio de infecgbes, culminando com condigoes favordveis de sobrevida e autonomia dos pais para
os cuidados em domicilio.

DESCRITORES
Ictiose Lamelar; Anormalidades Congénitas; Recém-Nascido; Unidades de Terapia Intensiva Neonatal; Enfermagem Neonatal.

RESUMEN

Objetivo: Presentar los cuidados de enfermeria de un recién nacido con Ictiosis Lamelar hospitalizado en la unidad de cuidados
intensivos neonatal de un hospital publico infantil, en municipio del Estado de Parand, Brasil. Método: Investigacién de abordaje
cualitativo, metodologia de Estudio de Caso, en la que se exploré un caso real en sistema delimitado, un estudio intralocal, con
recoleccién de datos de multiples fuentes de informaciones, en 66 dias de estancia hospitalaria, en 2016. Resultados: Los cuidados
enfermeros presentes en el protocolo se basaron en: mantener la entereza de la piel mediante humectacién y lubricacién continua con
emolientes, control de la temperatura, nutricion y prevencién de infecciones secundarias. Conclusién: Mediante el estudio de caso, se
afirma que la implementacién del Proceso de Enfermeria, sobre todo del plan de cuidados, fue esencial para el éxito multidisciplinario
del tratamiento. Hubo mejora de la piel y mucosas, prevencién de infecciones, culminando con condiciones favorables de supervivencia
y autonomia de los padres para los cuidados en domicilio.

DESCRIPTORES

Ictiosis Lamelar; Anomalias Congénitas; Recién Nacido; Unidades de Cuidados Intensivos Neonatal; Enfermeria Neonatal.
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