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Resumen:

La ictiosis lamelar puede presentarse desde el nacimiento; agrupan un conjunto de trastornos genéti-
cos caracterizados por lesiones de piel seca, descamacion e hiperqueratosis que recuerdan las “escamas
de un pez”. Objetivo: Aplicar el Proceso de atencion de Enfermeria para crear un plan de cuidados in-
dividualizado segun los diagnosticos basados en las 14 necesidades de Virginia Henderson y los objeti-
vos e intervenciones seguin la NANDA, en un neonato con Ictiosis lamelar congénita. Metodologia: Se
realizd la valoracion de enfermeria mediante el modelo de las catorce necesidades basicas de Virginia
Henderson y organizaron los datos por necesidades. Se recogen datos procedentes de historia clinica del
paciente. Se identificaron los problemas y seleccionaron los diagnosticos de enfermeria, problemas de
autonomia y problemas interdependientes. Se desarrollaron los resultados esperados, intervenciones y
actividades haciendo uso de las taxonomias NANDA-NIC-NOC. Resultados: La realizacion precoz del
plan de cuidados de enfermeria, el diagnostico adecuado para poder guiar a los padres en el conocimien-
to de la enfermedad, sobre todo por las implicaciones estéticas que existen. Las interconsultas con las
demas especialidades para una atencion multidisciplinaria e implementacion del plan de cuidados de
forma adecuada resultaron esenciales para el éxito del tratamiento. Conclusiones: El protocolo de ac-
tuacion debe ir dirigido a mejorar las caracteristicas de la piel y mucosas, prevenir infecciones, para
favorecer las condiciones de supervivencia y autonomia de los padres para los cuidados en domicilio.
La ayuda psicoldgica para lograr una mejor adaptacion social. Este trabajo puede ayudar a otros profe-
sionales que se encuentren ante casos similares.

Palabras clave: Caso clinico; cuidados de Enfermeria; intervenciones; PAE; NANDA-NIC-NOC; ic-
tiosis lamelar; neonatos.

Abstrac

Lamellar ichthyosis can occur from birth; they group a set of genetic disorders characterized by dry
skin lesions, peeling and hyperkeratosis reminiscent of the "scales of a fish". Objective: Apply the
Nursing Care Process to create an individualized care plan based on the diagnoses based on the 14
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needs of Virginia Henderson and the objectives and interventions according to the NANDA, in a neo-
nate with congenital lamellar Ichthyosis. Methodology: The nursing assessment was performed using
the model of the fourteen basic needs of Virginia Hen-derson and organized the data by needs. Data
from the patient's medical history are collected. Problems were identified and nursing diagnoses, auton-
omy problems and interdependent problems were selected. The expected results, interventions and ac-
tivities were developed using the NANDA-NIC-NOC taxonomies. Results: The early realization of the
nursing care plan, the adequate diagnosis to be able to guide the patients in the knowledge of the dis-
ease, especially for the aesthetic implications that exist. Consultations with the other specialties for mul-
tidisciplinary care and proper implementation of the care plan were essential for the success of treat-
ment. Conclusions: The protocol of action must be aimed at improving the characteristics of the skin
and mucous membranes, preventing infections, to favor the conditions of survival and autonomy of the
parents for home care. Psychological help to achieve a better social adaptation. This work can help oth-
er professionals who are faced with similar cases.

Key words: clinical case; Nursing care; interventions; PAE; NANDA-NIC-NOC; lamellar ichthyo-
sis; Neonate

I. INTRODUCCION

Las enfermedades de la piel con base genética (genodermatosis) pueden manifestarse por distintas al-
teraciones en la integridad estructural de la epidermis, los anexos cutaneos y el tejido conectivo. 12 Las
genodermatosis ictiosiformes son un grupo diverso de enfermedades cutaneas y, hereditarias y adquiri-
das que comparten la caracteristica fundamental de producir una piel seca y muy decamativa. Se ha su-
gerido una incidencia de 1 en 300.000 nacimientos. >° Existen tres cuadros ictiosiformes que se mani-
fiestan de forma alarmante en el recién nacido, dos de ellos, el bebé colodion y la ictiosis en arlequin,
son entidades peculiares por su llamativo aspecto clinico, de éstas el feto arlequin es la forma mas seve-
ra de ictiosis congénita. &’ EI bebé colodion (colloidon baby) tiene un aspecto patognomaonico, suelen
ser prematuros y pequefios para su edad gestacional. ® Su piel es cubierta por una membrana tipo per-
gamino que le da el aspecto brillante y produce una distorsién de los rasgos faciales, con ectropion y
eclabium, aplanamiento de los pabellones auriculares y pseudocontractura de los dedos. 8 En pocos dias
la membrana tipo pergamino se desprende en grandes colgajos, dejando debajo de ellas una piel con
escamas finas y eritematosas; las escamas pueden ser de tipo laminar libres o despegadas en su periferia
y adheridas en el centro, de color blanco amarillento o castafio. Hay queratodermia palmoplantar vy,
aunque el estrato cérneo histoldgicamente esta engrosado y compacto, la pérdida transepidérmica de
agua es importante y predispone a la deshidratacion hipernatrémica; la barrera resulta ineficaz, al igual
que frente a la invasion de patégenos (gram positivos, Candida albicans). ®7 En la literatura revisada;
en nuestro pais, no se reportan casos en los que se encuentren involucrados un par de gemelares idénti-
cos (monoamnidtico-monocoriales) de ahi la importancia de la presentacion de este caso con el objetivo
de Aplicar el Proceso de atencidén de Enfermeria para crear un plan de cuidados individualizado segun
los diagndsticos basados en las 14 necesidades de Virginia Henderson y los objetivos e intervenciones
segun la NANDA, en un neonato con Ictiosis lamelar congénita.
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Il. METODOS

Se realizé la valoracion de enfermeria mediante el modelo de las catorce necesidades béasicas de Vir-
ginia Henderson y organizaron los datos por necesidades. También se recogen datos procedentes de la
historia clinica del paciente admitido en el servicio de Neonatologia Provincial de Sancti Spiritus en el
afio 2021, Cuba.

Se identificaron los problemas y seleccionaron los diagnosticos de enfermeria, problemas de autono-
mia y problemas interdependientes. Se desarrollaron los resultados esperados, intervenciones y activi-
dades haciendo uso de las taxonomias NANDA-NIC-NOC con el objetivo de Aplicar el Proceso de
atencion de Enfermeria para crear un plan de cuidados individualizado segln los diagndsticos basados
en las 14 necesidades de Virginia Henderson y los objetivos e intervenciones segin la NANDA, en un
neonato con Ictiosis lamelar congénita.

I1l. RESULTADOS

Presentacion de Caso: Recién nacidos (RN) masculino hijo de YCT con residencia provincia de
Sancti Spiritus Cuba. De 26 afios, grupo y factor A+, Serologia no reactiva, con antecedentes obstétricos
de embarazos 8, partos 2 y abortos 5. No se recogen antecedentes de la enfermedad: maternos, paternos
ni de otra via de consanguinidad. Se efectta el nacimiento producto de una operacién de cesarea con
tiempo de gestacion de 31.6 semanas (con 4 dias de ruptura de membranas amnioticas, liquido amnidti-
co claro placenta y cordén normal.

Recién nacido con presentacion cefalica, con Apgar al nacer de 7-8 puntos y peso de 1654 g. Que
desde su nacimiento presento lesiones dermatolégicas Evoluciond con descamacion de la coraza des-
pués del uso de cremas emolientes (crema salicilica) evolucion6 de forma mas favorable; aunque se
hizo necesario el uso de antibidticos sistémicos y cremas tépicas. Dentro de las complicaciones que pre-
sentd el RN solo se reportan las infecciones de la piel por gérmenes Gram negativo que resolvieron con
tratamiento antibidtico segun sensibilidad en el antibiograma. Figura No. 1.

Figura No. 1: Imagen de recién nacidos pretérminos gemelares con Ictiosis Lamelar Congénita, con
tratamiento médico-dermatoldgico.
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Fuente: Imagen Cortesia del MSc. Dr. Noel Pérez Valdés. Con autorizacion de la familia.

Tratamiento

Mantener la temperatura del RN, colocadndolo en una incubadora con ambiente humidificado, Mante-
ner el equilibrio hidroelectrolitico, Estar alerta ante signos de infeccion cutanea o sistémica.

Bafios diarios con jabones antisepticos

Administrar pomadas emolientes cada 4-6 h hasta que desaparezca la hiperqueratosis; se pueden usar
vaselina estéril o aceites inertes; en los ojos se pueden aplicar pomadas lubricantes

No suspender la lactancia materna

VALORACION DE ENFERMERIA Y PLAN DE CUIDADOS

VALORACION DE LAS NECESIDADES DE VIRGINIA HENDERSON

1. Respiracién: No presenta. alteracion

2. Nutricion e Hidratacion: Existe en el recién nacido peso insuficiente alteraciones en el crecimiento
del nifio (de acuerdo a su edad y estatura). En La malnutricién puede existir mas probabilidad de infec-
cién

3. Eliminacion: El recién nacido, no presenta problemas de eliminacion fecal y urinaria

4. Movilidad / Postura:

5. Dormir / Descansar: Debido a la enfermedad que presenta, hay existencia de lesiones en la piel,
existe ademas descamacion de la coraza, alteracion del suefio al no poder realizar un descanso adecua-
do, se observa con irritabilidad, y agitacion

6. Vestirse / Desvestirse:

7. Temperatura corporal: Mantiene la temperatura corporal adecuada dentro de la incubadora.

8. Higiene / Integridad piel y mucosas: Presenta alteracion en la integridad y turgencia de la piel pro-
vocada por la enfermedad congénita que presenta, se manifiestan lesiones dermatoldgicas, ampollas con
contenido seroso y descamacion de la coraza.

9. Evitar peligros del entorno: En el paciente se observan signos de dolor y disconfort manifestado
por las alteraciones en su facie, muecas, ademas de alteraciones que se observan en la frecuencia respi-
ratoria y cardiovascular al realizarle la cura de las lesiones, la irritabilidad y el llanto.
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10. Comunicacion / Relaciones sociales: no presenta alteracion
11. Valores / Creencias: no presenta alteracion

12. Autorrealizacion: no presenta alteracion

13. Entretenimiento: no presenta alteracion

14. Aprendizaje: no presenta alteracion

DIAGNOSTICOS NANDA, INTERVENCIONES NIC, RESULTADOS NOC

DIAGNOSTICO 1

Dolor agudo R/C agentes lesivos bioldgicos M/P cambios en los parametros fisiologicos llanto in-
controlable, y autoinforme de las caracteristicas del dolor usando instrumentos estandarizados (escalas)

Obijetivo: A corto plazo: Lograr alivio del dolor en el recién nacido

Resultados NOC Control del dolor

Nivel del dolor (1-grave,2 sustancial,3 moderado,4 leve,5 ninguno.)

Intervenciones NIC. Manejo ambiental del confort

Actividades:

Determinar la ubicacion, caracteristicas, calidad y gravedad del dolor segun sus manifestaciones cli-
nicas (facie, irritabilidad, alteraciones en la FR y FC)

Aplicar analgesia farmacoldgica segun indicacion medica

Fomentar el empleo de alivio del dolor no farmacol6gico. (musicoterapia),

Atender las necesidades de comodidad y confort del paciente proporcionar un ambiente limpio y se-
guro.

Evitar exposiciones innecesarias, exceso de calefaccion o frio.

Colocar al paciente de forma que facilite su comodidad.

Evitar exponer la piel o las membranas mucosas a factores irritantes.

Utilizar protocolo de manipulacion minima, protegera de la luz al paciente evitara la sobreestimula-
cién en el nifio.

Valorar manejo farmacolégico; administrar de acuerdo a prescripcion y mantenerlo monitorizado.

Mantener un ambiente comodo Yy otras actividades que ayuden en la relajacion para facilitar la res-
puesta a la analgesia.

Evaluar la eficacia del analgésico a intervalos regulares después de cada administracién, pero espe-
cialmente después de dosis iniciales, se debe observar también si hay sefiales y sintomas de efectos ad-
versos (depresion respiratoria, nauseas, vomitos, registrar la respuesta al analgésico y cualquier efecto
adverso).

DIAGNOSTICO 2

Deterioro de la integridad cutanea R/C secreciones serosas ampollares M/P enrojecimiento, dolor,
sangrado

Objetivo: Mejore las lesiones cutaneas de la piel del recién nacido

Resultados NOC Integridad cutanea: Piel

Ausencia de lesion cutaneas

Intervenciones NIC Cuidados de las lesiones

Actividades:

Mantener la ropa de cama limpia, seca y sin arrugas.
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Aplicar tratamiento topico segun prescripcion médica.

Aplicar sustancias emolientes si procede.

Despegar vendajes y limpiar el resto de las lesiones segun prescripcion médica.

Mantener técnica de vendaje estéril al realizar los cuidados de la herida.

Comprobar y registrar regularmente signos de infeccion presente en las lesiones del paciente.

DIAGNOSTICO 3

Desequilibrio nutricional inferior a las necesidades corporales R/C peso inferior en un 20% 0 mas
respecto al rango de peso ideal M/P escaso tejido celular subcutaneo, piel arrugada.

Obijetivo: A largo plazo: Mantener los liquidos segun las necesidades del paciente. para evitar una
perdida insensible de electrolitos

Resultados NOC Estado nutricional: ingestion alimentaria y de liquidos.

Control de peso: Mantiene una ingesta calorica dptima.
Alcanza el peso 6ptimo.

Intervenciones NIC Manejo de la nutricién

Actividades:

Al iniciar via oral, se vigila: perimetro abdominal, tolerancia oral verificando residuo gastrico.

Se verificara que reciba lactancia materna exclusiva.

Pesar al paciente a intervalos establecidos.

Vigilar la tendencia de pérdida ganancia de peso.

Observar si la piel esta seca.

Llevar a cabo educacion para la salud con el cuidador principal para un correcto manejo nutricional
del recién nacido.

DIAGNOSTICO 4

Deprivacion del suefio R/C aumento de la sensibilidad al dolor M/P agitacion, irritabilidad, llanto.

Obijetivos: a corto plazo: Monitorizar con sensores del suefio para conseguir una mejoria.

a largo plazo: Se conseguira un suefio y descanso adecuado para el recién nacido

Resultados NOC Calidad del descanso de moderadamente comprometido a no comprometido

Intervenciones NIC Fomentar el suefio

Actividades:

Ajustar ambiente adecuado para favorecer el suefio

Registrar el esquema y numero de horas de suefio del paciente

Llevar a cabo medidas de contacto afectuoso para favorecer el descanso del recién nacido.

Se observara el numero de veces que se despierta y se calcularan las horas de descanso las cuales tie-
nen que estar en torno a 16-20 horas diarias

DIAGNOSTICO 5

Riesgo de déficit de volumen de liquidos R/C pérdida de liquido por vias anormales

Objetivo: Acorto plazo: Regular el equilibrio de liquidos si se presentara perdidas

Resultados NOC Equilibrio hidrico: equilibrio de agua en los compartimentos intracelulares y extra-
celulares del organismo.
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Intervenciones NIC Recogida y analisis de los datos del paciente para regular el equilibrio de liqui-
dos.

Actividades:

Vigilar ingresos y egresos: llevar registro exhaustivo.

Vigilar presion sanguinea, frecuencia cardiaca y estado respiratorio.

Observar Caracteristicas de la orina (color, cantidad, olor y de la orina)

DIAGNOSTICO 6

Riesgo de infeccion R/C defensas secundarias inadecuadas, procedimientos invasivos.
Objetivo: Evitar proliferacion de infeccién en el recién nacido.

Resultados NOC: Estado inmune de la integridad cutanea.

Intervenciones NIC: Proteccidn contra las infecciones.

Actividades:

Lavarse las manos antes y después de cada actividad de cuidados de paciente.

Tomar nota de los cambios de la piel membranas y mucosas.

Ensefiar el lavado de manos mejorado al personal de cuidados, a las madres y a los padres.
Observar su color, calor, textura, si hay inflamacién edema, ulceraciones.

Control de signos vitales.

Informar al médico cualquier anomalia que presente el recién nacido.

Informar al médico en caso de que el paciente no gana peso después de cierto tiempo.
Limitar el nimero de visitas.

EVALUACION

Evoluciona con descamacion de la coraza después del uso de cremas emolientes (crema salicilica)
evolucionando de forma mas favorable; aunque se hizo necesario el uso de antibidticos sistémicos y
cremas topicas. Actualmente tiene 58 dias de edad postnatal cronoldgica (edad gestacional corregida de
40 sem) un peso de 2542 gramos y presencia de piel escamosa propia de la enfermedad manteniéndose
con cremas hidratantes y lactancia materna exclusiva. Dentro de las complicaciones que presentd el RN
solo se reportan las infecciones de la piel por gérmenes Gram negativo que resolvieron con tratamiento
antibidtico segun sensibilidad en el antibiograma.

Al realizar desde un inicio el plan de cuidados de enfermeria, el diagndstico adecuado para poder
guiar a los padres en el conocimiento de la enfermedad, sobre todo por las implicaciones estéticas que
existen. Las interconsultas con las demas especialidades para una atencién multidisciplinaria e imple-
mentacion del plan de cuidados de forma adecuada, resultaron esenciales para el éxito del tratamiento.

Se ha desarrollado un caso clinico en el que la atencion integral de enfermeria ha sido decisiva para
cumplir los objetivos propuestos. Se destacan los aspectos a tener en cuenta para una correcta manipu-
lacion de las lesiones en la piel para evitar la infeccidn. Se ha percibido que estos pacientes muestran un
elevado grado de ansiedad, irritabilidad, por lo que el apoyo emocional A PADRES Y FAMILIARES es
importante para que colaboren en su recuperacion. Es importante realizar desde un inicio, el diagndstico
adecuado para poder guiar a los padres en el conocimiento de la enfermedad, sobre todo por las impli-
caciones estéticas que existen.* Las interconsultas con las demas especialidades para una atencion mul-
tidisciplinaria y la implementacion del plan de cuidados de forma adecuada. ® Es esencial para el éxito
del tratamiento.®® Con el plan de cuidados realizado se pretende un abordaje integral de la patologia,
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mediante cuidados especificos, con un enfoque en las esferas bioldgicas, psicoldgicas, funcionales y
sociales.!!

El protocolo de actuacién debe ir dirigido a mejorar las caracteristicas de la piel y mucosas, prevenir
las infecciones, para favorecer las condiciones de supervivencia y autonomia de los padres para los cui-
dados en domicilio. Puede, en muchos casos, requerirse de ayuda psicoldgica para lograr una mejor
adaptacion social. Los padres deben promover la temprana integracion de sus hijos y dar a conocer, tan-
to a familiares como a otros miembros de la comunidad, la naturaleza genética de la enfermedad y su
caracter no contagioso.

IV. CONCLUSIONES

La atencion integral de enfermeria ha sido decisiva para cumplir los objetivos propuestos en el pre-
sente caso clinico. Se destacan los aspectos a tener en cuenta para una correcta manipulacion de las le-
siones en la piel para evitar la infeccion. Se ha percibido que estos pacientes muestran un elevado grado
de ansiedad, irritabilidad, por lo que el apoyo emocional A PADRES Y FAMILIARES es importante
para que colaboren en su recuperacion. Las acciones precoces en el diagndstico adecuado para poder
guiar a los padres en el conocimiento de la enfermedad, sobre todo por las implicaciones estéticas que
existen. Las interconsultas con las demas especialidades para una atencion multidisciplinaria y la im-
plementacion del plan de cuidados de forma adecuada, es esencial para el éxito del tratamiento. Con el
plan de cuidados realizado se pretende un abordaje integral de la patologia, mediante cuidados especifi-
cos, con un enfoque en las esferas bioldgicas, psicoldgicas, funcionales y sociales. El protocolo de ac-
tuacion debe ir dirigido a mejorar las caracteristicas de la piel y mucosas, prevenir las infecciones, para
favorecer las condiciones de supervivencia y autonomia de los padres para los cuidados en domicilio.
Se requiere de ayuda psicoldgica para lograr una mejor adaptacion social. Los padres deben promover la
temprana integracion de sus hijos y dar a conocer, tanto a familiares como a otros miembros de la co-
munidad y la naturaleza genética. Este trabajo puede ayudar a otros profesionales que se encuentren
ante casos similares.
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