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RESUMO

A ictiose congénita caracteriza-se por desordens de queratinizacdo ou cornificagdo da epiderme,
tornando a pele descamativa, além do acometimento cutaneo, pode apresentar ectrépio, eclabio
e orelhas rudimentares. O diagnostico é realizado pelas caracteristicas clinicas, presente na
maioria das vezes ao nascimento, e genéticas quando necessario. Portanto, a Ictiose é uma
dermatose diagnosticada ao nascer, cujo tratamento tem como principal meta a garantia de
qualidade de vida aos portadores. Neste processo, a equipe de enfermagem, sobretudo o
enfermeiro, se destaca dentre a equipe multiprofissional por desempenhar papel primordial para
a manutencdo da integridade cutanea e prevencao de infecgdes nos cuidados hospitalares e

extra-hospitalares, além de prover orientacdes a familia.

PALAVRAS-CHAVE: Anormalidades Congénitas; Cuidados de Enfermagem;

Enfermagem Neonatal; Ictiose lamelar.

INTRODUCAO

A ictiose congénita é uma doenga rara de heranca autossdmica recessiva, caracterizada
por queratinizacdo defeituosa e descamacéo da epiderme. Pertence a um grupo diversificado de
genodermatoses de gravidade variavel desde formas leves até quadros graves, com alta
probabilidade de letalidade, como € o caso da ictiose de Arlequim (AHMED; O’TOLE, 2014).

Nessa doenca, a pele apresenta fissuras profundas devido as grossas placas corneas dispostas
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pela superficie corpdrea, que agridem a pele de modo destrutivo, provocando alteracbes no
equilibrio da conducdo térmica, perda hidrica e de eletrolitos, além do risco de penetracdo de
bactérias e outros agentes contaminantes (AIGNER et al., 2008).

Os recém-nascidos (RN) com essa afeccdo apresentam escamas finas generalizadas no
corpo, de coloracdo branca ou cinzenta e podem apresentar também ectropio, eclabio, orelhas
rudimentares, alopecia e alteragdes no desenvolvimento e movimentagdo plantar e palmar
(CORDEIRO et al., 2009).

O diagnostico da Ictiose de Arlequim baseia-se em achados intrauterinos e/ou ao
nascimento cujo tratamento tem como principal meta a garantia de qualidade de vida aos
portadores. Neste processo, a equipe de enfermagem, sobretudo o enfermeiro, se destaca
dentre a equipe multiprofissional por desempenhar papel primordial para a manutencdo da
integridade cutanea e prevencao de infeccBes nos cuidados hospitalares e extra-hospitalares,
bem como suprir os familiares e cuidadores com orientagdes e apoio (MANDELBAUM, 2009).

Por isso a gestdo do cuidado pelo enfermeiro proporciona um atendimento adequado e
metodologico com base na Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE), onde
observa-se uma ferramenta de cuidado integral, com perspectivas necessarias para alcancar um
cuidado individualizado (COFEN, 2009).

Destarte, este estudo de caso é relevante por abordar uma patologia com baixa
incidéncia e divulgar os cuidados, planejados e implementados pela equipe multiprofissional,
em especial pelo enfermeiro direcionado a um recém-nascido com Ictiose de Arlequim.
Mediante o que ja foi explicitado anteriormente, o objetivo deste trabalho é relatar o caso de

recém-nascido com Ictiose de Arlequim e assisténcia prestada pela equipe de enfermagem.

FUNDAMENTACAO TEORICA

A Ictiose de Arlequim é uma doenca rara que se constitui em importante causa de 6bito
no periodo fetal e neonatal, caracterizada pelo transporte defeituoso de lipidios intracelulares,
que levam a formacéo de granulos lamelares anormais, 0s quais sdo secretados na epiderme e
acarretam o aparecimento de escamas hiperceratoticas espinhosas.

Essa doenca pode ser diagnosticada na fase intrauterina e/ou ao nascimento. Na fase
intrauterina durante o pré-natal, pode ser diagnosticada por trés métodos: ultrassonografia,
analise do liquido amniotico ou biopsia da pele fetal. J& ao nascimento, o recém-nascido

apresenta pele muito espessada, com coloracdo esbranquicada, as areas flexoras e de
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extremidades também sdo acometidas caracterizando ceratodermia palmoplantar o que pode
gerar deformidades de flex&o das articulagdes e dos membros.

Ainda podem estar presentes anormalidades faciais bilaterais como ectrépio (eversao
das palpebras com ocluséo total dos olhos) e eclabio (eversdo dos labios) em decorréncia da
contragcdo da pele com espessa camada queratinizada, malformacdo do pavilhdo auricular,
hipoplasia do nariz, dedos e unhas pouco desenvolvidos, além de alopecia.

A expectativa de vida depende da gravidade da doenca. Normalmente, as criancas
nascidas com Ictiose de Arlequim sdo natimortas ou morrem nos primeiros dias ou semanas de
vida. O maior tempo de seguimento documentado na literatura é de 9 anos, embora a histologia,
nesse caso, seja duvidosa e talvez indicativa de um outro padrdo de ictiose. As principais causas
de morte relacionam-se a desidratacao, disturbios hidroeletroliticos e metabdlicos, infeccdes e
problemas ventilatorios (MATSUNO et al., 2014).

Tratando-se de uma dermatose que estd presente desde o nascimento e
permanece durante toda a vida, sem cura, o tratamento visa melhorar a qualidade de vida dos
portadores. Por isso, a equipe de enfermagem exerce papel essencial nesse processo,
envolvendo-se diretamente na manutencdo da integridade cutanea, curativos, movimentacédo
dos membros, cuidados hospitalares e extra hospitalares e orientagdes aos familiares e
cuidadores (MORAES et al., 2019).

METODO

Trata-se de um estudo descritivo exploratdrio, do tipo relato de caso que apresenta
descricdo detalhada de casos clinicos que contenham caracteristicas sobre sinais, sintomas e
outras caracteristicas do individuo estudado, relatando todos os procedimentos utilizados
(CRESWELL, 2014).

Este estudo foi desenvolvido no més de setembro de 2022 no bercario interno de um
hospital publico de médio porte situado na Mata Sul de Pernambuco e foi organizado em trés
etapas. Na primeira, houve o contato com um recém-nascido que apresentava Ictiose de
Arlequim, na segunda a aplicacdo do processo de enfermagem e na terceira, um
aprofundamento do tema buscando-se na literatura cientifica evidéncias que fornecessem
sustentacdo a pratica de enfermagem estabelecida para o caso clinico.

Os dados foram coletados por meio de consulta ao prontuério eletronico do paciente

com acesso as informacgdes dos resultados dos exames realizados, avaliagdo clinica diéria,
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exame fisico e dos cuidados prestados ao recém-nascido, tanto pelo enfermeiro quanto dos
demais profissionais da equipe.

O caso despertou o interesse das discentes devido a sua excepcionalidade e a
necessidade de elaboracdo da sistematizacdo da assisténcia de enfermagem a partir da caso
clinico apresentado. Por tratar-se de um relato de caso em que ndo houve exposi¢do de imagens
e/ou falas do caso estudado a aplicacdo do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE) foi dispensada.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Genitora primigesta, 27 anos, realizou 10 consultas de pré-natal na Unidade Bésica de
Saude com a enfermeira, sorologias negativas para Virus da Imunodeficiéncia Humana (HIV),
Sifilis e Hepatite, imunidade para Toxoplasmose presentes na Caderneta da Gestante e
ultrassonografia obstétrica sem nenhuma alterag&o.

O RN nasceu a termo com 38 semanas e 4 dias pela Data da Ultima Menstruacéo (DUM)
no dia 24 de setembro de 2022 as 14h25min em uma cidade do interior de Pernambuco. O parto
ocorreu via cesariana, apresentacdo pélvica, ruptura da membrana espontanea, aspecto do
liguido amnidtico limipido, sem sinais de sofrimento fetal, genitalia feminina, peso 3.470 g,
estatura 48 cm, perimetro cefalico 35 cm, perimetro toracico 36 cm, perimetro abdominal 33
cm e Apgar escore 0ito e nove.

As préticas adotadas posterior ao nascimento pela equipe multiprofissional foram
clampeamento do corddo umbilical no tempo oportuno contendo duas artérias e uma veia,
limpeza do coto umbilical com alcool a 70%, secagem e aquecimento e coleta de sangue com
tipagem sanguinea. Logo ap0s 0 nascimento, observou-se presenca de pele hiperemiada e
ressecada do tipo “pele escaldada” escalatiniforme sugestiva de Estafilococcia sendo necessario
0 encaminhamento para interna¢éo no Bercario.

Na sequéncia, foi realizada a admisséo do RN no setor e iniciada antibioticoterapia
venosa com Ampicilina durante sete dias e Gentamicina durante 5 dias, instalagédo de sonda
orogastrica drenagem de efluente escuro em pequena quantidade e administracdo de vacina
BCG e hepatite B. Posteriormente, foi adicionado a prescricdo médica o uso de uma solucéo
oftdlmica antibactericida Tobramicina 0,3% pois foi observado secrecdo purulenta na regido
dos olhos bilateral.

A liberacdo da dieta por sonda com aleitamento materno ocorreu apds esvaziamento
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gastrico e o volume foi progredindo gradualmente conforme aceita¢do. No quinto dia de vida,
diante da estabilidade clinica foi ofertado o seio materno para estimular a succdo e pega
mamaria adequada conforme orientacdo da equipe multiprofissional.

A pele apresentava-se descamativa e com fissuras em extremidades e dobras, edema em
vulva e em membros inferiores sendo prescrito hidratacdo da pele e manuseio minimo, além de
lubrificagéo ocular.

Oportunamente, foi solicitado interconsulta entre o com dermatologista que apos
avaliacdo do quadro clinico do recém-nascido, exame fisico e ananmese com a genitora foi
confirmado o diagnostico de Ictiose de Arlequim e orientages quanto a hidratagdo da pele, sem
realizar curativo, manutencao da temperatura corporal, cuidados com o surgimento de necrose
e prevencdo de infeccdes secundarias.

Durante o internamento no bercario o RN foi mantido em incubadora aquecida e
umidificada para a prevencao do ressecamento da pele. Apos esse periodo, por ndo apresentar
mais descamacdo da pele foi transferido para o alojamento conjunto onde ficou sob o0s
cuidados da genitora e da equipe multiprofissional, pois a interacdo entre mde e filho
favorece a construcdo de vinculo e contribui para o conforto do neonato durante a
hospitalizacéo.

No total, foram dez dias de internamento e no momento da alta hospitalar a genitora
foi esclarecida sobre a patologia, cuidados gerais com o recém-nascido e encaminhamento para
seguimento ambulatorial com intuito de reforcar as orientacbes, supervisionar e incentivar
permanentemente a continuidade do tratamento médico e cuidados domiciliares.

Diante do exposto, foi necessario o estudo aprofundado do tema e debate sobre as
evidéncias cientificas encontradas na literatura com a equipe de enfermagem para a elaboracao
de um plano de cuidados com intuito de qualificar a assisténcia prestada e observar
precocemente os sinais e sintomas de possiveis comprometimentos ocasionados pela doenca
adotando como base tedrica 0 Modelo Conceitual de Wanda de Aguiar Horta (DORNELES et
al., 2021).

O modelo conceitual citado anteriormente versa sobre as necessidades humanas bésicas
gue sdo essencias para a sobrevivéncia e a saude. Estas necessidades sdo organizadas em cinco
niveis de prioridade: o primeiro, inclui as necessidades fisiologicas, o segundo inclui as
necessidades de seguranca e protecéo, o terceiro contém as necessidades de amor e gregarismo,
o0 guarto nivel engloba as necessidades de auto- estima e o ultimo é sobre a necessidade de

auto-realizacdo para o estado de alcance pleno do potencial e da habilidade para resolver
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problemas e lidar realisticamente com as situagOes de vida (SANTOS et al., 2022).

Em atendimento as necessidades apresentadas pelo RN as principais intervengdes de
enfermagem incluiam cuidados especiais com o banho, pele, mucosas e olhos, monitoramento
da alimentacao por gavagem, incentivo a pratica de aleitamento materno, prevencao de lesdes
secundarias. Além de esclarecimento sobre a patologia para genitora, promo¢do do
relacionamento terapéutico e acolhimento dos familiares nos periodos de visita.

Todos os cuidados de enfermagem implementados foram planejados conforme a
Sistematizacdo da Assisténcia de Enfermagem (SAE) respeitando-se as fases do Processo de
Enfermagem (PE) crucial para um cuidado seguro, devido ao embasamento em recursos
técnicos, cientificos e humanos, capazes de melhorar a qualidade de assisténcia realizada
(COFEN, 2009).

CONSIDERACOES FINAIS

Os cuidados de enfermagem a crianca deste estudo de caso visaram sobretudo a
promogéo e manutencdo da integridade cutanea e a prevengdo do agravamento das alteracfes
cuténeas ja apresentadas pela Ictiose de Arlequim. Sendo assim, o enfermeiro exerce papel
primordial, ja que é responsavel pela avaliacdo da pele, prescricdo de coberturas, banho e
demais cuidados que estejam de acordo com a necessidade do recém-nascido.

Por meio desse relato de caso foi possivel observar a relevancia da assisténcia de
enfermagem desde o diagndéstico do paciente até a alta hospitalar para promogéo da qualidade
de vida e prevencédo de infeccdes secundarias. Contudo, por tratar-se de uma patologia com
baixa incidéncia espera-se que 0 estudo possa servir como incentivo aos de mais profissionais
de satde e motivem a realizacdo e publicacdo de novas pesquisas sobre o tema, agregando

informacdes relevantes a literatura cientifica e ao saber profissional desta classe.
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