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STRESZCZENIE

Wstep. Hiperkeratynizacja naskérka w rybiej tusce obejmuje po-
wierzchnie catego ciata. Wyréznia sie kilka odmian, miedzy ktorymi
wystepuja réznice fenotypowe. Obecnos¢ btony kolodionowej to naj-
cze$ciej poczatkowy okres ujawniajacej sie w pdZniejszym czasie prze-
wlektej choroby o charakterze rybiej tuski.

Cel pracy. Przedstawienie specyfiki opieki nad noworodkiem z rybia
tuska.

Material i metody. Zastosowano metode indywidualnego przypad-
ku oparta o proces pielegnacyjny. Noworodek pici meskiej urodzony
w terminie z wrodzona autosomalng recesywng rybig tuska. Posta-
wiono nastepujace diagnozy pielegniarskie: dyskomfort dziecka zwia-
zany z sucho$cia skory oraz ptatowo ztuszczajacym sie nabtonkiem na
powierzchni catego ciata, deficyt wiedzy matki z zakresu pielegnacji
skory noworodka, duze ryzyko wystapienia zakazenia u noworodka,
niepokoéj dziecka spowodowany deficytem blisko$ci rodzica oraz za-
burzony proces budowania wiezi miedzy matka a dzieckiem, dyskom-
fort dziecka zwigzany z ulewaniem po karmieniu oraz niedostateczna
wiedza matki w tym zakresie, a takze niepokdj o stan zdrowia dziecka.
Wszystkie problemy rozwiazano.

Whioski. Trwaty efekt terapeutyczny jest mozliwy do uzyskania dzieki
regularnej pielegnacji skory oraz opiece wielospecjalistycznej.

Stowa kluczowe: rybia tuska, pielegnacja skory, relacje rodzicielskie.

WSTEP

Nadmierne rogowacenie oraz ztuszczanie sie naskorka to ce-
chy charakterystyczne dla genodermatoz. Jedng z odmian sa
zaburzenia rogowacenia zwane rybig tuska - ichthyosis. Za-
réwno we wrodzonej, jak i dziedzicznej rybiej tusce wystepu-
je hiperkeratoza. Jest to spowodowane mutacjami genéw badz
uszkodzeniami genetycznymi wywotujacymi zaburzenia bio-
chemiczne lipidéw znajdujacych sie w warstwie rogowej i kera-
tyn naskérkowych, a takze strukturalne defekty naskérka [1].
Hiperkeratynizacja skéry w rybiej tusce obejmuje powierzchnie
calego ciata, dotyczy skdry gtadkiej i owtosionej. Wyrdznia sie
kilka odmian: rybia tuska arlekina, rybia tuska blaszkowata,
niepecherzowa wrodzona erytrodermia ichthyosiform, lamel-
larna (niedokrwiona) rybia tuska, zesp6t dziecka kolodiono-
wego. Istnieje kilka podtypdéw: samoleczace sie collodion baby,
zespo6t rybia tuska - wcze$niactwo, stréj kapielowy rybiej tu-
ski [2]. W okresie przedporodowym mozna wykonac testy, je-
zeli w rodzinie wystepowaty mutacje zwigzane z rybia tuska.
0d 20 Hbd wykonuje sie fetoskopie badz biopsje skéry ptodu,
od 10-12 Hbd diagnoze postawi¢ mozna wykonujgc genomowe
PCR kosmkéw. Pomocne moze okazac sie badanie USG 3D lub 4D
- widoczny jest echogeniczny osad w wodach ptodowych (,znak
ptatka $niegu”), przykurcze, nieprawidtowosci morfologiczne
twarzy [3, 4]. Naskérek w zespole dziecka kolodionowego - syn-
droma collodion baby - jest zgrubiaty, sztywny, przypomina bto-
ne kolodionowa, ktéra $cisle przylega do ciata. Czesto objawem
towarzyszacym jest intensywny rumien, widoczny przez cien-
ki, przezroczysty naskérek, natomiast niewidoczny tam, gdzie

© Copyright by Wydawnictwo Continuo

SUMMARY

Background. Epidermal hyperkeratinization in ichthyosis covers the
entire body surface. There are several varieties with phenotypic dif-
ferences between them. The presence of the collodion membrane is the
most often the initial period of chronic ichthyosis disease that appears
later.

Objectives. The aim of the study is to present the specificity of care for
anewborn with ichthyosis.

Material and methods. An individual case based on the nursing pro-
cess was used. Full term male neonate with congenital autosomal re-
cessive ichthyosis. The nursing diagnoses involves: newborn’s discom-
fortrelated to dry skin and flaky epithelium on the surface of the whole
body, the mother's deficit in the care of the newborn's skin, a high risk
of infection in the newborn, the child's anxiety caused by the lack of
parental proximity and a disturbed process of building a bond between
the mother and the child, the child's discomfort related to regurgita-
tions after feeding, and the mother's insufficient knowledge in this re-
gard, as well as anxiety about the child's health. All problems have been
resolved.

Conclusions. A long-lasting therapeutic effect is possible thanks to
regular skin care and multi-specialist care.

Key words: ichthyosis, skin care, parental relationships.

naskoérek jest gruby, w kolorze szarym lub szarozéttym. Czesto
zwiekszone rogowacenie powoduje znieksztatcenie ryséw twa-
rzy, wywiniecie powiek, wywiniecie warg, utrudnia mimike
twarzy oraz karmienie piersia. Niedorozwdj chrzastki ucha po-
woduje réwniez znieksztatcenie matzowin usznych, a nadmiar
zrogowaciatego naskdrka prowadzi do zwezenia zewnetrznych
uj$¢ przewoddw stuchowych. Napieta skora czesto powoduje
ograniczong ruchomo$¢ konczyn gérnych, dolnych, palcéw rak,
a ciasne pasma skéry moga powodowac niedokrwienie koficzyn
i ich obrzek. Podczas poruszania sie przez dziecko peka btona
kolodionowa, powodujac tworzenie sie powierzchownych roz-
padlin. Gtebokie pekniecia moga siega¢ nawet skéry wiasciwej,
w szczegblnosci ponad stawami, w okolicy pachowej, pachwino-
wej i na szyi [1-3, 5-7].

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie specyfiki opieki nad nowo-
rodkiem z rybig tuska. Omoéwienie procesu diagnostyki i lecze-
nia z uwzglednieniem potencjalnych powiktan wynikajacych
z choroby genetycznej, przebiegu ciazy i porodu, jak réwniez
skupienie uwagi na tworzeniu wiezi oraz relacji miedzy matka
i dzieckiem.

MATERIAL I METODY

Metoda badawcza zastosowana w pracy to metoda indywidual-
nego przypadku, ktora oparta jest o proces pielegnacyjny oraz
analize literatury.
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OPIS PRZYPADKU

Noworodek S.I. z CIII, PII, ptci meskiej, urodzony sitami natury
w 38 + 5 Hbd, w stanie dobrym, otrzymat 10 punktéw w skali
Apgar. Pacjent zostat przyjety z sali porodowej do Oddziatu Pa-
tologii Noworodka w stanie ogélnym dobrym. Dziecko umiesz-
czono w inkubatorze w nastepujacych warunkach: zawartos$¢
tlenu w powietrzu 21%, wilgotno$¢ powietrza 88%. Powtoki
skérne noworodka rézowe. Zaobserwowano ptatowo ztusz-
czajacy sie gruby naskorek oraz obrzek na powierzchni catego
ciata. Nie zaobserwowano zmian dystroficznych. Powieki oraz
usta pomimo duzego napiecia powtok skérnych zamykaty sie
prawidtowo. Zabezpieczono skoére gruba warstwa jatowej wa-
zeliny do czasu konsultacji dermatologicznej. W 4. dobie zycia
dziecka odbyta sie konsultacja z lekarzem dermatologiem, pod-
czas ktorej stwierdzono obecno$¢ zmian skérnych o umiarko-
wanym nasileniu, fenotypowo przypominajgce zesp6t dziecka
kolodionowego, czyli tagodna posta¢ rybiej tuski. Zapropono-
wano stosowanie preparatéw pielegnacyjnych tj.: Aderma Exo-
mega krem kilka razy dziennie, a w przypadku pojawienia sie
rogowacenia na dtoniach i stopach preparaty z mocznikiem do
10%, np. Cerkoderm. Noworodka konsultowano réwniez gene-
tycznie. Wedtug specjalisty cato$¢ obrazu chorobowego i ro-
dzinnego wskazuje na dziedziczenie autosomalne recesywne
rybiej tuski.

PROBLEMY PIELEGNACYJNE

Diagnoza pielegniarska 1. Dyskomfort dziecka zwigzany z su-
chos$cig skoéry oraz ptatowo ztuszczajagcym sie nabtonkiem na
powierzchni catego ciata.

Cel opieki: zminimalizowanie odczuwania dyskomfortu spo-
wodowanego sucho$ciag skéry i tatwo zluszczajacym sie
nabtonkiem przez noworodka.

Dziatania pielegniarskie:

e ocena stanu skoéry noworodka oraz odczuwania bélu przez
dziecko;

* regularne nawilzanie skdry catego ciata dziecka;

*  obserwacjareakcji skéry noworodka na zastosowane $rod-
ki pielegnacyjne;

e dbatos¢ o wtasciwa temperature oraz nawilzenie powie-
trza w pomieszczeniu;

¢ wykonywanie kapieli w wodzie o optymalnej temperatu-
rze;

¢ unikanie stosowania plastréw i przylepcow;

e stosowanie materiatéw opatrunkowych, ktére nie utkna
w ranie.

Uzasadnienie podjetych dziatan: funkcje skéry w przebiegu
rybiej tuski sa uposledzone, dlatego nalezy zwrdcic szczegdlng
uwage na jej odpowiednia pielegnacje [4].

Diagnoza pielegniarska 2. Deficyt wiedzy matki z zakresu pie-
legnacji skéry noworodka.

Cel opieki: wyposazenie matki w rzetelng wiedze w zakresie
pielegnacji skéry dziecka.

Dziatania pielegniarskie:

e zwrdécenie uwagi na konieczno$¢ regularnej pielegnacji;

e przedstawienie podstawowych zasad pielegnacji skory
zmienionej chorobowo;

» wskazanie dziatan profilaktycznych suchej skory;

¢ udzielenie wskazoéwek dotyczacych kapieli oraz stosowa-
nia emolientow;

e zwroécenie uwagi na konieczno$¢ szczegélnej pielegnacji

okolicy posladkow;

¢ udzielenie porady dotyczacej wyboru ubranek i sposobu
ich prania;

e zalecenie prowadzenia ciagtej obserwacji stanu powtok
skornych;

e polecono adresy stron grup wsparcia oraz organizacji dla
pacjentéw i ich rodzin.
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Uzasadnienie podjetych dziatan: wtasciwa pielegnacja skory
zapewni odpowiednie nawilZenie oraz usunie z powierzchni
skéry alergeny i substancje draznigce. Wsparcie emocjonalne
i psychiczne rodziny pacjenta z rzadka chorobg genetycznag jest
bardzo istotne [4].

Diagnoza pielegniarska 3. Duze ryzyko wystapienia zakaze-
nia u noworodka.

Cel opieki: zminimalizowanie ryzyka wystapienia zakazenia
u noworodka.

Dzialania pielegniarskie:

e ocenaryzyka wystapienia zakazenia dla noworodka;

e obserwacja noworodka dotyczaca objawéw zakazenia;

¢ wykonanie odpowiednich badan laboratoryjnych i mikro-
biologicznych w przypadku zaobserwowania niepokojg-
cych objawdw;

¢ edukacja rodzicéw noworodka w zakresie ochrony przed
zakazeniami;

e przeprowadzenie instruktazu dla rodzicéw dotyczacego
higienicznego mycia rak;

e postepowanie wedtug procedur medycznych i przestrze-
ganie norm sanitarno-epidemiologicznych;

¢ nawilzanie skéry dziecka.

Uzasadnienie podjetych dzialan: opisywany pacjent w wy-
niku choroby genetycznej, jaka jest rybia tuska, posiada gru-
by, ztuszczajacy sie, wysuszony naskdrek, ktéry ma tendencje
do peknie¢. Sprzyja to wtérnym zakazeniom bakteryjnym,
moze doprowadzi¢ nawet do zakazZenia ogélnoustrojowego, dla-
tego nalezy zapobiega¢ odwodnieniu i wysuszaniu skory [4].

Diagnoza pielegniarska 4. Niepokdj dziecka spowodowany
deficytem bliskosci rodzica. Zaburzony proces budowania wiezi
miedzy matka a dzieckiem.

Cel opieki: zmniejszenie niepokoju dziecka. Zachecenie ro-
dzicéw do aktywnego uczestnictwa w opiece nad dzieckiem.
Wspomaganie budowania wiezi.

Dziatania pielegniarskie:

e obserwacja zachowania matki wobec dziecka;

e zapewnienie mozliwo$ci i warunkéw do odbywania kon-
taktu ,skora do skory”;

e zachecanie matki do kamienia piersig, pielegnacji nowo-
rodka, przytulania, czuwania przy dziecku, czytania bajek
oraz $piewania kotysanek, a w przypadku braku obecnosci
lub checi rodzica, podejmowanie tych czynno$ci przez per-
sonel;

e omoéwienie znaczenia dotyku w budowaniu wiezi i jego
wplywie na rozwéj dziecka;

e przeprowadzenie rozmowy motywacyjnej z rodzicami
w celu wzmocnienia wiary we wtasne mozliwosci.

Uzasadnienie podjetych dziatan: kontakt, skéra do skdory” juz
w pierwszych minutach zycia zapewnia noworodkowi wtasci-
wa termoregulacje, kolonizacje naturalng florg matki, wspo-
maga inicjacje laktacji, dojrzewanie przewodu pokarmowego,
korzystanie wptywa na rozwoj neurobehawioralny, uspokaja
i wydtuza sen [8].

Diagnoza pielegniarska 5. Dyskomfort dziecka zwigzany
z ulewaniem po karmieniu. Niedostateczna wiedza matki w tym
zakresie oraz niepokdj o stan zdrowia dziecka.

Cel opieki: zmniejszenie czesto$ci wystepowania ulewan.
Zwiekszenie wiedzy matki na temat regurgitacji oraz zniwelo-
wanie niepokoju zwigzanego ze stanem zdrowia dziecka.

Dzialania pielegniarskie:

* uspokojenie matki i wyjasnienie charakteru zaburzenia;

e ocena czesto$ci oraz okoliczno$ci wystepowania regurgi-
tacji;

e analiza diety dziecka oraz ocena pozycji podczas karmie-
nia;
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e regularne prowadzenie pomiaréw antropometrycznych;

e prowadzenie obserwacji charakteru ulewan;

¢ edukacja mamy w zakresie postepowania zapobiegawczego;

e odbijanie po kazdym karmieniu;

¢ edukacja rodzicéw w zakresie pierwszej pomocy w przy-
padku zachtysniecia.

Uzasadnienie podjetych dziatan: ulewania to jedno z najcze-
$ciej wystepujacych u niemowlat zaburzen, ktére ustepuje sa-
moistnie do 6.-24. miesiaca zycia [9].

OMOWIENIE

Hallopeau i Watelet opisujac noworodka posiadajacego p6tprze-
zroczysty, ciasno przylegajacy naskdrek, uzyli po raz pierwszy
okreslenia Collodion baby. Jest to opis fenotypu noworodka, a nie
jednostki chorobowej, u ktérego w poézniejszym czasie moze
rozwingc¢ sie jedna z choréb charakteryzujacych sie hiperkera-
totycznymi zmianami skérnymi [10]. Ze wzgledu na brak checi
ze strony rodzicdw na przeprowadzenie testéw genetycznych
nie byto mozliwe ustalenie fenotypu, jednak wedtug specjalisty
obraz kliniczny sugeruje autosomalng recesywng wrodzong ry-
big tuske (ARCI).

Simalti i Sethi przedstawiaja w swoim artykule przypadek
2-dniowego, urodzonego w terminie noworodka spokrew-
nionych ze sobg rodzicow. Fenotyp byt charakterystyczny dla
Collodion baby - wystepowat ektropion, eklabium, a pergami-
nowa btona, ktérg pokryte byto cate ciato, utrudniata ruchy
klatki piersiowej i powodowata przykurcze koniczyn [5]. Czesto
ztuszczone ptaty naskoérka gromadza sie w kanale stuchowym.
Powinny by¢ regularnie usuwane przez laryngologa, poniewaz
moga prowadzi¢ do ubytku lub utraty stuchu [4, 5]. Harvey
i wsp. opisali przypadek dziecka chorujacego na rybia tuske
z przewodzeniowym ubytkiem stuchu utrzymujacym sie od
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trzeciego miesiaca zycia przez caty okres 2-letniej obserwacji
[6]. W opisywanym przypadku badanie przesiewowe stuchu nie
wykazywato odchylen od normy.

Elias i wsp. zalecaja, aby dziecko przebywato w inkubatorze
o wysokiej wilgotno$ci 40-60% do momentu catkowitego
ztuszczenia sie btony kolodionowej [11]. Nguyen i wsp. w opi-
sywanym przez siebie przypadku zrezygnowali z rezimu za-
mkniecia w inkubatorze i pozwalali na opuszczenie go na czas
karmienia [7]. W opisywanym przez nas przypadku dziecko
przebywato w inkubatorze przez 7 dni od momentu narodzin.
Wilgotnos$¢ powietrza poczatkowo wynosita 88%, od 2.-4. dnia
zycia - 85%, a nastepnie do 7. doby Zycia - 75%.

WNIOSKI

1. Do uzyskania trwatego efektu terapeutycznego konieczna
jest skrupulatna pielegnacja skéry dziecka.

2. Nalezy ciagle obserwowa¢ ewolucje zmian skérnych, aby
szybko dostrzec ewentualne nieprawidtowosci, np. infek-
cje.

3.  Wazne jest, aby pielegnowaé powstata relacje i umacniaé
wiezi miedzy rodzicami a dzieckiem.

4. Zalecane jest wykonanie testéw genetycznych w celu po-
twierdzenia przypuszczanej diagnozy, lepszego ustalenia
planu leczenia, spodziewanej ewolucji zmian i skorzysta-
nia z poradnictwa genetycznego w przypadku planowania
kolejnej cigzy.

5. Po wynpisie ze szpitala nalezy regularnie odbywac wizyty
kontrolne u dermatologa, okulisty, laryngologa i fizjotera-

peuty.
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