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SMERNICE ZDRAVSTVENE NEGE PRI OBRAVNAVI NOVOROJENCKA
Z THTIOZO

GUIDELINES FOR NURSING CARE OF NEONATES WITH ICHTHYOSIS
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IZVLECEK

Ihtioze so velika in heterogena skupina bolezni koze, ki jim je skupna motnja keratinizacije in poskodovanost
povrhnjice. Po rojstvu se bolezen pokaze kot celofanu podobna ovojnina ali pa povrhnjico prekrivajo luske
in mehurji. Novorojencki z ihtiozo potrebujejo takojsnjo intenzivno obravnavo, saj je njihova koza dovzetna
za povecano izgubo toplote in tekoc€in, vecje pa je tudi tveganje za nastanek okuzb. Poleg celostne obravnave
novorojencka posebno pozornost namenjamo zdravstveni negi prizadete koze, pri ¢emer predvsem prepre-
¢ujemo morebitne okuzbe.

Kljuéne besede: novorojencek, koza, ihtioza, zdravstvena nega koZe.

ABSTRACT

Ichthyosis is a large heterogeneous group of skin diseases with disordered keratinisation and epidermal
damage. In some cases after birth the skin looks like it is wrapped in cellophane, in other cases the skin is
covered with scales and blisters. Neonates with ichthyosis need immediate intensive care, since their skin is
susceptible to increased heat and fluid loss and at risk of infection. Besides complete management of the neo-
nate, special attention is given to nursing care of the diseased skin with emphasis on prevention of infections.
Key words: newborn, skin, ichthyosis, nursing care skin.

UvOD vinastih oblog, pod katerimi se nahajajo rde¢ina in

mehurcki. Izrazi se lahko takoj ob rojstvu ali pa se
Ihtioze so velika in heterogena skupina bolezni, pokaze kasneje v zivljenju. V osnovi gre za motnjo
za katere je znaCilno luséenje koze. Klini¢no se keratinizacije (1). Ihtioze se razlikujejo glede na

bolezen kaze z razli¢no velikimi povrSinami roZe- vrsto dedovanja, klini¢no sliko ter histoloske in
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biokemijske spremembe v kozi.

Bolezen je redka, najviSjo pojavnost pa opisuje-
jo pri lamelarni ihtiozi. Podatkov o pojavnosti v
Slovenji nimamo (2).

Beseda ihtioza izvira iz gr§ke besede ichthys in
pomeni riba. Novi dosezki v genetiki in biologiji
ihtioz delno omogocajo razvrstitev dednih motenj
porozenevanja (odebeljen stratum corneum) na
osnovi vrste genske motnje, ki ima za posledico
lusc¢enje koze. Luscenje je razlicno obsezno in se
lahko pojavlja v blagi obliki, pri kateri prizadene
samo posamezna podroCja, ali v obliki hudega
luscenja, ki prizadene celo telo. Vcasih je koza
zelo vneta, rdeca in srbeca, lahko pa nastajajo celo
mehurji. V nekaterih primerih bolezen celo ogroza
zivljenje (3-5).

V nekaterih redkih primerih so ihtioze lahko tudi
eden izmed klini¢nih znakov sistemskih bolezni
pri otrocih, zato je pomembno celostno spremljanje
poteka bolezni.

VRSTE IHTIOZ

Glede na klini¢no sliko in genetski vzrok loci-
mo razli¢ne vrste ihtioz. Bolezni, ki so posledica
spremembe v istem genu, se kazejo z razli¢nimi
kliniénimi slikami. Obratno pa lahko spremembe
razli¢énih genov povzrocijo nastanek podobnih kli-
ni¢nih znakov.

V sirSem smislu delimo ihtioze na genetske ihtioze,
ihtioze z dodatnimi klini¢nimi znaki ter pridobljene
ihtioze. V obdobju novorojencka se genetske ihti-
oze lahko kazejo s klini¢no sliko kolodijskega ali
harlekinskega dojencka. Vecina otrok, ki se rodijo
kot kolodijski novorojencki, ima kasneje lamelarno
ihtiozo ali prirojeno ihtioziformno eritrodermijo.
Decki imajo lahko ihtiozo, ki je vezana na kromo-
som X. Novorojenéek s pordelo kozo in z luskami
ima lahko tudi epidermoliti¢no hiperkeratozo ali
eritrokeratodermijo.

Lamelarna ihtioza

Lamelarna ihtioza, ki jo imenujemo tudi prirojena
nebulozna ihtioziformna eritrodermija, je najhujsa
oblika ihtioze. Otrokova koza je podobna kozi
aligatorja. Pojavlja se redko. ocenjujejo, da je
pojavnost 1 primer bolezni na 100.000 do 300.000
zivorojenih otrok (2, 6). Vzrok je mutacija enci-
ma transglutaminaze. Po rojstvu je koza pokrita z
napeto, svetleco, pergamentu podobno povrhnjico
— kolodijsko membrano, od tod tudi izraz kolodijski
otrok. Otroka obdaja kot oklep in deformira otrokov
obraz. Zaradi tesnosti membran so uSesa in nos
sploséeni, ustnice zavite v obliki ¢rke O, veke pa
obrnjene navzgor. Prsti na udih so pokrceni, giba-
nje pa je otezeno. Nohti so distrofirani ali odsotni,
prav tako lasje. Pogosto opazamo motnje sesanja in
dihanja. Membrane se kmalu po rojstvu izsusijo in
pocijo. Nastanejo razpoke, ki povzro¢ijo dodatno
izgubo vode in omogocajo vdor mikroorganizmov
iz okolja in posledi¢no nevarnost nastanka okuzbe.
V obdobju 10 do 14 dni po rojstvu se kolodijska
membrana odlusci, pod njo se pokaze rdeca, otekla
koza, vidijo se tudi luske.

Pri lamelarni ihtiozi so luske velike, temne, veck-
otnih oblik, zadebeljene in tesno oprijete na epider-
mis. Pokrivajo celotno telo, vkljuéno z obrazom,
lasis¢em, dlanmi, s pregibi in podplati. Ko se mem-
brana odluséi, popusti pritisk na veke, usesa, nos,
prste, zato se sprostijo (1, 4-6).

Ihtioza, vezana na kromosom X

Ihtioza, vezana na kromosom X, je oblika ihtioze s
pojavnostjo 1 na 2.000 rojstev oz. 1 na 6.000 rojstev
pri deckih (2). Pri 17 % novorojenckov s to obliko
ihtioze je klini¢na slika izrazena ze ob rojstvu, pri
84 % otrok pa se izrazi v prvih treh mesecih zivlje-
nja. Luske pokrivajo spodnje ude, so drobne, svetlo
rjave in mnogokotnih oblik. Prisotne so tudi na robu
vratu in na spodnjem delu trebuha. Bolezen traja
vse zivljenje, vendar pa bolniki ob ustrezni negi in
oskrbi lahko normalno zivijo (7).
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Epidermoliti¢na hiperkeratoza

Epidermoliticna hiperkeratoza je posledica priro-
jene motnje v sintezi keratinov, ki se nahajajo v
zgornjem delu trnaste plasti epidermisa. Pojavlja
se redko (2). Za klini¢no sliko so znacilne tvorbe v
obliki mehurckov, ki pa so povrSinske in ne puscajo
brazgotin. Prizadeto je celotno telo, $e zlasti lasisce,
obraz in pregibi. Posledica lus¢enja je groba koza,
ki se po neonatalnem obdobju pogosto okuzi, nato
pa nastanejo kraste. Pod krastami je koza rdeca,
a skoraj normalnega videza. Na okuzenih mestih
se pogosto naselijo bakterije, kar povzroca tipi¢en
neprijeten vonj. Kot ostale ihtioze je tudi ta bolezen
dozivljenjska, ob ustrezni negi pa je zZivljenje z njo
lahko normalno. Bolnike pogosto motita neprijeten
vonj in potenje (4, 7-9).

Ihtioza vulgaris

Ihtioza vulgaris je ena najpogostejsih ihtioz s pojavno-
stjo 1 na 250 do 500 zivorojenih otrok. Je avtosomno
dominantna dedna bolezen (2). Pri ihtiozi vulgaris je
koza novorojencka normalna, s¢asoma pa v obdobju
dojencka ali otroka postane suha in hrapava. Luske
so bele, tanke, neenakomernih oblik in pokrivajo
pretezno ude, predvsem meca; dlani in podplati so
nagubani in obloZzeni z luskami. Lahko pride do kera-
toze lasnih mesickov, kar privede do vnetja in rdecine,
zlasti po zadnjici, vratu in licih. Kot vecina dednih
genetskih bolezni tudi ta bolezen ni ozdravljiva, a je
z ustrezno nego obvladljiva, klini¢na slika pa je manj
izrazita v vlaznem in toplem podnebju (4, 7-9).

ZDRAVSTVENA NEGA

Novorojencki z lamelarno ihtiozo potrebujejo takoj-
$njo intenzivno obravnavo, ker njihova koza ne
more uravnavati telesne temperature in vzdrzevati
elektrolitskega ravnovesja v telesu (10). Posebno
pozornost moramo nameniti vzdrzevanju telesne
temperature, prepre¢evanju okuzb, prehrani in zdra-
vstveni negi koze.

Opisali bomo kljuéna podro¢ja, ki so znacilna za
oskrbo in obravnavo v prvih tednih Zivljenja (Sliki
1 in 2).

Slika 1. Bolnik z ihtiozo dan po rojstvu (11).
Figure 1. Patient with ichthyosis one day after birth (11).

Slika 2. Bolnik pri starosti 2 mesecev (11).
Figure 2. Patient aged 2 months (11).

VzdrZzevanje telesne temperature

Da preprecimo izgubo telesne toplote z radiacijo,
evaporacijo, s kondukcijo in konvekcijo, novoro-
jencka namestimo v Ze ogret inkubator z najmanj
80 % vlage (6, 10). Otrok ima obleceno samo previ-
jalno plenicko. Pri izbiri temperature v inkubatorju
uposStevamo otrokovo gestacijsko starost. Nadzora
telesne temperature s samokontrolo ne uporablja-
mo, ker bi z lepljenjem sonde kozo dodatno posko-
dovali. V prvih urah po namestitvi novorojencka v
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inkubator merimo telesno temperaturo vsako uro.
Ob vsakem merjenju telesne temperature preverimo
na nadzorni plos¢i inkubatorja temperaturo in vlago
v inkubatorju. Ko pri novorojencku z najmanj tremi
zaporednimi meritvami izmerimo Zeleno telesno
temperaturo, nadaljujemo z merjenjem telesne tem-
perature na dve uri, kasneje pa na tri ure. Ob nujnih
terapevtsko-diagnosti¢nih posegih, ko so odprtine
inkubatorja dolgo odprte, otroka pokrijemo. Ob
daljsih posegih ob odprtem inkubatorju kot dodatni
vir toplote uporabimo nadposteljne grelce.

Potrebe po vlagi in temperaturi v inkubatorju se
glede na starost novorojencka, zorenje in stanje
koze iz dneva v dan spreminjajo. Novorojencek
postopno potrebuje manj vlazno okolje ob morda
enaki temperaturi v inkubatorju. Vlago v inku-
batorju postopoma znizujemo (5 % na dan). Ob
primerni temperaturi in vlagi je izguba vode preko
koze manjsa. Novorojencek za tvorbo toplote pora-
bi manj kalorij in tako prihrani energijo za rast in
razvoj.

Preprecevanje okuzbe

Poskodovana koza slabo varuje novorojencka pred
okuzbo (1). Zlasti je pomembna higiena rok osebja,
ki neguje novorojencka. Normalna bakterijska flora,
ki jo ima negovalno osebje na kozi rok, predstavlja
tveganje za razvoj splo$ne okuzbe. Vsa mazila, ki
jih predpise zdravnik, moramo nanasati in vtirati v
kozo s sterilnimi rokavicami.

Posteljno perilo v inkubatorju naj bo sterilno. Zaradi
velike vlage v inkubatorju je posteljno perilo vlazno
in predstavlja gojisce za razvoj gliv v inkubator-
ju. Dokler je v inkubatorju visok odstotek vlage,
menjamo posteljno perilo najmanj trikrat na dan.
Inkubator menjamo vsake tri dni. Otroka preme-
stimo v nov inkubator Sele takrat, ko v inkubatorju
dosezemo temperaturo in vlago, ki ju novorojencek
trenutno potrebuje.

Posebno pozornost moramo posvetiti popkovnemu
krnu. V pogojih, v katerih poteka nega bolnega

novorojencka, je namre¢ mocno povecano tveganje
za okuzbo.

V sklopu celostne obravnave bolnega novorojencka
se ne moremo izogniti invazivnim posegom, ki
jih novorojencek potrebuje pri zdravljenju (venski
odvzem krvi, nastavitev intravenske poti za dodaja-
nje zdravil in prehrane po narocilu zdravnika ipd.),
kar lahko ob nepravilni oskrbi predstavlja dodaten
vir okuzbe (1). Sam postopek izvajamo po stan-
dardih zdravstvene nege, vendar pri razkuzevanju
vbodnega mesta raje uporabljamo fiziolosko raz-
topino in se izogibamo uporabi razkuzil na osnovi
alkohola, ki dodatno poskodujejo kozo.

Vbodna mesta za namestitev intravenskih kanil
predstavljajo dodatno tveganje za razvoj splosne
okuzbe, zato jih moramo nenehno opazovati.

Vsi pogoji v inkubatorju naj bodo premisljeni, zato
se izogibamo nepotrebnemu dotikanju otroka.

Prehrana

Novorojencek z ihtiozo potrebuje vecji dnevni
kalori¢ni vnos in intravensko dodajanje tekocin, da
lahko normalno raste in se razvija. Najprimernejse
je materino mleko. Prve dni zivljenja, ko novoro-
jencek potrebuje visoko vlago v okolju, mu ponudi-
mo materino mleko po steklenicki. Kasneje, ko ga
premestimo v posteljo in ne potrebuje vec visoke
vlage v okolju, uvedemo dojenje. V vsakem prime-
ru moramo spremljati koli¢ino zauzitega mleka in
po potrebi uvesti primerne dodatke.

Nega kozZe

Pred pricetkom nege pripravimo sterilni material in
poskrbimo za ustrezno okolje (temperatura, vlaga).

Novorojencka negujemo s sterilnimi rokavicami. V
inkubatorju ga umivamo z ogreto fiziolosko razto-
pino. Med kopanjem z mehko krpico, prepojeno s
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fiziolosko raztopino, nezno odstranjujemo lus¢eco
se kozo s svaljkanjem, s ¢imer preprecimo bolecCine
in nastanek ran. Lusk ne trgamo s povrSine koze,
ampak odstranimo samo luske, ki se odluscijo
same. Z nepravilnim ravnanjem bi namre¢ lahko
poskodovali globlje dele koze (2).

Enako pozornost namenjamo nosni in ustni votlini,
sluhovodu, anogenitalnemu predelu in negi o¢i. V
telesnih odprtinah se pogosto zadrzuje odluscena
koza, ki lahko ovira dihanje ali poziranje in je
zato vir okuzbe. Odlus¢eno kozo odstranjujemo
s sterilnimi vatiranimi pal¢kami in z zloZenci iz
staniCevine.

Med kopanjem lazje odstranimo lusceco se kozo
z lasisca, e otroku uro pred kopanjem na glavico
nanesemo mazilo oz. predpisano olje; na ta nacin
dosezemo, da se obloge zmehcajo in jih lahko
kasneje s sterilnim glavnikom nezno odstranimo.

Pri negi smo pozorni tudi na popek in njegovo oko-
lico. Ker je popek pri novorojenc¢ku odprta rana,
je bistvenega pomena sterilna zdravstvena nega,
s katero preprecimo lokalno vnetje ali sistemsko
okuzbo. Lezis¢e popka Cistimo z razkuzilom na
alkoholni osnovi, in sicer veckrat na dan oz. po
potrebi. Popka ne pokrivamo z zlozenci in s pre-
vijalno plenicko. Lezis¢e popkovnega krna redno
opazujemo, pri ¢emer smo pozorni predvsem na
barvo, koli¢ino in vonj morebitnega izcedka (12).

Ko novorojencek ne potrebuje ve¢ oskrbe v inku-
batorju in se njegovo stanje izboljsa (izpolni pogoje
za prehod), se zdravnik odlo¢i za premestitev iz
inkubatorja v ogrevano lezisce. Takrat ga redno
kopamo veckrat na dan (dvakrat ali pogosteje) (10).
Kopamo ga v kopeli z nekaj mililitri olivnega olja.
Ce smo novorojencka predhodno namilili, ga dobro
speremo, zamenjamo vodo v kopalni kadi in Sele
nato vodi dodamo olivno olje. Posebno pozornost
moramo nameniti uporabi mila, saj milo s koze
odstrani zas¢itno mascobno plast, ki kozo $€iti in
uravnava njeno ravnovesje. Uporabo mila moramo
zato strogo omejiti.

Po umivanju nanesemo na kozo mazilo, ki ga
predpise zdravnik. Ker sestava mazil z vtiranjem
prehaja v otrokov krvni obtok, ob nanosu vedno
upostevamo zdravnikova navodila. Sestavine neka-
terih mazil so lahko za novo rojencka toksicne. Z
nanasSanjem mazil izboljSamo elasti¢nost in voljnost
koze, ob njihovi uporabi pa koza manj poka. Na
naSem oddelku imamo dobre izku$nje z uporabo
10-odstotnega ribjega olja v belobazi. Popolnoma
je prepovedana uporaba keratolitikov, ker drazece
vplivajo na kozo.

Pri zdravstveni negi smo $e posebej pozorni na o¢i
in oboCesne predele. Morebitne poskodbe ocesne
rozenice moramo preprecevati z dajanjem kapljic
vitamina A veckrat na dan (2, 6, 10).

Ker ima lahko novorojencek z ihtiozo, zlasti ob
negi, precej$nje boleCine, z njim rokujemo skrbno
in nezno, pred morebitnimi bole¢imi postopki pa
po narocilu zdravnika uporabimo tudi zdravila proti
bolecini. (6). StarSe spodbujamo, da ¢im vec Casa
prezivijo ob otroku, da z njim vzpostavijo custveno
vez. Dotikanje in pestovanje nista prepovedana,
moramo pa ju nacrtovati in natan¢no spremljati.

ZAKLJUCEK

Ihtioza je redka bolezen, zato mora imeti negovalno
osebje zelo jasna in natan¢na navodila glede postop-
kov zdravljenja in zdravstvene nege. Novorojencka
moramo obravnavati celostno, ukrepanje pa usmeri-
ti predvsem v ustrezno nego koze ter preprecevanje
okuzb in moznih zapletov. Razvoj koznih spre-
memb po rojstvu je nepredvidljiv, zato je potrebna
interdisciplinarna obravnava in natan¢no spremlja-
nje razvoja klini¢ne slike. V nobenem primeru
ne smemo zanemariti psiho-socialnih dejavnikov
bolezni zaradi nevarnosti stigmatizacije.
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