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INTRODUCIION

La ostcogéncais [mperfeéta, es una entidad patoldgica del tejide con=
juntivo que afecta de manera acentuada el crccimirento v desarrollo
ésco.v Se clasifica elfnicamente en congeénita (que es la mas grave)
y la tardfa (reviste menos gravedad). Pero en s{ ambas provocan
una incapacidad motriz marcada, akn cstando en control, asf{ como
" una limitacién ¢ inhibicién de la funcidn adecuada de brganos impor-

tantes a los cuales protege.

Se dice que la osteogénesis Imperfecta es un padecimiento universal,
ya que no‘ se lirnita nl a una sola regidén ni a detemlhado clima, o
condiciones de vida, pero estudios epidemniolégicos recientes han com,
Vp.mbado que la osteog&neais imperfecta tiende a tener mayor inciden-~
‘cla en Vpa[ses subdesarrollades (Iltamados también del tercer mundo)
ya que afirmnan que es cn estos palses, donde existe mayor problema
de desnutricidn, la cual se cree gue ea una de las causas de quec se
l'n:e;sente l'a Osteogénesis Imperfecta, pero en realidad &sto no ha si-
do comprobade ampliamente, por lo que sec limita a ger sblo una de

tantas teorfas sobre causas de dicho padecimiento.

. La osteogénesis imperfecta puede presentarse ya sea antes del naci-
miento, o sea in ftero (tipo congénito), o blen después del nacimien-
to (tipo tardfo). en reahdad la Gnica diferencia entre ambas cs bisi- -

camente en el uempo en que emplezan a apareccer las fracturas bseas,-



- ya que el cuadro clinico que ambas presentan cs el mismo.

En recalidad, este tipo de malformacidén daca e3 muy poco (recucnte,
por lo que sus indices de morbimortatidad son aitn muy bajos, ya

que sblo ocupa el 1.5% del total de todas las patolog{as que ocasio-
nan malformacién &sca ¢ incapacidad motriz. Ahora bicn, por razo
nes a la .fecka desconocidas esta patologfa afecta mhs a los hombres

que a las mijeresd

Es importante mencionar que la ostecogénesis Imperfecta es una en-
fermedad que no cuenta con un tratamiento curativo, esto sblo es pa
icativo, pues una vez que esta sc presenta, fas malformaciones bscas
persistirin en la gran mayorfa de los casos, hasta que el paciente
muera. Y, por lo general, su muerte deriv arad de complicaciones
importantes que acarrea, dicho padecimiento, de ahi que se diga que

afortunadamente no. tiene mucha incidencia.

Por ser csta patologfa poco frecuente, se ha tenido poce avance en

'10 que respecta al descubrimiento de sus causas u origenes, ya que )
aunque se han propuesto muchas causas de la osteogénesis imperfec-
ta, estas no han sido comprobadas hasta ‘la fecha por lo que 8blo ‘se

habla de teorfas sobre ia causa de csta patologia bsea.

Y es de aqu{ donde deriva precisamente la importancia de su estudio
e investigacibn, ya que alin a la fecha representa para muchos clfni-

cos un tema de controversia.



Un factor que ha limitado importa,temente su mis profunda investiga-
¢idn sobre su etiologla, fisiopatolog{a, tratamients, ecteltera, cs el
hecho de su baja iucidencia, ya que le restan importancia en compa-
raé!&n de otros snormes blogques de patologfas que constituyen un ver
dadero problema de salud en la actualidad, pero no se debe pasar por
’alto laa importantes complicaciones y secuelas incapacitantes que pro-
duce esta patologia, y quzé aunque en la actualidad no es [recuente,
puedc mAas adelante, por azares del destino, llegar a represcantar un

problema grave y costoso de salud cn nuestro pals.

El Estudic Glfnico en Proceso de Atencién de Enfermerfa, ticne co-
' mo objetivos:
Describir la elaboracibén de un Estudio Clfnico en Froceso de
Atencidn de Enfermeria, fundamentado en firmes bases cient{-

ficas,

Dascribir de manera profunda la Hiatoria Natural de la Osteo-

génesis lmperiecta,

.Otorgar la atencién de enfermerfa al paciente, a través de ac-
cionei especfficas a la patologfa que &ste presenta, pero siem-

pre apoyadas en firme justificacibén cientffica.

Contribuir de manera adecuada y oportuna con dichas accio-
nes a su ripida recuperac‘ifzn, asf como a su comodidad y

conlort.



‘Campo

Obtener una nueva experiencia cilniea para mi formacibn ‘pro-

fesional.
de la investigacidn:

l.a presente investigacidn fue realizada en el servicio de lace
tantes que se encuentra ubicado en el So. piso de hoépitallza-
cibn, seceldbn 1, cubfculo de problemas cardiorrespiratorios,

del Hospital Regional 120 de Noviermbre' perteneciente al

. Instituto de Seguridad y Servicios Sociales para los 'f:ubajndo- :

res del Eatddo ([.5.8.5.T.E.).

-El presentec trabajo se divide en tres grandes capitulos que

son:

Capftulo 1, en el cual se hablari sobre generalidades de ana-

tom{a y fisiologia del tejldo &sco (hueso). Aspectss importan

tes sobre la fisiopatologia de la Oswgénésia Imperfecta, las

- teor{as existentes sobre su etiologfa, sobre su sintomatologfa,

epidemiologla, as{ como de su dlagnbstico, trataniignto y pro-

nbstico, se-darin a conocer la Historia Natural de dicha pa-

tolbgﬁ .

Capftulo Tl. Easte capftulo nos darf a conocer la historia cif-

" nica de enfermerfa que conticne entre otros puntos, los datos

de identificacibn del paciente, condiciones de vida del mismo,

la exploraclién flsica, y mbs.



‘Gapltulo Utl, Este Gltimo copftulo describe ampliamente el
Flan de Atencidn de Enfermeria especifico para su problema,
- as{ coms las comnplicaciones derivadas del principal probiema

" que es la osteogénesis imporfecta,

Y ya al final de cste trabajo se expondrfin las conclusiones y fucntes

' biblicgrhficas, asl como anexos.

Edpero que el presente trabajo logre aportar una informacibn lo mhs
completa y clara posible, as{ como transmitir el interés que para

mi representd.




T.. MARCO TEORICO

1.1 Generalidades de_anatomfa y fisiclogfa.

El hueso:

El hueso es un antiguo material esquelético en la historia de los ver
tebrados, e ideas moderna‘s no‘bre evoluclbén subrayan una reducclén
en la cantidad del mismo, sobre todo de aquel con naturaleza funda-

‘mentalmante protectora.

. Darante el desarrollo del emb%ridn, es formado un modelo‘ diminuto,
priméro en cart{lago, el cual es despuds eliminado de manera gra-
dual.. y-uustituido fmr hueso, que conserva esencialmente su forma

g o.riginnl. El uso de cartllago como modelo para los huesos, (ntima-
mente asociados con vasos sanguineos, ;-mrvios Yy mﬁ-cuio, permlite
un énome incremento en su desarrollo sin camblo en las relaciones

érquite:tanlc"s.

‘Aunque el cartfllago es bastante inferior al hueso como material de~
- sostén, puede crecer por expansion interna, debide a la capacidad
de sua células para dividirse y deépositar nuevo material entre’las

mismas.

. Por otra parte, el hueso aprisiona sus células en el interior de una.

T matriz rfglda, y tan sblo las situadas en la superficie pueden formar



hueso nueva, Algunos_h\\esos. como los del crlneo, tienen iurma

simple por su aspecto, recucrdan placus o lfminas, carccen de rela

ciones complejas como oiros rgancs, su desarrollo ¢s bastante sen

citte, no requicren cartflago comio modelo y ac desarrollan en meme~

1
branas, siendo atiadidas simplemente nuevas copas & su suparﬁcia.‘/

Por lo que la paste de la anatomfa que sBe encarga de su estudic es

la Osf.eolog{n..'z'/

. Desarrollo y crecimiento de los huesos:

Recibe el nombre de osteogénesis u oalficacidn el conjunto de fend-
menos histoldgicos, fisioldgices y anatdmicos que conducen a la for-
mocion y crecimiento de loa huesos, hasta gue &stos alcanzan la

morfolog{a y constitucibn presente en el adulto.

Los huesos i’nichn su formacién de tres maneras:
lo. En medio conjuntivo y cayt.tung!noso tnicial,
20. En medio cartilaginose propiaments dicho,

30. En medic peribstico,

El prucaao de oauicxch’m en medio con}untlvo pasa por unn»(‘le pte-
uwwm_mﬂ ia apariclén de ﬂbnllan comunﬂvnn

1/ Strand, F.L.; Fislologia humana; p.. 558.

© 2/ Tdem,,




que no son sino la materia colbgena, alrededor de las cuales se agrn
pan célutas conjuntivas o trabéculos de la osificacién, que cs ia se~
gundi ctapa del proceso y que consiste en la lmpregnacibn de las cie
menléoa de cstas trab&culas por una sustancia prebsca denominada
aselna, resultante de las sales calchreas quu llevan los vasos sangul
neal- Y que son depositadas én el interior de tas cetulas, inicifndose
1a aparicidén de 6steoblastos u osteocitos 'y la transformactén del cito-
piésma que de basbfilo pasa » ser acidbfilo, cuyo cambio se va ha-
clendo progresivo, de tal manera, que las traboculas calcificzdas se

superponen paulatinamente constituyendo as{ el crecimiento gdet hucsn.3

- En cualquier caso los procesos de osiflcacibn se deben a la actividad
de caplé celulares embrionariag, muy wvascularizadas, que se hallan
en. relacibén con las membranas {ibrosas que sirven de trebéculas di-
rectoras del proceso de osificactédn, tanto. en la formacibn de huesos
de membrana, como en el crecimiento en grosor de los huesos de

" cartilago,

En todos los casos la capa ostedgena crmite yernas en fofma de tubos

irregulares, en cuyo centro se localiza un vase sangulnea.

Cuando se trata de la formacidn de un hueso de cartflago, 1as célu-
"ias embrionarias de las yemas que tlenen marcada actividad fagoci-
taria, van reabsorbiendo a su paso ias sustancias cartilaginosas y

Sas célules de cartilago primitivo.

3/ ~ Quirox Gutiérres; Trstado de anatomfs humans, p. 17



La osificacidn propiamente dicha comienza por la ecolocacibn de célu-
las ewbrionarias (los futuros osteoblastos) en las yemas en capas con
céntricas, comenzando por la exterior, alrededor del vase sanguineo

central.

Entre las células embrionarias se va depositando la sustancia ésea,
constitu{da por una mezcla de ostelna y de sales calizas, En consc-
-cuencia, cada'yama de la capa ostebgena origina un sistema de ha- .

&

VEESB .

Al ‘px:lnclpio los diversos sistemas de Havers permanecen en los hue-
s08 de cartflago, separados por sustancias cartilaginosa, pero esta no
4urda en incrustarse de sales calizas y transformarse ;:n gustancia
Blea; .

Los cart(ljlgon emnrionatios gue han de formar los huesos de cartlla-
go tienen ya la forma aproximada de estos. Derivan de ‘porclonca de )

este tipo pasa por tres fases o estados:

1. Estado mucoso o conjuntivo.
2. Estado cartilaginoso.
‘ 5,
3. Estado éseo o deﬂnidvo.-/
2/; M'; p. 20 B , - o o »» [
3/ . tbidem., p.23"




lo.

Centros o puntos de osificacibn:

Sc les da cste nombre a los lugarea donde comicnza y de dende va

irradiando el proceso de osificacidon en las membranas conjuntivas o
_en los cartilagos primitivos. El nimero de dichos centros, su dis-
tribucién y &poca de aparicibn en ia vida del individuo, tienen excep-

cional importancia en estudios de anatomfa comparada.

En los cartllagos que han de originar huesos largos, la primera ma-
nifestacién de la osificacién se produce al formarse, hacia la parte
~media de la dilfisis, un anillb 6seo superficlal que va engrosando hos
ta alcanzar et centro del cartflago, al mismo tlempo que crece en di-
reccibn a ambas extrem'dades. Poco después, en una de las eplfisis
del cartflago aparece un nuevo punto de osificaciébn que aumenta con
mayor rapidez hacia la superficle, antes de alcanzar, la cual, el pro
ceso de osificacién se detiene dejando en la misma una delgada capa

" de cartflago prim:tivo. M4s tarde se origina otro punto de osifica-
cidén en la epifisis opuesta que crece de manera hombloga en ciertas
ireas perv principalmente, dicho crecimiento es anSlogo. Las tres
zo;ms 6scas asf formadas, una larga o Diafisiaria y dos casquetcs
Epifisiarios, permanecen separados durante un tiempo mls o mencs

largo por ‘dos discos cartiliginosos llamados cartilagos de conjugacién

o cartflagos dldouceplﬂslarios.é/

& tbidem., p. 21
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Los cartllagos de conjuncibn ticnen una superficie cpifisiaria y otra
diafisiaria que pueden cstar erizadas de salientes o ser mas o me-
nos lisas. Poseen un cspesor variable que fluctfia entre 3 y 4 mm.,

y sc aprecian con claridad en los rayos X.

El papel fisiolégico de los cartilagos de conjugacibn es muy impore
tante, pues por un lado su actividad produce el crecimiento longitu-
dinal 'y por otro mantienc unidas a las dihfisis de las epffinis de los
huesos largos, por lo que se les ha denominado también cartflagos

de crecimiento. En efecto, los condroblastos que forman el cartila-
go de conjugecldon proliferan activamente por lo que tienden a aumen-
tarse el grosor del cartllago, pero al mismo tiempo sus superficies,
eapecialmente la diafisiaria, van siendo invadidas por cl proceso de
osificaciébn. El resultado es que el cartilago conserva aproximadameni
te el mismo groasor, en tanto que la dikfisis aumenta continuamente

en longitud.

Cuando los cariflagos de conjugaciébn son invadidos por los procesos

de ostebg%neuls, termina el crecimiento longitudinal del hueao.:{/

La osificacidén de loa cartflagos de conjugacidn y por consiguiente la
suspenliér; del crecimiento longitudinal de los huesos correspondientes

es varlable seglin los huesos de que se trate, pero se verifica cromﬁg

1/ Ibidem, ,




‘mente entre los 1§ y 25 aflos de edad. No obstant

+ ese fenbmen

pucde realizarse mks precoz o tardlamente cuando existen clertas

perturbaciones endocrinas o metabdlicas.

Medulizactdén del hueso:

A .medida que se desarrollan laa trabéculas seas en et hueco endo-
contral, trathndose de huesos largos, sc verifica on su parte central
una reabsorcién osteocihsica, mediante yemas conjuntivo vasculares,

que terminan por formar cavidades,  Estas crecen, tanto en sentido

transversal como longitudinal; en eates Gitimo sentido aléanzan hasta

las cercanias del cartflago de conjugacién. ¥l reauitado de estos

procesos es la conatitucibn del canal medular, ocupado por la médu-

ia Goea.

Reglas pars el desarrollo del hueso:

1, Stmetrfa, Los huesos medianos suelen ser en su origen do-

bles y se desarrolian mediante dos puntos simétricos que rea

lizarkn su soldadura al nivel de la lnea media,
N Eminencias. Laa eminencias de los huescs suelen desarroliar~

" \
ne a P de p

tarios ,' commo sucede con el

acromio apbdfisis, etcétera.

3. Gavidad Las ridades de loa h

resultan generalmen-



te de la yuxwposicién. cuando menos de dos piezas &svas .y
Estractura del hueso:

El hueso ¢s un tejido contctivo derivado del mesodermo, en ¢l cual
relativamente pocas células se hallan engastadas en una matriz inter-
celular, sintetizadas por las células bscas llamadas ostecblastos,
siempre que exista la proporcién necesaria de sdlea de calcio y {68«

fore.
Hueso compacto y esponjoso.

La densidad de los difercntes hucsos y parte de los mismos, varfa .
y las porciones mbs densas se denominan hueso compacto, mientras

que las mis porosas reciben el nombre de huesc esponjoso.

Hueso compacto: las fiafisis de los huesos largos de las extremidan
des fémur y tibla, por ejemplo, en la extremidad inferior, y el hfi=

mero en el brazo, estin formadas principalmente de hueso compacto,
‘La diSfisis es un tubo denso de hueao.compacto que rodea las cavida-

. des medulares.

Hueso esponjoko: las vértebras, la mayor parte de los hueaoe plac

nos y los extremos de los huesos largos; csthn compuestos de hueso

8/ Ibidem., p. 23.



14,

esponjoso formado por una red de finas particiones, las trabtculaa,

que incluyen cavidades que contlenen célula roja o amarilla.
Periostio v endostio,

Excepto en sus extremos articulares, ¢t hueso estd cubierto de una-
capa de tejido fibrogo vascular, el periosto, cuyo lado interno se ha-
ya revestido de osteoblastos, y siempre que cotos estén presentes,
tarmbién se encuentran sus precursores, que son al madurar osteoblag
tos como resultado de ciertas irritaciones, entre las que destaca la

) fractura .del hueso. Tal lesibn lnicia al parecer la liberacién de gran
nfnﬁcx‘o de osteoblastos activos, los cuales comienzan inmediatamente
a /secretar material que serl depositado en el hueso nueve scbre la

'superﬁcie.y

El hueso puede ser estimulado tan rapidamente por influjo de .la rotu
ra quc 8Se forma un exceso del mismo o callo, al nivel del sitio le-

da uéo. En tal msmento puvde ¢levarse considerablemente la concen
tracibn de fosfatasa alcalina ;n la anngrc,. debido a ‘que los oateoblas-
tos desdoblan enzimidc;munte. el fosfato de los compuestos otg‘ﬁicol

para su depbsito en ¢l hueso nuevo.

El endostio es una capa delgada de tejido conectivo gue reviste las

9/ Strand , F.L. op.cit., p. 559
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paredc‘s de las cavidades del hueso ¢ampacto y esponjoso. Es desde

tuego Gtil recaordar que la rosotcibn bses tiene lugar en la superficie

del endostic,

E{ periostio osth compuesta por dos capas: la capa exterior fibrosa,
_ que contiene vasos sangufneos, linfticos y nervios que entran en et

hueso: y la capa lnterior que contiere las fibras elkstican, vason

sanguineos y ostechblastos.

Medula Sses:

Las cavidades en el interior de las diffisin de huesos largos estin
ocupados de médula amarilla (tuttsno), adiposs, que sustituye a la
médula raja que se sacuentra en el embrian y mami{feros recién na-

. cidose En el adulto, Ia médula roja se cbserva tan séloc en las cavi-

10/
dades de los huesos planos.

La méduia bsea es el principal drgano hematopoyético, ya que posee

ta capacidsd pars formar todo tipc de células sangufneas en el adui-

to.
. En of, la médula Saea se divide en dos tipos:

a. M#édula roja asociada con la hematopoyeais, la cual coneta de:

1, Una armazdn de estroma, parccido a una esponja, al cual

16/ tbidem., p. 559
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se hallan firmements adheridas cé'luln; fagociticas;

2. Células libres entre (as mallas del estromm, las cuales
son células sangufneas en todas las ctapas del desarrollo
y algunas células adultas adiposas, pero con predominio

de globulos rajos y biancos.
b. Médula amarilla o grn-a.'l"!/

Vasos sanguineos y nervios:

Los huesos o vasos (¢ y nervios, los cuales penctran
perpendicularmente deade el periostio en el hueso compacto o denso

a través de los canales de Volkomaan. Los vasos -mguine.ol de es-

tos |1 se ican con vasos sangulneos y nervios de la cavi-
d.d medular y de los canslies Havers. Los canales de Havers son
;avidad;- circulares que discurren en sentido longitudinal del hueso.
Alrededor de dichos canales hay anillos concéntricos de sustancia in-
trac‘eluhr du!‘, calcificada, - Los anillos concéntricos se llaman con-
céntricos, laminsres o laminillas. Entre cstas hay pequefios eup-a.ci.ou

. 12
Hamados lagunas, donde se tran los te 'to-.“/

Existen también pequetios canaliculos dispucstos en foxma radiads en

todas direcciones a partir de las lagunas, 1os cuales comunican otras

11/ Ibidem., p. 560

12/ Tortors Anagnostakos; Principios de anatomis y fisiclogfa, p. 105
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ilagunas y {inalmente con los canales de Havers, en consecuencia se
forma en toda la extensién del hueso una trama intrincada. Esta red
Eamiﬂc-ada provee numarosos caininos a los vasos sanguineos, de tal
forma que los nutrientes puedan alcanzar los ostecocitos, y los deshe-
chb. puedan removerse. Cads canal Haversiano con sus laminillas

a

cir , sus lag . los osteocitos y los canaliculos se deno~’

minan un sistema de Havers.

En contraste con el hueso compacto, el huesoc esponjosc no contiene

sistema de Havers.
Matris Gsea y resistencia del hueso.
Composicibn:

Cerca del T0% de ls m.nrls 6sea esth formada por sales inorghnicas,
principaimente de c-lr;io y fosfato. Estas ssles se depositan como
placas o liminas pianas de cristal de hldroxilpntit-l pero sl parecef
no se incorporan al hueso como cristales. La enorme resistencia a

la comprensibn del hueso deriva de estos crismtales.

‘Lq. h pta hvid ente of t: radicactivos como estroncio,

u:‘uni.o y plutonio, producldos como resultado de una precipitacién nu-
14/ : ’

33/  ibidem.. p. 105

14/  Strand F.L., op.cit., p. 561 y as.
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Grandes cantidsdes de estas gustancias son absorbidas sobre los crig
tales de hidroxiapatita y producen irradiacién prolongada del tejido

&3¢0, 1o cual no sblo causa crecimiento maligno del huesoc (sarcoma)
sino que pueden dedtruie los elementos hematopoyeticos de la midula

Snan,
Matriz orghnica:

Los cristsles inorghaicos rcl al h su resisencla a ia

compresibn, pero 1a matris orghnica formads casi enteramente de fi-
bras coligenas, le brinda resistencia tensil. Las fibras colbgenas

se hallan dispiestas a 1o largo de la I{nea de fuarza tensionsl para

cads hueso y rodeadas por una sustancia fund tal homoga de

poll &ridos y gl P {nas, que ] sutfato de condrol-

tina, Acido histGrico y &cido siflico.

La resistencis tensil combinada de la matriz orghnica y la de com-
presién proporcionada por ‘tlos cristales inorghnicos de hidroxispatita

dan al hueso una resistencis equiparable a la de concreto reforzado.
Elemontos celulares del hueso:

Existen calulas sobre ta suparilcie y en todo cl espasor del hueso, vy
de 1as mismas depende la formacldn y ia eliminacion del tejido que

las albergs.
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Los_tres tipos principsies de chlulas 6sess son: ostecblastos, ostes

citos y osteolastos.
Qateoblastos:

Los ostecblastos sintetizsan fa matria ovghnica, esto os, coligens y

¢ ia fund tal, probablenonte s hallisn implicadss en la regu-

larizacibn de intercamdie y depbaite de calcio y Shsforo mientras que

sus Mmitocondrias pueden sctusr como reservoric para wstos dos lones.

La sctividad de ostecblasto es regulada por hormsnas de las glindwlas

paratircideas y por estrbgencs, asl como por la vitamina A, C vy D.

Osteoczitos:

Cabe definlr los osteccitos como ostscblastos aprisionados, celulas .

que han quedado atrapadas por la matriz Gses nuavameats formada

y que se ntra en pequefios espacios llamados lagunas en el hue-
l;a. Los osteocitos pueden contribuir al crecimlento &sec, ya que

‘uns estructura citoplfemica muy olaborada, y sl parecer soa

metabblicaments activos, pero su funcibn precisa se desconoce.

Osteoclastos:

Los osteoclastos son las células emcargadas de la resorcién del hue-

so. Son muy grandes, multinucleadas, swumamente méviles y reple-
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tas de lisosomas que contienen las enzinias proteoliticas que dirigen
la matriz orginica del hueso. S+ supone que la resorcidn de los
cristales dscos depende de la sccrecidn del fcido cftrico y &cido lac

tico por los osteoclastos.
Accidentes anatémico Gseos:

Si miramos la superficie de los huesos, veremos varias clases de
accldentes (depresiones). Lz estructura de muchos de eltyou indican
sus furciones. Por ejemplo, los huesos hrgt;- que soportan gran
cantidad de peso, tienen extremidades grandes y redondeadas que pug '
den formar articulaciones vigoresas., Otros huesos tienen depresio-
nes que reciben cxtrcm.ldades redondeadas. Las dreas romas o ruge-
sas sirven para la {n;sarclo'n de los miaculos, tendones, inclusive li-
gamentos. Los surcos en las suparficies de los huesos forman un
lecho para el paso dé los vasos snngufnéos y las aberturas se’ repre
,l‘enun donde los vasos sangufneos y los nervios pasan hacia v’:lentroro

. afuera del hueso,

Los accidentes anatimicos son:

A. Depresiones y orificlos.
Fisura ) Meato
Foramen Senos paranssales

‘ . Hendidura Foea
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_B.. Proceosos que forman articulaciones;
GCbndilo
Cabeza

Faceta

Procesos sn los que se Insertan tendones, ligamentos y otros teji-

dos._copjuntivos,

Tubérculo Tuberosidad
Troclnter Cresta

15/

Linea » Epicbndilo
Tipos de huesos:

L‘-’os huesos del cuerpo pueden clasificarse en una de los cuatro grupos

principales siguleates, con base en su forma:

i. taargos 2. Gortos

3. Planos 4. _.Irregulares

‘Los huesos largos, de longitud mayor que la anchura, constan de una
dikfisis y doa epifisis. Son mks o menos incorvados por grandes
fuerzas, Esta curvatura es importante para el soporte del cuerpo.

' S1 fueran raectos, el peso corporal estar{a distribuido en forma desi

———

15/ Quiros Gutibrres; op.cit., p. 24
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“guat y ¢l hueso ge fracturaria ficilmente. Ejemplo de estos huesos

son los del as piernas, brazos, dados de la muno y pies.

Los huesoe cortos son cuboidales y en cllos no son importantes las
diferencias entre la longitud y la anchura, Ejemploe de castos huesos

son los de la mafieca y el tobitlo.

Los huesos planos son generalmante detgados y aplanados, compucsa-

.tos de dos placas mis o mesnos paralelas, Los huesos planos prote-
gen considerablemente y proveen grandes &rcas para la insercién mus
cular.” Como ejemplo tenemos los huesos del crinec qie protegen el

cerebro.

Los huesos irregulares ticnen forme wuy compleja y no pueden agru-
i)arlé en ninguna de las tres categorfas descritas. Ejemplos son las

16/

vértebras y algunos huesos de la cara.

Ademas de estas cuatrs :lases principales de hueso, se reconocen
otros dos tipos que son: los huesos Wormianos o suturales, son pe-
. ‘qiefios ‘agragados masales 4seos entrs las articulaciones de cliertos

huesos.,

Los huceos sesamcideos son .pequefios huesos que se encuentran en di-

‘versos tendones donde se produce una gran presién, por ejemplo en

muﬂecnl"y

16/ Didem., p. 26

17/ midem,, p. 28



Nimero de huesos y divisidn del Sistema Esquelético:

T El esqueleto humano adults consta de 206 huesos aproxisnadamente,

agru;.aados en doa partes principales: la axial y la apendicular,

1, - Eaquelcto axial:
A, Craneo
1, Créanec 8 haesos cn total,

2, Cars 14 huesos en total.

B. Hueso hiodeo (encima

de laringe) 1 hueso en total
C. Huecesillos {del oido) 6- huesos en total
D. Columna vertebral 26 huesos en tots!:

E. Térax

1. Esteradn 1 hueno en total
2. Gostillas 24 huesos en totsl

»2Zw o o Esqueteto apendicular
A. Cinturdn dei miembro superior. )
" ke Glavicula 2 huesas en total -

2, Esciputa 2 huesos en totatl®/

1_8_/ 'Iﬁ'xtél‘_‘\.)\;. Anagostakos, op.cit., p. 121.°



‘B, Extremidades superiores libres

i. Himuro 2 huesos
2. Ulna 2 huesos
3. Radio 2 hucsos

4. Huesos carpianos 16 hucsos

cn

en

cn

€en

24.

tatal

total

tatal

total

5. Huesos matacarpianos 16 huesss en total

6. Falanges 2B huesos en total

c, Cinturén del miembro inferior
1. Cbdxal 2 huasoe
b. Extremidades inferlores libres

. Femur 2 huesos

2. Flbula o perond 2 huesoa
3. Tibia 2 huesos
4. Rotula 2 huesos
5. Huesos del tarso 14 huesos

en

en
en
en

en

en’

total

total
tot{l
total '
total

tats)

6. Huesos del metatarso 10 huesos en towml

7. Falanges 28 huesos en eohl—xy

] _Fuﬁclénén generales de los huesos;

E{ hueso deserpelia una triple funcibn, ya que no ablo sostiene al

cuerpo y actia camo un sistema de palancas pars el movimiento,

13/ Didem., p. 121
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sino se halla vitalmente implicado en la regularizacl?n de la homebds,
tasts mineral y su tercera funcidn consiste en la formoaclén de célu-

las sangulneas por la médula dsca, que viene a constituir una vital

funcidn.
Sosten y movimiento:

Fl hombre y todos los vertebrados posecn. un endoesqueleto, que ac-
tha como firme sostén para ¢l cuerpo blande y sus movimientos que
tarnbién protegen ciertos érgance internos por formacibn de una caja

bsea alrededor de los mismos.

Como el eagueleto es articulado, es posible 1a ejecucidon de movimien
tos entre los huesos en grados variables, y por otra parte los huesos
permanecen firmemente unidos por fibras de tejido conectivo especia-

lizado, llamados tendones y ligamentoa.

Los misculos se insertan en el esqueleto articulado con el objeto de
" lograr el movimiento de los huesos, como si fuera una serie de pa-
lancas, si bien el tipo de palancas y ta eficacia del mpvixnlen'to de-~

penden del angulo y sitio de ln:erclén del mfisculo en el huesac.

Regulacibn de la homedstasis mineral:

El hueso es notablemente activo desde el punto de vista metabblico,

a pesax. de su sparente naturaleza inanimada: Elhuﬁ_ou con.trazador
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radicactivo han revelado que la mutriz del hueso funeiona como un

reservorio de iones esenciales de calcio, fosfato, magnal‘lo y sodio.,

En un adﬁltu, tres a clnco por ciento del esqteleto total esth siendo
activamente remuodelado al adaptarse & los cambios amblentales y de--
mandas {isioldgicas y hasta una cuarta parte de fosfato del hueso pue-
den ser reemplazados por nucve fosfato en térmlno de dos meses..
Esdte recambio unAintanlo es mucho més ripido en los nifios durante

el c recimiento activo.

Sin ermbargo, a pesar de estos cambios ‘en la forma y tamafio del hug
80, las concenlraciones idnicas ;en las células y en la sangre, deben

permanecer constantes para funcién celular Sptima.

La regulacién de estos bal ibnicos dependen en' gran medida de

hormonas, como ocurren todas las funciones del organismo.

1.2 Epidemiologfa

Las mnlformae.ionea oseas son la causa de mhs de 2,000 casos. de.
.- incapacidad motriz parcial o total y derlorma temporal y pennan;‘nt_e ’
V?n pacientes que cursan con este padegimiento en todo el paﬁ. Ocu-~ *
pando el octave lugar dentro de las gencralidades de las dlférentel

malformaciones 6seas de las ircas corporales, Por lo que se puede

20/ Strand, F.L., op.cit., p. 558

21/ [hidem., p. 560
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apreciar gne este tipo de maiformaciones no es muy frecuente, pero
s{ muy importantc por las secuelas de incapacidad. motora que dejan

aal como las complicaclones que traen consigo,

Estas malformuciones pueden ser congénitas o bien tard{as. Dentro
de esta ‘clasificacién la que ocupa un mayor porcentaje de incidencia

es la malformacién tardfa, ocupando el 67%.

La osteogenesis imperfecta, ¢s en realidad una maliormucibén que no
tiene una incidencia importante, ya que esta 70 es combn afortunada-
mente. Y 85lo ocupa dentro de las malformaciones en general 6seas

conganitas el 1.5% del total.

Se dice en s{ que su frecuencia no tiende a aumentar, ya que sus .

causas no esthn claramente demostradas, las que sc conocen son 86-
lo leves lolpechlrs de una alteracién durante cl embarazo, dada por
mfécclonc‘ virales, !gdiulonea o efecto teratogénico de medicamen-
_tos, o. sea, por causas que en realidad se pueden ey-itar a. lh:av'cl de

ana ‘eficaz promocién de salud en cl primer nivel de atencibn.

Adembs, gracias a los adelantos de la medicina moderna, se ha lo-
grado alcanzar el éxito en la deteccibn oportuna in tero de algunas.

22/

malformaciones congénitas como lo es la osteogénesis imperfecta.

22/  Fuente indirects, (Estadfsticas de Salud del Houpinl 20 de No-
viembre. ISSSTE, 1982).
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De 1979 a las Gitimas fechsa, el fndice de morbilidad de la osteogh-
nesis ha aumantado aproximuedaments en 0.58%, tal cifra tal vez no
sea significativa, pero no sc puede dejar perder de vista para evitar

que posteriarmente llegue a conatitulir un problema grave de salud.

Por rasones abn d ides los h

bres resultan ser mis afects-

dos que ias mujeres cn una proparcién de 2.3:l.

Y. #e dice que cerca del 50% de los nifios gue cursan con eata pato-

logfa qaedan con incapacided motriz total permanente, y que un 23%

mueren debido a patologias agregadas por complﬁcnci'un.w
1.3 Fisiogablog{t

Antecedentes:

La osteogénesis imperfecta o incompleta, es también conocida comu

Qateopsatirosis o enfermedad de Lobsteln.

+. Es.la variedad relativamente corriente de fragilidad Ssea, siendo esepn
cialmente una osteoporosis congénita, es decir, existe una falta de for

miacibn de matriz dses sin otras apormalidades,

La enfermedad es familiar, montrando.cie\rta tendencia a. que nazcan

nifics gravemasante afectsdos de padres con munifestacicnes levea.

23/ thidem.
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Eg{ste ua ‘amplio espoctro que varfa dosde el martinato con maltiples
iracturas & nifios ;plrentexﬁente nommiles, propensos a las fracturas

por ef mas minimo trsumatismos

Sin embargo, la mayorfa de afectadoa varfan entre enancs de gran
cabeza, que tienen quae guardar cama y nifios, sunque tarados y &
menudo con deformuaciones producides por repectidas [racturss son pot

" lo demfBs casi normales,

Las manifestaciones en cualquier paciente dependerfn de la gravedsd
del proceso, perc todos presentan hucaos largos, catrechos y pordti-
tos, carentes de grosor cortical normal ¢ incurvacibén de los huesos
ablandados bajo f.e.nsiom:l Iia&olt')gi.cas, siendo ejemplos de ello las

24
costillas sarpiginosas (debidas a una presidn pleural negativa).

Atgunas . Jdeformidades predisponen a las fracturas mediante debilita~
cibn de 1a eatabilidad estructural del huess cuando, por ejemplo, la
tibia experimuenta la angulacidén hacia adclante o la parte étoximal

del fémur se incurva em varo.
Lesiones anatémicas:

La ostecgénesis imperfecta cs una enfermedad generat en la que exis
- te un defecto del mesenquima y de algunos de sus derivados (escl'en':-j
ticas, huesos y ligamecatoa), )

24/ Lyoyd, Robert; Patologfa osteoarticular, p. 2%
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El grou‘r de la cortical #¢ halla invarlablemente disminuido a conse-
cuencia del trastorno en la formucidn del hueso o peridstice, La in-
actividad del enleomoe contribuye lmportantemmente a la atrofia de los

huesos,

La actividad ostecblistica =8 deficlente en cuanto se refiere s cumplir
con su especffica funcibn osteoformadora, tal vez ¢sto se deba a una
mala utilizacién del heido ascdrbico. Y, por lo tanto, el hueso osteol

de y maduro Hene calidad fetal.

La afectacibn mesenquimatosa gencralizada en la forma congénita de
esta enfermedad sc demuestra en los cortes de plel y csclerbticas

' por incapacidad del retfculo para difcrenciarsc en coldgeno madaro.

En alganos casos la delgadez anormaul de las eaclerbticas permite
que se transparente el pigmento subyacente. En otros casos se ob-
serva aumento de transparencis de las esclerdticas, pero no diami-

28/

. V\
. nucién del grosor,

Por 1o que se puide decir gue el defecto subyacente consiste cn un
fallo de la osificacibn intramembranosa peribstica y endbstica asf co-
mo una probable osteoclasis excesiva también. Gomo resultado del

desequilibrio entre deposicién y resorcién 6sea, el hueso corticat'y

SPRRNY

25/  Nelson, W.E., Tratsdo de pediatr{a; p. 1381
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las trabéculas del hueso esponjoso son extremadamente finas, conati-

tuyﬁndov un tipo genetico de osteoporosis,

Los delicades hucses no son sblo susceptibles a las fracturas patold- -
gicas visibles como consecuencia de traumutismos menores, sino que
t;;rn‘aién esthn dispucstos a doblarse, probabiemonte camo consecucn~

: 26
cia de repetidas fracturas microscdpicas.

En ocasiones acompafia a este trastorno catarata, coloboma y embrio-
‘toxon. La sordera puede ser debida a otoesclecrosis o trastorno ta-

berintico.

La gravedad del defecto que var{a considerablemente, viene indicada

por la edad en que por primc:al vez ac producen las fracturas, En

las formas mas graves (fetal), ya se han producido méltiples fractue '
: ras en el fitero, produciéndose abn mis durante el proceso det naci-
" miento. :
En \a medida que crece el nifio, © mis bien dicho, avanza en edad, el
problema también avanza, ya que el crecimiento no va acorde con es-
ta y ante cste fenbmeno se igregvm patologias como ejemplo las respl
ratorlas, ya que la caja torficica es pequefia y irhgil, lo cual se tra-

duce en compresién, que no permite la adecuada expansidn p\llmonar.'zjj

26/  Salter, A.B.; Trastor o -
’ ; letico, p. 287, :

27/ Vallas -Perruelo; Traumatolog{a y ortopedia, p. 287
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Tmbl&n sc prescnta un problema grave de detencién o disminucion

en el creclmiento y desarrollo del niﬂa.-z—y

Clasificaclon de la osteogéenesis:

Gomo ya se ha tonado, la osteogénesis imperfecta cs una enfer-
me@id que 8¢ caracteriza por fragilidad 5mea, la cual se transmite

por via femenina y la padecen en general los hombres.
©La o.mgéne-.h imperfecta o lncompleta se clasifica en:

Osteogénesis imperfecta:
ae Congénita (fetal); en la cual las fracturas ocurren in
Gtero y las deformaciones eaquel&ticas son manifiestas

al nacer.

b, Tardfa: en la cual las fracturas y deformidades ocurren

2/

despues del nacimiento,
Grados de osteogénesis imperfecta:

a. Mbs jr@ve; es la de tipo fatal, ya qgue se han producide mfil-

" tiples fracturas en el Gtero, produciéndose todavia mis durane’

te el proceso del nacimiento. - En este grado, la monaudud

durante el primer aBo de vida es elevada.

y Lyoyd, Robert; op.cit., p. 31
29/ Krupp, Marcus; Du‘nbndco cUnico y trntamiento, p. 548
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ba  Moderadamente grave. (De tipo infantit); el nific afectado su=
fre ‘l’nctural,m.c!olcﬁplcnl durante los primeros dos afios de
vida, dichos nifics desar rollan graves deformidades de los
miembros como consecuencia de la Incurvacldn de los huesos,

y siempre registean una talla baja.

La. cabezs del nifio parece grande en relacién de su cuerpo,

pero no en relacién con su cdad.

c. Menos grave, (De tipo juvenil); la primera fractura

patoldgica se produce al final de la infancla. -

En la osteogénesis imperfecta los huesos parecen fortalecerse des-
pués de ia pubertad, de ahi que las fracturas se produzcan con me-
nos frecuencia en los adultos afectados (aunque es posible que esto

30
ocurra debide a que los adultos han aprendido a ser mis cautos).
Sindromes relacionados con la osteogénesis imperfecta:
a. Enfermedad de. Vrolik

Es una distrofia fetal, con osificacidn imperfecta del e'lqueleto en ge- ~
neral y con una Iragilidad Ssesa snommal de tal carhcter, que psrmite

1a produccién de fracturas miltiples durante la vida intrauterina o -

39/ = Salter, A.B.; _op.cit., p. 130
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blen al nacer, - Su prondstico es muy grave, por 'c general los nifios

nacen muertos.
b,  Enfermcdad de Lobsteln u Osteopsatirosis.

Se caracteriza por ta spariclon de {racturas en los huesos largos en
forma sucesiva, ’durlnu la vida extrauterina, de tal maners que el
aifio deld.e el naclmiento y en pocos afios ha llegado a padecer cinco,
diez o mis fracturae, producidas siempre por traumatismo de poc.l i
violencia, lo cual se acentia en cuants a la modalidad patoldgica de

31/
la lesiin. Gsea; muichas veces las fracturas son esponténcas.

1,4 Etiologla

En realidad no se ha especificado la causa o causas que producen la
osteogéneais imperfecta, sbélo existen algunas teorfas, las cuales afir
man que es debido a una ingesta insuficiente de calcio y fésforo de
parte de 1a madre durante el embarazo, existen otras que afirman que
es debido. a factores externos que afectan la sintesis y el metabolismo

adecuado en la utlizacién de Gcido ascdrbico, calclo y fésforo,

Pero ea s{, la teorfa mias aceptada hasta hoy y cxpuesta en la mayo-

ria de ta bibliograffa es la siguiente:

Se dice que la osteogénesis imperfecta es de origen congénito y here- *

31/ Valls ~Perruelo; op.cit:, p. 2BH



36,

ditario, Y, por lo cual, e todos los casos el trastorno queda de-

te rminado antes del nnclm!cuu;-

" 1. osteogénesis Imperfecta se transmite a mancra de rasgo autosde-
mico dominante principalments, pero las diversas manifestaciones
(eaclerbticas asules, fragilidad Saes, sordera, etca )y . pusden hallare

se disociadas en varios miembros de la familla,

La forma congénita no suele ser familiar, aunque alguna que otra
ver puede slternar con la {orma tardfa (osteopsatirosis), pocas veces.

se ha demostrado una herencin recesiva.

l.5 Sintamatologfa.

En-la osteogénesis imperfeccta congénita, pueden producirse fracturas
prematuramente en el perfodo intrauterino, por lo que los nifics suee
len nacer con deformaciones en los miembros, ya que los huesos con

solidaron en posiciones anbémalas.
Son también frecuentes las fracturas 'durinee'el'prc:ceno del pnfto.

El crineo .ptalenh amplios espacios membranosos vacfos entre ‘los
huesos de la biveda y con' {recuencia se percibe ciepinclén al ejer-

cer presion.

32/ Nelson, W.A.; op.cit.,.p, 1382
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- Se encuentra en miltiples huecos wormianos en el seno de los hucsos
'ocdplul. parietal y temporal. Los ojos son con frecuencia prominen
. tes v las esclerdbiicas azules., Las alteracioncs dentarias (dentinogé-
nesis imperfecta) pueden ser muy acent;nndas v los dientea iurcsentar-

se pequefios, oscuros, deformados y cariados,

El cuello es corto. En casos ;erifu el torax y la columna vertebral
estan deformados. Muchos nifics afectados de la forma congénita gra
ve, mueren después del parto. En loa que sobreviven se préduccn

fracturas en las extremidades a consccuencia de traumatismos insig-

nificantes.

El callo suele formarse con rapidez y el proceso de euracién se con=
sidera satisfacorioc. Sin embargo, el callo se ve sustituido a menudo
por hueso de calidad infedor que se dobla y [ractura con gran facili-

33/

dad.

La mayor{a de las {racturas se producen en las pietnas, en las que

se dessrrollan deformidades extravagantes.
bhos riveles de calcio vy islforo en el suerc sanguineo son normales.

En ta osteopsatirosis {osteogénesis imperfecta tardia}, los nifios pa-

: \
recen normales al nacer y no suelen producirse fracturas hasta el

33 bidem., p., 1384
P
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t&rmino del brlmer afio de vida, Existen varlaciones en cuanto a la
¢poca de aparicidn de las primeras fracturase En algunos casos el
trastarno es muy grave debido a la aparicibn muy precoz y numerosa
de fracturas y remeda la forma congénita. Sin embargo, en la mayg
ria de los casos de osteogénesis Imperfecta de este tipo, el nlmezoc

de fracturas es moderado y la fragilidad 6sea ccsa con ta pubertad.

Los huesos de Las extremidades son largos y gréciles; la mayor{ardu

las fracturas radican en las extremidades infcriores. La curacién

se cfectha con T pidez, pero pued producirse deformidades. En
general, todos loa miembros afectados de la estirpe pueden recono-
" cerse por sus esclerdticas azules. Sbélo unos dos tercios de los
miembros con escleraticas azulea sufren aumento de rragilidéd fsea,
y. #8lo un cuarto de los mismos aproximadamente, representa la exig

- tencia de sordera de quien padece esta patologia.

-La nacidez de los ligamentos y misculos pueden motivar repétidas
luxaciones. La sordera suele ser una manifestacidén tardfa del tras-

torno por lo cual es raro comprobar su presencia en la infancia.

‘lv\lo siempre cabe establecer una clara distincién entre la osteogénesis
imperfecta congénita y la tardia, y pueden observarse formas interme=

dias.

_3_!/ V;ll; -Perruelo; op.cit,, p. 286
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flbol enfermos tienen poco paniculo adiposo; sueten ser delgados y
de mediana o baja estatura: sus reflejos tendinosos son poco vivos:
la contractilidad muscular es menos intensa; los tejidos blandos son
mis laxos; las articulaciones hipermbvilesa: la faridica es menor
(sc necesita mayor intensidad de¢ esfuerzo que el normal para obtener

igual respuesta).

Todos estos s{ntomas traducen alteraciones mesenquimatosas muy di

fusas.

El erfnco puede llegar a ser mis bajo y ancho, representando una
verdadera frente ol{mpica y rompiendo la armonia con la cara, pio-

' porcionalmente mas pequefia.

Ahora bien, se conoce como triade de Van Der Howe al grupo de
sintomas que en general son caracter{sticos de esta afeccidn, aun-
que no todos se presenten necesariamente en el paciente que padece

 dicha patologia, estos lon:é-é/

Fracturas espontineas.
Esclerbticas azules

Sordem

35/ Ibidem,,
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Radiolégicamente los huesos muestran su cortical muy adelgazada y
- ol canal medular, por contraste, muy ensanchado, stendo ademéis de

menor ancho y largo.

El crinco aplastado, con su porcién basal ensanchada, puede ser vis-.
to en los casos exrremoa llamado crineo de Apert. El térax se ob-

36/

serva pequefio y muy eatrecho.

1.6 Diagnéstico y tratamiento,
Diagnbstico:

. Placas. radiogriaficas 6seas. FEn las radiograffas del recién nacido
los huesos fo fracturados en la osteogénesis imperfecta congénita,

son  muy de[gndon pero de aspecto normal.

Los huesos [racturados con anterloridad aparecen irregularmente en-
Agi‘o-.ldon, Incurvados o angult‘idos; en cambieo, laas extremidadea epi-
fisiarias suelen ser normales.

Ei criﬁeo se caracteriza por la delgadez. de los huesosy por ‘los islo
tés 6seos, los huesos wormianos que se hayan separados entre s{ *

p&r;numarou: suturas de forma irregular,

El contenido mnineral. Este en los huesos pll‘ec!l reducido, pero a la

.36/  Ibidem.,
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, 37
edad cronologica dei nifio,

A medida que este se hace mayor y continan sucediendose las frac~
turas y procesos de curacion, las diafisis &scas adoptan formas gro-

tescas,

En la osteogénesis tazdfa, las radiograffas poncn de manifiesto que
los huesos largos no fracturados son anormalmente pgréciles y alar-

gados,

Sus epffisis son de aparencia normal, La incorrecta consolidacién
de lia fracturas motivadas, provoca deormidades. Es frecuente-ad

vertir zonas desmineralizada.

El diagnbstico de la osteogénesis mperfecta congénita y de la osteo,
psatiresis, se facilita por la presencia de esclerbticas azules, las
dcformaciones Oseas aparentes! y en la osteopsatirosis porque sue-
len existir antecedentes [amiliafes. O sea, por medio del interroga-

torio, cuadro clfnice y la historia ctinica.

"La ‘acondroplasia y lo osteogéncsis imperfecta provocan micromelia,
pero en 8, ambos padecimientos poco tienen en comin. En la pri-
mera los huesos son gruesos y cortos y los extremos epifisiarios

itregula_res', igual que en la osteogénesis imperfecta. La hipofoafa-

.31/ -Nelson, W.E., op.cit., p. 3383
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tasa del recién nacidc puede confundirse con la ostcogénesis imperfec
ta, pero la duda desaparece facilmente con la toma de placas radio-

8/

graficas.

En realidad los meétodos de diagndstico mencionados son los Gnicos
instrumentos de diagndstico que sc pueden utilizar para saber sl se
) trata ‘de un padccimicntﬁ osteogénico imperfecto, ya que la cuantifica-
cién de calci:: y potasic a nivel sérico en esta patologf{a no se altera,
'o no se da ¢l reporte como a~ormal, dado a que las cifras que sge

presentan se encuentran dentro de pardmaetros normales.a—‘y
Tratamientos

Hasta ahora no se dispone de ningin tratamiento efectivo para el de~
fecto subyacente en la osteogénesis imperfecta. Ya que no existe un

tratamliento para la fommacién adccuada del ostecide.

La prevencibn de las fracturas es virtualmente imposible pero tanto
el nific como sus padres deben adoptar precauciones razonables por

lo que se da:

T a. T ratamliento preventivo.  Se debe recurrir incluso a largas
abraraderas protectoras de las piernas y a las muletas, para

protegei' al paciente de caldas y que no caiga sobre las estruc

idem., p. 3384

€k
g
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S 43.

taras Smeas todo el peso y se produzcan mé&s fracturas debido
ala Iragilidiad dsea prosente .,

Se requicre de la inmovilizacién de las [racturas en forma anaw
tbrmicamente adecuada para eviter una consolidacién bGsea en po-
.siclbn viciosa y allviar el dotar.

En cuanto a law fracturas patolégicns, ustas suelen aser tratadas

10/

Tratamiento medico. FEate ebs Inclerts; estd indicado saminis~
trar vitamines A y D en forma de "choques' periddicos, asi
como de fcido ascdrbico y vitemina G en grandes dosis y porx
largo tiempo.

Pu:dén sor de utilidad la vitamina B); vy los rayos ultraviole~

ta. Esthn iodicados los cstrbgenos por su eatfmule sobre el

_osteoblasto y los andrégenos por mu accibn fijadora de las pro-

telnas;: tambibn puede utilizarse con cauteta la - hormona Ade-'

nocorticotréfica (ACTH).

A loa efectos del tratamiento, recudrdese que la tasa de cal-
“ elo, fhaforo y fosfatase alcalins en lz sangre permanece nor-

"mal y en cambic esth alterada la capacidad de retencibn de

estos minerales.

‘Salter, A.3.; _op,cit., p. 133
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Te. Trutamiento quirlrgico. Eas en el tle tipo ‘infantil moderada-
mente grave de la osteogénesis imperfecta donde se practica

y logra su mayor €xito la cirugfa.

El proccdimiento operatorio consistc cn osteotornias segmenta-
rias mfiltiples de los huesos largos y en la fijaclén de barras
metilican intramedulares, .enta técnica desarrellada por Sofielt
cumple el doble propbsito de corregir las graves deformidades
Gseas y de proporcionar un soporte interno para prevenir las

nuevas fracturas y la recidiva de la deformidad.

-Pero en 'si. debido a la dificultad que esta intervencidn presenta, y a
" que en rcalidad la mayoria de pacicntes con osteogénesis lmperfecta
cohgén&ta mueren durante cl primer afio de vida, este tipo de trata-

o . 1
miento ;l-i no es practicado con Erecuencia.‘*—/

1.7 Com gllclclo;lel 4 secuelas.

Limitacién o incapacidad motriz,

‘Hlpe rtrofia muscalar,

Dﬁtepclan o diun;inucién de crecimiento y desarrcllo vﬁsiol&gi-
camente ‘adecuzdo de acuerdc a la edad. » ’

Anemia

. 41/ . tbidem.,
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Sordera

Limitaclién d.c la funcibn adecuada 'y normal de drgancs impor-
tantes como son por cjemplo: corazén y puln;ones principalmen
ted

Secuelas

Peformidad 6sea muy aparente

Problemas psicolégicos de minusval{a, dependencia ¢ insegu-

tidad.ﬂ/

1.8 Pronbstico.

Muchos nifios con osteogéncsls imperfecta congénita, nacen muertos o
<muer.«:n poco después de nacer. Los que sobreviven suelen ser muy
deformes.  Los nifios con el tipo tardlo de osteogenesis ixnperfecﬁ.
‘pueden también sufrir deformidades, pero cabe pl;e\.'enirlas mediante
cx;afamiéntu ortopédico .y pusden lograr algunos un régimen de vida nor
_n}al. Las peupecﬁvaé, ermnpero de que sobrevenga Bordera y de trang
im;xtil" el trastomo a parte de su descendencia es muy factible, Por lo
’q\‘xe se puede afirmar que el pronbatico es en general grave para lg
’vida'del pgpienh y en caso de gue no muera por tas nncu_elaa' que de-

‘ ay
ja esta enfermedad.

.42/ Ibidem.,

43/ Valenzuela, R.H.; Manual dé pediste{a, p. 694
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~1.',‘> Historia Natural dec la Enfcmnedad

Perfodo prepatogenico.

Huésped:

" Hombres y mujeres, presentindose mayor incidencia en los
hombres, en una proporcidn de 2.3:1, con respecto a las rnu-
jeres, por razones aln desconocidas. Se puede prescntar en
cualquicr etapa de la vida, pero mis frecuentemente en el re-
cién nacido y la infancia, en los que cxistan factores predispo

nentes herecdofamiliares, genéticos.

Agente:
No se conoce .a ciencia clerta la causa directa o especifica de
la Osteogénesis Imperfecta. S6lo existen teorfaa y entre ellas
ia mhe acépkada es aquella que habla de las causas como que

son heredofamiliares, por autosomia congénita,

Medio ambiente: -
Se presenta en cualquier medio ambiente, pero tiene su mayor
incidencia aegﬁn algunos epidemiblogos en un medio donde no
exista una suficiente atimentacién y por lo tanto haya proble-

14/

mas de desnutricién.

44/ Nelson, W.E,; op.cit,, p. 1380
: op.cit,
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Perlodo  Patogénica.
Reaccidn tisular:

Dic'ha’rencci&nﬁsu\ar s¢ peesenta principalimente a nivel de las célu-
ias osteobiésticas. Pucs exlste una insuficiencia importante del os- -
teoblasto para cumplir con su funcidn especifica de formacibn bsea

(ostecformadora).
Cambios anatomofisioldglcos:

‘Fracturas miiltiples y presencia du:(zona.s membranosas. en los huesos
‘cranesnos {crénco-tabes, huesos wormianos), Defecto eé el mesénqui
m;, con disminucién del grosor corticat ésco. VExtrvemidﬁées pxinci--
palmente, las inferiores mbs cortés en relacién al tronco y las supe=
'riores mAis largas, tamt;li-n con relacién al tronco, con presencia; por
io general de deformacién &sea en huesos largos vy ‘costillas, manifies~
tas 'g:o'rrt;.ncurvamiento. Hay también alteracién en el color de ias es-

clerbticas, las cuales sc tornan a color azual verdoso. {Azulosas).

Signos y sintoman:
Fracturas bseas repetidas, gue pucden sucederse con minbmo
estfmulo agresivo.

Envurvatura de tibias y antebrazos.
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GClfosis dr.:rsal (réra). con acortamicnto de miembros,
- Esclerbticas azules
.Lios pacientes suelen ser muy delgados, y de baja estatura
on relacibn a gu edad.™
Sordera
Hipotonia muscular
Créneo mas bajo y ancho de lo normal

Frente olfmplca quc pierde armon{a con la cara del paciente

que padece la patologla.

C-ompllc'acionen:
Limitacidén importante o incapacidad motriz total.
Hipertrofia musculaf.
Detencian‘en el crecimien.to y desarrollo fisioldgico adecuado,
de acuerdo con la edad,
Anemia
Sordct'a
Liﬁ{itédén de la”[unch').n adecuada y normal de b6rganos. impor-

tantes como son: pulmones y corazbn.

Sacuelas: -

Del’o,rm‘ldad Ssea muy aparente e incapacitante.

-~ 48/ Valls-Perruelo, gp.cit,, p. 285
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Problemas psicoldgicos graves de minusvalin, dependenciale

o/
insnguridad.""’

Niveles de prevencidn:
Per{odo Prepatogénico:

Promocidén a la salud:
Charlas sobre adecuados hiabitos higiénicos
Charlas sobre adecuados hébitos alimenticios’
Charlas sobre adecuado y necesario control prenatal

Charlas sobre patolog{as bseas,

Proteccidn especifica:
Charla -sobre lo que ¢s la Osteogénesis Imperfecta, causas o

factores predisponentes, sintomatologfa, complicaciones, etc,

Realizacién de estudios genéticos, reiterando la gran impor-

tancia que se realicen en la pareja.

Control médico periddico prenatal.

ingeata adecvada de minerales, cormo el calcio y'?osﬁio du-=-

,rlhtg el embarazo, asl como de una #deéuada ingesta de pro~

tefn‘as, carbohidratos y grasas.

a8/ Ibidem., 286



50. °

Periodo Patogénico

Saguné nivels

Diagnbstico precoz:
Histaria clinica
Cuadro clinico que presenta el paciente (sintumatologf.ﬁ)
Biometria hemética {examen, para establecer diagndstico dife-
rencial). ‘
Qukmica sanguinea, (Examen para cstablecer diagnbstico dife~
rencial).
Placaa 6sgas radioldgicas completas (constituyen estas las ba=

ses para el diagndstico).
‘Tratamiento opsrtuno:

En realidad no existe ningin tratamiento efectivo para.el defec-

to subyacente, peto se proporcivra tratamiento:

a. Preventivo: consiate m ponrer abrazaderas o muletas
con el objeto de prevenir caidas en el nifio, y las mule~

ta;u para que el peso no caiga de lleno en las extremi&a-

des.
. b, ‘Meédico: vitaminoterapia esencialmente.
co ' firfirgico: el cual no se practica con mucha frecuencia

vy que consiate ¢n osteotomfas segmentarias, con coloca-

cién de placas,
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Tercer nivel:
Rehabilitacione

Canalizaclén del paciente hacia una Institucidn de medicina f-
sica.

Terapta continua muacular, para evitar mayor deterioro de

la funcibn moto ra..

Retomar el primero y segundo nivel de preveﬁciﬁn.

Apoyo poicotdgico al paciente y sus . familiares.

Instrucciéna familiares sobre el trato, cuidado y la tetapia‘
que se le debe dar al paciente.

Adaptar al paciente a su medio social, aprovechando sus ca'i:a-
cidades restantes, as{ como ensefiarlo a vivir con sus limita=

cicnes.
‘Acciones de enfermer{a:

Apoyo psicolbgico

: éjerclcion pasivos en miembros asuperiores e inferiores prin:-'
clﬁalxhente. ‘ ‘ .

C.I!l'lbiol frecuentes de posicion

- Oxigenoterapia

‘Posicibén semifowler

Fisioterapia,pulmonar
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Da..r nebulizacioncs

Aspiracién de nécrccioncs

Gontrol de la temperatura por medios ﬁal;:oa
Control de liquidos

Ministracién de medicamentos

Toma de signos vitales V

Registro de somatometria

Bafio diario de artesa al paciente

Aseo de la unidad del paciente

1.9.1 Neumonfa. (como complicacién importante manifiesta en el

paciente).

Congeéto:
Ls neumon{a es una enfermedad aguda, causada por la inflamacién o
infeccidén de loa alveélos pulmonares, se caracteriza por tos produce

tiva, dolor torkcico y fiebre,
Carhcteres patolégicos:

En los orificios sxteraos de la-‘ fosas nasales se encuentran vellosi-
dades rfgidas o vibrisas que captan las particulas grandel'que viajan

en el aire inspirado,

La mucosa que reviste las vias respiratorias tienen una capa externa

de eplitelio ciliado y sus proyecciones filiformes finas captan restos
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de materiales ‘y microorganismos que entran con ¢l aire. El moco
espeso secretado reunc estos cuerpos extraflos; despugs el movimien
to clilar lleva las partlculas extrafias a la faringe; cn donde son de-

glutidas o eliminadas por nariz o boca.

La irritacién de las vies respiratorias, por gases nocivos o grandes
particulas extrafias, estimula la produccién de mas secreciones y
desencadena el estornudo y la tos, mecaniamo para expulsar las p'm--

ticulas extrafias ¥ el moco acumulado.

Cuando lalvbncterlll penet;'an- en los alvéolos, actuan como irritan- °
tes y hacen que la exudacidn del lfquido d.u edema Ilene los sacos
alveolares. El liquido acumulado es un excelente medio de cul‘tivo
y cuando los microorganismos se estacionan ahf y proliferan en el -
saco glveolur, el cuerpo responde, como lo hace en todas las infec-

47
cicnes, virtiendo més l(qutdo.'—'/

Los alveotos llenos hacen pasar alge de H{quido al amco vecino, y se
disemina la infeccibn neumébnica. "El fquido infectado pasa a los’
bronguiolos, y al respirar y toser el paciente, se llenan mhis los al-

veolos.

En la etspa final del trastorno, llamada consolidacién, los alveolos

/4 Smith, Germain; M edicina y cirugls para enfenmeras,
pp. 317-319.
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9c llenan con exudado espeso, y es imposible el intercambio gaseoso
en csas zonas del pulmdn. Cuando se infecta la pleura el paciente
muestra dolor torfcico intenso dc tipo punzante, pues en cada inspirar

cidn los tejidos inflamados rozan.

Al diseminarse 1a enfermedad, lag mucosas de [osas nasales, fah’nge.
triquea y bronquios se inflaman al igual que los alvéolos pulmonares.
Las membranas producen exudado que contiene micco, suero, fibrina y

células descamadas.

'Al cqnd.mln.'r ta inflamacibn, hay resumamiento sangufneo de la membra
n-a que da &l esputo un color rojo oblcu.ro caracterfatico (herrumbro.so)
La irritacién de la mucosa por las secreciones acumutadas causan tos.
En primer término la tos puede ser seca y no productiva pero ulterior-

mente las secreciones son mucopurulentas y tienen color herrumbroso.

La tos .y la expectoracibn sitrven para prevenir la obturacién de los

bronqui con tap mu .

Si' la inflacibn se limita.a un 1ébule ¢ a varios, se llama aeumonf{a. lo-
bar. La infeccidon difusa y en pequefias Zonas eu'pnrcldi_- por los bron-
. q“!o,. .se llama bronconeumonia. - La neurnonfa por neumococo suele

producir un cuadro de carfcter lobal y no bronguial.
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Etiologfa:

S La newmonia puede ser causada por distintos tipos de microorganis-
mos, 'par ejemplo, viras, Rickettsias, estreptococos, staphilococos,
-"hongos 'y bacilos de Friedlander. No obstante el microorgantsmo pa-

thgeno que principalmente produce esie padecimicnto es el Diploccus

. 48
pneumoniae Osea, el ncumucoca."‘/

S‘.ntotﬁato!ogfa:

El comienzo de la neumnon{a es sibito, no cuenta con sintomas.prodrd

‘micos.

‘Por-lao que el paciente que la padece sufre repentinamente dolor suma-
mente ‘agudo en el tf:;tax, postracibn rapida que lo obliga a acostarse y
con frecueacia con crisls d; escalofxfos, gue poco a poco sc transfor-
man_.en fiebre de incluso 4i°C. Se presenta t'ambién tos paroxistica,

con abundante secTecibn de coloracién herrumbrosa cuando la enferme

dad ha avanzado, pero en sus inicios toma una coloracién rosada.

D!a.gnélﬁco:
Signos y sfntamas clinicos
éultivo de esputo y sangre
Radiogratfa de thrax
Biometria hembtica

48/ Ibidem., p. 329
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Tratamiento:

Se eligen los antiblbticos especificos para dar el tratamiento, en ba-
se al grado de sensibilidad del microorganismo patégeno. A veces,
:cusa gravistma, se puede llegar a encontrar un microorganismo gque
no_sea sensible a los antibidticos disporibles, para combatir a gér~
‘menes resistentes. En estos casos lo que se realiza es mandar la

ministracién de antibidticos de amplio espectro.

Pero en sl el tratamiento de cleccién para los procesos neumbdnicos

ce la penicilina G, en dosis dec 300 000 a 500 000 unidades cada 12
49/

horas, por via parenteral,

1.9.2 Insuficiencia cardfaca (como complicacibn importante manifies,

ta en el paciente).

-Concepto:
Describe él estado -de un paclente cuyo corazdn no'puede bom-
bear de manera fisiolégica normal la sangre y, en congecuen-
cia, da manifestaciones de lesibn, por el aniecedunte de tras-

torno circulatorio.
Causas:

Este trastorno viene a colocacibn de diversas patologfas. Suele apa-

49/ Ibidem., p. 382
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recer gradualmeate, como resultado del trabajo cxcesivo que los de-
fectos congénitos imponen al corazbn, al iguatl que otras patologias
de este Grgano y de los vasos sanguinecos, o bien por enfermedades

gue provocan sobrecarga a este. Por ejemplat

Fiebre reumitica

Oclusidén de alguna arteria coronarla, por interrupcién en el
‘ ricgo sanguinco,

Inflamacién del pericardio

Hipertiroidismo

50/

Hipertension severa

Esta insuficiencia cardfaca tiene su causa en cste paciente, por e‘l
‘prublema de campresi&n toricica existente, debida esta' a la osteo-. -
génesls imperfecta, ya que al no hgher un adecuado 5parte de O, en
la sat;gre, por el problema de hipoventlacidn pulmonar, el corazén
respond;z de. manera demandante bombeando con mas fuerza y maés
frecuencia, para tratar de cubrir los requerimientos de O, en el or-

ganismo, hasta quc finalmente se fatiga y cae en la insuficiencia,
Fislopatologia:

El cstrechamiento de la vilvula mitral trastorna el paso de la sangre .

“de la aurfcula izquierdd al ventriculo izquierde. Ua aurfculaizquier

5o/ Thidem., 383.
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da al no. vaciarse normalmeate, aumenta de tamafio y al mismo tiermn,
po crece la presidon en su interior. Este aumeato hace quc'. los pul-
mones se congestionen con l{quido, pues la aurfcula izquierda disten-
dida no recibe con eficacia la sangre oxigenada, por lo que sc provoe-
ca con csta congestidn ta oxigenacibn inadccuada. de la sangre y el
ventr{culo dereche ticne mayor dificultad para bombear con més fuer-
Za para vencer la‘rcsismncia pulmonar a la sangre que llega, y en
-eonsecuencia, termina por ser incapaz de cumplir su funcidén y se

congestiona,

Por otro lado, la sangre venosa que llega en regreso al lado derecho
del corazdn, no. puede ser impulsada hacia los pulmones rApidamente
y con eficacia, yn que hay congestién en hemicorazén derecho. Por
.lo que aparece congestién en grandes venas que llegan al corazén, y

51/

con esto se ven afectados otros Grgancs y tejidos.
Sintoma‘ologfa:

Disnea de esfuerzo y fatiga
Ortopnea
Dizsne‘a paroxistica nocturna
Tos
. Car&iomegalin -
E‘utertorc§
- Ritmo de galope
51/ -Krupp, Marcus, op.cit., p.’253



Congestidn venosa pulmonar
Hepatomegalia

Edemna en partes declives’

Diagndstico:
Signos y sintomas
Hematocrito
Hemoglobina y. quimica sangufnea
Ecocardiograma
Centelleograffa con niclidos

Electrocardiograma

Tratamiento:
Rei)o S0
bieta adecuada
Gontrol' de l{guidos
Ministracibn de diuréticos
Oxigenote rapia

Ministracién de medicamentos 'vanodilaudorgu.é-z—/

's3/" (bidem., p. 254

9.
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. HISTORIA CLINIC.A DE ENFERMERIA

2.1 Datos de ideptificagibn

Nombre: A.M.C. Edad: 4 afios; Sexo: Masculino
Eascolaridad: nula Religlbn: Catdlica

Nacionalidad: Mexicana

Lugzar de procedencia: Tierras Blancas Toluca.

Fecha de ingreso: 28-ViI-88

2.2 Nivel y condiciones de vida,

Habitaclén:
Cuenta 1a habltacién con ablo dos cuartos, de los cuales uno funge co-
mo cocina, comedor y sala y el otro como recAmara.  No existe bafio

intradomiciliario, incluasive ni en el exterior de la habitacibn,

En‘ los dos cuartos hay un total de tres ventanas amplias de acuerdo
al tamafic de los mismos, por 10 que podemos decir que estas permi-
ten una $luminacién natural si no. buena, por lo menos suficiente, di-
chas ventanas permanecen abiertas la mayorparte del dfa y asimismo,

se puede decir que la ventilacidén es buena.

v La habitacion cuenta con dos focos, uno para cada cuarto, los éqales

1a abastecen de luz eléctrica.
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El tipo de construccidn ess paredes de tabique, sin aplanado, techo
y piso, ambos de concreto sin acabados y sin pintura, por lo que se
“afirma que la construccidn de la habitacibn csth en lo que comanmen-

te - se conoce como "obra negra'. Pero la habltacidén cs propla,

VLa habitacidon clenta con agua potable intradomlciliaria, la cual es
abastecida por medio del drenaje, perc en rcalidad esta agua sale la
mayor pnrtg del tiempo muy turbia y sucia, o bien en ocasiones esca
sa y tienen que sacaria de un pozo; pero esta agua no es muy limpia
como> se comprende y asi es consumida por todos los miembros de la
familia, pucs‘ por olvide, en algunas ocasiones y otra:s por noje‘ra, es -

ta agua no es hervida ni filtrada.
Control de basura:

La basura dentro del! domicilio es rccolectadgx por medio de bolsas de‘
plistico desechables, y cuando ya se ha acumutado bastante se va a
ﬁ.rarr a un b.uurero'pﬁSlico que se localiza a una ‘cuadra del domicilio,
por 1o que existen muciu: ratas y moscas (fauna nocivn).dentro del

domicilic, A su vez, esta basura nunca es recogida por ningln carro

‘recolector y £sta se dispersa poco a poco por toda la comunidad,

Animales domésticos:

Tienen tres perros, dos gatos, asf como pollos y guajolotes, los cua=

les conviven con la familia dentro de la habitacibn.’
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Eliminaclén de excretas:

La Ihahltnci(’:n no cuenta con bafio al intradomiciliario, ni extradomicl
- liarie, ya que ni siquiera existe letrina ni fosa séptica, por lo que

-1a ‘eliminacidn de excretns se realiza cn el campo al aire libre.
‘Tluminacibn:

La habitacidn cuenta con fuente de iluminacidén cléctrica propla, la
cual es suficiente y e¢s abastecida por dos focos. Pero no existe

alumbrado phblico.
Pavimentacibn:

No exiate pavimentacién, las calles estdn empedradas, no hay bangue-

“tas, y las cuadras sblo son delimitadas por agrupaciones de casgas,

vias de comunicacidn:
Correo
Telégrafo

Una inea de camiones forlneos
Recursos para ta salud:

En el poblado ‘donde vive el paciente en of, no existe nh\gﬁn. recurso
- para la --iud. ‘a:':ceptn un médico que es muy diflcil localizer, ‘sélo
. -existe un centro de salud rurat .en an poblado que se encuentra .Préf
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Hbbitos higi¢nlcos de los alimeatos:

Es muy deficiente, ya que no se tiene cuidado del lavado de verdu-
rag principalmente, y no sc tiene cl hibito de lavarse por lo menos
las manos antes de preparar los alimentos la persona que lo realiza

(la madre).
Eliminacion:

Veﬁcal: er frecuencia es de aproximadamente § a 6 veces al dia,
en cantidad moﬂerada, aungue en ocasiones es abundante. De caraca-
terf{sticas normales (amarilla oro o 8&mbar, olor sul géneris, no es
'_turbia. ni densa), Dicha climinacibn se realiza sin ninghn tipo de

molestia o dificultad.

v Intestinal: en frecuencia es de aproximadamente de 1 a 2 veces al
dfa .(en ia mafiana y en ta noche regularmente), en poca cantidad, de
olor sul géneris, consistencia normal, materia fecal formada de co-
lor propio al que le dan las bilirrubinas, cuya expulsién se efectha

_ain nl;ng\m'. molestia o dificultad,

Descanso:

En realidad et paciente pe en d continue, ya que debido.
a la lncapacidad motriz que éate presenta por su problema de ostecgé-
nesis imperfecta, le impide pararse librements y caminar, as{ que

permanece la mayor parte del Hiempo sentads o acostada,
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Suefio:

Las‘hox‘a- dedicadas al suefio tienen un promedio de 8 a 10 horaas
diarias, y cste e¢s tranquilo y constante, mientras no se presenten
los frecuentes accesos de tos parox{sticas, con tos que cursa el pa-

‘clente por su problema neumbnico,
Recreacidn:

La (nica recreacibn del paciente consiste, entre semana, en ver el
aparato televisor, teniendo predileccibn por los prozramas de dibujos
animados y log fines de seman, en apistir ¢on gu madre al parque

de diversiones,

Composicidn familiar:

Parentesco” Edad Ocupacidn Ingreso mensual*
Madre . 26 afios Conserje 85, 000,00
Abuelito 50 afios Campesino 60,000.00
Abuelitas - 48 afios Hogar Nula )

Tia : 18 afios Hogar Nulo

Tia 20 afios Hogar Nulo

.= Satario minimo para 1988, 240,000,00
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" Dinfmica lamiliacs

Lubdlnimi:l del paciente no s bucna, ys que #8lo recibe l[ecl:c; y
convive con su madre yrnu abuelita, todos los dias, ya qué los de~
‘m&s integrantes de La familia parecon ignorarlo, pues no la hablan ni
to ‘tocan i:ln nidl. Ya que piensan que debldo a -y problema de de-
formidad OGsea 8dlo es un ser initil ¢ Improductive, incluso su abuelo '
‘le ‘reprocha a la mami el hecho de que cuando sl nific crezca no le
podrl.l ayudar en el cnmpl; y no servirf para nada. Y es importante
mencionar que el padre del paciente lo abandond al momento que les
riotificaron ¥y comenzb a darse cuenta de las malformaciones 6508!‘

que esie presentaba.
Dinkmica social:

El paciente no asiste ni a fiestas ni a reuniones, ya que no tiene
mbs familiares nl amistades, Incluso no convive con sus vecinos ni

les hasl.; ﬁuéi rara es la ves que lo sacan del domiciiio,

Por otro lado, sblo contadas veces asisten a eventos como el cine o

bien Vulgﬁn especticulo que se de en el kiosko del centro del pucblo.

Todo lo mencionado con anterioridad, se denota también la dinmica
social del paciente, ya que sunque ya esth en edad de asistir al jar-'
dfn de nifios, st madre no lo lleva por miedo a que le ha‘g‘n burla

de que no puede caminar y por las deformidades que presenta.
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" Vida cptidiana;

Se-levanta di#tinmcnte a lag 6200 a.m., que e¢s 1a hora ¢n que su
} mnm.‘a.’ lyo despierta, ya que ella se tiene que ir a trabajar, si le da
~tiempo ‘lo bafia, sino sdlo lo viste y‘pelna, posteriormente lo {leva

con su abuelita, Desayuna solo con su abuclita, al terminar lo lle-
: v-an a.su cuna donde permancce hasta la hora que ilega su mami de
‘trabaljar y le da de comer, al finalizar 1a comida la wmadre lo tx;aa-
“iada a upa pequeﬁa silla para que vea sus programas de televisidn,
’al acabar estos de nuevo es trasladado a su cuna, hasta la hora de

la cena, aproximadamente a las §:30 p.rh., to acuestan a dormir.
Conducta:

Lé. madre 'reflerg que la conducta det paciente es aparentemente nor-
: ) mal, de ncuelrdo .l la edad que é&ste tiene, pues es’'muy plnﬁéador,
inteligente, alegre e impaciente, trata do cooperar en laa acﬁvidaziea
‘.déi‘hogar derucuéxdo con sus limitaciones. . Pero afimma que el nifio
en demasiado ler;-:ble y llora ‘con mucha facilidad, incluso cuando
ella levl'nu el tono d.e vor minimamente y que al sentirge re»cha-ud.o‘
por los demks miembros de la familia trata de hablaries o hacer

" determinadas actitudes para agradarlos,
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2.3 Padecimiesnto actua

El dfa 20 de julio, encontrindese el paciente en su domicilio camen~
zb6 con graves acccsos de tos, Los cuales inclusoc lo hacfan vomitar y
presentar cianosis, ante lo cual la madre s8blo did jugo de limén con

miel, pero poco a poco el cuadro patoldgico fue avanrando,

Hasta que el d{a 2B de julio del presente afio, acude al servicio de
ﬁrgcncias Pediftricas del Hospital 20 de Noviembre" (ISSSTE), a
las 10:45 a.r.n., prescntando francos datos de inguficlencia respirato-
ria, ademas de taquicardia grave, tos producHva y abundante, as{ co
mo. fiebre alta (4;0“(:), ante lo cual bajo previa valoracion médica se
decide ttasladarlo. al servicio de lactantes hospitalizacibn, .seccibn

cardiorrespiratoria del mismo hospital.
Antecedentes patoldgicos personales:

Al nacer ¢l paciente, no presentd respiracibn cspontinea, tardd mu-
;:ito tir,nr':po, en lAl.our (no se esp:c.lﬁci oxacﬁment: el tiempo), ante
lo cual se le tuvo que realizar las maniobras de resucitacién,
Peﬁnlneéi.G en incubadora aproximadamente uns semana por dicho
prubléml. en un hospital de Toluca. No se conocen calificaciones

del Apgar ni del Silverman.



69.

Al m;:s de nacido, le configman a la-madre sobre la malformacién
- de 1a :;aja torbcica y de las cxfrcmidad;- inferiores y supcriores y
padece de distensién abdominal, de la cual no sc precisa la causa,
cursa tamtién coﬁ fiebre y constipacién, Poco tiempo después co-

mienza a presentar datos de insuficiencia resplratoria.

A'los dos aflos de edad, aproximadamente, presenta enfermedades pro
pias de la infancia como lo es: sarampidn y paperas. Posteriormente
un cuadro de flebre tifoidea no muy severa que sec resolvid en poco

tHempo igual que el sarampibn y las paperas.

No tuvo un desarrollo adecuado psicomotor, de acuerdo coun el avance

de su edad, No recibid completo el cuadro de vacunacibm.

Tampoco se le han realizade ningn tipo de intervenciones. quiriirgicas

y se niégan antecedentes transfusionales, fimicos y luéticos.
_Antecedentes patolégicos famillares:

-Abuela materna: . viva, con p:oblelha: de cefalea continua, por hiper-

tensién afterial. Sin tratamiento hasta la fccha,

,-Abﬁelo materno. = Vivo, con cuadro de cirrosis hepitica e hiperten=

- sibn arterial. A la fecha ambas controladas.

Abuela paterna. se desconoce e¢stado de salud,

Abuelo paterno. Se deaconoce estado de sa lud.
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Padre., A la fecha se desconoce el cstado de salud en que se encueen

tra pero sc afirman antecedentos de alcoholistno y diabetes.
Madre. En aparcente buen estado de salud.

" Participacidén del paciente y la familia en el diagndstico, tratarniento

y rehabilitacidn:

El paciente muestra-una buena y activa participacibn, pues no mueas-
tra oposicidn o lanto .ante erl interrogatorio, exploraciéon y los dife=~
) rrel.\teru tratamlentos que se le dan. Por el contrario es mucho muy
qt;ﬁpe.rador v comprensivo en cunnt.q Vn Ia razdn de que & entiende .
que‘e‘l por su bien, por 1o que respecta a la familia podemos decir
que en‘nctiva y positiva, pero ablo por parte de la r;mdre, que ez la
ﬁ;ii::a que. va y acompafia, y que al igual .que el paciente cécpera im-
p‘urhnt’emcnte en aportar datos, adembs de escuchar atent&ne;lte laa
ixidfcnclonea y los consejos médicos y paramédicos, para acatarles
at _.pie de 1a letra y con esto lograr que el tratamiento de su hijc; sea
- eficaz pars su pronta recuperacién.. Por otro lado, diarismente asis
te a l; A\‘Iilill y #e muestra interesada en la evolucidn de satud o gn-’_

fermcdad de su hijo.

2.4 Exploracibn flatea.
Inepecclén general: ‘

Paciente masculino de 4 afloa de cdad, hipotréfico, con dé-aﬁalla I{-,J' .
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slco no adecuado para su edad, reactivo, cooperador, en buen estado

" de alerta, ligeramente deprimido pos su fnternamiento; con malfor-

maciones dseas en miembros inferiores y superiores con lnacpacidad

deambulatoria.

Inspeecidn especifica:

Cabezas

[

b.

Créneo

Dismbriico, debido a que presenta la porcibén frontal mhs pro-
minente de lo normal y con respecto al tronco es mayor propor
cionalmentn, con fontanelas anterior y posterior completamente
fusionadas (cerradas). * Con buena implantacién y distribuclanb
de pelo_, el cual es abundante y d» buena coloracidn, ligeramen-

te y ad d te conservado.

Gara:

Qjos: gimétricca, con globos .oculazrcs ligeramente prominen- .

tes de lo normal, pupilas lsocéricas, normorreflixicas, con -

‘ reflejo palpebral presente y nﬁmal, con buena implantacién y

'dlnlrﬂ‘:uci‘bn de pe‘lulh-. Con mucosas conjuntivales hidrata~

das y adecuada coloracibn.

Nariz: simétrica con raspecto a la linea media corporal, con

narinas permeables, y mucosas hiperemicas y secretantes,



-T2,

Bocl‘x simétrica con respecto & la ifnea mudlvA'corporlnl, sin
é:eoencln de adoncia, con caries dentalcs a nivel de prﬁm.er:;s
molares, Mucosks orales bian hidratadus, carrilios blen con«
Iﬁrmad.os. lengus bien hidratada y sin lesiones aparentes.

© Gon ligera cianosis peribucal.

Orofaringe: con presencia de amfgdalas hiperémicas, hipertrs-

ficas exudativas.

Ofdos: adecuada simetrfa en relacién con los ojos, con pabe-
Ilén auricular bien implantado a cara,; conductos auditivos ex=

ternos permeables, sin abundante coleccién cérea.

: Cuello:
lSh‘nGlﬂco, de corta longitud, ancho, sin presencia de cadena
Vglnglivonnr. sin a!teracion;n _elqﬁeléticln aparentes y- buena
mavilidad, ala paliuci&_m se descartan adenomegalias, -inclu-
yendo li ya mencionada cadena glngll;)n-r. trhquea cen.trnl; ’
desplazable y no dolorosa. Con presencia de pulscs carod-

deos, hombcrotos y sin crbnicos en el radial.

'

Tbrax:
o De forma y volumeri anormal, ya que hay deformacidn bsea

en arcos costales, lo gue ocasiona que la caja to;iclca sea

mbs pequefia y re'ltrlhgidl. lo que traduce compresibn wrﬁ-
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cica, con presencia de tiros intercostales y retraccibn xifoi-
dea, respiracidn superficial y movimientos incoordinadoa con
respecto al abdominal. Avea card{aca dentro de tmites nore

males, ligera cardiomegalia y se palpan defarmaciones ¢n ar-

cos costales.

Se distinguen vibraciones de carficter normal, Campos pulnig_
nares con presencia de estertores crepitantes en zona basal,

siendo mis Importantes eatos en firea basal dorecha pulmonar.
R.uidés cardfacos tanto en foco pulmonar como abrtico, tricus-

pideo, mitral, y apical sincrénicos, ritmicos de buena intensi

dad, sin presencia de ruldos agregados {soplos).

.deamen:
Se observa globoao, con presencia de ligeras disocias de acuer
d6- a los movimientos respiratori'os; depresible no doloroso,
no se palpan visceromegslias en laa difercntes freas (regibn
Qp{gﬁllﬂcs. regibn wmbilical, hiﬁgﬁstﬂca. tumbar izquierda
y derecha, regibp tifaca e hipocondric i{zquicrdo), excepto en
bipocondrio derecho, ya que hay ligera hépntom_egaiii. A la
percuslén se distingue ronido mate, en todas las Sreas del abe
domen, excepts en hipocondric derecho, ya que ahf ef sonido
es imphknico {eve, se perciben la adecuada peristalsis intea-

tinal,
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fxtrcmidndus superiores:
Asimeétricas, ya que la extremidad superior derecha es méas
corta que la izquierda, en ambap se percibe un arqueamiento
marcado con movilidad disminuida. Pero en relacion con el
tronco ambas son mis largas. Se palpan pulses radiales nor

morrfooicos y sincrbnicos.

Extremidades inferiores:
Asimétiicas, la extremidad inferior derecha mks corta que la
izquierds y también con presencia de arquelxniento. mércado.
con incapacidad de movilidad. Con relacifn a.l tronco son
més cortas. Con reflejos osteotendinosos presentes y m;nna-
les, se palpan pulsos, popliteo y femoral, sincrbnicos y nor-
morr{tmicos con ligera pérdida de sensibilidad (disnea), ede-

matizadas 'y sin buen tono muscular.

. Anot

Bien formado y permeable. Al tacto rech_l tono de esfinter
relajado, fmpula vacfa, no presenta protu-{o;\es. ni el tacto ‘7 .
es doloroso.’

s

Genitales:
‘ Testlculos descendidos, pene de menor tamafio al que corres-
ponde a la edad del niflo, con presencia de fimosis y conduct_,o‘

vesical permeabls,



. - Columna vertebral:

T5.

Sin alteraciones aparentes cn cusnto a su simetr{a y composi-

cién.
Fecha de realizacidn: 30-VII-88,

2,5 Exfmenes de laboratorio y gablnets:

L-aboratorio:

Fecha Tipo ) Gifras normales

' 28-VIll-88 Examen general

de orina:

pH & (keido)
Aibmina Negativa
X Gluc.oua Negativa
A;etohn Negativa
Pilirrubina Negativa
Homc;globlna Neg'_nﬁ.va

Quimica sangufnea:

Glacosa 60-100 mg/dl

| Greatinina L75-1.2 mg/dl
¢oz 25 - 35 mm/Hg
Clore 99-110 mEq/1

Sodio 134-144 MEq/1

Cifras del paclerte

6.2
Negativa
Negativa

Negativa

Negativa

Negativa

79 mg/dl
«95 wg/dl
105 mEq/1
los mEq/!‘

138 mEq/1
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Fecha Tipo Cifras normalos Cifras del paciente

30-VI[-88 (uimica sanguinea

F6sforo 2.4-4,7 mg.% 2.5 mg%
Calcio 9 - 11 mg% 9.0 mg.%
9-VUi-88 V.D.R.UL. Negativo "~ Negativo

20-VII-88 Biometrfa he-

mbtica:

Hemoglobins 12,8 -~ 17 gr. 12,1 mg/at

Hematocrito 45 - 60 mi% 44 Mm%

Leucocitos © 5000-10000 mm3 12,500 mm3

Monocitos A 4 -9 6

Segmentados 45 - 65 73
Observaciones:

-En- realidad todas las cifras que Vmu-ltz'u'l rc:;ulhdbl de a:tﬁdﬁo de

‘ ?‘bor:toxio estin entre l{mites normales, excepto \a cifra rep.(;r'mda :

de GOz del dfa 28 do julio, 1s cust eath sltexads y es debido sl pro-
Blema de hipoventilacidn causado éste a su vez por el procesc neumbe-
nico presents Ven el pacients, el cual también causa alteracibn en ilas

cifras de leucocitos y segmentados reportados el dia Zo/Vfll/BB, ya

éua estos un pr infecci como . lo es la neumonia.



Gabinete:
Tipo '
1. Estudio radiolégico

.
oseo completo,

. Electrocnrdiograma

(ECG)

FUENTE: Expediente del

T7a

_ Observaciones:

Se observan malformaciones cn extre-
midades tanto superiores comp inferio
res, manificstas cstas por arqueamien
to y acortamiento &seo, asl como el
mismo problema a nivel de arcos cos-
tales, lo cual traduce compresién torfi-

cieca.

Este reportd arritmias de tipo taquicar-
dia, principalmente, as{ como afeccibn
en la adecuada conduccibn de ventriculo

derecho a izquierdo.

paciente.
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2.5 Diagnbdstico da cafocrmeria.

Paciente precsceolar, con edad aparente a la cronolbgica en lo que
respecta a factores somatométrices: con buen estade de alerta,
reactivo y aparentemente tranquilo, con ligera palidez de tegumentos,
mucosas hlidratadas, con tono y movimientos musculares disminuidos;
con presencia de malformaciones 6seas en miembros superiores y
mienbros inferiores, las cuales se manifiestan por arqueamiento y
acortamicnto de estos, as{ como de caja toracica (compresidon torh-
cica)s Presenta signos de insuficiencia respiratoria (Hros intercos-
tales, aleteo nasal, retracciébn xifoidea y cianosis), as{ como dianca
y taquicardia de esfuerzo. Con signos vif.ale.s estables y normales
con. excepcidn de la temperatara (hipertermia de 39-40°C), {frecuentes
y la frecuencia respiratoria que se acelera y es superficial. - Proce-

dente de un nivel sociceconémico bajo, con malos habitos higiénicos

y nutricionales.



Il.  PLAN DE ATENCION DE ENFERMERIA ( d’,ﬁ

3.1 Desarrolle del plan.
Datos de identificacidn:

Nomtre: AM.C.; Sexo: masculino; Edad: 4 afios
Servicio: Hospitallizacién Lactantes Seccibn Cardiorrespiratoria,
Cama: 5102
Diagndstico madico:

Osteogeneesis Imperfecta con compromiso cardiorrespiratorio,

{Neumonfa ¢ Insuficiencia Cardfaca).
Diagnbstico de. enfermerfa:

Paciente preescolar, con edad aparente a larcrono'lf:glrca en lo que res
pqcta a factorgu somatométricos; con buen estado de alerta, reac.tivo
' lpp:?nhmente tranquilo, con ligera palidez de bgqmgnml. mucosas
:hi‘diat-d;-, con tono y mo.v{ml.ntos musculares dl-l;mlnuldo;: con'pre
sencia de malformacionas Sseas en miembros superiores y miembros .
inferiores, las cuales se manifiestan p'or arqueamiento y acormnieﬁto .
de éstos, asf como de caja torficica (compresibn torficics)s Presenta
dgno; de insuficiencia respiratorla (tiros intercostales, aleteo nasal,
retraccibn xifoidea y clancsls), asf como di-.mu y taquicardia de Qi-.

lua-rsc. Con signos vitales estables y normales con excepcldn de la
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temperatura (hipertermia de 39-40°C), frecuentes y la frecuencia res
piratoria que se acelera y es superf{icial. Procedente de un nivel

socloecondmico bajo, con malos hibitos higiénicos y nutriclonales,

Objetivos:
General, Dar atencién de enfermerfa general y especlfica a pa-
ciente con Osteogénesis Unperfecta y coﬂ\plicacian cardiorrespi-

ratoria,

Especlficos: favorecer la adecuada oxigenacldn del organismo y

_ haya una adecuada funcién respiratoria y cardfaca.

Proporclionar medidas terapéuticas que favorezcan el manteni-

miento de la constante fisioldgica de la temperatura.

Valorar y evitar la acumulacién de secreciones en vias respira-

‘torias para mantener la via adrea permeable.

Analizar la Importancia de proporcionar un ambiente tranquilo

_ y agradable para contribuir a la pronta recuperacibn del pacien-
te,

Evitar la formacién de filceras de declibitc y el aumente pro-

gresivo y rfipido de la hipertrofla mulcul_ar on el paclente.

Dar adecuada alimentacibn, ¢onfort e higiene al pacients.
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Valorar la importancia de dat orientacibn a los familiares sobre

el trato y culdado del pacicnte.
Proparciénar al paciente apoyo psicoldgico.

"Problema 1. Osteogénesis Imperfecia.

Manifestaciones clinicas del problema:

Deformidad ar;gu[lr arqueada de ambas extremidades,

Caja torfcica més angosta y corta, no correspondiente con la
eaéd..

Crineo mls grande con respecto: a la proporcién del cuerpo y.la

edad.

Hipotonia, hipoactividad e incapacidad deambulatoria,

Razdn cient{fica del problema:

T.V.av osteogénesia imperfecta es un trastorno hereditario del tejido con-
juntivo 8seo,. tranamitido habitualmente con carfcrer autostunico domi-
nante. Fueden aparccer dos tipos clfnicos: a) congénita en la cua;l.
las fracturas ocurren in fitero; y b) tard{a, donde las Iracmrgarnpa-

53/

recen despuéa del nacimiento.

53/ Salter, A.B., cp.cit., p. 131



Se caracteriza por [ragilidad dsea excesiva, con formbcidn no com -
pleta de los hucsos, debido a altaracién del tejido conjuntive, lo que
provoca la no correcta conformacibn dsca y surjs el arqueamiento, la

estrechcz y la tongitud correcta.

Ahora bien, si recordamos la funcidn &sea, sabremos que dentro de
eatas esth la de sor sostén y palanca de los miscalos para realizar’
la adecusda funeibn motriz, y para ésto se debe tormnar en cuenta de
.igu.al manera, el proceso de insercibn muscular en el hueso, el cual
‘para lograr la adecuada insercién debe contar con integridad y resis-
Qr;cia adecuads. For lo que en el cazo de la osteogéneais impersfec~
ta, por la fragilidad y deformacién 6sca presente, no puede cumplirse
ad.ecuadaxnnnte con dar la tonicidad adecudda a los mfiisculos ni con la
funcién motriz, pues no existe la suficliente palanca y fuerra para *

54/

mantener al paciente de pie y pueda caminar,
Acciones de enfermerfa:

1, Tratar de que el nifio se integre socialmente, de acuerdo
& sua limitaciones y aprenda a vivir con cllas, a través

de apoyo y tratamieato psicoldgico.

54/ Thidem.,
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Razbn cientffica de las acciones:

El aspecto psicoldgico es algo que con mucha frecuencia se desculda
en el paciente, ain siendo estc uno de los factorcs de gran importan

cia, para el tratamiento y desarrollo emocional del paciente.

Las malformaziones de cualquier tipo puecden causar al que las pade-

ce un problema paicol8gico de inferioridad e inseguridad grave, pero

esto afortunadamente puede llegar a disminuirse e incluso evitarse en
el paciente, a través de un tratamiento psicolégico y un apoyo e inte-
rés de integrar al individuo que lo padece a su sociedad, alin con aus
’ llnlitacloneu. De ahf la importancia de que cl personal de eunfermerfa
- aepa dc la imporhnch del culdado del aspecto pslcologlco del pacien-
te‘.’ para que pueda otorgar el debido apoyo en el momento necesario.

Este apoyo puede darse d-i una manera sencilla, a través de dar afec-

to, reconocimiento, independencia y respeto entre otras.

2. : ‘Dar orientaciébn a los familiares sobre el trato y cuidado del

nifio.
Razdn cientifica de las acciones:

Debido ni lenﬁmi‘nto de amor gque ta familia tiene por su paciente,
por ver y vivir junto con &l su problema patoldgico, en muchas oca-

siones tiende a la sobreproteccién del mismo, creyendo que con esto

ﬁ Fuerst,' E.V,: Principios fundamentales de enfermerfa, p. 116
56, Ibldem., pe 120 .
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lo. ayudarin, pero en realidad lo que hacen es inutilizarlo y fementar

en &l la inseguridad y dependencia.

Segln ostudios paicoldgicos, han demostrado que la sobreproteccion
es traducida por el niflo, como que &l es incapaz de hacer alge por
s{ mismo, y que sicmpre tendri que depender de alguien para reali-
zar actividades y poder vivir, &sto acarrea el problema de sentimien
to de inferioridad y angustia en el nifio, lo que repreacnta, a su vez

un obstficulo importante para su adaptacidn social.
3. Ejercicios pasivos en extremidades.
Razén cientifica de las acciones:

Los ejercicios pasives son aquellos que proporciona el personal de
enfermerfa a pacientes con incapacidad de libre o voluntario movi«
miento, a través de masazjes, con ta finalidad de favorecer la circu
lacién en gencral, pero principalimente la circulacién de retorno pa-

ra as{ evitar problemas cardiovasculares.
4. Cambios frecuentes de pesicidn,
Razbdn cientffica de las acciones:

Los camblos frecuentes de posicién son con el objeto de evitar las



'_ Glceras de declibito que son zonas irritadas o enrojecidas que poste-

- riormente producen deterioro progresive del tejido subcutineo con
destruccién. Estas son debido a la presifm’ continua que se vjerce
sobr; daterminada superficie corporal, aobre otra dura y &spera,

por largo tiempo y en una misma posicién.éy

" Problema 2, Neumonfa,

Manifestaciones cl{nicas del problema:

1, tnsuficiencia respiratoria (aleteo nasal, retr;ccién xifofdea,

tiros intercostales, ciancsis y disnea de esfuerzo).
Razén cient{fica de las manifestacionea:

Debido a la compresidn torficica existente, hay una reducclbir en es-
pacio del Area pulmonar, lo cual no permite la expansibn y ventila-
cibn adecuada de los pulmones, esto trae como consecuencia una hi-
pov;nﬁladﬁn que permite la acumulacidn de secreciones en las partes

basales pulmonares, dichas sacreciones actfian a su vex como {avora- ’

ble ﬁedio de cultivo bacteriano, principal te de o8 ¥ esto
“es lo que Iav;:rece la presencia de una grave infeceldn como lo es la

neumonfa, Pucs al penctrar la bacteria produce irritacibn y exuda-

cién de los llveolol. los cuales se llenan de di.cho exudado ¥ no per-

mite que se efectle un adecuado intercambio gasecso, necesario para
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: _q;xbri.: tos rcquork‘nicntoa fisiolbgicos de O, .Pnr lo que ante esto
el organ;:mo‘ responde con mecanismos compensadores que buscan
cubrix este déficit, dichos mecanismos son: ¢! ensanchamiento au-
‘mcnt.u‘i‘o de narinas, expansién awnentada de los mfsculos intercosta
l?l, qQue. causa elevu:ll?n y empuje 8 las costillas, pero a la vez jala‘
;1 apéndlce xifoldes (retraccién xifoidea), Una manifestacion ixnpqi'-
‘trante de falta de oxigenacibn de los tejidos es el cambio de colora=-

58/

cibn drerl:l piel. Lla cual se torna en color azuloso oscuro (cianosis),
Acciones de enfermerfa:

. i.' . Oxlg.?uoterapia por med‘io de Croupegte.

~R.§z5nchnﬁﬂcl de las acciones: .

con (ines terapéuticos,

Se Ulama oxigenoterapta a la aplicaciébn de Oz

Et x'equedﬁxlento de oxfgeno esvarlable, seghn la naturateza de las
éﬁlula-, poro el‘tundu’hent-!mente‘ importante en las ‘célula- nervioce
‘sas. FEl oxfgenc es un gas de vital importancia para el funcionamien
_to de las células n;:vionn-. Su falta provoca cambios de color en ‘
[N piel y mucosas (cianosis}, signo importunté que no de 'dehe‘dejpyl{
‘pasar inadvertido, pues de no corregir esta falta de oxlgénnci&n el

: 7
paciente. puede morir. '

58/ Smith Germain, gp.cit., p. 319
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2. Posicibn semifowler.
" Razén cientifica de las acciones:

La poalcibn favorece la mayoer expansidn y ventilacidn pulmonarv, ya
que por gravedad desciende el est&mago y se logra mayor csepacio,
ademés de permitir con mayor facilidad i{a entrada de aire mﬁﬁ di-

" fecto al tracto respiratorio y por ende facilita y acelera la’ captacién

de Q.
3, Fistoterapia pulmonar (puBiopercusibn)
Razén clent{fica de las acciomes:

La.ﬁnalld&d u objetivo que se busca con la pufiopercusidn, es que a
’ttljvél de ella se evita que se adh!e;'nn a-los cami)os pulmnonares, pues

: ;_:or' 1a vibracibn que se producg se logra el despi‘endimiento de las se -’
creciones, que de permanecer a!x( favorecerion la proliferacién de la ‘
bacteria y por ende la parsistencia de in!ecci&p, adernas de favore-

. cer que no exista obstraccién para el adecuado intercambio glleoao'.éi/
1. WNebulizacibn por medio del micronebulizador 20 cc x 15' ¢/4 hr..
Razén cientfifica de las acciones:

La nebulizacién es la administracién de medicamentos y g§ases-tera-

péuticos por las vias respiratorias, a través de un tubo.

§2/ " King, M. Eunice; Técnicas de enfermerta; p. 227




aéres tibre y el eviter el aclimulo de secreciones que pu
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El alre hGmedo que st expele también por objetivo que tas secrecio~

nes drenen con facilidad hacla sl exterior y no se adhieran a los cam
pos pulmonares y obstruyan el intercambio gaseoso.

5. Aspiracidn de secreciones.

Razbn cient{fica de las accloncs:

La aspiracibn se realiza a traves de la introd

wecidon de una sona, la
cusl o3 conectads & un aparat

succionador, a la cavidad oral y na-
sal, con el objetive de extraer ias secreciones, pera evitar gue se
obutxxiyu ol paso del Oy y la salida de GO, O sea, mantener wia -

eden actuar
como medio de cultivo de microorganiamos patbganos,

6, Tema de frecuencia respiratoria; cada 4 horas.

Ragbn cientffica de las acciones:

La frecuencia respiratoria es una constante de manifestacibn de vida.

De abf la imporunch de ilevar un chequeo y control de \a ml.sma.

uobre todo en pmciente con patologis de viss respiratorias pues el
chequeo nos V& a aportar datos sobre 1a evolucibn de la patologfa o

bien su suparscién., Adembs de determinar lmportantumente is pauta

del tratamiento & ngu&r.w

.40/ Ibidems, Pe 229
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2. Manifestaciones ctinicas del problema:
Hiperlermia,
Razdn cientifica de las manifestaciones:

La h{pe-x'zamil es la elevacidn de I temperatura por arriba de cifras
normales. Y se presenta como mnpuih del organismo ante la inva-
. arﬁmvde un agente extrafio (microbic). Por 1o que constituye una ila-
mada de alarma que indics gue ol organismo ha perdido el equilibrio

en su homedstasis.
Acclones de enfemmerfa:

k. Control de la temperatura por medios flsicos. (Bafio completo

con aguas tibia y aplicacibn de compresas hiumedo-fr{as).
Razén cientifica de las acciones:

S ta hipertermis pr-ovocl lealfn a todss las células del organismo pero

‘ ﬁiincip'ilniente de lus neuronas,.

~El fr{o aplicado por medio de compresas en la cabeza favorece la ba-
ja de la temperatura del cuerpo mis ripido que si su aplicacién se
realizara en otra .parle del cuerpo, debido a que en la cabeza se o=

caliza el hipothtamo donde se ubica el centro regulador de la te,myper:_:_
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61
tura y su estimulacibn de esta forma os mis directa.

3. . Manlfeataciones clinicas del problema:

Secrecibn abundante y tos paroxistica.

Razbn cientifica de tas manifcstaciones:

En la reumonfa ase produce ia {critacidon de vias respiratorias por es

tﬁx_\u?o det microblo invasor {neumococo principal te): dicho est{-
mulo provoca la producelbn y secrecién de sxudado, el cusl se voat-
ve abundante, Ante este mecanismo de respuesta surge otro meca-

" nismo de defenys del organiemo que cs la tow, la cusl es af sintoma
mis camln de la enfermedad respiratoria, En af, la tos &8 unz ex-
pulstén convulsiva y ruldosa del aire de los pulmones, debida & la
frritacibn. de la membrana gue recubre crique; y bronguios que da
como un esfuarzo por expulsar el agents extrafio que esth cnul;ndo

ts irritacibn, £y
Acciones de enfermerla:

1. Nebuii:nclonel.

- Razbn cientlfica de las acciones: Igual a la anterior.

2% Astatencia dufante los accesos detos en caso requeTidos

' 81/ IDbidem., p. 160 L -

62/ Smith Germain, pp.cit,, p. 322
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" Razbn cientifica de las acclones:

Cuando ge presentan los acceso de tos el esfuerszo que realiza ¢l ore
ganismo ¢s (an grande que incluso pueden provocar. vbmito, es por
© eso gue la enfermera debe datar al cuidado del paciente, ya que &s-

w podria en un moments dado broncoaspirar,

e Ministracidn de Penicilina sbdica C, 89,000 unidades via. intra-

muscular,
Razbn clentifica de las acclonen:

a penicilina es un antibidtico, Su mecanismo de acclbén 1o ejerce
al inhibir la reaccién de la transpeptidasa, paraz irmpedir de esa ma~-
nera la formacién de peptadoglicano, un componente importants de la
_pared bac&ﬁul. Ejerce actividad ablertamente antibacteriana, Vcon-
:ra el staphilococo, estreptococo y neurnococo. " tndicada en infeccio-
ne‘a como septicemia, nenmonfa, meningitis,principalmente.

Contraindicade en personas alérgicas a este medicamento.
Problema 3. Cardiopatfa.
Mianifestaciones clinicas del probiema:

1, TInsuficiencia cardfaca.

:3/- Rodriguez Carranza, Rodolfo, Vademecum académice de medica-
mentos, p. 667 :
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"Razbn cienlifica de las manifestaciones:

Ante cl probdlema respiratorio, debido a la compresion toricica, vie-
ne a colacidn la insuficiencia cardiaca. Ya que al no haber en el flu
jo ecirculatorio la canrdad de O, necesaria, el corazdn responde de
manera de‘mandante, trabajando aGn mis con un bombeo mas ripide y
fuerte que et normal. Ante esto entran ;m juego diversos mecanismos
cbmpcnsado:es. como to es la mayor aclividad simpitica. Pero c‘ua.:_-:_
do estos mecanismos se agotan, producen retencibn excesiva dc sal y
agua, por inadecuada fum:ién renina angiotensina-aldosterona. Ante
eqto el corazbn ali ver aumentado su aporte de .volumen circulatorio
por la retencibn de lfquido, .se ve oblifado a aumentar el gasto car-
-dfaco y por lo tanto, bom‘bearbcon mayor frecuencia y [uerza, lo.que
lo lleva en un mameato dado, #l csta situacidén no es. controlada, a.

&

caer ‘en la insuficiencia y daflo,

Acciones de enfermeria:

le Gontrot de l{quidos, (cuantificacidén de ingresos y egresos). |
Razén cientifica @= las acciones:

A través del control de liquides sc puede hacer la valoracidn de'la

cantidad de Mquido que estd liberande o reteniendo el organismo, y

de este modo poder wmnocer cn forma aproximada la canﬁdad de el.eg__:
- trolitos que se pueden perder o retener y valorar la importancia de

64/ Smith-Germain; _op.eit., p. 383



93,

dicha situacidn y actuar en forma cfipida y adecuada con =i tratamien
to oportuno y eficaz, con el objeto de prevenir complicaciones en ol

pacicnte, -

Los electrolitos mhs importantes en el organismo son: Sodio 130/kEa/l

Potasio 3-4 mEq/l; Cloro 96-106 mEq/l.

2« - Manifestacidn cifnica del problema:

Taquicardia.
Razén cientifica de las manifestaciones:

La taquicardia ¢s una axritmia, debida a la formacibn de impulsos
en el nodo Av o haz de His en forma regular v rhpida. En la inou-
- ficlencla se hace presente por el esfuerzo exagerado «;lue realiza el

66/

corazdn 3l bombear, para cubrir la demanda del organismo.

Acciones de enfermerfa:

1. Ministracién de Digoxina 45 mgs. via oral,

. Razén clentifica de las acciones:

L.a Digoxina es un digitilico que tiene accidn o cfecte cardiovascular

: " directo, ya gue aumenta la fuerza de cont;accif)_n del miocardio,. esta
accidn inutragica, pohlti'ia, aumenta gl gasto cardfaco, disminuye la .
65/ Krupp, Marcus, opecits, p. 255 ' '

66/ Fuerst, E.B., op.cit., p. 123
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Apresir’m venosa y el tamafio del corazbn e inhibe la taquicardia refle-
ja. Esth Lﬁdlcada en Mnsuficlencia Gardfaca congestiva y contraindie-

67
cada en bloquuee auriculoventricular,
2. . Ministracitn de Furosemide 10 mg. via oral,
Razén clentifica de Las acciones:

.Draga pertenecientse a un grupo de diuréticos que logran una dluresis
;n‘ﬂma. Do inicio de accibn chpida, actlia principalments inhiblenda
la reabsorcibn de Cloruro de Sodio en la rama ascendente del asa de
Henle. Indicado en edermna agudo pulmonar y en edema de origen car
dfaco.

3. Toma de frecuencia cardfaca cada 4 horas.

Razbn cientffica de las acclones:

La toma ‘de la frecuencia card{aca nos proporciona datos sobre el
estado de salud o enfermedad del pacients. - Ademmis que dicho re-
glatro de la frecuencia . es muy necesario, ya que no se debe pasar
por alto que se-le esth vmirﬁ.strando la Digoxina y se tiene que eatar
valorando los efectos digithlicos de este, para saber si se sig.na,r

~ disminuye o suspende la ministracibn de diche medicamento.

4, - Registro de curva de temperatum
81/ Rodriguez Carranza, Rodolfo; op.cit,, p. 264

58/ phigem., p. 397
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Razén clent{fica de las acciones:

Por medio del registro dlario de la temperatura en la grafica nos
podemos dar cuenta de la evolucién o superacibn del cuadro im’cccio-'
80, presente en el paciente. Y, adembs, de poder observar las ca-

racterfsticas de la fiebre.
. Problema 4. - Retrazo en el crecimiento.
Manifestaciones clfnicas del problema:

Talta menor de la que corresponde a la edad.

‘Peso menor dei que corresponde a la edad.
Razbn clent{fica de las manifestaciones:

EL retraso en ol crecimiento es debido pmclﬁhenh a la ostec-.’
ééneuil imperfecta del pacienté, Ya que los huesos no tienen ni au
" conformidad, ni su longitud normal, lo que trael como consecuencia
una alteracién en el denarrol.lb y crecimiento del nifio en re-:l-cl-ax;

: : 89/
con su edad,

‘Acciones de enfermerfa;

1. Toma y registro de datos somatométricos.

' 69/ Fuerst, E.B., op.cit., p. 95
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Razbdn cientifica de las accimos:

La somatometria es un instrumento de gran utilidad que nos permite
valorar el crecimiento en el nifio principalmente, ya qu.e con relacifn
a la edad primeramente sc valora; - peso, talla, perfmetro torhcico,

a9

perfmetro cefalico y pexlmetro. abdominal,
Problema 5. Deficientes habitos higlénizos.
Manifestacliones clf{nicas dal problema:

Descamacibn propia de la plel, mal olor, caracterfatico a ori-

na y evacuacibn,
Rasbn clentifics de las manifestaciones:

L“lv sustancias de desecho propias del organismo actGan como un fam
vorable medio de cultivo y iyud: a la proliferacién de microorganis=-
rﬁcs, los cuales pueden causar serias infecciones en el organismo.
Por otra parte, dichas suatancias de del.echo al contacto con el aire
gen;::;n,mnl olor, ademBs de provocar irritaciones en la piel sl no

se’ elimina a través del bafio dlario.

Acciones ‘dé enfermeria:

1. Baflo diario de artesa,

7_0./ Valenzuela, R.H.; op.cit., p. 695



7.

Razbn cientffica de las acciones:

La cafda del agua, la friceidn v el jabdn, favorecen la eliminacién
de microorganismes por arrastre mecinico, El jabbn saponifica las
gra.as y quita los malos olores del cuerpo. Y es muy importante
estar conscientes que los buenos hﬁhiton higiénicos evitan que se ge-
neren infecciones en el organismo y proporciona comodidad y bienes=~

7]

tar al paciente.

* 71/, King, M. Unice; op.cit., p. 327



CONCLUSIONES

La‘ QOuateoglnesis Imperfecta es un padecimicnte de origen heredilario,
éuya alteracibn se sitQa bisicamente en el tejido conjuntive dscos Se
clasifica. ¢n base a su tiempo de inicio en congénite (tipo fetal) y

tardia; en la primmera las fracturas ocurren in Gtero y en la segunda,
después del nacimicnto. Su trf{ada sintomaloldgica consiste en, éran

fragilidad bsca, tono azuloso de esclerbticas y sordera.

Este padecimiento por razanes desconocidas ataca en mayor propor-
¢cién a hombres que a mujeres, pero afortunadamente sua {ndices de
morbimortalidad son muy bajos. Y digo afortunadamente, porquc'de_g'
graciadamente el tratamiento de dicha enfermedad es blsicamente pa-
leativo y las complicaciones y gscuclas que trae consigo son graves

para el paciente que padece esta patologia.

Ahora bien, por lo que.respecta al paclente, se puede decir que dis-
minuyeron notablemente los s{ntomas pulmonares y cardfacos que en
-un ﬁrghcipio. dado a su gravedad, lo hicieron ingresar a la unidad
Buspitalaria. Esta mejorfa en el paciente nos habla de que hubo un
buen control . médico y de enfermerfa de Ios problemas cardiorresp.i-
ratorios, se habla de control, ya que desgraciadamente eatos sinto-
mas aparecerin de nuevo y tal vez en formm mbs grave, pues el

problema de osteogénesis imperfecta, que es la causa directa de



99.

dichos problemas cardlorrespiratorios, persistirhn para al rasto de
vid; que le quede sl pifio, pues debido a que s de tipo congénito se
imposibuih m&n el control del padecimiento y su curacién es impo~
sible, seglin criterlos médicos, por 1o que el prondstico de vida del
paciente es muy malo, ya que debldo a le osteogénesis imperfecta

que se presents & nivel de tbrax, el pacients Ilegarf a Ia muerta por

caunsap cardiorrespiratorias.

Por lo que el dfa 12 de agosto de! presente aflo, ya con su cuadro
sintomatolbgico agudo perfectamonte controiade y con receta médica
para tratamicato en casa, el paciente es dado de alta, ya que su

maneje por el moments no requiere de honpitalizacibn.

ElL esmdio clinico en Proceso de Atencibn de Enfermerfa significd

- para mi un gran esfuerzo, pero también una gran sstiefaccibn y ene
asefianza,  pues me aportd muchos conocimientos y me hizo reflexionar

|y comprabar en la grap importancia que ticne el de realizar un estu-
dio de eats {ndole ylarn poder day una adecuada y profesional atencibn
de cxx!ertr;.er!a gque asegure el Exito de au principal objeHivo que es ol
de contribuir bajo firmmes bascs teﬁrlcc-pxlﬂcﬁcna. a la prevencidn,
curacibn y rehabilitacién de la enfermedad del paciente. Ademés de
fomentar en mi el deseo y gusto por la investigaci¥n que abre el

campo del conacimiento.
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