orphan Y

DoporucCeni pro vedeni anestezie u

Poruch autistického spektra

Nazev nemoci: Poruchy autistického spektra (ASD) podle DSM-5

ICD 10: F 84: Pervazivni vyvojové poruchy
F 84.0: Autisticka porucha
F 84.2: Rettlliv syndrom (neni soucasti ASD)
F 84.3: Jina détska dezintegraéni porucha
F 84.5: Aspergeriv syndrom
F 84.8: Jiné pervazivni vyvojové poruchy
F 84.9: Pervazivni vyvojova porucha, nespecificka

Synonyma: Autisticka porucha, détsky autismus, pervazivni vyvojové poruchy — dale
nespecifikované, atypicky autismus, Aspergeriv syndrom, vysokofunkéni autismus

Souhrn o nemoci:

ASD je neurovyvojova porucha, €asto identifikovana v Casném détstvi a charakterizovana
funkénim zhorSenim socialni komunikace, omezenymi zajmy a opakovanym chovanim.
Termin ASD je definovan podle DSM-5 (Diagnosticky a statisticky manual duSevnich
poruch), zahrnuje vS8echny diagnostické terminy, které byly dfive pouzity, vcCetné
Aspergerova syndromu, autistické poruchy, pervazivni vyvojové poruchy - dale
nespecifikované (PDD-NOS).

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedine¢ny

MoZna Spatna diagnoza

“ Vice informaci o nemoci, referenénim centriim a organiza¢ni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Porucha autistického spektra (ASD) postihuje 1 z 88 déti v USA, jeden z 56 chlapcl je
postizen. Je spojena s mentalnim postizenim v 55 %, s jinymi poruchami mentalniho zdravi,
véetné ADHD, Uzkosti a poruch chovani v 70 % a s epilepsii ve 30 %. Casté i vzacné
genetické varianty, stejné jako environmentalni faktory, pravdépodobné pfispivaji k riziku
ASD. Integrovanou analyzou de novo vzniklych &isel variant kopii, indeld a jednoduchych
nukleotidovych variant, je v soucasné dobé s rizikem ASD spojeno 71 genetickych lokusu.
Geny, které reguluji chromatin, transkripci a tvorbu synapse, jsou zapojeny i do patogeneze
ASD. Tento komplexni geneticky obraz s velkou variabilitou klinické prezentace naznacduje,
ze v budoucnu mohou byt identifikovany dalsi subtypy ASD.

Pfrestoze ,Zadné dvé déti s autismem nejsou stejné”, vSichni sdileji nékteré spolecné rysy
vCetné abnormalni smyslové zpracovani, které je mize pFedisponovat ke smyslovému
pretizeni v béZném nemocni¢nim prostfedi. Smyslova citlivost muze postihnout 42—-80 %
jednotlivell s ASD. Mohou na ni reagovat pfemrsténé, nebo naopak nedostate¢né. Patfi mezi
né zvukové, vizualni, chutové a hmatoveé viemy.

Management je rozdélen do farmakologickych a nefarmakologickych intervenci.
Farmakologické intervence zahrnuji atypicka antipsychotika, které maji za cil kontrolovat
naro¢né chovani a agresivitu, antidepresiva (SSRI a SNRI) ke zlep3eni opakujiciho se
chovani stejné jako uzkosti/deprese, alfa-2 agonisty ke zlepSeni iritability a smyslové
precitlivélosti a také poruch spanku a stimulancia k terapii hyperreaktivity, impulzivity a
nepozornosti. Antikonvulziva jsou pouzivana ke kontrole kife€ovych zachvata.

Nefarmakologické intervence zahrnuji rozmanitou skupina pfistupl, jako je aplikovana
analyza chovani, pouziti socialnich pfibéht a vizualni strategie pro usnadnéni porozumeéni.
Kromé toho se Siroce pouzivaji dopliikové a alternativni terapie (CAM). V dobé, kdy je ditéti
pfidélena diagnéza ASD, uz tyto intervence vyzkousSela témér tfetina pacientu. Ve svych
pokynech nedoporucuje Narodniho institutu pro zdravi a péci (National Institute for Health
and Care Excellence) pouzivat k 1é¢bé ASD sekretinovou, chela¢ni nebo hyperbarickou
kyslikovou terapii, protoze neexistuje zadny dikaz, Ze je u€inna, a protoze s jejich pouzitim
je spojeno potencialni posSkozeni. Je dllezité upozornit na pouzivani doplfikovou a
alternativni medicinu.

Maze byt mnoho specifickych anesteziologickych obav u kazdého ditéte s ASD, spoleénymi
anesteziologickymi problémy je kombinace vyznamné uzkosti, nedostatku porozuméni okoli,
smyslové hyperstimulace a smyslového pretizeni ve hluéné nemocnici, komunikaéni
problémy a zména rutiny, které mohou ve svém disledku vyvolat problematické chovani pfi
uvodu a v zotavovaci mistnosti, stejné jako na oddéleni.

Tradi¢né jsou pouzivany omezovaci prostfedky a intramuskularni ketamin. Dale je udavano
podavani peroralniho ketaminu v kombinaci s midazolamem. Také jsou uvadény pfipady
podani alfa-2 agonisty s 93% uspéSnym dokoncenim EEG ve studii Mehta po peroralnim
klonidinu, 98,7% uspéSnosti s MRI nebo EEG v Lubischové studii po pfedevsim
intravenéznim dexmedetomidinu a 84% adekvatni sedaci pro umisténi intravendzni kanyly
nebo uvodu ve studii Zub po peroralnim dexmedetomidinu. V dalSi retrospektivni studii od
Ray a kolektiv byl podavan peroralni dexmedetomidin béhem sedace pro EEG u 18 pacientl
Nedavno byl pouzit vice systematicky pfistup. Zahrnoval pfipravu nemocnice, personalu a
ditéte, stejné jako podani premedikace, pokud to bylo nutné.

Je popisovana €asna identifikace a planovani v pfedstihu a klidna mistnost pro pfijeti

pacienta i jeho zotaveni. Je efektivni a potfebné vénovat vétSi pozornost pfipravé ditéte se
zapojenim socialnich pfibéhl a pouzitim premedikace a osobnich pocitaci/her k rozptyleni
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pfi Uvodu. RodiCe jsou experty na své déti a na jejich nazory by mél bran ohled. Mnoho déti s
ASD mUze spolupracovat, pokud jsou pfipravené a chapou, co se od nich ocekava.

Edukace personalu a uvédoméni si alternativnich komunikaénich metod, pouzivani
jednoduchého jazyka s obrazky, vyhnuti se spousté€um problematického chovani a znalost
zpusobu, jak se vyrovnat s agresivnim chovanim, jsou rovnéz dllezité.

Intramuskularni ketamin a vyznamné omezovani by mély byt pouZivany vzacné a pouze
v krajnich pfipadech.

Typické vykony

D&ti s ASD maji zvy$eny kontakt s nemocniénim prostfedim z mnoha davodd. Uprava
chrupu, MRI, EEG a mnoho dalSich béznych procedur, vyZadujicich celkovou anestezii a
sedaci. Ve studii Van Der Walta a Morana z roku 2011, 57 % pacientl vyzadovalo dentalni a
ORL péci a dalSich 25 % bylo uspavano na vySetfeni (CT v 9 pfipadech, MRI v 6 pfipadech,
4 endoskopie, dva pro kardialni katetrizaci a 2 pro vybaveni potenciall mozkového kmene).

Jak jiz bylo zminéno, Zub, Lubisch, Mehta a Ray uvadéli, Ze pacienti s ASD méli MRI nebo
EEG v celkové anestezii, a Arnoldova studie zahrnovala dentalni vykony. Jsou hlaseny
pfipady jednoho ditéte a jednoho dospélého, vyzZadujicich anestezii pro onkologickou
operaci. Jina studie uvadi, Ze déti sASD jsou o 20 % Castéji hospitalizovany nez
neurotypické déti.

Typ anestezie

Je popisovan inhalaéni i intravenézni zplsob uUvodu do anestezie. Zalezi na individualni
preferenci. Je mozné dité bud sedovat, avSak kde je to mozné, tam se muze spolupracuijici,
pfipravené dité citit povzbuzeno moznosti si vybrat. Dité s ASD muze byt rozptyleno hrackou
nebo mobilnim zafizenim béhem kanylace periferni zily, ale ziejmé& nebude profitovat
z vedené predstavivosti nebo magickych pfibéhl béhem inhalaéniho Uvodu do anestezie.
Vysvétleni musi byt jasna a upfimna.

Nékteré déti nemaji rady obliCejovou masku nebo vuni volatilnich anestetik, jiné nemusi
tolerovat krém lokalniho anestetika pro kanylaci. Nahly davod byl popisovan u neurotypickych
déti, pfi podani peroralniho klonidinu a melatoninu v premedikaci a m(ize byt potencionalné
uzite€ny i v této skupiné pacientl. Je doporu¢eno provedeni dalSich studii.

Nezbytna doplihkova predoperacéni vysetieni (vedle standardni péce)

~J€& znamo, Zze mnohé vzacné medicinské nebo genetické stavy jsou spojeny s autismem.
Desitky genetickych syndromd, vcetné Joubertova syndromu, Smith-Lemli-Opitzova
syndromu, tuberkulézni sklerézy a syndromu fagilniho X jsou znamé tim, Ze zpuUsobuiji
autismus, nékteré s méné nez 50 % penetraci. Nicménég, tyto syndromické formy jsou
povazovany za vzacné pfipady, Zzadna z nich neni odpovédna za vice jak 1 % z ASD
pfipadu.”

Nejvice déti s ASD podstupuje genetické testovani s chromozomalnim microarray a
testovani syndromu fragilniho X. Pokud je diagnostikovan znamy geneticky syndrom s
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anestetickym rizikem, pak je tfeba jej nejprve zvazit, ale pro jejich specificky typ chovani je
tfeba o diagndze ASD rovnéz informovat. Napfiklad tuberézni skleréza je spojena s kie€emi,
mentaini retardaci a facidlnimi angiofibromy. Muze byt spojena s kardidlnimi
rhybdomyosarkomy, velkobuné&cnymi astrocytomy s renalni ucasti a oralnimi lézemi [20].
Lidé s autismem kvali deleci 22q11 (DIGeorguv syndrom) maiji kongenitalni hypoplazii thymu
s vyslednou hypokalcémii a defektem burikami mediované imunity, predisponujici k infekcim.
Pacienti se Smith-Lemli-Opitzovym syndromem mohou byt vnimavi k maligni hypertermii a
maji vSeobecné horSi prognézu. Stejné tak pacienti s autismem kvali deleci 17p11.2
(Syndrom Smithové- Magenisové) nebo TCF4 (Pitt—Hoppkins syndrom) maiji dechové a
spankove problémy, které by byly velmi relevantni pro vykony provadéneé v celkove anestezii.
Pokud je inicialnim fenotypem nékteré z téchto poruch nejprve autismus, pak by tito pacienti
mohli byt zahrnuti pod spole¢ny terminem autismus, pficemz by chybély dulezité dasledky
poznani jejich specifické genetické diagnézy. Chromozomalni microarray testovani je
standardem péce o autistické pacient a mlze byt schopno identifikovat mnoho téchto
genetickych podkladu.

Nejsou nutna zadna specificka pfedoperacni vySetfeni u pacientd s ASD, nicméné je lepSi
provést zakladni vySetfeni potfebna pro chirurgické a diagnostické vykony jako rutinni krevni
testy, kdyZ je pacient v anestezii. Navic je mozZné provést rutinni kontrolu, napfiklad dentalni
prohlidku oportunisticky béhem celkové anestezie, pozadované z jiného divodu (napf. MRI
sken).

Zvlastni psychologicka priprava

Déti s ASD mohou mit Siroké rozmezi intelektualnich a komunikacnich schopnosti. Vysoce
funkéni déti mohou dobfe reagovat na detailni vysvétleni postupu od profesionala, ktery je
pfipraven odpovédét na vSechny jejich otazky. Nemusi mit prospéch z pfibéhd o fiktivnich
postavach, ale mohou se naudit, jak postupovat pfi pfijeti do nemocnice a |é¢bé& pomoci
sekvence Casovych fad, socialnich pfibéhl, které modeluji vhodné chovani, a zkouSeni
nékterych neznamych aspektd péce, jako je aplikace lokalniho anestetického krému nebo
uvod pomoci obli¢ejové masky. Pokud jsou pfedem pfipraveni, mohou tyto déti velmi dobfe
spolupracovat s Iékafskou péc&i bez potfeby sedativni premedikace, je ale tfeba vnimavy
pacient a citlivy pfistup. Oblibena hratka nebo hra muze poskytnout uziteény komfort a
rozptyleni.

Pro déti s kognitivnim poSkozenim a jazykovymi a komunikaénimi dysfunkcemi mohou byt v
Casove linie také uZiteCné, zejména pokud jsou dopinény symboly nebo obrazky, které jsou
prezentovany ve formé znamé ditéti. Mohou pomoci ditéti ve spolupraci s nutnymi postupy,
jako je poznavani novych lidi, vazeni a vySetfeni, a podavani sedativni premedikace
k usnadnéni klidného uvodu do anestezie. Pfitomnost rodi€e pfi uvodu muze byt rovnéz
uzite€na, nebot rodiCe jsou zkuseni v jemném drzeni, kterym pomahaji ditéti v kazdodennich
¢innostech doma nebo jej udrzuji v bezpeci, kdyz jsou rozruSeny. Intramuskularni ketamin a
vyznamné omezovani pohybu by mél byt pouzivany jen vyjimecné a pouze pfi extrémnich
situacich. Pokud je pravdépodobné, Ze bude tfeba pouzit omezovaci prostfedky, mél by byt
pecujici tym informovan a pfipraven zasahnout podle potfeby s pomoci rodice nebo
pecCovatele, a to pokud mozno co nejjemné;jSim zplsobem.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Neni hlasena.
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Zvlastni opatreni pfi polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Nejsou hlaseny.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Antipsychotika mohou zpusobit hypotenzi v celkové anestezii a mohou mit proarytmické
vlastnosti. Je doporuéné je podavat jen sopatrnosti. Klozapin muze zplsobovat
agranulocytézu a hypertermii, problémy se srdeCnim vedenim a hypotenzi. Je doporucené
psychiatrické konzilium, pferuseni Ié¢by mlze predisponovat k dystonii, dyskinézam, deliriu
a psychoze.

Psychostimulancia mohou zvySovat poZzadované davky sedativ a rovnéz riziko hypertenze a
arytmii, snizit prah pro kifeCe a interagovat s vazopresory. Je zde riziko nahlé hypertenze pfi
soucasném podani metylfenidatu a halogenovanych agens. Informace k I1éku doporuéuji, aby
stimulancia nebyla v den operace podavana.

V podavani selektivnich inhibitorli zpétného vychytavani serotoninu (SSRI) by se mélo
pokracovat, ale ne u pacientd podstupujicich vyznamné zakroky v oblasti centralniho
nervového systému, nebot mohou zvySit riziko nutnosti podavani transfuze, kvali svym
ucinkim na desti¢ky, zejména pokud jsou podavany spolec¢né s nesteroidnimi antiflogistiky.

Karbamazepin a valproat jsou Casto pouzivany v terapii epilepsie. Valproat ma potencial
zvysSovat krvacivost kvUli dysfunkci desticek, jeho nezadouci uginky se mohou pohybovat od
drobnych gastrointestinalnich poruch a dysfunkce destiCek po idiosynkrastické reakce.
Karbamazepin indukuje jaterni enzymy a zkracuje trvani efektu jinych I[éCiv, zejména
nedepolarizujicich aminosteroidnich nervosvalovych blokator(, jako je vecuronium. Jeho
nezadouci u€inky zahrnuji syndrom nepfimérené sekrece ADH, hepatitidu a hematologickou
dyskrazii.

Anesteziologicky postup

Je doporuceno perioperacné podavat antiemetika, analgézii a intravendzni hydrataci. Mnoho
déti s ASD muize odmitat medikaci v riznych formach kvili pfecitlivélosti na chut, takze
muze byt pro rodiCe tézké tuto medikaci podat. Predoperacné a béhem vykonu je
doporucené podat medikaci, ktera snizuje riziko emergentni agitace. Tyto Iéky zahrnuiji: alfa-
2 agonisty, propofol v udrzovaci davce nebo jako bolus a/nebo podani opioidd, ketamin nebo
midazolam pfi konci vykonu.

Zvlastni ¢i dopliujici monitorace

Neni hlasena.

Mozné komplikace

Nejsou hlaseny.

www.orphananesthesia.eu 5



http://www.orphananesthesia.eu/

Pooperaéni péce

Déti s ASD mohou byt agitované, kdyz nabudou védomi. Mize byt tézké odliSit bolest,
nauzeu, Uzkost a emergentni delirium a pouzivani formalnich $kal hodnoceni bolesti mize
byt velmi naroéné. U jednodenni chirurgie je na zvazeni €asné vytazeni perifernich
venodznich vstupl a zotavovani pacienta v klidné mistnosti za pfitomnosti rodi€d a véci
zvysSujicich komfort. Pokud je to mozné, naplanovat v€asné propusténi do rodinného
prostfedi domova. Neni nutné trvat na jidle a piti u pacienta pfed propusténim, pokud se
rodice domnivaiji, ze by jejich ditéti bylo pfijemnéjsi jist doma.

Intravendzni a jiné invazivni vstupy (nasogastricka sonda, mocCovy katetr atd.) by mély byt

Vv s

dislokovat, kdyz je dité agitované a v dyskomfortu. Pokud je tfeba intenzivniho pooperacniho
monitorovani, napfiklad po operacich skolibzy, muze byt nutné pacienta pfechodné
pooperacné sedovat a ventilovat, dokud nebude fyziologicky stabilni.

Akutni komplikace spojené s nemoci a jeji vliv na prabéh a zotaveni z anestezie

zpusobené nemoci a poskytujici nastroj k rozliSeni mezi nezadoucimi GcCinky anestezie a
manifestaci onemocnéni

Nejsou hlaseny.

Ambulantni anestezie

Ambulantni anestezie je doporugovana. Cim dfive se dité vrati do svého domova, tim se
snizuje Sance zavaznych pooperacnich problému s chovanim.

Porodnicka anestezie

Neni hlasena.
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