orphan X

Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por

Trastornos del espectro autista

Nombre de la enfermedad: Trastornos del espectro autista (TEA) segun la DSM-5

CIE 10:

F 84. Trastornos generalizados en el desarrollo.

F 84.0. Trastorno autista.

F 84.2. Sindrome de Rett (que no se incluyan en el TEA).

F 84.3. Otro trastorno desintegrativo de la nifiez.

F 84.5. Sindrome de Asperger.

F 84.8. Otros trastornos generalizados del desarrollo.

F 84.9. Trastorno generalizado del desarrollo no especificado.

Sindnimos: Trastorno autista, autismo infantil, trastorno generalizado del desarrollo
no especificado de otro modo, autismo atipico, sindrome de Asperger, autismo
hiperactivo.

El TEA es una alteracién del desarrollo neurocognitivo a menudo identificado a edad
temprana y que se caracteriza por una limitacién en la comunicacién social, desinterés
y conductas repetitivas. El termino TEA, como se define en la DSM-5, incluye todos los
términos diagnosticos que previamente agrupaban al sindrome de Asperger,
trastornos autistas y trastornos generalizados del desarrollo no especificados de otro
modo (TGD-NE).

La medicina evoluciona constantemente y quiza haya nuevos conocimientos no
actualizados en este documento.

Las recomendaciones no son reglas estrictas, sino un marco de referencia para
guiar la toma de decisiones.

Cada paciente es Unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
médico.

El diagndstico puede ser erréneo; en caso de duda, debe ser confirmado.

" Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net

www.orphananesthesia.eu
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Resumen de la enfermnedad

El TEA afecta a 1 de cada 88 nifios en Estados Unidos, de ellos 1 de cada 56
corresponde a varones. Estad asociado con discapacidad intelectual en un 55%, con
otras alteraciones mentales que incluyen ADHD, ansiedad y alteraciones conductuales
en un 70% y epilepsia en un 30%. Hay otras variedades genéticas mas o menos
frecuentes, asi como factores medioambientales pueden contribuir al riesgo de padecer
TEA.

A través del analisis integrado de un nimero de copias de variantes de novo, Indels
(inserciones y deleciones cromosdémicas) y variantes simples de nucle6tidos, se han
localizado 71 loci genéticos de riesgo de asociacion al TEA. Los genes que regulan la
cromatina, transcripcion y formacién de sinapsis han sido relacionados con la
patogénesis del TEA. Esta complejidad genética con gran variedad de presentaciones
clinicas sugieren la existencia de varios subtipos de TEA que seran identificados en un
futuro.

Aunque “no hay dos nifios con autismo iguales”, todos ellos comparten caracteristicas
comunes incluyendo procesamiento sensorial anormal que puede predisponerles a
sobrecargas sensoriales dentro del ambito hospitalario habitual. La sensibilidad
sensorial puede afectar al 42%-80% de los individuos con TEA. Pueden reaccionar en
exceso o tener una disminucién de respuesta a los estimulos. Esto incluye la percepcion
auditiva, visual, gustativa y tactil.

El manejo esta dividido en intervenciones farmacoldgicas y no farmacolégicas. Las
farmacoldgicas incluyen a los antipsicéticos atipicos que estan dirigidos a controlar la
conducta y la agresividad; antidepresivos (ISRS NIRS) para mejorar las conductas
repetitivas, asi como la ansiedad/depresion, los alfa2 agonistas que mejoran la
irritabilidad, y sensibilidad del sensorio, asi como las alteraciones del suefio; y los
estimulantes para tratar la hiperactividad, la falta de atencién y la impulsividad. Los
anticonvulsivantes mejoran el control de los trastornos en enfermedades
proconvulsivantes asociadas.

Las intervenciones no farmacoldgicas incluyen recursos tales como: analisis de
conducta y uso de estrategias visuales y sociales para facilitar la compresién. Existen
ademas terapias complementarias y alternativas empleadas muy a menudo. En el
momento que estos nifilos son diagnosticados de TEA, una tercera parte ya han recibido
estas terapias. Las guias del Instituto Nacional de Salud (NIH) y Calidad recomiendan
no usar secretina, terapias quelantes, u oxigeno hiperbarico para el tratamiento del TEA
en ningun contexto debido a que no hay evidencia de sus beneficios y del dafio potencial
asociado. Es importante la informacién previa acerca de estos tratamientos.

Aungue debe haber precaucion particularizada para la anestesia de cada nifio con TEA,
los problemas anestésicos mas frecuentes son ansiedad significativa, falta de
comprension del entorno, hipersensibilidad sensorial y exceso de sobrecarga sensorial
en un entorno hospitalario ruidoso, dificultad de comunicacién y cambios en sus hébitos
que pueden llevar a cambios en su comportamiento tanto en la induccion anestésica
como en la sala de recuperacion postanestésica y en la sala de hospitalizacion.

Tradicionalmente, se han usado la inmovilizacion manual y ketamina intramuscular.
Posteriormente, se ha comunicado el uso de ketamina oral o la combinacién ketamina
y midazolam. Ademas, existen informes del uso de los agonistas alfa2 que muestran un
93% de éxito para hacer EEG en el estudio de Mehta y cols (clonidina por via oral),
98,7% de éxito para resonancia RM o EEG en el estudio de Lubisch utilizando
principalmente dexmedetomidina intravenosa, y un 84% de sedacion adecuada para la

2



canulacion intravenosa o induccion anestésica en el estudio Zub con dexmedetomidina
oral. En otro estudio retrospectivo de Ray y cols la dexmedetomidina oral fue empleada
para la sedacion durante la realizacion de EEG en 18 pacientes. Estudios sisteméticos
mas recientes han sido realizados. Estos incluyen la preparacion del hospital, personal
médico y nifios, asi como el uso de la premedicacion si se precisa.

Se ha descrito una planificacién precoz en una habitacion adecuada y tranquila tanto en
la admisibn como en la recuperacién. Han resultado efectivos la atencién en la
preparacion de los nifios en su domicilio con cuentos, el uso de premedicacién y juegos
de ordenador para distraerles durante la induccion. Los padres son quien mejor conocen
a sus hijos y sus puntos de vista deberian ser considerados. Muchos nifios con TEA
pueden ser cooperadores en la medida en la que han sido preparados y entienden lo
gue se espera de ellos.

La preparacion del personal sanitario sobre métodos alternativos de comunicacion, uso
de lenguaje sencillo con imagenes, evitar situaciones que alteren la conducta, asi como
maneras de manejar la conducta agresiva son importantes.

El empleo de ketamina intramuscular y métodos de contencién deberian ser utilizados
Unicamente en situaciones de extrema necesidad.

Cirugia habitual

Los nifios con TEA tienen un incremento en su tasa de asistencias hospitalarias por
multiples razones. La remodelacion dental, RM y EEG son algunos de los
procedimientos mas comunes, requiriendo anestesia general o sedacién. En el estudio
de Van der Walt y Moran de 2011, el 57% de los casos requirieron procedimientos
dentales o de ORL y un 25% fueron anestesiados para realizar estudios (9 TC, 6 RM,
endoscopias en 4, cateterismo cardiaco en 2 y exploracién de potenciales en 2 casos.

Como se citd, Zub, Lubish, Metha y Ray comunicaron RM o EEG con sedacion y en el
estudio de Arnold se incluyeron procedimientos dentales. Se comunic6 el caso de un
nifio y el de un adulto joven que fueron sometidos a cirugia oncol6gica con anestesia.
Otro estudio comunic6 que los nifios con TEA tienen un 20% mas de incidencia en
episodios de hospitalizacion por traumatismos que los otros nifios.

Tipo de anestesia

Esta descrita la induccidén con anestésicos inhalatorios e intravenosos, dependiendo de
las preferencias. Incluso la sedacién, especialmente en nifios colaboradores y
preparados que sean capaces de elegir, es una buena opcién. Un nifio con TEA puede
ser distraido con un juguete o con un teléfono movil durante la canulacion venosa, pero
es improbable que se obtenga algun beneficio durante la induccion anestésica
inhalatoria mediante historias o dibujos. Las explicaciones del procedimiento deben ser
honestas y verosimiles.

Algunos nifios no toleran la mascarilla facial o el olor de los anestésicos inhalatorios,
otros no toleran las cremas de anestésicos locales o la insercion de via venosa. La
induccién La induccion con engafio ha sido descrita en nifios neurolégicamente
normales utilizando clonidina por via oral o melatonina como premediacion, y seria Util
en niflos con TEA. Se recomiendan mas estudios.



Procedimientos diagndsticos preoperatorios adicionales necesarios (ademas de
los cuidados estandar)

"Es sabido que la muchas de las condiciones médicas o genéticas raras estan asociadas
con el autismo. Docenas de sindromes genéticos incluyendo el sindrome de Joubert, el
de Smith-Lemil-Opitz, esclerosis tuberosa y del X fragil pueden causar autismo, algunos
de ellos con menos de un 50% de penetrancia. Sin embargo, estas formas sindromicas
son consideradas excepcion, ninguna de ellas supone mas del 1% de los casos de TEA.

La mayoria de los nifios con TEA han sido evaluados mediante test genéticos de micro
matriz (microarray) y X fragil. De hecho, si se ha diagnosticado un sindrome con un
riesgo anestésico conocido, éste debe tenerse en cuenta antes, pero su estado
conductual de TEA y debe informar la actitud también. Por ejemplo, la esclerosis
tuberosa se asocia con convulsiones, retraso mental, y angiofibromas faciales. También
se asocia con rabdomiomas cardiacos, astrocitomas de células gigantes, afeccion renal
y lesiones orales. Las personas con autismo debido a la delecién del cromosoma 2211
(sindrome de Di George) tienen hipoplasia timica con el resultado de hipocalcemia y
defectos en la inmunidad celular que predispone a infecciones. Los pacientes con el
sindrome de Smith-Lemli-Opitz son susceptibles a desarrollar hipertermia maligna y
generalmente tienen mal prondéstico. Por otra parte, los pacientes con autismo producido
por deleciones del cromosoma 17p11.2 (sindrome de Smith Magentis) o mutaciones
TCF4 (sindrome de Pitt Hopkins) se asocian con problemas respiratorios y del suefio,
especialmente relevantes si precisan procedimientos con anestesia. Si la presentacion
fenotipica inicial de estos sindromes es el autismo, se corre el riesgo de agruparlos bajo
el paraguas del autismo, olvidandonos de las posibles implicaciones al no conocer su
diagndstico genético especifico. El analisis genético con micromatriz (microarray) es un
estandar en los pacientes con autismo y debe identificar las diferentes condiciones
genéticas.

Ninguna exploracién especifica es mandatoria en TEA en el preoperatorio, de cualquier
forma, es recomendable llevar a cabo exploraciones béasicas diagnosticas o para la
cirugia, tales como andlisis de sangre rutinario, una vez anestesiado. Ademas, es
aconsejable realizar examenes de salud rutinarios durante una anestesia para, por
ejemplo RM, como examenes dentales etc.

Preparacion psicolégica

Los nifios con TEA pueden tener un amplio rango de capacidades intelectuales y
comunicativas. Aquellos que tienen un nivel de comprensién méas elevado son capaces
de entender las explicaciones acerca de los procedimientos a los que van a ser
sometidos por parte de un profesional preparado para responder a las preguntas y
cuestiones que les puedan surgir. Libros que tratan acerca de personajes ficticios
pueden no resultar beneficiosos, si bien secuencias de imagenes o dibujos acerca de
los procesos de admision hospitalaria y cuentos que explican el comportamiento
adecuado en un centro sanitario o procedimientos de cuidado que no les resultan
familiares (como la aplicacién de una crema anestésica local o la colocacién de una
mascarilla anestésica), pueden aportar beneficios. Si se prepara con antelacion, pueden
cooperar sin la necesidad de premedicacion sedante, aunque se requiere una
aproximacion sensible, paciente y flexible. El juguete o juego favorito del nifio pueden
aportar un confort y distraccion utiles.

Para aquellos nifios con deterioro cognitivo y del lenguaje y comunicacion, las
secuencias de imagenes pueden resultar también Utiles, especialmente si van



acompafadas de simbolos o dibujos que resulten familiares al nifio. Pueden resultar de
ayuda para que el nifio coopere en procedimientos necesarios como conocer a hueva
gente, ser pesado 0 examinado, y tomar medicacion premediacion sedante para facilitar
una induccion anestésica suave. La presencia de los padres puede resultar de ayuda
debido a que pueden estar instruidos el manejo de nifio, lo cual es necesario para el
manejo de su hijo en las actividades cotidianas y darle seguridad cuando se encuentre
alterado. La ketamina intramuscular y las medidas de contencion deberian ser
empleados Unicamente en casos de extrema necesidad. Si es previsible el empleo de
medidas de contencidn, el equipo involucrado debe estar preparado para intervenir si
es necesario, con la ayuda del padre o cuidador y ser lo mas delicado posible.

Anticoagulacion preparatoria

No se ha comunicado.

Precauciones particulares de posicidn, transporte o movilizacién

No se ha comunicado.

Interacciones entre medicacidn crdénica del paciente y los farmacos anestésicos

Los antipsicéticos pueden causar hipotension con anestesia general y tener efectos
arritmogenos. Se recomienda precaucion. La clozapina puede causar agranulocitosis,
hipertermia, problemas de conduccion cardiaca e hipotension. Es recomendable la
consulta con psiquiatria para la interrupcion debido a la posibilidad de aparicién de
distonia, disquinesia, delirio y psicosis.

Los psicoestimulantes pueden incrementar la necesidad de dosis de sedantes y
aumentar el riesgo de hipertension y arritmias, disminuir el umbral de convulsién e
interactuar con los vasopresores. Existe riesgo de hipertension subita tras utilizar
metilfenidato y agentes halogenados. Es recomendable la suspension de estimulantes
el dia de la intervencion.

Los inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina no deben suspenderse el dia
de la intervencion salvo que los pacientes vayan a ser sometidos a procedimientos
mayores sobre el SNC ya que pueden incrementar el riesgo de transfusion por su efecto
en la adherencia plaquetaria, especialmente si se utilizan concomitantemente con
AINES.

La carbamazepina y el valproato son utilizados frecuentemente para la epilepsia. El
valproato incrementa el riesgo de sangrado por la alteracion plaquetaria, sus efectos
van desde problemas gastrointestinales menores y disfunciéon plaquetar a reacciones
idiosincraticas mayores. La carbamazepina es inductora enzimatica a nivel hepatico,
pudiendo acortar la duracion y el efecto de los farmacos anestésicos, en particular de
los blogueantes neuromusculares no despolarizantes aminoesteroideos, como el
vecuronio. Sus efectos secundarios incluyen sindrome de secrecion inapropiada de
ADH, hepatitis y discrasias sanguineas.



Procedimiento anestésico

La administracion de farmacos antieméticos, analgésicos e hidratacion intravenosa son
preferibles durante el intraoperatorio. Muchos nifios con TEA pueden rechazar estos
farmacos administrados por via oral en el preoperatorio debido a su hipersensibilidad a
los sabores, dificultando a los padres y personal sanitario su administracion. Los
farmacos ansioliticos estan recomendados en el pre e intraoperatorio para reducir el
riesgo de agitacion durante la educcion anestésica. Los citados farmacos incluyen los
alfa 2 agonistas, propofol para el mantenimiento o en bolos, el uso de opiaceos,
ketamina o midazolam al final del procedimiento.

Monitorizacidén especial o adicional

No se ha comunicado.

Complicaciones posibles

No se han comunicado.

Cuidados postoperatorios

Los nifios con TEA pueden mostrarse agitados al recobrar la conciencia. Resulta dificil
distinguir entre dolor, nauseas, ansiedad o delirio, siendo un reto importante si utilizamos
los scores habituales. Para los pacientes ambulatorios, se debe considerar la retirada
precoz de catéteres intravenosos y situar al nifilo en un lugar/habitacion tranquila y
confortable junto a sus padres. Devolver precozmente al nifio a su ambiente habitual si
es posible. No es necesaria el inicio de la tolerancia oral de forma precoz si los padres
consideran que esta seria mas adecuada ya en el domicilio.

Los catéteres intravenosos y otros dispositivos invasivos (SNG, sonda urinaria,
catéteres, etc.) deben ser asegurados en estos pacientes cuando vaya a someterse a
procedimientos mayores, dada la posibilidad de extraccion en estos en nifios agitados
o intranquilos.

Cuando se precisa monitorizacion avanzada en el posoperatorio inmediato, por ejemplo,

en cirugia de escoliosis, puede ser necesario un corto periodo de sedacion e incluso
ventilaciébn mecanica hasta que se produzca estabilidad psicoldgica.

Informacién acerca de situaciones de emergencia / Diagnostico diferencial

No se han comunicado.

Anestesia ambulatoria

Es altamente recomendable la anestesia ambulatoria. Cuanto mas pronto retorne el nifio
a su hogar, la probabilidad de alteracién conductual postoperatoria disminuira.



Anestesia obstétrica

No comunicada.
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