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Recomendaciones para la anestesia de pacientes

afectados por el sindrome de Allgrove

Nombre de la enfermedad: sindrome de Allgrove

CIE 10: E27.4

Sinénimos: sindrome Triple A, sindrome 4A, acalasia-addinsonismo-alacrimia.

Resumen de la enfermedad: El sindrome de Allgrove (AS) es un trastorno autosémico
recesivo raro caracterizado por acalasia, alacrimia e insuficiencia suprarrenal, que
generalmente presenta resistencia a la hormona adrenocorticotropica (ACTH) y
anomalias neuroldgicas. Se han identificado mutaciones en el gen AAAS, ubicado en el
cromosoma 12g13 (gen de queratina tipo 2), que codifica la proteina ALADIN. El IVS14
y el EVS9 son las mutaciones mas comunes.

La alacrimia es un sintoma temprano y patognomaonico, pero la acalasia (50 -100%) y la
insuficiencia suprarrenal (20-54%) son las caracteristicas de presentacion mas
frecuentes. Tanto las alteraciones autonémicas como otros sintomas neuroldgicos (10-
23%) son raros. Los pacientes pueden desarrollar una combinacion variable de
polineuropatia amiotréfica sensitivo-motora, disartria, hiperreflexia, debilidad muscular,
demencia, funcion autbnoma anormal, disfuncién eréctil (adulto) y deterioro intelectual.

El diagnéstico generalmente se hace en la primera década de la vida cuando se
presentan disfagia, vomitos y falta de crecimiento debido a la acalasia,
hiperpigmentacion de la piel, y shock debido a insuficiencia suprarrenal o convulsiones
y coma debido a hipoglucemia grave. También se pueden ver facies dismorficas tipicas,
que incluyen una cara alargada y delgada, un surco nasolabial alargado, un labio
superior estrecho, con una boca girada hacia abajo y muy pocas pestafas.

La queratitis punctata es la complicacién mas frecuente de la alacrimia. Los pacientes
con insuficiencia suprarrenal generalmente suelen recibir dosis de mantenimiento de un
glucocorticoide como la hidrocortisona. La mayoria de los pacientes con acalasia
requieren dilataciones neumaticas frecuentes o intervenciones quirdrgicas como la
miotomia de Heller.

La medicina evoluciona constantemente y quiz 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.
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Cada paciente es unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
médico.

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

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

Cirugia habitual

Miotomia de Heller por acalasia (cirugia abierta o laparoscépica), balon de dilatacion
esofagico bajo control endoscdpico.

Tipo de anestesia

La practica estandar e la anestesia general con control de la via aérea mediante
intubacion endotraqueal.

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

Para la acalasia del cardias, transito con contraste baritado, manometria esofagica y
endoscopia gastrointestinal superior.

Para la insuficiencia suprarrenal, niveles de cortisol y pruebas de estimulaciéon con
ACTH, electrolitos séricos y glucosa sérica.

Para la alacrimia, prueba de Schirmer
Pruebas de disfunciéon autonémica, como la frecuencia cardiaca y la respuesta de la
presion arterial a la bipedestacion (ortostatismo), test ocular con pilocarpina y test del

sudor.

Las alteraciones motoras y sensitivas deben documentarse previamente por un
neurdlogo, como precaucion médico-legal.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

Los pacientes son propensos a padecer infecciones recurrentes del tracto respiratorio
debido a la regurgitacion. Se deben descartar los sintomas del tracto respiratorio tanto
superior como inferior. Las infecciones activas deben ser optimizadas. La cirugia debe
posponerse si es hecesario. Deberian utilizarse idealmente tubos endotraqueales con
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manguito 0 con micromanguito para proteger las vias respiratorias y evitar las
microaspiraciones.

Se pueden administrar bloqueadores H2 o inhibidores de la bomba de protones para la
profilaxis de la aspiracion y para la prevencion de Ulceras pépticas debidas al estrés y
al uso de corticoides.

Antes de la induccién anestésica esta indicado el uso de sonda nasogéstrica para la
aspiracion y descompresion del contenido estomacal y esofagico.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

El fluido intravenoso de mantenimiento, debe ser uno que contenga dextrosa como la
solucion salina al 0,45% con dextrosa al 5%. Las pérdidas intraoperatorias deben
reponerse con Ringer lactato.

No hay contraindicaciones para la transfusibn de sangre, deben tomarse las

precauciones habituales relacionadas con la transfusion sanguina y realizar pruebas
cruzadas de forma rutinaria.

Preparacion especial para anticoagulacién

No hay precauciones o requerimientos especiales mencionados en la literatura.

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilizacién del paciente

Los pacientes son propensos a los trastornos autondmicos. El posicionamiento y el
transporte deben ser lentos y graduales. La laparoscopia puede requerir la posicién del
paciente con la cabeza abajo. EI neumoperitoneo debe instaurarse lentamente y la
presion intraabdominal debe controlarse adecuadamente.

Los puntos de presion y las prominencias 6seas se deben cubrir y acolchar
adecuadamente, en especial en casos de neuropatias sensitivas y cirugias de larga
duracién. Se deben seguir precauciones similares durante el transporte. Los ojos deben
estar adecuadamente lubricados y cubiertos.

Interacciones entre medicacion crénica del paciente y farmacos anestésicos

Los pacientes con insuficiencia suprarrenal llevan dosis de mantenimiento de corticoides
y puede aparecer sindrome de Cushing como un efecto secundario. Se requieren dosis
de refuerzo de corticoides perioperatoriamente, siendo la hidrocortisona el farmaco de
eleccion. La dosis de hidrocortisona y otros corticoides varia segun el grupo de edad
pediatrica y el peso corporal.

Evitar el etomidato, ya que se ha visto que deprime la funcion suprarrenal durante 3-6

horas después de su administracion. No se menciona en la literatura ninguna interacciéon
directa con otros agentes anestésicos.
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Procedimiento anestésico

Anestesia general, asegurando las vias respiratorias mediante un tubo endotraqueal,
preferiblemente con manguito o micromanguito. La induccién se debe hacer lentamente,
administrando los medicamentos de forma progresiva y proporcionada, para prevenir el
colapso cardiovascular repentino o la inestabilidad autondémica. La Induccion de
secuencia rapida debe realizarse utilizando un farmaco de inicio corto de accién como
el rocuronio para minimizar el riesgo de aspiracion.

Precaucion con el uso de la succinilcolina, en presencia de miopatias que causan la
regulacién al alza de los receptores de acetilcolina fuera de la union neuromuscular
(produciendo una respuesta hipercaliémica). Los bloqueadores no despolarizantes
también pueden tener una respuesta variable en estos casos. Por esto se debe titular la
dosis a administrar segun la monitorizacion neuromuscular. Mantenimiento de la
normoglucemia intraoperatoria mediante el uso de una infusiéon de insulina si fuera
necesario. A veces, también puede ser necesaria la infusiéon de corticoides

Monitorizacién especial o adicional

Monitorizacién intraoperatoria de la glucemia y de los electrolitos en sangre (sodio,
potasio).

Monitorizacion invasiva de la presion arterial para la deteccién temprana de cualquier
trastorno autonémico o hemodinamico.

Uso de monitorizacidn neuromuscular para calcular la dosis 6ptima de farmacos
bloqueadores neuromusculares, y poder optimizar la reversion del bloqueo y la
adecuada recuperacion del paciente.

Monitorizacion de la presion intraabdominal, monitorizacién de la presién maxima de las

vias respiratorias, del débito urinario y del CO2 al final de la espiracion para detectar
complicaciones derivadas del neumoperitoneo.

Complicaciones posibles

Crisis suprarrenal que conduce a hipotension o shock, hipoglucemia, hiponatremia o
hipercaliemia (debido al estrés de la cirugia, infeccion o trauma). Hiperglucemia debido
al uso de corticoides.

Cuidados postoperatorios

Elevacion de la cabecera de la cama y profilaxis contra la aspiracién. Usar gel o pomada
lubricante topica para los ojos. Los corticoides deben reducirse hasta la dosis de
mantenimiento. El alivio del dolor se puede obtener con paracetamol intravenoso o por
via rectal mediante supositorios
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Problemas agudos relacionados con la enfermedad que pueden confundir
durante la anestesia y la recuperacion

La crisis suprarrenal, hipotensién y shock, deben diferenciarse de los efectos adversos
o efectos secundarios de los agentes anestésicos, o de los efectos hemodinamicos que
produce la disfuncion autonémica. El coma hipoglucémico y la hiponatremia puede ser
causa de retraso en la recuperacion de la anestesia. La hiperpotasemia puede provocar
arritmias peligrosas o incluso parada cardiaca.

Anestesia ambulatoria

Se puede practicar para procedimientos recurrentes mas cortos, como dilataciones
esofagicas con balén.

Anestesia obstétrica

No hay mucha literatura al respecto en este grupo de pacientes. La mayoria de
pacientes se encuentran en el grupo de edad pediatrica.
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