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Doporučení pro vedení anestezie 
u Alportova syndromu  

Název nemoci: Alportův syndrom  

 
ICD 10:  Q87.81 
 
Synonyma: Hereditární nefritida  
 
Souhrn o nemoci: Alportův syndrom je vzácná dědičná forma progresivního renálního 
selhání ledvin s incidencí 1 na 10 000 novorozenců. Je způsoben mutací genu pro řetězec 
α3-4-5 kolagenu IV, který je hlavním kolagenovým komponentem bazální membrány v 
glomerulu, kochley, čočky a sítnice. V 80 % se jedná o X-vázanou dědičnost s výrazně 
závažnějšími příznaky u mužů. Může vést k finálnímu stádiu selhání ledvin, které vyžaduje 
dialýzu a transplantaci. V 5–15 % případů se jedná o autosomálně dominantní typ 
dědičnosti. Tato nízká prevalence u dominantního typu dědičnosti může souviset i velkou 
variabilitou fenotypu, která variuje od lehkých symptomů po formy srovnatelné s X-vázanou 
dědičností. Pokud u dominantního typu dědičnosti dochází k selhání ledvin, bývá pomalejší a 
velké množství případů je poddiagnostikované. Ztráta renálních funkcí z důvodu progresivní 
glomerulonefritidy a tubulointersticiární fibrózy je nejdůležitější klinickou manifestací 
syndromu. Je provázená hematurií, proteinurií a hypertenzí. Autosomálně recesivní a X-
vázaný typ dědičnosti Alportova syndromu jsou často provázeny senzoneuronální ztrátou 
sluchu a očními abnormalitami. 2–5 % pacientů s X-vázanou dědičností mají leiomyomatózu 
v dýchacím, gastrointestinálním a ženském reprodukčním systému. Hlavním 
anesteziologickým problémem u pacientů s Alportovým syndromem je chronické renální 
selhání, hemoragické diatézy a abnormality v srdečním převodu z důvodu hyperkalémie a 
změnách v kalciovém metabolismu. Mediastinální leiomyomatóza představuje riziko pro 
obtížnou ventilaci a možný útlak velkých cév, který vede ke kolapsu krevního oběhu. 
Současně s Alportovým syndromem mohou být přítomny i další komorbidity.  

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 
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Typické výkony 

Biopsie ledviny, transplantace ledvin, oční operace, implantace kochleárních implantátů, odstranění 

leiomyomů. 

 

Typ anestezie 

U pacientů s Alportovým syndromem můžeme provádět jak celkovou, tak regionální anestezii.  

Měli bychom redukovat dávky sedativ (tj. midazolam) a opioidů a titrovat je s ohledem na renální 
funkce, protože tyto léky mohou mít prodloužený metabolismus a exkreci. Distribuční objem a vazba 
anestetik na plazmatické proteiny mohou být modifikované. Výsledkem může být vyšší plazmatická 
koncentrace anestetika, než byla očekávána. Bolus anestetika (tj. propofol) by měl být podáván s 
opatrností, aby nedošlo ke zhoršení hemodynamiky a srdečních funkcí, vzhledem k časté hypovolémii 
a spoluexistujícímu srdečnímu selhání.   

Při absenci změn na EKG a kalémii pod 5.5 mmol/l je možné bezpečně použít jako svalové relaxans 
sukcinylcholin.  

Regionální anestezie snižuje riziko příliš hluboké anestezie a nutnost intravenózních léků u 
polymorbidních pacientů. Před jejím provedením bychom měli přihlédnout k: 1) změněné funkci 
trombocytů indukované renálním selháním; 2) reziduálním účinkům heparinu podaného během 
dialýzy.  

U pacientů s terminálním stádiem selhání ledvin asociovaným s Alportovým syndromem je 
doporučena analgosedace v kombinaci s lokální anestezií vždy za monitorace vitálních funkcí.  

Specifické metody zvládání bolesti neexistují. I když nějaké úpravy u pacientů se sníženými renálními 
funkcemi jsou nutné: 1) NSAIDs jsou kontraindikované; 2) opioidy (tj. Tramadol) musí být podávány v 
redukované dávce k prevenci akumulace a dechové deprese. 

 

Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Alportův syndrom je často spojen s kardiovaskulárními chorobami (hypertenze, arytmie, srdeční 
selhání) a progresivním renálním selháním. Toto možné poruchy by měly být vyšetřeny:  

1. Funkční testy srdce, jako je EKG a UZ k vyloučení kardiomyopatie.  

2. Plicní parenchym – minimálně RTG hrudníku k vyloučení plicního edému a pleurálního výpotku.  

3. Renální funkce, elektrolyty a parametry ABR by měly být hodnoceny k zjištění stupně renálního 
selhání a případné potřeby perioperační dialýzy s možností časné léčby elektrolytové a acidobazické 
nerovnováhy.  

4. Standardní testy krevní srážlivosti by měly být provedeny vzhledem k riziku krvácivých diatéz. V 

terminálním stádiu renálního selhání je vhodné využít trombelastografii (TEG) nebo rotační 
trombelasmetrii (ROTEM). 
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Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

Nejsou žádná speciální doporučení pro zajištění dýchacích cest u těchto pacientů.   

U pacientů s X-vázanou dědičností Alportova sydromu bychom si měli dát pozor na zajištění 

dýchacích cest a zejména pak na léze v oblasti horních cest dýchacích, které jsou pro tyto pacienty 
typické. Mělo by být provedeno důkladné vyšetření dýchacích cest, pravděpodobně s výhodou i ORL 
vyšetření, pro optimalizaci techniky úvodu do celkové anestezie.  

Pacienti, kteří podstupují operaci k odstranění jícnového leiomyomu, což je častá komplikace 

Alportova syndromu, by měli být uloženi na bok k prevenci útlaku trachey a velkých cév při úvodu do 
celkové anestezie. Fibroskopie může být nápomocná při zajištění orotracheální intubace.  

Byl publikován případ bilaterální paralýzy hlasových vazů po resekci aneurysmatu koronární arterie u 
pacienta s Alportovým syndromem. Tento případ upozornil na vulnerabilitu nervů u všech pacientů s 
renálním selháním, především pak u těch s Alportovým syndromem. Od publikace tohoto případu je 
operatérům doporučena obezřetnost k poškození hlasových vazů. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

U pacientů s Alportovým syndromem, u kterých se rozvinulo renální selhání, je vyšší riziko 

peroperačního krvácení z důvodu změny v koagulačních procesech a inhibici funkce trombocytů 
indukované urémií, anémií a narušenou cévní reaktivitou. Z toho vyplývá možná zvýšená potřeba 
krevních transfuzí během operace. 

U pacientů s terminálním selháním ledvin vede předoperační provedení dialýzy ke zlepšení funkce 

trombocytů, a tím ke snížení rizika peroperačního krvácení. Pokud není čas na provedení dialýzy, je 
možné použít desmopressin ke zlepšení agregace trombocytů.   

Měli bychom si dát pozor na rezidua heparinu 4 hodiny po dialýze. V akutním případě můžeme použít 
protamin na zrušení účinků heparinu.  

I když nejsou dostupná žádná finální doporučení na podávání krevních derivátů u pacientů s 
Alportovým syndromem, měli bychom u všech uremických a aktivně krvácejících pacientů podávat 

trombonáplavy buď těsně před nebo během operace, bez ohledu na počet trombocytů. 

 

Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Pokud byl během dialýzy pacienta s Alportovým syndromem použit heparin, měli bychom se 
zahájením operace počkat na úpravu koagulačních parametrů, která většinou trvá 4 hodiny. Protamin 
může zrušit účinky heparinu. 

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Pacienti s významným jícnovým leiomyomem a Alportovým syndromem by měli být 
polohováni opatrně a zůstávat v poloze na boku, abychom předcházeli útlaku dýchacích 
cest, srdce a velkých cév mediastinální masou.  

Další doporučení pro polohování a transport nebyla popsána. 
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Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pacienti s Alportovým syndromem s nutností dialýzy mají stejná doporučení ohledně anestetik jako 
pacienti s terminálním selháním ledvin.  

 

Anesteziologický postup 

U pacientů s renálním selháním kvůli Alportově syndromu:  

1. Midazolamu a opioidům (především morfinu) bychom se měli vyhnout nebo jejich dávky s opatrností 

titrovat, protože mají prodloužený metabolismus i exkreci, a mohly by způsobovat prolongovanou 
dechovou depresi.   

2. Pacientům s poruchou srdečních funkcí, kteří jsou navíc v riziku hypovolémie kvůli absolvované 
dialýze, bychom měli s opatrností titrovat hypnotika (tj. propofol) a inhalační anestetika.  

3. V terminálním stadiu ledvinného selhání bychom měli dát přednost nedepolarizujícím svalovým 
relaxanciím (NMBA), jako je atracurium a cisatracurium před sukcinylcholinem, který má redukovaný 
metabolismus pomocí cholinesterázy. V případě delších operací nebo dostupnosti sugammadexu je 
možné použít rokuronium, ale je třeba vzít v úvahu, že je částečně eliminováno ledvinami a jeho 
clearence bude nižší z důvodu ledvinného selhání.  

Sukcinylcholin je možné použít pro rychlý úvod do celkové anestezie u pacientů s kalémií pod 5,5 

mmol/l a bez evidentních alterací EKG.  

Pokud je třeba použít totální intavenózní anestezii (TIVA) např. v neurochirurgii, je možné použít 

kontinuální podání propofolu a krátce působícího opioidu (tj. remifentanil).  

Regionální anestezie je v indikovaných případech bezpečnou a proveditelnou volbou. U pacientů s 

Alportovým syndromem v terminálním selhání ledvin nastupuje lokální anestetikum pomaleji z důvodu 
nižší sérové koncentrace bikarbonátu a vazebných proteinů. 

Zejména je u pacientů s Alportovým syndromem doporučené použití kombinované spinálně-epidurální 
anestezie pro provedení transplantace ledviny. Malá intratékální dávka hyperbarického bupivacainu s 
přidáním epidurální analgetické dávky během i po výkonu zajistí dostatečnou motorickou blokádu i 
optimální analgezii. Současně je malé riziko nežádoucích reakcí, hemodynamické nestability a 
ovlivnění dýchacích svalů. 

 

Zvláštní či doplňující monitorace 

U pacientů s Alportovým syndromem je z důvodu rizika zvýšené kalémie doporučeno 5svodé nebo 

lépe 12svodé EKG.  

Vzhledem k variabilní farmakokinetice nedepolarizujících svalových relaxancií bychom při jejich použití 

měli používat monitoraci hloubky nervosvalové blokády.  

U vysoce rizikových operací je doporučeno zavést centrální žilní katetr a arteriální kanylu k invazivní 

monitoraci.  
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Možné komplikace 

Těžké případy Alportova syndormu mají vysoké riziko výskytu fatálních arytmií, srdeční zástavy z 
hyperkalémie, srdečního selhání a perioperačního krvácení. Perioperační přetížení tekutinami může 
vést k plicnímu edému. Na druhou stranu nedostatečný přísun tekutin může vést k hemodynamické 
nestabilitě. Sedativa (tj. midazolam) a NMBA mohou vést k těžkém prolongovanému útlumu dechu. 

 

Pooperační péče 

Pooperační péče a monitorace závisí na typu výkonu a potřebách pacienta.  

Většina pacientů s Alportovým syndromem může být propuštěna domů v případě ambulantních 

výkonů nebo na standardní oddělení v případě výkonů za hospitalizace.  

Přijetí na intermediární lůžko nebo jednotku intenzivní péče může být indikováno u pacientů 

vyžadujících dialýzu, u hemodynamicky nestabilních pacientů po velkých výkonech nebo u 
polymorbidních pacientů. U všech těžkých případů Alportova syndormu nebo u pacientů s terminálním 
selháním ledvin bychom měli zajistit dostatečnou pooperační monitoraci, z důvodu rizika vzniku 
plicního edému, krvácení a iontové dysbalance.  

U pacientů podstupujících celkovou anestezii bychom měli monitorovat dýchání, protože pacienti 
s Alportovým syndromem mají snížený metabolismus a exkreci léků.  

Pacienti vyžadující dialýzu by ji měli podstoupit, jakmile bude riziko krvácení a přesunu tekutin 
sníženo. 

Pro pooperační analgezii bychom měli volit multimodální přístup, jako jsou techniky regionální 
anestezie a infiltrace rány lokálním anestetikem, pro redukci potřeby intravenózních analgetik a 
omezení NSAIDs. 

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Akutní komplikace u pacientů s Alportovým syndromem jsou především maligní arytmie většinou 

spojené s terminálním selháním ledvin.  

Existují důkazy podporující použití ECMO (extrakorporální membránová oxygenace) během 

operačního odstranění jícnového leiomyomu, protože existuje vysoké riziko kritických 
hemodynamických a respiračních komplikací. Tyto komplikace jsou způsobeny kompresí srdce, 
dýchacích cest a velkých cév mediastinální masou.  

 

Ambulantní anestezie 

Ambulantní anestezie je indikovaná v časných stadiích Alportova syndromu. Je třeba vzít v úvahu 

renální funkce, koagulace a parametry vnitřního prostředí.  

Pokud jsou u pacientů s terminálním selháním ledvin nezbytné ambulantní výkony, měli bychom se 

řídit doporučeními popsanými výše. 
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Porodnická anestezie 

Nejsou známa speciální doporučení.  

X-vázaná dědičnost Alportova syndromu je nejčastější. Z toho vyplývá, že ženy mají projevy syndromu 

lehčí než muži. Terminální selhání ledvin asociované s Alportovým syndromem není u těhotných žen 
časté. Hlavním důvodem je nárůst výskytu závažného selhání ledvin s věkem. Pravděpodobnost 
terminálního ledvinného selhání v 60 letech dosahuje 30 %. Chronická ledvinná nedostatečnost spolu 
se srdeční poruchou, které jsou spojené s autosomálně dominantně dědičným typem Alportova 
syndormu, se mohou vyskytovat i v plodném věku. 

Centrální neuroaxiální blokáda (spinální nebo epidurální) může být bezpečně použita u pacientek na 

dialýze pro porodnickou analgezii nebo anestezii u císařského řezu. 
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