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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por

Sindrome de Alport

Nombre de la enfermedad: Sindrome de Alport
CIE 10: Q87.81
Sinénimos: nefritis hereditaria

Resumen de la enfermedad: El sindrome de Alport es una forma poco frecuente de
insuficiencia renal hereditaria progresiva que tiene una incidencia de 1/1000 nacidos.
Se debe a mutaciones genéticas en la red del colageno IV a3-4-5, que es el consti-
tuyente principal del colageno de la membrana basal del glomérulo, la céclea, el
cristalino y la retina. Se hereda ligado al cromosoma X en el 80% de los pacientes y
tiene un curso clinico mas grave en los varones. Puede evolucionar a insuficiencia
renal terminal requiriendo dialisis y trasplante. Las variantes autosémicas recesivas y
dominantes suponen el 15% y 5% respectivamente. La baja prevalencia de los casos
dominantes puede deberse a la alta variabilidad en el fenotipo, que varia desde sinto-
mas leves a patrones clinicos similares a los casos ligados al X, aunque el deterioro en
la funcién renal ocurre mas lentamente, lo que produce que muchos casos de herencia
dominante pasen desapercibidos. La pérdida de funcién renal por glomeruloesclerosis
progresiva y fibrosis tubulointersticial es la manifestacion clinica mas importante del
sindrome, con hematuria, proteinuria e hipertension. La pérdida de audicién neuro-
sensorial y las alteraciones oculares son frecuentes, sobre todo en las formas ligadas
al X y las autosémicas recesivas. En el 2-5% de los pacientes con genotipo ligado al X
se encuentra leiomiomatosis en el tracto respiratorio, gastrointestinal y, en mujeres,
también en el aparato reproductor. Los principales problemas anestésicos en el trata-
miento de pacientes con sindrome de Alport estan relacionados con la insuficiencia
renal cronica, las diatesis hemorragicas y las alteraciones en el sistema de conduccién
cardiaca por hiperpotasemia y alteracion en el metabolismo del calcio. El colapso
circulatorio o la dificultad en la ventilacion por la presencia de leiomiomas media-
stinicos que comprimen el corazon, los grandes vasos y la via aérea son un riesgo
posible, asi como la presencia de otras comorbilidades acompafantes.

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.

Cada paciente es unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
medico.

El diagnostico puede ser erréneo; en caso de duda, debe ser confirmado.
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0 Puede encontrar mas informacién sobre la enfermedad, centros de referencia
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugia habitual

Biopsia renal, trasplante renal, cirugia oftalmolégica, colocacion de implantes cocleares,
exéresis de leiomiomas.

Tipo de anestesia

Se puede realizar tanto anestesia general como regional en los pacientes con sindrome
de Alport.

Las dosis de los agentes sedantes, como el midazolam, deben reducirse y titularse
segun el efecto en los pacientes con insuficiencia renal, ya que estos farmacos pueden
tener un metabolismo y eliminacién prolongados. Ademas, el volumen de distribucion y
la union a proteinas plasméticas de los farmacos anestésicos pueden estar alterados,
produciendo concentraciones plasméaticas mayores a las esperadas.

Los agentes hipnéticos, como el propofol, deben administrarse cuidadosamente como
bolos para evitar el deterioro hemodinamico y miocardico en estos pacientes, que con
frecuencia estan hipovolémicos y ademas tienen insuficiencia cardiaca.

La succinilcolina puede usarse como bloqueante neuromuscular de forma segura solo
en ausencia de cambios electrocardiograficos y si la concentracion de potasio en sangre
es < 5,5 mEq/L.

La anestesia regional puede ayudar a limitar los riesgos de una sedacion profunda y de
los farmacos intravenosos en pacientes con multiples comorbilidades. Se puede realizar
teniendo en cuenta: 1) la alteracién en la funcion plagquetaria que induce la insuficiencia
renal, 2) el efecto residual de la heparina administrada durante la dialisis.

Si es posible, en los pacientes con sindrome de Alport con insuficiencia renal terminal
gue se someten a procedimientos con anestesia local y sedacion, es preferible realizar
estos procedimientos con cuidados anestésicos monitorizados.

No hay un manejo especifico de la analgesia. Sin embargo, los pacientes que
desarrollan insuficiencia renal pueden requerir algunas modificaciones: 1) los AINE
estan contraindicados, 2) los opioides (tramadol) deben administrarse a menor dosis
para evitar la acumulacion plasmatica y la depresion respiratoria secundaria.

Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

El sindrome de Alport se asocia frecuentemente con enfermedades cardiovasculares
(hipertension, arritmias, insuficiencia cardiaca) e insuficiencia renal progresiva y estas
posibles patologias deben investigarse de forma especifica:

1. Deben realizarse pruebas de funcién cardiaca, como electrocardiograma y
ecocardiografia, para excluir una cardiomiopatia.

2. Debe evaluarse la funcién pulmonar, como minimo, con una radiografia de torax,
para excluir la presencia de edema o derrame pleural.
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3. Siempre debe evaluarse la funcién renal, el ionograma y el equilibrio 4cido-base
para evaluar el grado de insuficiencia renal, la necesidad de dialisis
perioperatoria y para ajustar de manera precoz los trastornos electroliticos y del
equilibrio acido-base.

4. Siempre debe solicitarse una hemostasia convencional, ya que las diatesis
hemorragicas son un riesgo conocido. En los pacientes con insuficiencia renal
terminal, el uso de la tromboelastografia (TEG) o la tromboelastometria
rotacional (ROTEM) podria estar especialmente indicado.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

No hay guias definidas sobre el posicionamiento y el manejo de la via aérea en estos
pacientes.

Debe prestarse especial atencion al manejo de la via aérea en los pacientes con
sindrome de Alport ligado al X por la alta incidencia de lesiones en la via aérea superior
que presentan. En la planificacion de la mejor técnica de induccién anestésica es muy
importante realizar una valoracion preoperatoria cuidadosa de la via aérea y
posiblemente en estos pacientes sea beneficioso que un otorrinolaring6logo realice una
exploracion mas especifica.

En los pacientes que son intervenidos para resecar un leiomioma esofagico
(complicacion frecuente del sindrome de Alport), la posiciéon en decubito lateral puede
estar particularmente indicada para evitar la compresion traqueal y de los grandes vasos
durante la induccién anestésica. La fibrobroncoscopia puede ayudar en la intubacion
orotraqueal.

Desde la publicacién de un caso clinico que describe la paralisis bilateral de las cuerdas
vocales tras la aneurismectomia de una arteria coronaria en un paciente con sindrome
de Alport se recomienda que los cirujanos presten especial atencion al riesgo de lesion
de las cuerdas vocales, dada la vulnerabilidad neural de todos los pacientes con
insuficiencia renal y especialmente de aquellos con sindrome de Alport.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

Los pacientes con sindrome de Alport que desarrollan insuficiencia renal pueden tener
mayor riesgo de sangrado intraoperatorio debido a alteraciones en la coagulacion y a
una inhibicion de la funcién plaquetaria inducida por la uremia, el deterioro de la
reactividad vascular y la anemia. Por tanto, pueden requerir mas hemoderivados durante
la cirugia.

Segun algunos informes, la didlisis preoperatoria podria mejorar la funcion plaquetaria
en los pacientes con insuficiencia renal terminal y reducir asi el riesgo hemorragico
durante la cirugia. Si no hay tiempo para la didlisis, la desmopresina podria ser util para
favorecer la agregacion plaquetaria.

La heparina residual puede persistir durante las cuatro horas siguientes a la dialisis. La
protamina puede ayudar a revertir la heparina en el caso de una cirugia emergente.
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Incluso en ausencia de unas recomendaciones definitivas para la administracién de
hemoderivados en pacientes con sindrome de Alport, todos los pacientes urémicos con
una hemorragia activa deberian recibir plaquetas antes o durante la cirugia,
independientemente del recuento plaquetario.

Preparacion especial para anticoagulacién

Tras el uso de heparina en la dialisis de los pacientes con sindrome de Alport debe
esperarse a que los pardmetros de la coagulacion se normalicen (generalmente cuatro
horas) antes de iniciar la cirugia. La protamina puede revertir el efecto de la heparina.

Precauciones en el transporte o movilizacion del paciente

Los pacientes con leiomiomas esofagicos importantes asociados al sindrome de Alport
deberian cambiarse de posicion de forma cuidadosa y permanecer en decubito lateral
para evitar la compresion de la masa mediastinica sobre la via aérea, el corazén y los
grandes vasos.

No se han comunicado sugerencias sobre el posicionamiento, el transporte o la
movilizacion.

Probable interaccidn entre farmacos anestésicos y medicacién crénica del
paciente

Las recomendaciones sobre el uso de agentes anestésicos en pacientes con sindrome
de Alport en dialisis son las mismas que para los pacientes con insuficiencia renal
terminal de otro origen.

Procedimiento anestésico

En los pacientes con insuficiencia renal debida al sindrome de Alport:

1. El midazolam y los opioides (sobre todo la morfina) deberian evitarse o titularse
segun el efecto por el retraso en el metabolismo y la eliminacion, que pueden
provocar una depresion respiratoria prolongada.

2. Los agentes hipnoticos, como el propofol, y los volatiles se deben administrar
cuidadosamente en pacientes con afectacion miocardica y/o en riesgo de
hipovolemia debido a la didlisis.

3. Es preferible el uso de bloqueantes neuromusculares no despolarizantes como
el atracurio y cisatracurio frente a la succinilcolina, cuyo metabolismo por la colin-
esterasa esté reducido en la insuficiencia renal terminal. Se puede usar rocuronio
en cirugias mas largas o si se dispone de sugammadex, ya que parte de su
eliminacion es renal y su aclaramiento puede estar reducido en el fallo renal.
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En pacientes que requieren induccién de secuencia rapida e intubacion, la
succinilcolina puede usarse si el potasio sérico es < 5,5 mEg/L y no hay alteraciones
electrocardiogréficas evidentes.

En los pacientes que requieren anestesia total intravenosa, como en neurocirugia,
la infusion continua de propofol y de opioides de accion corta, como el remifentanilo,
no esta contraindicada.

Si estd indicada, la anestesia regional es segura y factible en pacientes con
sindrome de Alport, teniendo en cuenta que el inicio de accién de los anestésicos
locales es mas lento en los pacientes con insuficiencia renal terminal por los niveles
mas bajos de bicarbonato y la menor union a proteinas.

El uso de anestesia combinada intradural-epidural esta especialmente recomendada
en el trasplante renal en los pacientes con sindrome de Alport. De hecho, se ha
comunicado que una dosis baja de bupivacaina hiperbarica intratecal junto con la
extension de la analgesia mediante volumen epidural durante y tras la cirugia
proporcionan el bloqueo motor necesario y el mejor manejo analgésico, con un
riesgo bajo de efectos secundarios y sin repercusion hemodindmica ni en la actividad
de los musculos respiratorios.

Monitorizacién particular o adicional

Debido al elevado riesgo de arritmias posiblemente inducidas por la hiperpotasemia, en
los pacientes con sindrome de Alport deberia usarse al menos un electrocardiograma
con 5 derivaciones o, mejor, con 12.

El bloqueo neuromuscular no despolarizante deberia monitorizarse siempre debido a la
variabilidad farmacocinética de los blogqueantes neuromusculares en la insuficiencia
renal terminal.

En las cirugias de alto riesgo se recomienda el uso de técnicas invasivas como la
canalizacion arterial y de una via central para la monitorizacion y el tratamiento.

Complicaciones posibles

Los casos graves de sindrome de Alport se caracterizan por un riesgo elevado de
arritmias fatales, parada cardiaca hiperpotasémica, insuficiencia cardiaca y hemorragia
intraoperatoria. La sobrehidratacion durante la cirugia puede producir edema pulmonar,
mientras que la infradosificacion de la fluidoterapia puede causar inestabilidad
hemodinamica. Los farmacos sedantes, como el midazolam, y los blogueantes
neuromusculares pueden inducir depresion respiratoria grave y prolongada.

Cuidados postoperatorios

La monitorizacién y los cuidados postoperatorios dependen del paciente y de las
caracteristicas de la cirugia.
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La gran mayoria de pacientes con sindrome de Alport podrian ser dados de alta a
domicilio tras una cirugia ambulatoria o pasar a la sala de hospitalizacion tras una cirugia
con ingreso.

El ingreso en una unidad de cuidados intermedios o de cuidados criticos podria estar
indicado en los pacientes dependientes de dialisis que estan hemodinamicamente
inestables tras una cirugia mayor o en presencia de comorbilidades perioperatorias
graves. Todos los casos graves de sindrome de Alport y todas las insuficiencias renales
terminales deberian recibir vigilancia postoperatoria adecuada debido al riesgo de
alteraciones electroliticas, edema pulmonar y sangrado.

Los pacientes que reciben anestesia general deberian ser especialmente vigilados y
monitorizar su capacidad respiratoria por el retraso en el metabolismo y eliminacion de
los farmacos anestésicos.

Los pacientes que requieren didlisis deberian recibir terapia de reemplazo renal tan
pronto se reduzca el riesgo de sangrado y de cambios en la volemia relacionados con
la cirugia.

La analgesia postoperatoria debe estar garantizada mediante un abordaje multimodal
con el uso de técnicas de anestesia regional y la infiltracion de la herida con anestésicos
locales para reducir la dosis de analgésicos intravenosos y evitar los AINE.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y efecto sobre la anestesia y
la recuperacion

Las situaciones de emergencia en pacientes con sindrome de Alport son las arritmias
fatales principalmente relacionadas con la insuficiencia renal terminal.

Hay datos que apoyan la necesidad del tener preparadas técnicas de soporte
extracorporeo durante la reseccion de leiomiomas esofagicos debido al riesgo de
problemas hemodinamicos y/o respiratorios criticos inducidos por la compresién de la
masa mediastinica sobre el corazén, los grandes vasos y la via aérea.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria estd indicada durante las fases precoces del sindrome de
Alport teniendo en cuenta la funcién renal, el ionograma, el equilibrio acido-base y las
pruebas de hemostasia.

Si la cirugia sin ingreso se considera necesaria en un paciente con sindrome de Alport
con insuficiencia renal terminal, el anestesidlogo deberia ser consciente de las
recomendaciones sobre los farmacos anestésicos y las potenciales complicaciones
comentadas anteriormente.

Anestesia obstétrica

No se han comunicado recomendaciones especiales.
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Ya que la herencia ligada al X es la forma mas frecuente, las mujeres con sindrome de
Alport suelen tener un fenotipo de la enfermedad mas leve que los hombres. Es poco
frecuente encontrar mujeres embarazadas con insuficiencia renal terminal debida al
sindrome de Alport ligado al X, ya que el riesgo de insuficiencia renal aumenta con la
edad, alcanzando el 30% de probabilidad a los 60 afios. Por el contrario, la insuficiencia
renal cronica y la consiguiente afectacion miocardica pueden aparecer en mujeres en
edad fértil con formas autosémicas dominantes de la enfermedad.

Sin embargo, el bloqueo neuraxial (intradural o epidural) puede realizarse de forma
segura durante el trabajo de parto o para una cesarea en pacientes en dialisis.
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