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orphananesthesia
 Recomendaciones para la anestesia de pacientes  

afectados por   

Síndrome de Alport 

Nombre de la enfermedad:   Síndrome de Alport 
 
CIE 10: Q87.81 
 
Sinónimos: nefritis hereditaria 
 
Resumen de la enfermedad:  El síndrome 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 colágeno IV α3-4-5, que es el consti-
tuyente principal del colágeno de la membrana basal del glomérulo, la cóclea, el 
cristalino y la retina. Se hereda ligado al cromosoma X en el 80% de los pacientes y 
tiene un curso clínico más grave en los varones. Puede evolucionar a insuficiencia 
renal terminal requiriendo diálisis y trasplante. Las variantes autosómicas 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 varía desde sínto-
mas leves a patrones clínicos similares a los casos ligados al X, aunque el deterioro en 
la función renal ocurre más lentamente, lo que produce que muchos casos de herencia 
dominante pasen desapercibidos. La pérdida de función renal por glomeruloesclerosis 
progresiva y fibrosis tubulointersticial es la manifestación clínica más importante del 
síndrome, con hematuria, proteinuria e hipertensión. La pérdida de audición neuro-
sensorial y las alteraciones oculares son frecuentes, sobre todo en las formas ligadas 
al X y las autosómicas 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 síndrome de Alport están relacionados con la insuficiencia 
renal crónica, las diátesis hemorrágicas y las alteraciones en el sistema de conducción 
cardíaca por hiperpotasemia y alteración en el metabolismo del calcio. El colapso 
circulatorio o la dificultad en la ventilación por la presencia de leiomiomas media-
stínicos que comprimen el corazón, los grandes vasos y la vía aérea son un riesgo 
posible, así como la presencia de otras comorbilidades acompañantes. 
 

La medicina evoluciona constantemente y quizá 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 único y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado 
médico. 

El diagnóstico puede ser erróneo; en caso de duda, debe ser confirmado. 
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Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia 
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía habitual 

Biopsia renal, trasplante renal, cirugía oftalmológica, colocación de implantes cocleares, 
exéresis de leiomiomas. 

 

Tipo de anestesia 

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

Las dosis de los agentes sedantes, como el midazolam, deben reducirse y titularse 
según el efecto en los pacientes con insuficiencia renal, ya que estos fármacos pueden 
tener un metabolismo y eliminación prolongados. Además, el volumen de distribución y 
la unión a proteínas plasmáticas de los fármacos anestésicos pueden estar alterados, 
produciendo concentraciones plasmáticas mayores a las esperadas. 

Los agentes hipnóticos, como el propofol, deben administrarse cuidadosamente como 
bolos para evitar el deterioro hemodinámico y miocárdico en estos pacientes, que con 
frecuencia están hipovolémicos y además tienen insuficiencia cardíaca. 

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

La anestesia regional puede ayudar a limitar los riesgos de una sedación profunda y de 
los fármacos intravenosos en pacientes con múltiples comorbilidades. Se puede realizar 
teniendo en cuenta: 1) la alteración en la función plaquetaria que induce la insuficiencia 
renal, 2) el efecto residual de la heparina administrada durante la diálisis.  

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

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

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

El síndrome de Alport se asocia frecuentemente con enfermedades cardiovasculares 
(hipertensión, arritmias, insuficiencia cardíaca) e insuficiencia renal progresiva y estas 
posibles patologías deben investigarse de forma específica: 

1. Deben realizarse pruebas de función cardíaca, como electrocardiograma y 

ecocardiografía, para excluir una cardiomiopatía. 

2. Debe evaluarse la función pulmonar, como mínimo, con una radiografía de tórax, 

para excluir la presencia de edema o derrame pleural.  
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3. Siempre debe evaluarse la función renal, el ionograma y el equilibrio ácido-base 

para evaluar el grado de insuficiencia renal, la necesidad de diálisis 

perioperatoria y para ajustar de manera precoz los trastornos electrolíticos y del 

equilibrio ácido-base. 

4. Siempre debe solicitarse una hemostasia convencional, ya que las diátesis 

hemorrágicas son un riesgo conocido. En los pacientes con insuficiencia renal 

terminal, el uso de la tromboelastografía (TEG) o la tromboelastometría 

rotacional (ROTEM) podría estar especialmente indicado.  

 

Preparación especial para el tratamiento de la vía aérea 

No hay guías definidas sobre el posicionamiento y el manejo de la vía aérea en estos 
pacientes.  

Debe prestarse especial atención al manejo de la vía aérea en los pacientes con 
síndrome de Alport ligado al X por la alta incidencia de lesiones en la vía aérea superior 
que presentan. En la planificación de la mejor técnica de inducción anestésica es muy 
importante realizar una valoración preoperatoria cuidadosa de la vía aérea y 
posiblemente en estos pacientes sea beneficioso que un otorrinolaringólogo realice una 
exploración más específica. 

En los pacientes que son intervenidos para resecar un leiomioma esofágico 
(complicación frecuente del síndrome de Alport), la posición en decúbito lateral puede 
estar particularmente indicada para evitar la compresión traqueal y de los grandes vasos 
durante la inducción anestésica. La fibrobroncoscopia puede ayudar en la intubación 
orotraqueal.  

Desde la publicación de un caso clínico que describe la parálisis bilateral de las cuerdas 
vocales tras la aneurismectomía de una arteria coronaria en un paciente con síndrome 
de Alport se recomienda que los cirujanos presten especial atención al riesgo de lesión 
de las cuerdas vocales, dada la vulnerabilidad neural de todos los pacientes con 
insuficiencia renal y especialmente de aquellos con síndrome de Alport. 

 

Preparación especial para transfusión o administración de productos hemáticos 

Los pacientes con síndrome de Alport que desarrollan insuficiencia renal pueden tener 
mayor riesgo de sangrado intraoperatorio debido a alteraciones en la coagulación y a 
una inhibición de la función plaquetaria inducida por la uremia, el deterioro de la 
reactividad vascular y la anemia. Por tanto, pueden requerir más hemoderivados durante 
la cirugía. 

Según algunos informes, la diálisis preoperatoria podría mejorar la función plaquetaria 
en los pacientes con insuficiencia renal terminal y reducir así el riesgo hemorrágico 
durante la cirugía. Si no hay tiempo para la diálisis, la desmopresina podría ser útil para 
favorecer la agregación plaquetaria. 

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

 

Preparación especial para anticoagulación 

Tras el uso de heparina en la diálisis de los pacientes con síndrome de Alport debe 
esperarse a que los parámetros de la coagulación se normalicen (generalmente cuatro 
horas) antes de iniciar la cirugía. La protamina puede revertir el efecto de la heparina.  

 

Precauciones en el transporte o movilización del paciente 

Los pacientes con leiomiomas esofágicos importantes asociados al síndrome de Alport 
deberían cambiarse de posición de forma cuidadosa y permanecer en decúbito lateral 
para evitar la compresión de la masa mediastínica sobre la vía aérea, el corazón y los 
grandes vasos. 

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

 

Probable interacción entre fármacos anestésicos y medicación crónica del 
paciente 

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

 

Procedimiento anestésico 

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

1. El midazolam y los opioides (sobre todo la morfina) deberían evitarse o titularse 

según el efecto por el retraso en el metabolismo y la eliminación, que pueden 

provocar una depresión respiratoria prolongada. 

2. Los agentes hipnóticos, como el propofol, y los volátiles se deben administrar 

cuidadosamente en pacientes con afectación miocárdica y/o en riesgo de 

hipovolemia debido a la diálisis. 

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 está reducido en la insuficiencia renal terminal. Se puede usar rocuronio 

en cirugías más largas o si se dispone de sugammadex, ya que parte de su 

eliminación es renal y su aclaramiento puede estar reducido en el fallo renal. 
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En pacientes que requieren inducción de secuencia rápida e intubación, la 
succinilcolina puede usarse si el potasio sérico es < 5,5 mEq/L y no hay alteraciones 
electrocardiográficas evidentes. 

En los pacientes que requieren anestesia total intravenosa, como en neurocirugía, 
la infusión continua de propofol y de opioides de acción corta, como el remifentanilo, 
no está contraindicada. 

Si está indicada, la anestesia regional es segura y factible en pacientes con 
síndrome de Alport, teniendo en cuenta que el inicio de acción de los anestésicos 
locales es más lento en los pacientes con insuficiencia renal terminal por los niveles 
más bajos de bicarbonato y la menor unión a proteínas.  

El uso de anestesia combinada intradural-epidural está especialmente recomendada 
en el trasplante renal en los pacientes con síndrome de Alport. De hecho, se ha 
comunicado que una dosis baja de bupivacaína hiperbárica intratecal junto con la 
extensión de la analgesia mediante volumen epidural durante y tras la cirugía 
proporcionan el bloqueo motor necesario y el mejor manejo analgésico, con un 
riesgo bajo de efectos secundarios y sin repercusión hemodinámica ni en la actividad 
de los músculos respiratorios. 

 

Monitorización particular o adicional 

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

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

En las cirugías de alto riesgo se recomienda el uso de técnicas invasivas como la 
canalización arterial y de una vía central para la monitorización y el tratamiento. 

 

Complicaciones posibles 

Los casos graves de síndrome de Alport se caracterizan por un riesgo elevado de 
arritmias fatales, parada cardíaca hiperpotasémica, insuficiencia cardíaca y hemorragia 
intraoperatoria. La sobrehidratación durante la cirugía puede producir edema pulmonar, 
mientras que la infradosificación de la fluidoterapia puede causar inestabilidad 
hemodinámica. Los fármacos sedantes, como el midazolam, y los bloqueantes 
neuromusculares pueden inducir depresión respiratoria grave y prolongada. 

 

Cuidados postoperatorios 

La monitorización y los cuidados postoperatorios dependen del paciente y de las 
características de la cirugía.  
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La gran mayoría de pacientes con síndrome de Alport podrían ser dados de alta a 
domicilio tras una cirugía ambulatoria o pasar a la sala de hospitalización tras una cirugía 
con ingreso. 

El ingreso en una unidad de cuidados intermedios o de cuidados críticos podría estar 
indicado en los pacientes dependientes de diálisis que están hemodinámicamente 
inestables tras una cirugía mayor o en presencia de comorbilidades perioperatorias 
graves. Todos los casos graves de síndrome de Alport y todas las insuficiencias renales 
terminales deberían recibir vigilancia postoperatoria adecuada debido al riesgo de 
alteraciones electrolíticas, edema pulmonar y sangrado.  

Los pacientes que reciben anestesia general deberían ser especialmente vigilados y 
monitorizar su capacidad respiratoria por el retraso en el metabolismo y eliminación de 
los fármacos anestésicos. 

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

La analgesia postoperatoria debe estar garantizada mediante un abordaje multimodal 
con el uso de técnicas de anestesia regional y la infiltración 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 recuperación 

Las situaciones de emergencia en pacientes con síndrome 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 
extracorpóreo durante la resección de leiomiomas esofágicos debido al riesgo de 
problemas hemodinámicos y/o respiratorios críticos inducidos por la compresión de la 
masa mediastínica sobre el corazón, los grandes vasos y la vía aérea. 

 

Anestesia ambulatoria 

La anestesia ambulatoria está indicada durante las fases precoces del síndrome de 
Alport teniendo en cuenta la función renal, el ionograma, el equilibrio ácido-base y las 
pruebas de hemostasia. 

Si la cirugía sin ingreso se considera necesaria en un paciente con síndrome de Alport 
con insuficiencia renal terminal, el anestesiólogo debería ser consciente de las 
recomendaciones sobre los fármacos 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 más frecuente, las mujeres con síndrome de 
Alport suelen tener un fenotipo de la enfermedad más leve que los hombres. Es poco 
frecuente encontrar mujeres embarazadas con insuficiencia renal terminal debida al 
síndrome de Alport ligado al X, ya que el riesgo de insuficiencia renal aumenta con la 
edad, alcanzando el 30% de probabilidad a los 60 años. Por el contrario, la insuficiencia 
renal crónica y la consiguiente afectación miocárdica pueden aparecer en mujeres en 
edad fértil con formas autosómicas 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 cesárea en pacientes en diálisis. 
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