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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia de pacientes con 

Paraplejia Espástica Hereditaria  

Nombre de la enfermedad:  Paraplejia Espástica Hereditaria (HSP por su nombre inglés 
Hereditary Spastic Paraplegia) 

CIE 10:  G11.4 

Sinónimos:  Enfermedad de Strumpell-Lorrain (que designa un tipo de HSP llamado SPG4); 
Paraplejia Espástica Familiar. 

Resumen de la enfermedad:  La enfermedad de Strumpell-Lorrain o Paraplejia Espástica 
Hereditaria abarca a un grupo de trastornos neurológicos genéticos raros y heterogéneos [1]. 
Se estima que en Europa la HSP afecta a 1 a 9 de cada 100.000 personas [2-6]. 

La HSP es un grupo de trastornos neurodegenerativos hereditarios que afectan 
principalmente al tracto corticospinal debido a un proceso de degeneración axonal retrógrada 
de distal a proximal. Por este motivo, en los casos denominados HSP pura, el cuadro clínico 
se caracteriza principalmente por una espasticidad progresiva de los miembros inferiores que 
conduce a paraparesia o paraplejia, y que afecta a varios miembros de una misma familia. 
Mientras que muchos pacientes experimentan únicamente rigidez y debilitamiento de los 
músculos de las piernas, algunos requieren silla de ruedas. La progresión de la enfermedad 
al resto de tractos corticoespinales, a los nervios periféricos, al cerebelo o al cerebro explica 
los síntomas adicionales que presentan en los casos complicados de HSP: ataxia cerebelosa, 
disartria, trastornos extrapiramidales, retraso mental, demencia, epilepsia, retinopatía, 
sordera, neuropatía axonal o desmielinizante y eventualmente signos sistémicos. El 
diagnóstico clínico se basa en cuatro criterios [7]: exclusión de otros diagnósticos alternativos, 
antecedentes familiares compatibles (aunque no obligatorios), alteración progresiva de la 
marcha y déficit del tracto corticoespinal con hiperreflexia en las extremidades inferiores. 

La atrofia de la médula espinal es un hallazgo común en la HSP [8]. La resonancia magnética 
cerebral convencional suele ser normal en los pacientes con HSP, pero pueden hallarse 
alteraciones a numerosos niveles en la tractografía por tensor de difusión [9]. En caso de HSP 
complejas o complicadas, pueden aparecer diferentes hallazgos, tales como adelgazamiento 
del cuerpo calloso, leucoencefalopatía o hiperintensidad en el tracto corticoespinal. 

El diagnóstico debe confirmarse mediante análisis de ADN. Los genes más frecuentemente 
implicados son el SPG4 y el SPG3A, que codifican las proteínas espastina y atlastina, 
respectivamente. La transmisión de la HSP puede ser autosómica dominante, autosómica 
recesiva, ligada al cromosoma X o por herencia materna (herencia mitocondrial) [10]. Se han 
descrito mutaciones en más de 80 loci distintos y se han identificado más de 50 productos 
génicos mutados en pacientes con HSP [11, 12]. Los principales mecanismos patogénicos 
que originan el fenotipo clínico incluyen la alteración en el tráfico de membranas, la disfunción 
mitocondrial y el deterioro en el transporte, la morfogénesis y la distribución de los orgánulos 
en las células neuronales. El tráfico de membranas y la morfogénesis y distribución de los 
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orgánulos son muy importantes para el desarrollo, mantenimiento y degeneración de los 
axones [1, 13]. 

No existe un tratamiento farmacológico específico para la HSP. El tratamiento es sintomático 
y destinado a reducir la espasticidad, incluyendo fisioterapia, benzodiacepinas, baclofeno oral 
o intratecal [14] e inyecciones de toxina botulínica [15]. La dalfampridina podría ser útil en el 
tratamiento de la HSP [16,17] mediante el bloqueo de los canales de potasio, lo cual prolonga 
el potencial de acción y, por tanto, aumenta la liberación de neurotransmisores en la unión 
neuromuscular. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia y 
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

Los pacientes son evaluados frecuentemente para intervenciones quirúrgicas dirigidas al 
control de la espasticidad, incluyendo rizotomía dorsal selectiva, tenotomía y otros 
procedimientos. 

 

Tipo de anestesia  

No existe ninguna recomendación absoluta para el tipo de anestesia: general o regional. 

Se han publicado 6 comunicaciones de casos con anestesia general [18-22]. En ninguno de 
ellos se describieron complicaciones derivadas del uso de fármacos hipnóticos u opioides. 

Algunos autores abogan por la anestesia neuraxial frente a la anestesia general [23-25]. Se 
desconoce si la HSP aumenta la posibilidad de toxicidad por anestésicos locales y no se ha 
comunicado ninguna complicación a este respecto. 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

No se requiere ninguna prueba diagnóstica preoperatoria adicional. 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

No se requiere ninguna preparación específica para el manejo de la vía aérea. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

No se requiere ninguna preparación específica para la administración de hemoderivados. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No existe evidencia que sustente la necesidad de una anticoagulación específica. No 
obstante, se ha sugerido un riesgo aumentado de trombosis postoperatoria en los pacientes 
con alteración de la movilidad o en estadios avanzados [26]. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

No se requiere ninguna precaución específica para el posicionamiento, transporte o 
movilización de estos pacientes. 
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Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que toma el 
paciente 

Es posible la interacción entre el baclofeno y los curares y los anestésicos generales, 
conduciendo a un incremento del bloqueo neuromuscular, trastornos del ritmo cardíaco, 
hipotensión arterial o aumento de la sedación. No obstante, la interrupción abrupta del 
baclofeno es mucho más peligrosa [27-30], por lo que se recomienda no interrumpir el 
baclofeno intratecal. 

No se ha descrito ninguna interacción entre los agentes anestésicos y la dalfampridina en la 
práctica clínica. La dalfampridina (4-aminopiridina o 4-AP) bloquea selectivamente los canales 
de potasio dependientes de voltaje, prolongando el potencial de acción y aumentando la 
entrada de calcio. En consecuencia, mejora la transmisión sináptica a nivel interneuronal y 
neuromuscular. La 4-AP ha sido utilizado en modelos animales para potenciar la liberación de 
GABA y para estudiar la acción de los antagonistas de GABAérgicos. En estos estudios, suele 
utilizarse la CAM de los agentes anestésicos halogenados como criterio de valoración, 
asumiéndose que el 4-AP no modifica la CAM en estos modelos [31]. Por otra parte, los casos 
clínicos de intoxicación revelan que su mecanismo de acción tiene características colinérgicas 
[32], pudiendo realizarse en tales casos una sedación con propofol sin incidencias. La acción 
colinérgica central produce un antagonismo a la anestesia con ketamina en ratas [33,34]. Este 
efecto también ha sido observado en anestesia pediátrica [35]. La 4-AP ha sido utilizada como 
antídoto para el coma inducido por rohipnol [36]. También reduce la depresión respiratoria 
causada por morfina, sin verse afectado el efecto antinociceptivo de la misma [37,38]. El 
antagonismo de los fármacos anestésicos descrito tiene lugar a dosis superiores (0,3 a 1,0 
mg / kg IV) a las utilizadas en el tratamiento de la enfermedad (un comprimido de 10 mg cada 
doce horas). Como medida de precaución, la dalfampridina debe ser suspendida la mañana 
de la cirugía.  

Puede producirse una sobredosis de dalfampridina en pacientes con insuficiencia renal aguda 
postoperatoria [39]. La dalfampridina está contraindicada en mujeres embarazadas o que 
estén lactando [39]. 

 

Procedimientos anestésicos 

No hay datos suficientes en la literatura que apoyen una recomendación absoluta de TIVA o 
anestesia inhalatoria. La principal limitación es que la HSP está integrada por un grupo 
heterogéneo de enfermedades genéticas y no existe certeza de que el efecto de los fármacos 
anestésicos sea igual en todas las variantes. Es muy recomendable la monitorización de la 
profundidad anestésica en los pacientes con HSP. 

La elección del bloqueante neuromuscular debe hacerse con sumo cuidado en la HSP. El uso 
de succinilcolina está contraindicado en la HSP por la posibilidad de hiperpotasemia debido a 
la sobrerregulación de los receptores nicotínicos de acetilcolina [40]. Los relajantes 
musculares no despolarizantes conllevan riesgo de una respuesta exagerada, causando una 
parálisis aumentada y prolongada. En la mayoría de casos se ha descrito el uso de rocuronio 
[22,41,42], utilizándose sugammadex en tres de ellos debido a la persistencia de bloqueo 
neuromuscular moderado al final de la cirugía. No se detectó recurarización tras la 
administración de sugammadex. Así pues, cuando existe indicación de bloqueo muscular, el 
rocuronio parece ser la mejor opción debido a la posibilidad de antagonizar sus efectos con el 
sugammadex. Se recomienda evitar los bloqueantes neuromusculares de acción prolongada 
y debe obtenerse una relación de tren de cuatro por encima de 0,9 antes de la extubación. 
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Monitorización especial o adicional 

Se recomienda la monitorización estricta del bloqueo neuromuscular siempre que se utilice un 
bloqueante neuromuscular de cualquier tipo. En caso de bloqueantes no despolarizantes, 
resulta útil obtener valores basales antes de la administración del agente. 

En caso de anestesia general, se recomienda la monitorización de la profundidad anestésica. 

 

Posibles complicaciones 

Los pacientes con HSP presentan riesgo de parada cardíaca debido a hiperpotasemia tras el 
uso de succinilcolina. 

Tras la administración de bloqueantes neuromusculares, la duración del bloqueo 
neuromuscular suele ser más prolongado en estos pacientes. 

No existe evidencia de un aumento del riesgo de hipertermia maligna. 

 

Cuidados postoperatorios 

El grado de vigilancia postoperatoria depende del procedimiento quirúrgico y del estado 
preoperatorio del paciente. No es obligatorio el ingreso en una unidad de vigilancia intensiva 
de manera rutinaria. 

 

Información sobre situaciones de emergencia/diagnóstico diferencial a causa de la 
enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del 
procedimiento anestésico y una manifestación propia de la enfermedad)  

No es habitual el desarrollo de situaciones de emergencia atribuibles a la HSP en los pacientes 
afectados. 

 

Anestesia ambulatoria 

Conforme a las guías actuales, el régimen de anestesia ambulatoria es probablemente posible 
en pacientes con HSP en estadios tempranos y sometidos a procedimientos quirúrgicos de 
bajo riesgo. 

 

Anestesia obstétrica 

Se han descrito casos de cesárea con anestesia general o anestesia intradural sin 
complicaciones [19,23]. No se han comunicado casos de uso de analgesia epidural para parto 
o cesárea. No se ha comunicado un incremento de la toxicidad por anestésicos locales u otro 
tipo de complicaciones en los pacientes con HSP. Para el análisis riesgo/beneficio es 
recomendable contar con la valoración de un especialista en neurología. 
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