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Resumen

La mastocitosis es una patologia infrecuente a la que, sin embargo, todo anestesidlogo debe saber hacer
frente por las repercusiones clinicas que pueden derivarse de un manejo perioperatorio inadecuado.

Sus manifestaciones clinicas se deben a la liberacion de granulos de histamina, prostaglandinas y otras
sustancias vasoactivas contenidas en los mastocitos, desencadenada por multitud de factores y farmacos,
muchos de los cuales son habitualmente empleados en el acto anestésico.

Presentamos el caso de una paciente con sospecha de sindrome de activacion mastocitaria y multiples
alergias documentadas, sometida a craniectomia descompresiva por una malformacion de Chiari tipo 1
con siringomielia.

cuales son habitualmente empleados en
el acto anestésico.

Introduccion

Presentamos el caso de una paciente con
sospecha de sindrome de activacion
mastocitaria 'y multiples alergias
documentadas, sometida a craniectomia
descompresiva por una malformacion
de Chiari tipo 1 con siringomielia.

Aunque la incidencia exacta de la

La mastocitosis es una patologia
infrecuente a la que, sin embargo, todo
anestesiologo debe saber hacer frente
por las repercusiones clinicas que
pueden derivarse de un manejo
perioperatorio inadecuado.

Sus manifestaciones clinicas se deben a
la liberacién de granulos de histamina,
prostaglandinas 'y otras sustancias
vasoactivas  contenidas en  los
mastocitos, desencadenada por multitud
de factores y farmacos, muchos de los

mastocitosis se desconoce, es una
patologia infrecuente a la que todo
anestesiologo debe saber hacer frente,
por las repercusiones clinicas que
pueden derivarse de un manejo
perioperatorio inadecuado.

Sus manifestaciones clinicas se deben a
la liberaciéon de granulos de histamina,
prostaglandinas 'y otras sustancias
vasoactivas contenidas en los
mastocitos, desencadenada por multitud
de factores (traumatismos, irritacion
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mecanica, estrés-emociones,
irritabilidad, dolor, frio y calor) y por
numerosos farmacos, muchos de los
cuales son habitualmente empleados en
el acto anestésico.

Presentamos el caso de una paciente con
sospecha de sindrome de activacion
mastocitaria 'y multiples alergias
documentadas, sometida a cirugia
programada por una malformacién de
Chiari tipo 1 con siringomielia.

Caso clinico

Se trata de una paciente de 42 afios con
los siguientes antecedentes:
preeclampsia en el primer embarazo, y
segundo embarazo de curso normal,
finalizado con cesarea bajo anestesia
general, sin incidencias, por no
progresion de parto; fibromialgia con
respuesta  parcial al  tratamiento
sintomadtico, trastorno de ansiedad y
multiples  alergias conocidas (de
contacto, alimentarias y
farmacologicas).

Fue evaluada en la  consulta
preanestésica y por el Servicio de
Alergologia por sospecha de sindrome
de activacion mastocitaria.

Analiticamente, presentaba triptasa
basal eclevada, sin confirmacion
diagnostica del sindrome, pero de forma
profilactica se recomend6 tratar como
tal. Por este motivo, de cara al
procedimiento quirurgico, y habiéndose
documentado ademads alergia a AINEs
(excepto ibuprofeno oral), opiaceos,
metamizol y butilescopolamina, se
realiz6 prueba de tolerancia a fentanilo,
pudiendo usarse con seguridad.

No presentaba predictores de via aérea
dificil.

Teniendo en cuenta todo lo anterior, se
elabor6 un plan de  manejo

perioperatorio que llevamos a cabo
segun describimos a continuacion.

Se ingres6 a la paciente la noche
anterior a la cirugia para premedicacion
por via intravenosa y oral segun las
recomendaciones del Instituto de
Estudios de Mastocitosis de Castilla la
Mancha (CLMast) y de la Red Espaiola
de Mastocitosis (REMA)!: ranitidina
100 mg, dexclorfeniramina 5 mg,
metilprednisolona 1 mg/kg, montelukast
10 mg VO, y bromazepam 1.5 mg VO,
y profilaxis antibidtica en planta
(cefazolina 2 g).

A su llegada al antequir6fano, se
complementd la premedicaciéon con
ansiolisis (midazolam 2 mg), y se
tranquilizoé a la paciente.

En quir6fano se utiliz6 monitorizacion
convencional, ademés de temperatura
central por sonda esofagica, tension
arterial invasiva y presion venosa
central. Se realizd6 induccién con
atropina 0.6 mg, fentanilo 150 mcg,
etomidato 20 mg y rocuronio 80 mg, e
intubacion sin dificultad.

Constatada su estabilidad
hemodindmica vy conectada a
ventilacion mecanica, se canalizaron los
accesos vasculares y la arteria. A
continuacion, se prono a la paciente en
bloque para iniciar la intervencion y se
conecto al infusor de liquidos calientes
y a la manta térmica para conservar una
temperatura en torno a 36°C.

El mantenimiento anestésico se hizo
con sevoflurano 3% para mantener una
CAM 0.8-1 y fentanilo en bolos,
permaneciendo en todo momento
hemodindmica 'y  respiratoriamente
estable, con temperatura 35.6-36°C.La
determinacion de niveles de triptasa en
sangre mostro los siguientes resultados:
basal 12 mcg/L, intraoperatoria 8.05
mcg/L, y postoperatoria 9 mcg/L.

— Copyright ReAR. Rev Elect Anestesiar pertenece a la Asociacién Anestesia Reanimacién Espafia. Entidad sin &nimo de lucro.




REV ELECT ANESTESIAR- VOL 12 (1) :2

Se completd la analgesia con
paracetamol, y se administro profilaxis
de NVPO con ondansetron 4 mg.
Finalmente, se revirtio el bloqueo
neuromuscular inicial con sugammadex
150 mg, procediendo a una educcion y
extubacion suaves. La intervencion
(craniectomia y descompresion de fosa
posterior) transcurrio sin incidencias.

Discusion

La mastocitosis consiste en una
alteracion de las células madre
hematopoyéticas, que lleva a la
proliferacion 'y  acumulacién de
mastocitos en uno o mas oOrganos. Se
distinguen varios tipos: la mas habitual
es la cutanea, mas frecuente en la edad
pediatrica. Un 10% de estos pacientes
pueden tener también clinica sistémica.
Los sintomas a nivel sistémico son mas
frecuentes en adultos, y la presentacion
clinica es muy variable. Los o6rganos
mas frecuentemente afectados son la
piel y la médula 6sea; mas raramente, el
tracto gastrointestinal, higado, bazo y
ganglios linfaticos. El diagndstico de
confirmacion es histologico.

Los mastocitos contienen granulos
preformados de mediadores quimicos
como histamina, heparina, triptasa, y
también de mediadores sintetizados
durante la activacion mastocitaria
(PGD2, LTC4). Varios factores pueden
llevar a su desgranulacion y liberacion:
traumatismos, irritacibon  mecanica,
estrés-emociones, dolor, frio y calor; y
muchos de los fairmacos habitualmente
empleados en el acto anestésico.

Segun el estudio méas completo sobre
mastocitosis y anestesia general®, el
riesgo de presentar sintomas
relacionados con la liberaciéon de
mediadores  fue  considerablemente
superior con la anestesia general (6% de
los procedimientos se complicaron con
una reaccion), y sucedio anafilaxia en 2
de cada 4 pacientes que no habian
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recibido premedicacion; tasas mayores
que la incidencia de reacciones de
hipersensiblidad relacionadas con la
anestesia en la poblacioén general. Otros
factores de riesgo para anafilaxia fueron
cirugia mayor e historia de anafilaxia en
general, sin importar cual fuera su
desencandenante.

Por tanto, la anestesia general en
pacientes con mastocitosis supone un
procedimiento de alto riesgo, que
requiere de una planificacion cuidadosa
y una anticipacion de las posibles
complicaciones que puedan presentarse.

Aunque el riesgo no se puede
cuantificar, la incidencia de anafilaxia
en pacientes con mastocitosis es mas
baja en ninos (con formas cutaneas
severas) que en adultos (con formas
sistémicas indolentes). Los pacientes
que nunca han sufrido una anafilaxia o
que han tolerado previamente una
anestesia general probablemente tengan
un bajo riesgo de reacciones
perioperatorias. No obstante, seria
recomendable hacer pruebas de alergia,
sobre todo en pacientes que ya han
tenido reacciones durante la anestesia’.

Revisaremos las consideraciones mas
importantes a tener en cuenta.

La mayoria de centros recomiendan
premedicacion con terapia
antimediadores. No hay evidencia del
beneficio de ningun régimen especifico,
pero incluye corticoides, anti-H1, anti-
H2 y antileucotrienos. No asocia efectos
adversos graves, por lo que el balance
riesgo-beneficio es  evidentemente
favorable a su administracion. Es
recomendable completar la
premedicacion con una adecuada
ansiolisis con benzodiacepinas.

Consiste en: (tabla 1)
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Firmaco Dasis ¢ intervalo de administracion
Corticordes metilpredmisobona | mekg [V, §hy 1h antes de la anestesia
> xedimiento eate.  hidrooortsosa
2 13

Malcato de dexclorfoniraming

Ranitdin 100 mg IV, disucltos en 50 ml de suero

figsologeo, 1h antes de Ja sstesia

Montehukast 10 mg VO 23h antes y 1h antes de la ancstesia

Tabla 1. Premedicacién preoperatoria en
pacientes con mastocitosis.
(adaptado de 1, 7)

Tan importante como realizar una
correcta seleccion de los farmacos es
minimizar otros factores no
farmacoldgicos que pueden dar lugar a
la liberacion de histamina: las
condiciones ambientales del quir6fano -
temperatura, ruido, caracteristicas de la
comunicacion entre los miembros del
equipo-, evitar friccion en la piel, etc.
Ademas, es fundamental que exista una
comunicacion fluida con el paciente,
haciéndolo conocedor de su riesgo, pero
tranquilizandole y trabajando con ¢l
aspectos psicolégicos para minimizar su
ansiedad.

Centrandonos en el manejo
farmacoldgico, se escogeran siempre
aquellos agentes que menor riesgo de
desgranulacion mastocitaria tengan. No
obstante, hay que tener en cuenta que
las listas de farmacos a evitar en la
mastocitosis se basan en asunciones
tedricas y case reports aislados, y que
siempre puede desencadenarse una
reaccion alérgica de novo a cualquier
medicacion.

Como inductor intravenoso, Sse
recomienda etomidato 0,3 mg/kg,
propofol 2-4 mg/kg, o ketamina 1-4.5
mg/kg*>S,

Como relajante neuromuscular, se

recomienda  vecuronio.  Rocuronio
también  puede  emplearse  con
seguridad. Debemos evitar

succinilcolina, atracurio y mivacurio®®.
Para el mantenimiento anestésico, los

inhalatorios sevoflurano y desflurano
pueden utilizarse™’. Durante este

periodo es fundamental conseguir y
asegurar una buena analgesia y
profundidad hipnética, pues tanto el
dolor como la superficializacién del
nivel anestésico pueden desencadenar
desgranulacion mastocitaria.

Respecto a la analgesia, hay que tener
en cuenta que los opioides difieren en
su capacidad  histaminoliberadora,
siendo menor para el fentanilo y sus
derivados, y mayor para la morfina. Asi
pues, se emplearan preferentemente
fentanilo y remifentanilo,
recomenddndose  haber  constatado
previamente que su empleo es seguro.
Para analgesia de rescate, paracetamol
es una opcion valida. El cloruro morfico
y otros opiaceos, como tramadol, y los
AINE, estan contraindicados.

Con un espectro farmacologico
analgésico tan limitado, el control del
dolor puede suponer un desafio, por lo
que conviene tener presente la
posibilidad de realizar bloqueos
regionales con anestésicos locales tipo
amida.

Ante problemas concomitantes que
puedan suceder durante el
intraoperatorio, como  alteraciones
cardiovasculares, debemos saber que
también desencadenan la liberacion de
histamina, y, por tanto, estarian
contraindicados, los alfa- bloqueantes y
los beta- bloqueantes.

En nuestra paciente, y pese a que los
datos sobre su empleo son aun
contradictorios, decidimos revertir el
bloqueo neuromuscular con
sugammadex, sin que aparecieran
sintomas derivados de la liberacion de
histamina. Esta observacion tiene gran
relevancia clinica, dada la gran utilidad
de este farmaco (tabla 2).
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Tabla 2. Empleo de farmacos de uso mas comin
en anestesia en pacientes con mastocitosis
(adaptado de 3, 5, 7, 8).

Por ultimo, cabe resefiar que los
pacientes con  mastocitosis, tanto
cutanea como sistémica, pueden tener
concomitantemente alergias mediadas
por IgE (rinitis alérgica, alergias
alimentarias y medicamentosas, a
picadura de insectos). La prevalencia
parece ser similar a la de la poblacion
general, pero estos pacientes son mas
susceptibles a la anafilaxia durante las
reacciones alérgicas, especialmente en
respuesta a las picaduras  por
himenopteros. Ademads, se sabe que hay
mayor riesgo de anafilaxia en pacientes
con triptasa basal elevada. Un estudio
prospectivo encontrd triptasa basal
elevada en el 12% de los pacientes con
historia de reacciones sistémicas a
picadura de insectos’.

Por ello, y aunque atin se desconoce el
valor predictivo de la determinacion de
triptasa  basal en el estudio
perioperatorio, seria  recomendable
extraer una muestra preoperatoria, una
intraoperatoria, y una postoperatoria.

Conclusiones

El riesgo de anafilaxia en pacientes con
mastocitosis es generalmente mas bajo
de lo que la mayoria de los médicos
anticipan, pero, no obstante, es mayor
que en la poblacion general, y la
reaccion puede ser mas severa. El papel
de los farmacos como precipitantes de
la anafilaxia estd probablemente
sobreestimado, y los factores fisicos son
al menos tan importantes como aquéllos
en cuanto a su capacidad para inducir la
liberacion de mediadores.

Por tanto, aunque los sindromes de
activacion mastocitaria no son muy
frecuentes, la gran trascendencia clinica
que puede tener una desgranulacion
mastocitaria sistémica hace que todo
anestesidlogo deba ser conocedor de
esta patologia y de su correcto manejo.

Bibliografia

1. Escribano L, Alvarez Twose I, Sanchez
Mufioz L, Matito A, Morgado JM. Factores
desencadenantes de la liberacion de mediadores
mastocitarios. Protocolos especificos para
situaciones de riesgo. Instituto de Estudios de
Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast),
Red Espafiola de Mastocitosis (REMA).
Hospital ~Virgen del Valle, Complejo
Hospitalario de Toledo, Servicio de Salud de
Castilla la Mancha (SESCAM) (PDF)

Disponible
en www.mastocitosis.org/protocolos-de-
tratamiento.html [consultada 29/03/2018]

2. Matito A, Morgado JM, Sanchez-Lopez P,
Alvarez-Twose I, Sanchez-Munoz L, Orfao A,
et al. Management of Anesthesia in Adult and
Pediatric Mastocytosis: A Study of the Spanish
Network on Mastocytosis (REMA) Based on
726 Anesthetic Procedures. Int Arch Allergy
Immunol 2015; 167:47-56 (PubMed) (HTML)

3. Bonadonna P, Pagani M, Aberer W, Bilo
MB, Brockow K, Oude Elberink H, et al. Drug
hypersensitivity in clonal mast cell disorders:
ENDA/EAACI position paper. Allergy 2015;
70: 755-763. (PubMed) (HTML)

@ Copyright ReAR. Rev Elect Anestesiar pertenece a la Asociacién Anestesia Reanimacién Espafia. Entidad sin animo de lucro.


https://www.sepeap.org/wp-content/uploads/2017/04/mastocitosis-protocoloes.pdf
http://www.mastocitosis.org/protocolos-de-tratamiento.html
http://www.mastocitosis.org/protocolos-de-tratamiento.html
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26160029
https://www.karger.com/Article/FullText/436969
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25824492
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1111/all.12617
https://anestesiar.org/WP/uploads/2019/07/mastocitosis_Tabla-2.jpg

4. Unterbuchner C, Hierl M, Seyfried T,
Metterlein T. Anaesthesia and orphan disease:
Rapid sequence induction in systemic
mastocytosis. Eur J Anaesthesiol 2017; 34:176—
183 (HTML)

5. Ulbrich F, Engelstadter H, Wittau N,
Steinmann D. Anaesthetic management of
emergency caesarean section in a parturient
with  systemic mastocytosis. International
Journal of Obstetric Anesthesia (2013) 22, 243—
254,

6. Calvo N, Telletxea S, Intxaurraga K, Arizaga
A. Mastocitosis sistémica: manejo
perioperatorio. A proposito de dos casos. Rev
Esp Anestesiol Reanim. 2010; 57 (3): 192-194.
(HTML)

7. Maud A.W. Hermans; Nicolette J.T. Arends;
Roy Gerth van Wijk. Management around
invasive procedures in mastocytosis. An update.

Ann Allergy Asthma Immunol 119 (2017) 304-
309. (HTML)

8. Dewachter P, Castells M.C, Hepner D. L,
Mouton-Fraivre C. Perioperative Management
of Patients with Mastocytosis. Anesthesiology
2014; 120:753-9. (HTML)

Correspondencia al autor

Fatima Ortiz Parra
fatimaortizparra@gmail.com

FEA Servicio de Anestesiologia, Reanimacion y
Terapia del Dolor.
Complejo Hospitalario de Toledo.

Aceptado para el blog en julio de
2019.

— @ Copyright ReAR. Rev Elect Anestesiar pertenece a la Asociacién Anestesia Reanimacién Espaiia. Entidad sin animo de lucro.



https://europepmc.org/abstract/med/28141734
https://medes.com/publication/57808
https://www.annallergy.org/article/S1081-1206(17)30571-9/abstract
https://anesthesiology.pubs.asahq.org/article.aspx?articleid=1917908
mailto:fatimaortizparra@gmail.com

