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Introduccién y objetivos: La mastocitosis sistémica
es una entidad sobre la que no existen datos precisos
sobre su incidencia o prevalencia, aunque se sospecha
que estd infraestimada. Se caracteriza por la
proliferaciéon desmedida y acumulaciéon de grandes
cantidades de mastocitos. La sintomatologia que
caracteriza a estos pacientes depende de los érganos
afectados tras la infiltracién de los mastocitos.

Todos los hechos que rodean al episodio anestésico-
quirargico suponen para el paciente un alto grado de
estrés, que si sumamos el riesgo que ciertos farmacos
anestésicos entrafian, todo ello puede actuar como
desencadenante de una exacerbacién de esta patologia.

Exposicion del caso: Presentamos a una mujer de 48
afios diagnosticada de neoplasia de mama izquierda.
Manifestaba como antecedente méas relevante una
mastocitosis sistémica indolente de alto grado. Tras la
consulta preanestésica, en la que se informa de riesgos,
se le dej6 pautada la premedicacién oportuna para
disminuir el riesgo de exacerbacion de la enfermedad
durante el acto anestésico.

Durante el periodo perioperatorio se realizd
monitorizacién segin estdndares de la SEDAR. Tras la
inducciébn anestésica, se realizaron bloqueos
ecoguiados (BRILMA y PEC 1II) con finalidad
anestésica y analgésica.

La paciente permaneci6 estable hemodindmicamente
en todo realizandose la tumorectomia sin
complicaciones quirtrgicas.

No se observé ni produjo ningtn incidente durante
la cirugia ni en el periodo inmediato postoperatorio.

Diagnostico y discusién: : El manejo perioperatorio
de estos pacientes es un reto. Emplear los farmacos
menos histaminoliberadores, ademas de evitar los
desencadenantes nos puede ayudar a garantizar un
entorno quirargico seguro.
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CASO CLINICO

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

La mastocitosis sistémica es una enfermedad poco
frecuente que provoca la proliferaciéon clonal y
acumulacién de grandes cantidades de mastocitos. La
clinica que estos pacientes presentan se describe por los
sintomas que se originan tras la infiltracion de los
mastocitos en los diferentes 6rganos afectados, asi
como por liberaciéon extrema de mediadores
inflamatorios por parte de estos [1].

La enfermedad presenta una gran variabilidad en la
expresiéon de su fenotipo, ya que puede ir desde
pacientes con clinica leve hasta grave en funcién del
numero y la hiperactivacién de los mastocitos [2].

No existen datos precisos sobre la frecuencia con la
que aparece esta enfermedad en la poblacion, aunque
se cree que, dada la dificultad del diagnoéstico y su
rareza, esté infraestimada.

La prevalencia estd estimada entre 13/100.000 y
1/364.000. La incidencia mundial en 1/150.000. Su
diagnostico es mas frecuente en la raza caucasica, por
lo que, si nos centramos en Europa, la incidencia se
estima entre 1/77.00 y 1/10.400, siendo similar la
distribucién por sexos y mas frecuente en la poblaciéon
adulta que en nifios [3].

Los pacientes con mastocitosis sistémica, asi como el
personal médico que les atiende, deberian ser
conocedores de los potenciales desencadenantes de
una agudizaciéon de la enfermedad, que puede
acontecer en cualquier instante. El acto anestésico-
quirargico somete al paciente a un grado de estrés, que
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junto al gran abanico de farmacos empleados durante
la anestesia pueden actuar como desencadenantes de
una crisis o exacerbacion de esta patologia.

EXPOSICION DEL CASO.

Presentamos a una mujer de 48 afios diagnosticada de
neoplasia de mama izquierda.

Se solicitaron pruebas preanestésicas rutinarias, se
realiz6 analitica, junto con electrocardiograma y
radiografia de térax.

Acudi6 a consulta en el Servicio de Anestesiologia
previa a intervencién quirdrgica para valoracién de
antecedentes personales y revision de pruebas
realizadas.

Como antecedentes cabia destacar una mastocitosis
sistémica indolente de alto grado diagnosticada hace
28 afios, en tratamiento con Famotidina 40mg y
Ebastina 10mg. Alérgica a Cefalosporinas. No
intervenciones quirdrgicas previas.

Dado el antecedente de mastocitosis sistémica ya
conocida, se habl6 con la paciente, se le informa de
riesgos y técnicas anestésicas existentes y se le explico
la necesidad de medicacién previa a la intervencién
quirdrgica.

Los valores analiticos preoperatorios mas relevantes
fueron: Hb: 13.2g/dL, Hto: 36.6%, plaquetas:
248x109/L, leucocitos: 9.90x103/mm3 TP: 120%,
TTPA: 25s, INR: 0.89, creatinina: 0.73mg/dL con
filtrado glomerular segin ecuacion CKD-EPI de
96mL/m/1.73, iones en rango normal, triptasa
11pg/L, sin otros hallazgos significativos.

El electrocardiograma, en ritmo sinusal a 63 latidos
por minuto, con PR 0.16s y QRS estrecho, sin otras
alteraciones en la conduccién ni en la repolarizacion,

Radiografia de térax normal.

Resto de exploraciéon anestésica preoperatoria dentro
de los limites normales.

Se le dejo pautado desde la consulta la siguiente
medicacion:

- Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5
mg intravenoso (iv) 25 horas, 19 horas, 13 horas, 7
horas y 1 hora antes.

- Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 horas, 13
horas y 1 hora antes.

- Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 horas, 13
horas y 1 hora antes.

- Diazepam: 5 mg via oral (vo) 25 horas y 1 hora
antes.
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- Montelukast: 10 mg VO 25 horas y 1 hora antes.

Dados los antecedentes y el riesgo anestésico-
quirargico que entrafiaba, se expuso el caso en sesién
clinica para su conocimiento por todos los miembros
del Servicio.

Una vez revisadas todas las pruebas preoperatorias e
informada la paciente se consideré apta para cirugia
programada.

La paciente ingresé 48 horas antes de la cirugia para
iniciar el protocolo de pre-medicacién establecido.

El dia de la intervencién quirdrgica se realiz6

monitorizacién segin estdndares de la SEDAR:
electrocardiograma continuo (ECG), frecuencia
cardiaca (FC), saturacion de oxigeno por
pulsioximetria (SpO2), concentracién de CO2 espirado
(EtCO2), presion arterial no invasiva (PANI) y
monitorizacién del grado de hipnosis mediante indice
biespectral (BIS®). Ademads, se tomaron analiticas
seriadas de triptasa para control (tabla 1) que
permanecieron estables.

A su llegada a quiréfano: Presion arterial no invasiva
(PANI) inicial 170/94mmHg, FC 89 latidos por minuto
y saturacion O2 100%. Se colocé manta térmica
calefactada sobre la paciente.

Previamente a la induccién anestésica se medic6 con
2mg intravenosos (iv) de Midazolam. La induccién
anestésica se realiz6 con Remifentanilo
0,3mcg/kg/min, Propofol a 2mg/kg y por dltimo
50mg de Rocuronio. Se colocé una mascarilla laringea
Igel® del ntamero 4.

Los pardmetros ventilatorios que se fijaron fueron
una ventilacién controlada por volumen con una FiO2:
0,55 (mezcla de aire y oxigeno), volumen corriente
500mL y wuna frecuencia respiratoria de 12
respiraciones por minuto.

El mantenimiento se estableci6 mediante técnica
intravenosa total (TIVA) de Propofol a 8mg/kg/h y
Remifentanilo entre 0,1 y 0,25 mcg/kg/min,
manteniendo un BIS® entre 40 y 50 durante toda la
intervencion.

Tras la induccién anestésica, se realizaron dos
bloqueos ecoguiados con fines  anestésicos
intraoperatorios y analgésicos postoperatorios; un
BRILMA (bloqueo de las ramas cutdneas de los nervios
intercostales en la linea media axilar) para lo que se
empled Bupivacaina 0,25%, 20 mL; y el bloqueo PEC II
(bloqueo del nervio pectoral modificado) con
Bupivacaina al 0,25%, 10 mL.

Se administré Suero Salino Fisiolégico al 0,9% a un
ritmo de unos 120ml/h para reposicion hidrica y
reposicién de minimas pérdidas sanguineas.
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Durante las dos horas de duracién de la cirugia que
la paciente permaneci6é bajo anestesia general, no se
objetiv6 ninguna alteracion que hiciese sospechar una
posible degranulacién mastocitaria. No se observaron
lesiones eritematomas, habones u otros tipos de
reacciones cutaneas, tampoco alteraciones
respiratorias o hemodindmicas. La PANI se mantuvo
en torno a 100/70 y la FC a unos 50 Ipm. La SatO2 entre
99y 100% y el EtCO2 en torno a 31.

La paciente permaneci6 estable hemodindmicamente
en todo momento mientras el Servicio de Cirugia
realiz6 la tumorectomia sin complicaciones
quirargicas.

Previo a la finalizacién del acto quirtrgico se
administraron 4mg de Ondansetron y 1g de
Paracetamol.

La educcién anestésica se realizé sin incidencias tras
la administracién de 200mg de Sugammadex.

Tras la intervencién, la paciente ingresé a cargo de la
Unidad de Recuperacion Postanestésica donde
permaneci6é 4 horas para vigilancia. Dada la correcta
evolucién y analgesia, se decidié traslado a planta de
hospitalizaciéon para seguimiento y tratamiento
postquirargico.

No se observé ni produjo ningtn incidente debido a
la patologia de la paciente.

DIAGNOSTICO Y DISCUSION:

La mastocitosis sistémica (MS) es un conjunto de
alteraciones producidas por la proliferaciéon de
mastocitos anormales y aberrantes en diversos 6rganos
y tejidos, presentando, o no, afectacion cutanea [3,4].

Los mastocitos, en su citoplasma, presentan granulos
con histamina y otras sustancias quimicas (heparina,
triptasa, hidrolasas 4cidas, leucotrienos,
prostaglandinas y diversas citokinas) que, cuando se
liberan al tejido que les rodea, provocan varias
reacciones entre las que se encuentran la dilataciéon de
capilares, edema y/o picor, que puede manifestarse
como una simple urticaria o evolucionar hasta un
cuadro de anafilaxia [5,6].

Desde 2016, la mastocitosis sistémica ya no se
considera un subgrupo de neoplasias
mieloproliferativas, sino que constituye una categoria
por si misma en la clasificacion de la OMS. Se
distinguen cinco subtipos: MS indolente, MS latente,
MS agresiva, MS asociada a neoplasia hematolégica y
leucemia de mastocitos [7,8].

La probabilidad de reaccién alérgica se observa con
mas frecuencia en pacientes con mastocitosis
indolentes en comparacién con otros subtipos [2].
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Hoy en dia, y hasta donde se conoce, no existe en
estos pacientes particularidades anatémicas debidas a
la propia enfermedad, recomenddandose un enfoque
estindar en el manejo de la via aérea; pero si que
existen determinados escenarios y farmacos de uso
habitual en la practica clinica quirdrgica que pueden
provocar una liberacién excesiva de mediadores
mastocitarios 'y  desencadenar una reaccién
anafilactica, poniendo en peligro la vida del enfermo
[9,10].

Algunos de los desencadenantes perioperatorios mas
relevantes en el entorno quirtirgico son los siguientes
[11]:

- Estrés, ansiedad, falta de suefio.
- Hipotermia o hipertermia.

- Factores mecénicos, como estimulos cutdneos,
torniquetes, friccién, traumatismos, la propia
cirugia.

- Farmacos.
- Dolor.
- Infecciones.

Desde la consulta de preanestesia, se debe dejar
pautada siempre la pre-medicacién adecuada para
intentar minimizar la degranulacién mastocitaria.
Dependiendo del grado de riesgo individual de cada
paciente, dicha medicacién tendrd que pautarse con
una frecuencia diferente. Los farmacos y frecuencias
que utilizar se muestran en la tabla 2 [12,13].

Practicamente todos los farmacos utilizados en el
entorno perioperatorio, tanto los farmacos anestésicos
como otros de wuso habitual intrahospitalarios
(antibioticos, coloides, derivados sanguineos, etc.), han
sido involucrados en reacciones alérgicas, bien sea por
un mecanismo histaminoliberador o a través de IgE
especifica.

Como inductor, siempre que sea posible, se
administran fa&rmacos que el paciente ya haya tolerado.
Se recomienda el uso del Etomidato, ya que carece de
efecto histaminoliberador, aunque también podemos
usar Midazolam, Propofol, Ketamina, Oxido Nitroso y
agentes inhalatorios [10,14].

Los relajantes neuromusculares son altamente
histaminoliberadores, quedando completamente
desaconsejado la Succinilcolina, ya que provoca
claramente liberacion de mastocitos. Los mas
recomendados son aquellos con estructura rigida como
el Rocuronio, Pancuronio o Vecuronio, y para revertir
su efecto se puede emplear tanto la Neostigmina como
el Sugammadex [9,14].

Para el mantenimiento de la anestesia general es
importante garantizar una profundidad anestésica
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adecuada, ya que el dolor, la manipulacién y tracciéon
de los tejidos... pueden provocar degranulacién
mastocitaria sistémica, pudiéndose realizar tanto con
Propofol como con agentes inhalatorios [12,14].

Para el control del dolor, la recomendacién actual es
emplear opioides sintéticos (Fentanilo, Remifentanilo,
Alfentanilo o Sufentanilo), evitando Morfina,
Meperidina y Tramadol que son histaminoliberadores.
El Paracetamol se puede utilizar, y en caso de tener que
emplear AINES, se recomienda administrar aquellos
inhibidores de la COX-2 [10,14].

En cuanto a los anestésicos locales para técnicas
locorregionales se deben utilizar aquellos de tipo
amida, ya que los de tipo éster tienen un mayor
potencial alergénico. La anestesia local, locorregional o
la anestesia epidural es de eleccién en estos pacientes
[14,15].

Por dltimo, para el mantenimiento de la volemia o
reposicién de volumen es preferible utilizar soluciones
cristaloides tipo Ringer Lactato®, o Suero Salino
Fisiologico 0,9%; en caso de necesitar coloides, se
evitaran las gelatinas y los dextranos [14].

Para concluir este articulo, es importante sefialar que
el manejo perioperatorio de estos pacientes es un reto.
Una buena anamnesis preoperatoria, con una
adecuada profilaxis y premedicacién pautada desde la
consulta preanestésica puede minimizar los riesgos de
degranulacion mastocitaria que conllevaria la
apariciéon de sintomas clinicos en estos pacientes,
pudiendo poner en peligro su vida. Emplear los
farmacos menos histaminoliberadores (o aquellos que
tolera el paciente), ademas de hacer especial hincapié
en evitar todos aquellos desencadenantes que estén en
nuestra mano nos puede ayudar a garantizar un
entorno quirtrgico seguro para los pacientes
diagnosticados de mastocitosis sistémica.
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Tiempo Valor triptasa (ug/L)
Preoperatorio 11

60 minutos previos a la 5,66
induccién

30 minutos tras induccién 4,84

2 horas tras inducciéon 7,06

6 horas tras cirugia 5,41

24 horas tras cirugia 7,88

Tabla 1. Muestras sanguineas de triptasa analizadas.

BAJO MODERADO

RIESGO RIESGO ALTO RIESGO
25h antes
Maleato de 13h antes 19h antes
dexclorfeniramina 1h antes 7h antes 13h antes
(Polaramine®) (5mg iv) 1h antes 7h antes
1h antes
25h antes
Famotidina 13h antes
1h antes 13h antes
(20mg iv) 1h antes
1h antes
130 25h antes
; ; antes
Metllpredms.o lona 1h antes 13h antes
(Img/kg iv) 1h antes
1h antes
Diazepam 25h antes
1h antes 1h antes
(bmg vo) 1h antes
Montelukast 25h antes
(10mg vo) 1h antes

Tabla 2: Premedicacién quirdrgica en la mastocitosis
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