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Resumen: La mastocitosis sistémica es una alteraciéon hematoldgica poco frecuente, caracterizada por
la proliferacion e infiltracién de mastocitos en uno o mas drganos o tejidos. El mastocito es una célula
hematopoyética que almacena sustancias farmacoldgicamente activas en su interior.

Se describe el caso de un paciente diagnosticado de mastocitosis sistémica que presenta estenosis
adrtica severa y es sometido a cirugia cardiaca bajo circulacion extracorpérea, asi como el protocolo de
actuacién utilizado.

Las determinaciones de triptasa sérica a lo largo del procedimiento nos permitieron evaluar la
respuesta mastocitaria.

El manejo de los pacientes diagnosticados de mastocitosis requiere un conocimiento amplio de las
situaciones y firmacos que pudieran desencadenar una reaccion anafilactica. Especificamente, en
cuanto a nuestra practica se refiere, es necesario mantenerlos en normotermia incluida la protecciéon
miocdrdica, asi como un cebado libre de coloides para amortiguar los efectos de la degranulacién
mastocitaria.
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Abstract: Systemic mastocytosis is a rare blood disorder, characterized by the proliferation and
infiltration of mast cells in one or more organs or tissues. The mast cell is a hematopoietic cell which
pharmacologically stores active substances within.

We describe the case of a patient diagnosed with systemic mastocytosis with severe aortic stenosis
undergoing cardiac surgery with cardiopulmonary bypass and at the same time we describe the
protocol used.

Determinations of serum tryptase during the process allowed us to evaluate the mast cell response.

The management of patients diagnosed with mastocytosis requires extensive knowledge of situations
and drugs that might cause an anaphylactic reaction. Specifically, about our practice refers, it is
necessary to keep the pacient in normothermia including myocardial protection, as well as free priming
colloids to minimize the effects of mast cell degranulation.

Keywords: mastocytosis, serum tryptase, extracorporeal circulation.

INTRODUCCION

Las mastocitosis son un grupo heterogéneo de enfermedades que se caracte-
rizan por un aumento del nimero de mastocitos en diversos 6rganos o tejidos.
Cuando hay evidencia de afectacion de un tejido distinto a la piel se denomina
mastocitosis sistémica El mastocito es una célula hematica sintetizada en la mé-
dula 6sea, de alli pasa a la sangre y posteriormente a los tejidos donde prolifera y
madura. Los mastocitos, en condiciones normales, participan en las reacciones
inmunolodgicas e inflamatorias del organismo (defensa frente a parasitos y bac-
terias, cicatrizacion de heridas, etcétera). En su citoplasma contienen mediado-
res quimicos que pueden ser liberados en determinadas situaciones o con deter-
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minados farmacos y pueden provocar una degranulacion
excesiva, desencadenando una reaccion anafilactica y po-
niendo en peligro la vida del paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un var6n de 55 afos de edad,
diagnosticado de mastocitosis sistémica tras shock anafi-
lactico al contactar accidentalmente con la oruga procesio-
naria del pino, que presenta estenosis adrtica severa subsi-
diaria de sustituciéon valvular adrtica bajo circulacion
extracorporea. El paciente tiene una superficie corporal de
2,02 m?, con un peso de 88 kg y talla de 1,72 cm. Entre sus
antecedentes destacan: hipertension arterial, hipercoleste-
rolemia, asma bronquial, ex-fumador de 60 cigarrillos/dia,
disnea de esfuerzo progresiva, esteatosis hepatica, déficit
de vitamina D y osteopenia.

Ante la cantidad de estimulos y drogas capaces de des-
encadenar una nueva reaccion anafilactica y dado que el
caso esta en seguimiento por el centro de estudios para la
mastocitosis del Hospital Virgen del Valle de Toledo, se ac-
tiva un protocolo de actuacion consensuado con dicho cen-
tro, que engloba los puntos mas importantes en cuanto a
medidas fisicas, manejo anestésico y circulacion extracor-
porea se refiere:

1. Medidas fisicas

A su llegada al quir6fano se mantiene luz tenue, manta
de calor, infusién de sueroterapia con calentador, al-
mohadillado de los puntos de apoyo y desinfeccion del
campo quirdrgico minimizando al méaximo la friccion
de la piel con el antiséptico a 36° C.

2. Actuacion de anestesia

Monitorizacion de electrocardiograma, presion arterial
en arteria femoral izquierda, catéter de Swan-Ganz,
saturacion cerebral regional de oxigeno e indice bies-
pectral.

8 horas antes de la intervencioén se administran 50 mg
de prednisona y una hora antes se repite la dosis de cor-
ticoides (50 mg de Prednisona) mas un antihistaminico
H1 (10 mg de Polaramine) y un antiH2 (50 mg de Raniti-
dina). A su llegada a quir6fano se realiza ansiolisis con
Midazolam. La induccion anestésica se realiza con eto-
midato, fentanilo y rocuronio sin incidencias, y el man-
tenimiento con sevoflurano y remifentanilo.

3. Manejo de la Circulacién Extracorpdrea (CEC)

Utilizamos oxigenador «Quadrox i» con sistema abierto
biocompatible y cardioplegia «Plegiox» de Maquet, ce-
bando el circuito con 1200ml de Ringer Lactato, 1mg/
kg de Heparina y 2gr. de Acido Tranexdmico. Hepari-
nizacion del paciente con 3 mgr/kg de Heparina sddica.

Canulacion convencional y uso del recuperador celular
de piel a piel.

Durante la CEC se manejan indices cardiacos entre 2.6 y
2.41/min/m2 y se mantiene al paciente en normotermia,
con proteccion miocardica mediante miniplegia a 36 ©,
tanto la dosis de induccién como el mantenimiento.

Se registran los parametros habituales durante la CEC:
presion arterial, temperatura, gasto cardiaco, flujo de
gas, Fio2, tiempo de coagulacion activado y gasometrias
seriadas cada 30 minutos. Con el fin de poder determi-
nar la respuesta mastocitaria y la liberaciéon de media-
dores quimicos durante la intervencion, se recogen 5
muestras de triptasa sérica en 5 tiempos: basal, induc-
cion anestésica, post-heparinizacion, durante la CEC (a
los 45 minutos del inicio) y post-protamina.

RESULTADOS

Tiempos: CEC 81 minutos y clampaje aértico 62 mi-
nutos. Durante el bypass se afiaden 200 ml de cristaloi-
des ante la imposibilidad de utilizar coloides. El balance
total en CEC es de 175 ml. Se recuperan 480 ml de sangre
autdloga.

Los valores hemodinamicos, gasométricos, de anti-
coagulacion y cifras de oximetria cerebral, se mantuvie-
ron dentro de la normalidad durante todo el procedi-
miento. (Ver Tabla I)

El rango normal de triptasa sérica tiene unos valores
entre 1y 15 ng/ml mientras que en los pacientes con mas-
tocitosis sistémica asciende a niveles mantenidos supe-
riores a 20 ng/ml. En el caso que describimos los valores
variaron a lo largo de las diferentes determinaciones: el
valor basal fue de 35 ng/ml, tras la induccion anestésica
los niveles subieron a 39,6 ng/ml, tras la heparinizacion
ascendieron a 41,2 ng/ml, durante la CEC tuvieron su
pico maximo que alcanzo los 58 ng/ml y tras la protami-
nizacion descendieron a 49,8 ng/ml. (Ver Figura 1)

El paciente no tuvo ninguna complicacién durante la
intervencidn, la CEC transcurrié sin incidencias.

EvoLUCION

Durante el postoperatorio inmediato en la unidad de
cuidados intensivos (UCI) presentd broncoespasmo tras la
extubacion, controlado con antihistaminicos y corticoides.
Precisé reintubacion posterior por insuficiencia respira-
toria acompanada de agitacion pudiéndose proceder a su
extubacion a las 48 horas. Tuvo un cuadro de sindrome
confusional valorado y tratado por psiquiatria con buena
respuesta al tratamiento. Tras 5 dias de estancia en UCI, el
paciente pasa a planta, donde permanece estable y es dado
de alta a los 10 dias, dos meses después mantiene buena
evolucion.
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Tabla I. Valores de los parametros registrados
durante la circulacidn extracorpdrea

Parametro Media
indice cardiaco 2,5 L/min/m2
Presién arterial media 62,5 mmHg
Temperatura 36°C
Fi02 70%

Flujo de gas 2,3 L/min

Tiempo de coagulacidn activado 396,7 segundos

Hemoglobina 12 gr/mL

Acido lactico 2,05 mmol/L

L:65% R:p1%

Saturacion cerebral de oxigeno

BIS/TS

43/0

Figura 1. Valores de Triptasa Sérica ng/ml
durante el procedimiento
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

La mastocitosis es un conjunto de alteraciones ocasio-
nadas por la presencia en sangre de un nimero anormal de
mastocitos que se encuentran en nuestro medio y que tie-
nen como mision participar en reacciones inflamatorias e
inmunolégicas del mismo.' Su manifestaciéon mas frecuen-
te es la cutanea, pero pueden aparecer otras como la afecta-
cion de lamédula 6sea, higado, bazo, huesos, ganglios linfa-
ticos y tubo digestivo.>**

El mastocito contiene en su citoplasma diversos granu-
los con histamina, heparina, triptasa y otras sustancias qui-
micas que cuando se liberan al tejido que las rodea, actiian
sobre los 6rganos diana como el corazon, vasos, piel, pul-
moén y otros, pudiendo dar lugar a trastornos cardiacos, he-
modinamicos y metabdlicos similares a los observados en
una reaccion anafilactica.

A su vez, existen multitud de factores capaces de provo-
car la liberacion de estos mediadores, desde agentes fisicos
hasta gran variedad de drogas y medicamentos, pasando
por picaduras de insectos e incluso factores emocionales
como el estrés o la ansiedad.">>

Ante la necesidad de conocer los factores desencade-
nantes individuales, contactamos con el Instituto nacional
de estudios para la mastocitosis del Hospital Virgen del Va-
lle de Toledo, donde el paciente estaba en seguimiento.

En el entorno quirtrgico, y mas teniendo en cuenta que
la cirugia lleva implicita una circulacion extracorpoérea, es
imprescindible tomar las medidas preventivas que eviten
cualquier reaccion anafilactica.

Entre los agentes fisicos susceptibles de provocar una
degranulacion excesiva se encuentran cambios de tempera-
tura, esfuerzo fisico o friccion,*>35 lo cual justifica el con-
junto de medidas fisicas tomadas, incluyendo el manteni-

miento de la temperatura sistémica y de la cardioplegia en
normotermia.

El estrés y los estados de ansiedad pueden desencade-
nar una crisis por lo que se aconseja la administracion de
ansioliticos preoperatorios.> Muchos farmacos empleados
durante la anestesia pueden ser causa de reacciones anafi-
lacticas, de ahi el uso de antihistaminicos y corticoides en
el preoperatorio de manera profilactica, mientras que para
lainduccion y mantenimiento anestésico se hace una selec-
cion entre aquellos firmacos con menor capacidad para li-
berar histamina, como el etomidato y los gases anestésicos
con un nulo efecto histaminoliberador.*>**¢ Los relajantes
musculares y los opidceos son los firmacos con mayor sen-
sibilidad a la histaminoliberacion,*® obligando a hacer un
uso individualizado de los mismos.

Es importante mantener una profundidad anestésica
adecuada para evitar que estimulos como el dolor, traccion
o manipulacion puedan provocar en el organismo una de-
granulacion mastocitaria.>*

Otras sustancias empleadas durante la cirugia pueden
ser causa de liberacion de histamina, como los expansores
del plasma? por lo que tanto el cebado del circuito como el
volumen afiadido se realizan con cristaloides.

Con el fin de conocer los efectos de la degranulacion
mastocitaria, se miden a lo largo de la intervencion la con-
centracion plasmatica de triptasa, por ser considerado el
marcador mas especifico.>?

Concluimos que, el manejo de los pacientes diagnosti-
cados de mastocitosis que se someten a cirugia cardiaca
requiere un conocimiento amplio de las situaciones y far-
macos que pudieran desencadenar una reaccién anafilacti-
cay especificamente en cuanto a nuestra practica se refiere,
es necesario mantenerlos en normotermia incluida una
proteccion miocardica mediante cardioplegia a 36° C tanto
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la dosis de induccién como las de mantenimiento, asi como
un cebado libre de coloides para amortiguar los efectos de
la degranulacién mastocitaria. 4.

Transplant. 2008 Jun;27(6):689-91. doi: 10.1016/j.hea-
1un.2008.03.006.

Damodar S, John CN, Gopalakrishnan G, Nair S, Samuel
R, Thomas M, et al. Mast Cell Disease: Surgical and

REFERENCIAS Anesthetic Implications. ] Pediatr Hematol Oncol. 2006

Centro de estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha,
SESCAM, Hospital Virgen del Valle, Toledo. Protocolos
especificos de tratamiento.

Longas J, Martinez ], Mufioz L, et al. Manejo anestésico
en la mastocitosis. Rev. Esp. Anestesiol. Reanim. 2005; 52:
105-108.

Moro JA, Almenar L, Jarque I, et al. Heart transplantation
in a patient with systemic mastocytosis. ] Heart Lung

Jul;28(7):446-9.

Morisset M, Sergeant P, Widmer S, Kanny G. Tratamiento
sintomadtico de una mastocitosis sistémica. Medicina Inter-
na, Inmunoldgica Clinica y Alergologia, Hospital Central.
54035 NANCY cedex. Disponible en http://www.cicbaa.
com/pages_sp/fiches/mastocitosis.pdf

Olarra ] y Longarela A. Manejo analgésico y anestésico en
la mastocitosis sistémica: a propdsito de un caso. . Rev. Soc.
Esp. Dolor 2010; 17(1): 28-31.

REVISTA ESPANOLA DE PERFUSION

40

NUMERO 61 ® SEGUNDO SEMESTRE DE 2016



Difusidn

Premio al mejor poster en el xix Congreso Nacional
de la Asociacidn Espanola de Perfusionistas, junio 2016

IRUGIA CARDIACA CON CIRCULACION EXTRACORPOREA EN
PACIENTE CON MASTOCITOSIS SISTEMICA

*Reta Ajo L., *Diez Castro R., *Rubia Martin M.C., **Vargas Fajardo M.C.
Fusionista ** A ilogo . C Asl fal L io de

La mastocitosis sistémica es una alteracion hematolégica poco frecuente, caracterizada por la
proliferacién e infiltracion de mastocitos en diversos drganos o tejidos. Existen gran variedad de
estimulos y drogas capaces de provocar la liberacion de mediadores quimicos mastocitarios.

Los valores normales de triptasa sérica contenida en el citoplasma del mastocito oscilan entre 1y 15
ng/mlL, mientras que los pacientes con mastocitosis sistémica mantienen niveles superiores a 20 ng/mL.

Se trata de un paciente varén de 55 afios diagnosticado de mastocitosis sistémica tras shock
anafilctico al contactar accidentalmente con la oruga procesionaria del pino.
Presenta estenosis adrtica subsidiaria de sustitucidn valvular adrtica bajo circulacidn extracorpérea.

Entre sus di hip: ién arterial, hip 1l lemia, asma b ial, ex-
, disnea de prog hepitica y déficit de D.
esta en seguimi por el Centro Naci I de E: dios para la M. itosis del Hospital Virgen del Valle de Toledo.
Con el fin de minimi la resp itaria se elabora un PROTOCOLO DE ACTUACION
conjunto con dicho tro, aplicand a disti niveles:
MATERIAL Y MANEJO DE LA :
MEDIDAS FISICAS CIRCULACION EXTRACORPOREA (CEC) ApssTESA
* 8 horas antes de la intervencidn:
*El p se realizd bomba centrifuga, oxigenador con filtro + Prednisona
*Luztenue ; arterial integrado y sistema abierto biocompatible. = 1hora antes:
*Manta térmica a 37°C Cebado del sistema libre de coloides: 1100 mL de Ringer Lactato, 1mg/Kg de + Pred : ¥
de gor Heparina Sodica al 1% y 30 mg/Kg de Acido Tranexdmico. * Llegadaa ql:i'dﬁnu:
'”"‘_"h’"""d“ de los ‘“"“‘f‘ *‘W?" sHeparinizacién sistémica con 3 mg/Kg de Heparina Sédica al 1% i Inldn'::':di;:oanr:stéﬂca =
- ci6n del campo g osin CEC en NORMOTERMIA a 36°C, con indices cardiacos entre 2,6-2,4 L/min/m? R R
friccidn y con antiséptico a 36°C *Proteccisn miocrdica con MINIPLEGIA a 36°C, induccidn y mantenimiento. AT F e e T
*Tiempos de CEC y Clampaje adrtico: 81 y 62 minutos respectivamente + Sevofluorano y Remifentanilo
*Volumen afiadido durante la CEC: 200 mL de Ringer Lactato
I I R R DETERMINACION de
SeMs® D EAENTES \ *Balance total +175 mL TRIPTASA SERICA an § TIEMPOS:
)ﬁ@ | =Autotransfusor “de piel a piel”, recuperindose 480 ml de sangre autdloga. AlElass seallasn g HeliPos,
= o3 *Neutralizacidn de la Heparina con Sulfato de Protamina en proporcién 1: 0,75 /=] =+ Baa
* b .,-ﬂ ‘ é + Post-induccién anestésica
*  Post-Heparina
souvs lauArs® REGISTROS DURANTE LACEC: ~ CONTROLES ANALITICOS CADA 30 MINUTOS . melimande e
L + lndice Cardisco « Easomeris =L
'E_ +  Presion Arterial Media « lonogrma
+ PO, y Flujo de gases « Memograma
+  Temperatura ) + Acido Lictice
» Saturacidn vanosa de cxigena « Tiempo de coagulacitn Activado: TCA
A *  Owimetria cerebral
»  lindice Bl-espectral y Tasa de supresidn
RESULTADOS —
Los val dinamicos étricos, de anti in y ciras de oxmetra | ..
cerebral, se ti dentro de la idad durante todo el wocdlmlem.sudnl .
las medias de los datos mas representativos las siguientes: | N

w:-':nn' I':-\u l. e o l---rq L i T |' - T TR
L| 1 (= [ — (Tres la induccién anestésica los niveles de Triptasa ascendieron a 39,6 ng/mit,
{2 Lo | después de la heparinizacion a 41,2 ng/ml, durante la CEC tuvieron su pico maximo
\gue akandd los 58 ng/mL y tras la protaminizacién descendieron a 49,8 ng/mL

EVOLUCION CONCLUSION

En la Unidad de cuidados intensivos, el paciente El manejo de los pacientes diagnosticados de mastocitosis que se someten a cirugia cardiaca, requiere un conocimiento
presentd broncoespasmo tras la extubacidn controlado amplio de las situaciones y firmacos que pudieran desencadenar una reaccidn anafilictica y, especificamente en
con antihistaminicos y corticoides. Reintubacién por cuanto a nuestra practica se refiere, es necesaric mantenerlos en normotermia incluida una proteccidn miocirdica
insuficiencia respiratoria con extubacién a las 48 horas mediante cardioplegia a 36°C tanto la dosis de induccién como las de mantenimiento, asi como un cebado libre de
y buena evelucién posterior. coloides para amortiguar los efectos de la degranulacién mastocitaria.
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