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Abstract

Mastocytosis consists of a heterogeneous group of disorders characterized 
by an abnormal increase of mast cell in one or more organs or tissues. The de-
granulation of mast cells with subsequent clinical symptoms can be triggered 
by psychological, chemical or traumatic agents. The main challenge of these 
patients is to avoid these triggers in order to prevent an anaphylactic shock. 
We report a case of a patient diagnosed with cutaneous mastocytoses who 
underwent urgent appendicectomy. Their perioperative management involves 
a multidisciniplinary approach. We report the anaesthetic management in this 
disease.

Resumen

Las mastocitosis son un grupo heterogéneo de enfermedades que se ca-
racterizan por la proliferación de mastocitos y su posterior acumulación. La 
degranulación de los mastocitos puede desencadenarse por diferentes agentes 
como la cirugía, el estrés o los fármacos histaminoliberadores. El principal reto 
que plantea a un anestesiólogo un paciente con mastocitosis es la posibilidad 
de que se desencadene una reacción anafiláctica. Se describe el manejo anes-
tésico de un paciente con mastocitosis cutánea. El desconocimiento de esta 
entidad puede suponer un aumento de la morbimortalidad de estos pacientes.
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Introducción

Las mastocitosis son un grupo heterogéneo de en-
fermedades que se caracterizan por la prolifera-
ción de mastocitos en el tracto gastrointestinal, 

hígado, bazo, nódulos linfoides, huesos y otros tejidos 
y su posterior acumulación[1]. La clasificación de las 
mastocitosis se basa en las manifestaciones clínicas, 
de esta manera, la Organización Mundial de la Sa-
lud (OMS) define las variantes de esta enfermedad en 
siete tipos[2]. La forma de mastocitosis cutánea está 
limitada a la piel.

La degranulación de los mastocitos puede des-
encadenarse por agentes físicos (cirugía), psíquicos 
(estrés) o químicos (fármacos histaminoliberadores). 
La incidencia de anafilaxia es mayor en adultos y en 
las formas sistémicas de mastocitosis, sin embargo, 
el riesgo de degranulación no se correlaciona con la 
masa mastocitaria, la concentración plasmática de 
triptasa o el carácter sistémico o cutáneo de la en-
fermedad[3]. La mastocitosis se asocia a mutaciones 
somáticas del c-kit, una proteína transmembrana con 
actividad tirosina-quinasa intrínseca relacionada con 
la activación y supervivencia de los mastocitos4.

Presentación del caso

Se describe el manejo preoperatorio, intraopera-
torio y posoperatorio anestésico y analgésico de una 
paciente de 8 años y 30 kg de peso que acudió al 
Servicio de Urgencias por dolor abdominal de 24 h 
de evolución compatible con apendicitis, destacando 
a nivel analítico leucocitosis con desviación izquierda. 
La paciente presentaba como antecedentes alergia 
a pólenes de gramíneas y estaba diagnosticada de 
mastocitosis cutánea. Era seguida y controlada por 
el Centro de Estudios de Mastocitosis de Castilla-La 
Mancha (CLMast), de la Red Española de Mastocitosis 
(REMA). No tenía ningún antecedente quirúrgico. No 
seguía ningún tratamiento crónico.

Se indicó la realización de una laparotomía de 
urgencia. Se realizó una incisión horizontal de 5 
cm. Una hora antes de la cirugía como optimización 
preoperatoria, se administró a la paciente maleato de 
dexclorfeniramina 5 mg i.v, ranitidina 50 mg i.v y me-
tilprednisolona 1 mg.kg-1 i.v. Como profilaxis antibió-
tica se administró 500 mg i.v de amoxicilina-clavulá-
nico. Antes de su ingreso en quirófano se administró 
escopolamina 5 µg.kg-1 i.v. En quirófano se monito-
rizó siguiendo los estándares de la ASA (American 
Socitey of Anesthesiologist) pulsioximetría, electro-
cardiografía y presión arterial no invasiva. Se realizó la 

inducción inhalatoria mediante maniobra de volumen 
corriente con sevofluorano al 8%, oxígeno al 100% y 
flujo de gas fresco de 6 lpm. Se colocó un tubo endo-
traqueal de 5,5 mm. Antes de iniciar la cirugía, para 
el control del dolor intraoperatorio y posoperatorio, 
se realizó un bloqueo del plano transverso del abdo-
men (TAP block) con levobupivacaína 2,5 mg.dL-1 con 
una dosis total de 2 mg.kg-1 lo que corresponde a un 
volumen anestésico de 25 ml. El bloqueo se realizó 
ecoguiado con sonda lineal de 10 MHz. Se depositó el 
anestésico entre el oblicuo interno y el transverso del 
abdomen para bloquear la rama anterior de los 6 ner-
vios torácicos bajos (T7-T12) y el primer nervio lumbar 
(L1). El mantenimiento de la anestesia se realizó con 
sevofluorane 0,8 CAM. Antes de finalizar la cirugía se 
administró paracetamol 15 mg.kg-1 i.v y ondansetrón 
3 mg. La intervención duró 40 minutos permanecien-
do hemodinámicamente estable. Posteriormente, la 
paciente es llevada a la unidad de reanimación posa-
nestésica (URPA) donde se pautó para el control del 
dolor postoperatorio paracetamol 15 mg.kg-1 i.v/8h. 
La evolución fue favorable y a las 24 horas la paciente 
fue dada de alta con unos valores según la escala vi-
sual analógica de 0 y 1.

Discusión

El principal reto que nos plantea un paciente con 
mastocitosis es la posibilidad de que se desencadene 
una reacción anafiláctica. El estrés, el frío, la cirugía o 
algunos fármacos favorecen la liberación de histami-
na, por tanto, el principal objetivo en estos pacientes 
debe ir encaminado a evitar todos aquellos fármacos 
o situaciones que favorezcan la liberación de hista-
mina.

La premedicación con corticoides, antihistamíni-
cos y otros fármacos se hace de rutina en estos pa-
cientes, sin embargo, nunca ha sido evaluado en en-
sayos controlados con placebo y no se ha demostrado 
su utilidad[5].

La atropina se debe evitar en pacientes con mas-
tocitosis. Se utilizó escopolamina, cuya utilización 
puede ser controvertida, pues es cierto que tiene un 
papel eficaz como ansiolítico y antisialogogo, sin em-
bargo, el uso de antisialogogos no está justificado si 
no existe una sialorrea significativa y para la ansiólisis 
podría haberse empleado midazolam u otra benzo-
diacepina.

En cuanto a la temperatura, la anestesia altera el 
sistema termorregulador corporal reduciendo los um-
brales de respuesta al frío y aumentando levemente 
el umbral de respuesta al calor, los niños pierden más 
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rápido el calor debido a una mayor superficie corporal 
en relación con el peso y el frío puede desencadenar 
la liberación de histamina, por todo ello se recomien-
da mantener la temperatura ambiente de quirófano 
entre 25-27º, utilizar sistemas  de calor externos como 
mantas de aire caliente y calentadores de fluidos en 
cirugías largas o con cambios importantes de volemia.

Se optó por una inducción inhalatoria con sevo-
fluorane y un mantenimiento con el mismo fármaco. 
La paciente tenía una vía canalizada antes de llegar al 
quirófano, por tanto, podría haberse realizado tam-
bién una anestesia total intravenosa (TIVA) con pro-
pofol y remifentanilo. Se utilizó sevofluorane por la 
mayor experiencia del operador con este fármaco en 
anestesia pediátrica. Tanto la TIVA con estos fármacos 
como la inhalatoria con sevofluorane son opciones 
aceptadas en pacientes con mastocitosis.

Se debe evitar el uso de mivacurio y atracurio. 
La vía aérea se aisló sin bloqueante neuromuscu-
lar (BNM); tras una inducción inhalatoria adecuada 
se consiguen buenas condiciones de intubación sin 
necesidad de BNM[6]. Cisatracurio o rocuronio son 
agentes que se pueden usar en estos pacientes si fue-
ra necesario.

El tratamiento del dolor es fundamental, pues el 
dolor favorece la degranulación de los mastocitos, 
sin embargo, puede resultar complejo, ya que casi 
todos los fármacos analgésicos pueden ocasionar 
histaminoliberación y degranulación mastocitaria. 
Hay trabajos y series de casos que contraindican 
fármacos como la morfina, los antiinflamatorios no 

esteroideos (AINE) o los inhibidores selectivos de la 
COX-2[7]. Consideramos que no debe descartarse su 
uso, sino que debe individualizarse, ya que la sen-
sibilidad a la histaminoliberación producida por un 
fármaco puede ser distinta en cada paciente y en un 
mismo paciente para cada fármaco. En este sentido, 
en casos de cirugía programada, podría ser útil en la 
preanestesia ampliar el estudio con diversas pruebas 
de provocación cutánea para conocer la sensibilidad 
de cada paciente a fármacos utilizados durante el pe-
rioperatorio.

El uso de técnicas regionales disminuye el consu-
mo de opioides y los efectos secundarios asociados a 
su uso. En pacientes con mastocitosis, en los que el 
arsenal terapéutico es limitado, se consideran de elec-
ción para el tratamiento analgésico intra y postopera-
torio[8]. En este caso se optó por un TAP block que se 
ha descrito como técnica efectiva en la analgesia de 
diversos procesos abdominales en los que se incluye 
la apendicectomía[9].

Para concluir, la incidencia de anafilaxia en los ni-
ños y en las formas cutáneas de mastocitosis es me-
nor. Sin embargo, es una entidad clínica que puede 
aumentar la morbilidad perioperatoria si no se realiza 
una planificación anestésica adecuada. Esta debe ba-
sarse en el conocimiento de la enfermedad, la infor-
mación al paciente, la optimización preoperatoria y el 
uso de estrategias o técnicas anestésicas evitando fár-
macos o situaciones que favorezcan la degranulación 
de los mastocitos, teniendo en cuenta que el manejo 
de cada paciente debe ser individualizado.
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