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CONTACTOS

Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla a Mancha (CLMast)
Hospital Virgen del Valle, 32 planta
Carretera de Cobisa s/n. Toledo 45071, Espaia

Secretaria

Gestion de citas, envio de documentacion, preguntas sobre érdenes de canalizacién, SIFCO y
cualquier asunto no relacionado con problemas médicos.

Enviar documentos preferiblemente en formato PDF

D2 Maria Luisa Garcia Jiménez

E-mail: secretariaclmast.cht@sescam.jccm.es

Teléfono: (+34)925269200, extension 48548 6 48549 (laborables de 08:30 a 14:30)
FAX: (+34)925269355

Area clinica
Cuestiones relacionadas con asuntos médicos.
Contactar preferiblemente por e-mail para consultas no urgentes

Ivdn Alvarez-Twose, MD, PhD, hematdélogo

E-mail: ivana@sescam.jccm.es

Teléfono: (+34)925269200, extension 49336 (laborables, preferiblemente de 09:00 a 10:00
y de 13:00 a 15:00)

Almudena Matito, MD, PhD, alergéloga

E-mail: amatito@sescam.jccm.es

Teléfono: (+34)925269200, extension 49007 (laborables, preferiblemente de 09:00 a 10:00
y de 13:00 a 15:00)

Atencidn telefénica continuada: de 08:00 a 22:00 (dias laborables), de 8:00 a 20:00 (sabados y festivos)
Teléfono: (+34) 638226196
Utilizar solo para consultas urgentes

Laboratorio
Cuestiones relacionadas con asuntos de laboratorio o gestion de envio de muestras.
Contactar con antelacion para envio de muestras

Laura Sdnchez Muiioz, MD, PhD, inmundloga

E-mail: Ismunoz@sescam.jccm.es

Teléfono: (+34)925269200, extension 49350 (laborables, preferiblemente de 09:00 a 10:00
y de 13:00 a 15:00)

Ana Henriques, PhD, biéloga

E-mail: aparreira@sescam.jccm.es

Teléfono: (+34)925269200, extension 48596 (laborables, preferiblemente de 09:00 a 10:00
y de 13:00 a 15:00)

Asociacion Espaiiola de Mastocitosis y Enfermedades Relacionadas (AEDM)

Teléfono: (+34)722491704
Website: www.mastocitosis.com
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INFORMACION GENERAL

La informacién es uno de los elementos fundamentales en la practica médica y es de
especial importancia en las enfermedades poco frecuentes. Este documento esta basado en
una revision exhaustiva de la literatura médica asi como en la experiencia clinica del Instituto
de Estudios de Mastocitosis de Castilla-La Mancha (CLMast) y la Red Espafiola de
Mastocitosis (REMA).

A continuacion se detallaran los agentes que con mas frecuencia pueden dar lugar a la
activacion de los mastocitos, lo cual puede desencadenar sintomas potencialmente graves en
pacientes con patologia mastocitaria. Aunque no todos los pacientes se comportan del mismo
modo ante los diferentes agentes que se mencionardn, es bien conocido que padecer
mastocitosis 0 sindromes de activacion mastocitaria confiere un mayor riesgo de
complicaciones que la poblacién general durante los procedimientos o situaciones en los que
se encuentran involucrados dichos agentes. 18 Por su parte, aunque ain no hay suficiente
informacion sobre el impacto clinico de la alfa triptasemia hereditaria en la probabilidad de
complicaciones en las situaciones de riesgo, la estrecha asociacién de este rasgo genético con
las mastocitosis y los sindromes de activacion mastocitaria,®-!1 asi como la inocuidad de las
pautas de premedicacién recomendadas en estos protocolos, hace razonable aplicar también
estas medidas en pacientes con alfa triptasemia hereditaria.

En este documento también se detallaran protocolos de actuacion especificos para los
procedimientos o situaciones de riesgo mas comunes que han sido disefiados por la REMA
para pacientes con mastocitosis, sindromes de activaciéon mastocitaria y alfa triptasemia
hereditaria. Es recomendable ademas aplicar estos protocolos en pacientes con sospecha de
mastocitosis, sindrome de activacién mastocitaria y alfa triptasemia hereditaria que se
encuentran pendientes de completar el estudio, ya sea por presentar sintomas sugestivos de
liberacion de mediadores mastocitarios, lesiones cutaneas tipicas o triptasa sérica basal
elevada.

Conviene mencionar que a lo largo del documento se recomienda, bien como
premedicacién de situaciones de riesgo o bien como tratamiento de los episodios de
liberacion de mediadores mastocitarios, la utilizacién de ciertos medicamentos que han sido
seleccionados en base a la propia experiencia de la REMA. Aunque medicamentos
equivalentes o de accién similar, sobre todo dentro de los grupos de antihistaminicos y
corticoides, podrian ser igualmente eficaces, dicha eficacia solo ha sido contrastada con los
farmacos detallados en este documento y por tanto deben ser considerados de eleccion.

Es recomendable que los pacientes lleven este documento consigo y entreguen una
copia siempre que acudan a un hospital o a cualquier consulta médica. También es
conveniente que los pacientes lleven algin tipo de medalla o pulsera en el que conste
especificamente la enfermedad que padecen y pueden incluir el teléfono de asistencia
urgente del CLMast (+34638226196). En caso de duda, es posible contactar a través de
correo electrénico o via telefénica con el equipo médico del CLMast que es, desde agosto
de 2017, el unico Centro de Referencia (CSUR) de mastocitosis reconocido de manera
oficial por el Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social en todo el territorio
nacional.

Este documento ha sido elaborado en el CLMast del Hospital Virgen del Valle de
Toledo y por la REMA, y su contenido ha sido publicado en diversos articulos. Su difusién
es libre siempre que se cite expresamente la procedencia del mismo.

El equipo médico del CLMast

Copyright: Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha, SESCAM, Hospital Virgen del Valle, Toledo.
Red Espafiola de Mastocitosis (REMA). Prohibida su divulgacion sin citar expresamente la procedencia.
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Tabla 1. FACTORES POTENCIALMENTE DESENCADENANTES DE SINTOMAS DE LIBERACION DE

MEDIADORES MASTOCITARIOS EN PACIENTES CON MASTOCITOSIS (revisado en #313-16),

FACTOR DESENCADENANTE FRECUENCIA% RECOMENDACIONES
Agentes fisicos
Calor, frio, cambios de temperatural?-19 Frecuente Evitar exposicién
Roce o friccién de lesiones cutaneas20 Frecuente Evitar
Manipulaciéon de tracto gastrointestinall4.2! Excepcional Premedicacion
Endoscopias?2 Excepcional Premedicacion
ik
Ejerciciol7.18 Excepcional Evitar

Infecciones y/o sindromes febriles17.19

Factores emocionales

Excepcional en adultos
Frecuente en nifios

Considerar premedicacion*
AntiH1 a demanda durante el
proceso en ninos

Estrés, ansiedad, irritabilidad417.23 Frecuente EV1ta.r : e
Considerar ansioliticos*

Farmacos

Antiinflamatorios no esteroideos (AINEs)81819.24 Raro Comprobar tolerancia previa

Opioides24-27 Raro Comprobar tolerancia previa

Procedimientos anestésicos6.14.18.28 Raro Premedicacion

Quimioterapicos29 Desconocida Premedicacion

Terapias bioldgicas2? Desconocida Pr.e.me.dlcacmn . L
(siindicado en ficha técnica)

Contrastes radioldgicos

Contrastes iodados?.183031 Raro Premedicacion

Expansores de volumen

Coloides32 Desconocida Evitar

Venenos

Himendpteros (avispas, abejas...)19.2133-37 Frecuente Evitar EXPOSI.CIOH’.]F. .
Inmunoterapia (si indicada)*

Alimentos

Queso curado, chocolate, pescado azul, ahumados, R Evitar®

frutos secos, fresa, etc...1819.3839 aro vitar

Miscelanea

Dolor#0 Desconocida Analgesia precoz

Denticién!7 (nifios) Frecuente AntiH1 a demanda*

Menstruacion!?4! (mujeres) Desconocida Considerar AntiH1 previo *

Inmunoterapia (himendpteros)+2 Raro Premedicacion*

Vacunas1743-46 Raro Premedicacion

Alcohol!8 Raro Evitar*

Parto347 Raro Premedicacion

$Frecuente, >20% casos; Raro, 1-20%; Excepcional, <1% de casos (segtin experiencia de la REMA368.17.19)

Esta tabla hace referencia a factores que pueden inducir desgranulacién mastocitaria, lo cual no implica que todas las
personas con patologia mastocitaria presenten sintomas desencadenados por todos ellos.

Las recomendaciones marcadas con * s6lo deben aplicarse a los pacientes que han presentado sintomas tras la exposiciéon a
los agentes en cuestion. El resto de recomendaciones son aplicables a todos los pacientes. En cualquier caso, es
imprescindible llevar a cabo una evaluacién individualizada de los pacientes.
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1. AGENTES FiSICOS

1.1.

1.2.

1.3.

Calor y agua caliente

Son los desencadenantes mas frecuentes de liberacion de mediadores mastocitarios,
especialmente en nifios. Generalmente provocan sintomas locales como picor o
enrojecimiento de lesiones cutaneas, aunque ocasionalmente pueden producir
sintomas sistémicos.

Recomendaciones:

- Usar agua templada para el bafio y la ducha.

- Usar secador de pelo con temperatura regulable, evitando el aire caliente.

- Evitar ambientes muy calurosos o htimedos y cambios bruscos de temperatura. En
invierno, es conveniente despojarse de la ropa de abrigo antes de entrar en
domicilios o locales con calefaccion. En verano, conviene poner en funcionamiento
el aire acondicionado antes de acceder a vehiculos expuestos al sol durante largos

periodos.

- La depilacion ldser (fuente de calor) puede desencadenar sintomas locales, por lo
que es conveniente tomar una dosis de antihistaminico 1 hora antes.

- Algunos pacientes especialmente sensibles al calor requieren tomar
antihistaminicos (o reforzar el tratamiento de base) durante los meses de verano.

Frio

Aunque mucho menos frecuentemente que el calor, el frio también puede
desencadenar sintomas por activacién mastocitaria en algunos pacientes.

Recomendaciones:

- Evitar ambientes frios.

- Protegerse adecuadamente del frio en invierno.
- Usar aire acondicionado con moderacion.

- Algunos pacientes especialmente sensibles al frio requieren tomar antihistaminicos
(o reforzar el tratamiento de base) durante los meses de invierno.

Roce o friccion de la lesiones de la piel

El roce o friccién de las lesiones cutdneas generalmente desencadena sintomas
locales como enrojecimiento de las mismas y picor, especialmente en nifios. En
ocasiones, especialmente si se frotan lesiones cutineas de gran tamafio
(mastocitomas), pueden producirse sintomas mds severos como consecuencia de la
liberacién masiva de mediadores mastocitarios.20

Recomendaciones:
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- Evitar frotar con la toalla para secar la piel después de la ducha o el bario.

- Evitar las maniobras como el signo de Darier, especialmente en lesiones de gran
tamario.

- Evitar en la medida de lo posible golpes y contusiones en zonas donde existan
lesiones, especialmente en el cuero cabelludo en nifios.

1.4. Manipulacion del tubo digestivo y endoscopias

Las maniobras que conllevan una manipulacién del tubo digestivo ya sea de forma
directa (durante cirugia del tubo digestivo)61448 o indirecta (durante
endoscopias),®22 pueden activar los mastocitos de la mucosa del tracto
gastrointestinal y desencadenar sintomas. Sin embargo, en experiencia de la REMA
sélo existe un caso documentado de anafilaxia severa durante una cirugia abdominal
abierta en relacién con la manipulaciéon directa de asas intestinales, y un episodio de
flushing en el contexto de una endoscopia en un paciente al cual ademas se le habia
administrado un derivado opiaceo.6 Cabe mencionar que en ninguno de los dos casos
se habfa utilizado premedicacion.

Recomendaciones:

- Premedicacién de todos los procedimientos quirtirgicos y endoscépicos del tubo
digestivo (ver protocolo especifico)

1.5. Ejercicio

El ejercicio es un desencadenante excepcional de activacion mastocitarial?.18 pero
también puede actuar como cofactor de otros desencadenantes.#950 El
enrojecimiento de la cara (flushing) y la taquicardia son respuestas fisiologicas
normales al ejercicio y no deben considerarse como posibles sintomas de liberacion
de mediadores mastocitarios excepto que perduren en el tiempo tras haber cesado
el ejercicio o asocien otros sintomas como picor o enrojecimiento de las lesiones
cutdneas, mareo, hipotension, o sintomas digestivos.

Recomendaciones:

- En pacientes que presentan sintomas sugestivos de activacion mastocitaria
relacionada con el ejercicio, moderar su intensidad, cambiar el tipo de ejercicio o
evitarlo.

- En casos seleccionados, considerar premedicar el ejercicio fisico con
antihistaminicos antiH1 y/o cromoglicato disédico.

1.6. Infecciones y procesos febriles.
La fiebre es un desencadenante relativamente frecuente de liberacién de
mediadores mastocitarios en nifios con mastocitosis.1?

Recomendaciones:

- Tratar precozmente la fiebre con antitérmicos. Si se administran AINEs es
necesario haber confirmado tolerancia previa. En caso contrario, los antitérmicos
de elecciéon son paracetamol, coxibes y corticoides. Aunque la incidencia de
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- Administrar antihistaminicos antiH1 en todos los nifios con mastocitosis (o
sindrome de activacién mastocitaria) que presenten fiebre, durante todo el tiempo
que dure el proceso febril.

2. FACTORES EMOCIONALES

2.1. Ansiedad y estrés

Existe considerable evidencia de que el estrés puede empeorar los sintomas de
enfermedades relacionadas con los mastocitos como la alergia o el asma.51-53 De
igual forma, el estrés ha sido descrito como un factor capaz de desencadenar
sintomas o de agravarlos en determinados pacientes con mastocitosis.5#5> En nifios,
un equivalente de la ansiedad y el estrés que también puede inducir sintomas de
activacion mastocitaria es la irritabilidad.1?

Recomendaciones:

- Evitar/controlar las situaciones que supongan un componente de estrés en los
pacientes, tanto en su vida cotidiana como ante determinados procedimientos
médicos.

- En aquellos pacientes que identifican el estrés como desencadenante habitual de
sintomas es necesario valorar la administracion de tratamiento ansiolitico y/o
psicoterapia.

- En todos los procedimientos de riesgo debe administrarse ansioliticos como parte
de la premedicacién siempre que se prevea que puedan desencadenar estrés (ver
protocolos especificos).

3. FARMACOS

3.1. AINEs (antiinflamatorios no esteroideos)

Son medicamentos empleados para controlar la fiebre y/o el dolor. Incluyen
farmacos como la aspirina (acido acetilsalicilico), acido mefenamico, butibufeno,
diclofenaco, aceclofenaco, fenbufén, fenilbutazona, flurbiprofeno, ibuprofeno,
indometacina, dexketoprofeno, ketorolaco, meclofenamato, metamizol, nabumetona,
naproxeno, piroxicam, propifenazona, etc...

Lea siempre el prospecto de los medicamentos que le receten para saber si
pertenecen a este grupo de medicamentos.

El porcentaje de reacciones atribuidas a AINEs es del 9% en las mastocitosis
pediatricas y del 13% en adultos.8

La eleccion del AINE a administrar en pacientes con patologia mastocitaria debe
ser evaluado individualmente en cada caso en funcién de su perfil de tolerancia
previa.856
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- Por lo general se permite la administraciéon de paracetamol en pacientes con
mastocitosis y sindrome de activacién mastocitaria puesto que habitualmente se
tolera. Respecto a los AINEs, se permite la administracion de aquellos que se hayan
tolerado una vez que comenzaron los sintomas de la enfermedad (desde la
aparicion de lesiones cutdneas o desde el primer episodio de anafilaxia).

- En adultos que precisen AINEs y no haya constancia de tolerancia previa, el
paciente no debe tomar estos medicamentos sin vigilancia médica. Se recomienda
hacer la primera administracién bajo vigilancia médica, eligiendo preferiblemente
los inhibidores selectivos de COX-2 (celecoxib, etoricoxib o parecoxib) y meloxicam.

- En caso de nifios que precisen tratamiento analgésico/antiinflamatorio mds
potente que paracetamol y no haya constancia de tolerancia previa, se recomienda
realizar una prueba de tolerancia al AINE requerido (ibuprofeno o metamizol)
bajo vigilancia médica. Como alternativa, se pueden utilizar corticoides.

3.2. Farmacos opioides, opiaceos o morficos

Estos farmacos se emplean en la anestesia, para controlar el dolor intenso, y en
algunos casos como medicamentos para inhibir la tos. Entre ellos se encuentran la
morfina, codeina, buprenorfina, petidina, meperidina, tramadol, dextrometorfano o
dimemorfano, entre otros, que son capaces de activar los mastocitos y producir
sintomas secundarios a la liberacién de mediadores mastocitarios.57.58

En una serie publicada de pacientes con mastocitosis, los opidceos pudieron estar
implicados en la aparicién de sintomas secundarios a la liberacion de mediadores
mastocitarios en un 6% de los casos, aunque sin poder demostrarse que fuera el
agente causal primario.6

Entre este grupo de farmacos, los opiaceos semisintéticos son los mas seguros en
pacientes con mastocitosis o sindrome de activacién mastocitaria, y deben
considerarse de eleccion.658-60

Lea siempre el prospecto de los medicamentos que le receten para saber si
pertenecen a este grupo de medicamentos.

Recomendaciones:

- En pacientes con mastocitosis y sindrome de activacién mastocitaria se permite la
administracién de aquellos fdrmacos que haya tolerado una vez que comenzaron
los sintomas de la enfermedad.

- En caso de precisar alguno de estos fdrmacos y no tener constancia de tolerancia
previa, el paciente no debe tomar estos medicamentos sin vigilancia médica, y se
recomienda hacer la primera administracion bajo vigilancia médica,
preferiblemente tramadol si se considera que el paciente va a necesitar
tratamiento domiciliario. En el caso especifico de la tos, se pueden administrar
antihistaminicos como la cloperastina (Flutox®) como alternativa.
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- Si precisa recibir alguno de estos fdrmacos en el contexto de una anestesia, no ha
presentado reacciones adversas previas con este grupo de fdrmacos, pero no se
tiene constancia sobre qué fadrmaco en concreto tolera, se recomienda emplear los
opidceos semisintéticos (fentanilo, remifentanilo, alfentanilo o sufentanilo).6

3.3. Anestesia

Algunos farmacos empleados en la preanestesia, durante las fases de induccién y
mantenimiento de la misma, o en la postanestesia, pueden inducir la liberacién de
mediadores mastocitarios, tanto preformados (histamina, heparina, triptasa), como
aquellos originados durante el proceso de activaciéon mastocitaria (PGD2, LTE4).

El mecanismo por el cual se originan estos cuadros puede ser mediado por los
receptores para la inmunoglobulina E (FceRI), los receptores Fcy o a través del
sistema del complemento. Los mediadores liberados por cualquiera de estos
mecanismos pueden actuar sobre o6rganos diana como el corazén, vasos, piel,
pulmén y otros, pudiendo dar lugar a trastornos cardiacos, hemodinamicos y
metabdlicos similares, y producir incluso algunos cuadros graves como reacciones
anafilacticas o anafilactoides, y alteraciones de la coagulaciéon sanguinea.61-71

En un estudio de la REMA sobre 726 procedimientos anestésicos realizados en
pacientes con mastocitosis, la frecuencia de sintomas secundarios a la liberacion de
mediadores mastocitarios y anafilaxia en relacién con la administracién de farmacos
anestésicos fue del 2% y 0,4%, respectivamente, en adultos, y del 4% y 2%,
respectivamente, en nifos, aunque conviene tener en cuenta que el grupo de
pacientes pediatricos era mucho mas pequefio que el de adultos lo cual podria
afectar a los resultados.6 Otras series de pacientes pediatricos han descrito la
ausencia de episodios de anafilaxia relacionados con la administraciéon de farmacos
anestésicos.12

En el estudio de la REMA, en pacientes adultos con mastocitosis, los factores que
con mas frecuencia se asociaron a la presencia de sintomas de liberaciéon de
mediadores en el periodo perianestésico fueron: 1) historia de anafilaxia previa,
2), procedimientos de cirugia mayor, 3) administracion de anestesia general y, 4)
falta de premedicacion con antihistaminicos H1 + antihistaminicos H2 +
benzodicacepinas.6:56

Recomendaciones:
- Seleccionar anestesia local, loco-regional o epidural siempre que sea posible.

- Controlar los factores fisicos y emocionales: temperatura, ansiedad y estrés
perianestésico. Si es necesario, administrar ansioliticos y/o sedacion.

- Administrar premedicacion en todos los pacientes que deben someterse a
procedimientos en los que se utilicen fdrmacos anestésicos (ver protocolos

especificos).

- Evitar el uso de farmacos a y § bloqueantes durante el periodo de administracién
de fdrmacos anestésicos.

- Monitorizacién estrecha de los pacientes durante el procedimiento anéstesico.
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- Tratamiento precoz de sintomas sugestivos de activacién mastocitaria en caso de
que aparezcan.

3.4. Quimioterapia y otros farmacos citorreductores

Este tipo de medicamentos son utilizados para destruir células que se producen a
gran velocidad. Estos farmacos tienen la capacidad de destruir, en mayor o menor
medida, las células de la médula 6sea (incluyendo los mastocitos), lo cual podria
inducir la liberacién de los mediadores mastocitarios y, en ocasiones, producir
reacciones de hipersensibilidad,2® por lo que en muchas de estas terapias se
recomienda administrar corticoides y antihistaminicos profilacticos en la poblacién
general. Sin embargo, no hay estudios que determinen el riesgo de desencadenar
sintomas en pacientes con mastocitosis para cada agente quimioterapico o
citorreductor especifico.

En el caso concreto de los medicamentos quimioterdpicos o citorreductores
utilizados en ocasiones en el tratamiento de las mastocitosis, s6lo se ha
documentado un caso asociado a sintomas de liberacion de mediadores
mastocitarios desencadenado por clorodeoxiadenosina (cladribina, 2-CdA) (Javed
Sheik, Beth Israel Hospital, Harvard Medical School, comunicacién personal,
Septiembre 2002), y un caso desencadenado por interferon alfa-2b.72

Recomendaciones:

- Se recomienda administracion en ambiente controlado (Hospital), al menos las
primeras dosis.

- Administrar premedicacion antes de la administracién de todos los agentes en que
esté recomendado segun ficha técnica. En el resto de fdrmacos quimioterdpicos o
citorreductores de uso parenteral, administrar premedicacion antes de las
primeras dosis (ver protocolos especificos).

3.5. Terapias bioldgicas con anticuerpos monoclonales

No hay evidencia de que este tipo de terapias induzcan por si mismas mas
reacciones en pacientes con mastocitosis que en la poblacidn general, aunque es bien
sabido que algunos anticuerpos monoclonales pueden desencadenar reacciones de
tipo alérgico o pseudoalérgico.2®

Recomendaciones:

- Se recomienda administracion en ambiente controlado (Hospital), al menos las
primeras dosis.

- Administrar premedicacion en aquellas terapias que asi lo tengan indicado en su
ficha técnica (ej. Rituximab).

4. CONTRASTES RADIOLOGICOS

4.1. Contrastes radiologicos iodados
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Estudios in vitro han demostrado que la mayor parte de los medios de contraste
radiolégicos iodados pueden producir, por diversos mecanismos, liberacién de
mediadores mastocitarios.”.30.63.73

Se han descrito algunos casos de anafilaxia desencadenada por contrastes
radiolégicos iodados, con una frecuencia de aparicidn en las series de pacientes con
mastocitosis publicadas del 0-3% en adultos y 0% en nifios.1831.74

Si fuera imprescindible su utilizacién, son de eleccién los medios de contraste no
i6nicos (de baja osmolaridad) por su menor capacidad para inducir desgranulaciéon
mastocitaria. Forman parte de este grupo el iohexol, iopamidol, iopromida, ioxelan,
ioversol, iobitridol o iomeprol.

Recomendaciones:

- Administrar premedicacion en todos los casos que deban someterse a
procedimientos en los que se utilicen contrastes radiolégicos iodados (ver
protocolos especificos).

- Evitar el uso de fdrmacos a y 3 bloqueantes durante el periodo de administracion
de contrastes radioldgicos iodados.

- Administrar el contraste radiolégico iodado bajo supervision médica y con fdcil
accesibilidad a un eventual tratamiento de emergencia.

4.2. Contrastes radioldgicos no iodados

Los contrastes radiolégicos no iodados como el sulfato de bario, el gadolinio y la
fluoresceina, entre otros, asi como los radiotrazadores (ej. Galio, Tecnecio-99, Talio,
Sestamibi) se pueden emplear de forma segura sin necesidad de premedicacion.

5. EXPANSORES DE VOLUMEN

5.1. Coloides

Los expansores de volumen son sustancias administradas para la reposicion de
volumen en casos de hipotension o hipovolemia. La incidencia de reacciones
secundarias a desgranulaciéon mastocitaria por estas sustancias es inferior al 1% en
la poblacién general y su aparicién parece guardar relaciéon con la presencia de
moléculas de alto peso molecular.”s

Las reacciones pueden ocurrir por un mecanismo mediado por IgE, en cuyo caso es
necesaria una sensibilizacion previa, o en una primera exposicion.

Se desconoce la incidencia de reacciones desencadenadas por estas sustancias en
pacientes con mastocitosis y sindrome de activacién mastocitaria.

Recomendaciones:

- Siempre que sea posible, utilizar cristaloides para reposicion de volumen. Evitar
moléculas de alto peso molecular como el Dextrano.
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severa no IgE-mediada tras administracion de Gelafundina® en un paciente con
mastocitosis sistémica, por lo que también recomendamos evitar el uso de
gelatinas siempre que sea posible.
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- En caso que sea necesario el empleo de coloides de alto peso molecular o gelatinas,
recomendamos su administracion en ambiente controlado (Hospital).

6. VENENOS

6.1. Himenopteros

El veneno de abejas y avispas es el desencadenante mas frecuentes de activacion
mastocitaria en pacientes con mastocitosis sistémica en Espafia.19213337 En otras
regiones del mundo como Norteamérica, la anafilaxia desencadenada por la hormiga
roja (Solinopsis invicta) es relativamente frecuente en pacientes con mastocitosis.’®

La anafilaxia por picadura de insectos es especialmente frecuente en pacientes con
mastocitosis que no presentan lesiones cutdneas constituyendo, en la mayoria de
estos casos, la forma de presentacién de la enfermedad que originara su estudio y
posterior diagnostico. En los pacientes adultos que presentan lesiones cutaneas, la
incidencia de anafilaxia por picadura de himendpteros es mucho menor, y en nifios
es excepcional.3177

La mayor parte de las reacciones frente a himendpteros son IgE mediadas, por lo que
el estudio alergoldgico es necesario en todos los casos. En algunos pacientes con
estudio alergolégico convencional (pruebas cutaneas e IgE especificas) negativo, es
posible establecer el mecanismo IgE mediado mediante el estudio molecular por
componentes!® o mediante un test de activacion de baséfilos.”8

La inmunoterapia especifica frente al veneno de abejas y avispas estd indicada en
todos los casos de mastocitosis asociada a anafilaxia por picadura de estos insectos
con estudio alergolégico positivo y debera mantenerse de por vida.434479

Recomendaciones:
- Evitar en la medida de lo psosible la exposicion a himendpteros.

- Los pacientes con historia previa de anafilaxia por himendpteros deberdn llevar
siempre consigo medicacion de emergencia que incluya antihistaminicos H1,
corticosteroides y un autoinyector de adrenalina, y deberdn ser entrenados en la
utilizacion adecuada de estos farmacos en caso de repicadura.

- Realizar estudio alergoldgico en todos los pacientes con historia de anafilaxia por
picadura de himendpteros .

- En caso de estudio alergolégico positivo, comenzar inmediatamente
inmunoterapia especifica (no es necesario disponer de confirmacion de diagndstico
de mastocitosis en los casos no estudiados en el momento del estudio alergoldgico).

- Existen varios casos documentados de mastocitosis con reacciones alérgicas
sistémicas tras repicaduras en campo abierto al interrumpir la inmunoterapia una
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vez confirmada su eficacia previa,’98% por lo que actualmente se recomienda
mantener la inmunoterapia de manera indefinida en pacientes diagnosticados de
mastocitosis.>®

6.2. Otros insectos

La incidencia de anafilaxia por picadura/mordedura de otros insectos o animales
es extremadamente infrecuente en Espafia. En la experiencia del CLMast s6lo hay
documentados casos aislados de anafilaxia desencadenados por mosca comun,?
mosquito,!® hippobosca equina (mosca de las caballerizas)8! y thaumetopoea
pityocampa (procesionaria del pino).82

Recomendaciones:

- Evitar exposicidn a insectos/animales potencialmente venenosos en viajes a zonas
de riesgo. Considerar llevar consigo medicacién de emergencia.

7. ALIMENTOS

A diferencia de lo que generalmente se cree, la frecuencia de sintomas
desencadenados por alimentos en pacientes con mastocitosis y sindromes de
activacion mastocitaria es baja (13% y 9%, respectivamente).!® En algunos de estos
casos se producen como consecuencia de un mecanismo mediado por IgE, ya sea por
la presencia de anticuerpos frente a un alimento en concreto, frente a un alérgeno
comun presente en diferentes alimentos (p. ej. LTP) , o frente a Anisakis Simplex
(parasito de pescados y cefalopodos de origen marino).3883.84

Sin embargo, no se han encontrado diferencias en los niveles de diaminooxidasa
(enzima que degrada la histamina) entre los pacientes con mastocitosis que durante
la evolucion de la enfermedad presentan episodios de anafilaxia y los que no sufren
esta complicacion,!® y tampoco hay evidencia que soporte la necesidad de restringir
de manera sistematica el consumo de alimentos liberadores de histamina en todos los
pacientes con mastocitosis y sindrome de activacién mastocitaria.8s86

Por lo tanto se recomienda una dieta libre, indicando sélo restricciones de alimentos
concretos a los pacientes con patologia mastocitaria que presenten sintomas
secundarios a la ingestién de los mismos. Ademds resulta necesario proceder a
realizar un estudio alergolégico frente a aquellos alimentos especificos que hayan
desencadenado sintomas de liberacion de mediadores mastocitarios incluido
anafilaxia.

Recomendaciones:

- Realizar estudio alergolégico completo siempre que se sospeche que un alimento
estd implicado en el desarrollo de sintomas sugestivos de activacién mastocitaria.

- No hacer dietas restrictivas generalizadas. Evitar unicamente aquellos alimentos
que el paciente es capaz de relacionar claramente con la aparicién de sintomas
cada vez que se ingieren.

- En caso de alergia, leer detenidamente las etiquetas de los productos que se
adquieren para confirmar la ausencia de trazas del alérgeno frente al que se ha
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- En caso de alergia a Anisakis simplex, cada paciente debe sequir las indicaciones
especificas que se le indiquen sobre la ingestién de pescados y cefalépodos
procedentes del mar en funcién de los sintomas que haya presentado y de los
niveles de IgE que tenga frente al Anisakis. Una vez que se ha detectado la
sensibilizacion frente al Anisakis, en caso de consumir pescados y cefalépodos de
origen marino, éstos se deben congelar a -20°C al menos durante 3 dias previo a
ser cocinados, ya que estos son los procedimientos que garantizan la destruccion
de la larva.87

8. MISCELANEA

8.1. Denticion.

La denticion en los nifios no deja de ser un proceso inflamatorio que también se
ha descrito como una situacidon que puede desencadenar sintomas por activacion
mastocitaria en algunos nifios con mastocitosis.!?

Recomendaciones:

- Iniciar tratamiento antimediador (o reforzar el tratamiento antimediador de
base) en caso de que aparezcan sintomas relacionados con la liberacién de
mediadores mastocitarios en el contexto de la denticién.

8.2. Menstruacion.

La exacerbacién de determinadas enfermedades en las que intervienen los
mastocitos como la dermatitis atépica o el asma durante la menstruaciéon o los
dias previos a la misma, es un hecho bien conocido que demuestra la influencia de
los cambios hormonales durante el ciclo menstrual de las mujeres en la activacion
de los mastocitos.8889

Algunas mujeres con patologia mastocitaria asocian el empeoramiento de los
sintomas secundarios a activacién mastocitaria con la menstruacién (y/o los dias
previos a la misma), aunque la aparicién de episodios graves de liberacion de
mediadores mastocitarios en este contexto es excepcional.4!

Recomendaciones:

- En los casos en los que existe una clara asociacion entre la menstruacién y la
aparicion o agravamiento de sintomas de liberacién de mediadores mastocitarios y
presentan ciclos regulares (previsibles) es recomendable administrar tratamiento
antimediador (habitualmente antihistaminicos antiH1) o reforzar el tratamiento
antimediador de base desde 3-5 dias antes de la menstruacién hasta su
finalizacion.

8.3. Inmunoterapia frente a alérgenos

Son productos empleados para reducir la sensibilizacién frente a un determinado
alérgeno y los sintomas que éstos desencadenan.



£ INSTITUTO DE ESTUDIOS DE MASTOCITOSIS DE
CASTILLA-LA MANCHA

Recomendaciones:

MASTOCITOSIS

- Administracién en ambiente controlado (Hospital/Centro de Salud) para las que se
emplean por via subcutdnea en cualquier fase (inicio o mantenimiento), y en la fase
de inicio de las que se emplean por via sublingual u oral.

- En el caso de inmunoterapia subcutdnea frente a veneno de himendpteros, la
administracién debe realizarse siempre en el Hospital. Se recomienda utilizar
pautas convencionales o cluster, ya que este tipo de pautas se han asociado a una
menor frecuencia de reacciones sistémicas que las pautas rush en los pacientes con
patologia mastocitaria.*+90

- En caso de aparicién de sintomas locales leves tras alguna dosis de inmunoterapia
se recomienda premedicar las dosis sucesivas con un antihistaminico H1 oral.

- En caso de aparicién de sintomas severos tras alguna dosis de inmunoterapia se
recomienda premedicar las dosis sucesivas con un antihistaminico HI1 +
antihistaminico H2 + corticoides, reevaluar el extracto administrado y la pauta
(disminuir y/o dividir la dosis), o valorar tratamiento con omalizumab.*?

8.4. Vacunas.

Las vacunas son productos que se administran para producir inmunizacién frente
a agentes infecciosos. Constituyen un desencadenante infrecuente de liberacion
de mediadores mastocitarios en pacientes con mastocitosis.

Dentro de su baja frecuencia, los casos que presentan mas cominmente sintomas
relacionados con vacunacion son los nifios con afectacién cutanea extensa.17.46

En el caso concreto de las vacunas para la prevencion del sindrome respiratorio
agudo severo causado por el coronavirus 2 (SARS-Cov-2), la informacién existente
en cuanto a la seguridad de la vacuna en pacientes con mastocitosis y sindromes
de activaciéon mastocitaria sugiere que se trata de un procedimiento seguro,
aunque conviene seguir las mismas recomendaciones que para otras vacunas.?192

Recomendaciones:

- Premedicacion oral con antihistaminicos antiH1 en todo tipo de vacunas (ver
protocolos especificos).

- Administracién en ambiente controlado (Hospital/Centro de Salud).

8.5. Parto.

Tanto el trabajo de parto, como el estrés, el dolor y la administracion de anestesia
pueden inducir la liberacion de mediadores mastocitarios en mujeres
parturientas con patologia mastocitaria.

El CLMast cuenta con la experiencia de un total de 138 gestaciones a término (118
partos vaginales y 20 cesareas) en 91 mujeres diagnosticadas de mastocitosis, en
las que se realizaron diferentes técnicas anestésicas (anestesia epidural en 81
casos). En tan s6lo 5 de los 138 partos se objetivaron sintomas relacionados con la
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liberacién de mediadores mastocitarios, todas ellas leves (prurito generalizado en
2 casos, eritema generalizado en 2 casos, y eritema de tronco y facial en 1 caso).
En 4 de estas pacientes no se administré premedicacion, y 2 de ellas no habian
recibido ninglin anestésico, por lo que los sintomas fueron atribuidos al propio
proceso del parto.3

MASTOCITOSIS

Respecto a los farmacos inductores del parto, se ha empleado oxitocina en 31
casos sin evidencia de complicaciones por lo que se recomienda como farmaco de
eleccidn si fuera preciso.3 Por el contrario, no hay suficientes datos que garanticen
la seguridad del uso de prostaglandinas (dinoprostona -PGE2-, misoprostol -
PGE1-) en pacientes gestantes con patologia mastocitaria.

Recomendaciones:
- Premedicacion (ver protocolos especificos).

- Sies necesario inducir el parto se recomienda emplear oxitocina.



sesCam S

INSTITUTO DE ESTUDIOS DE MASTOCITOSIS DE
CASTILLA-LA MANCHA

PROTOCOLOS ESPECIFICOS PARA
SITUACIONES DE RIESGO



St INSTITUTO DE ESTUDIOS DE MASTOCITOSIS DE
CASTILLA-LA MANCHA

MASTOCITOSIS

CONSIDERACIONES GENERALES

1. VALORAR LAS INDICACIONES ESPECIFICAS DADAS A CADA PACIENTE
EN SU INFORME CLINICO

2. FARMACOS DE ELECCION EN LOS PROCEDIMIENTOS DE RIESGO

Como norma general, se deben considerar de eleccién aquellos farmacos que el
paciente haya tolerado previamente.

Si se desconoce la tolerancia previa para cada grupo farmacolégico con riesgo de
inducir activacién mastocitaria, se recomienda administrar los farmacos que
tienen menos probabilidades de desencadenar un episodio de liberaciéon de
mediadores mastocitarios (Tabla 2).

3. ESTUDIOS DE ALERGIA ANTES DE LOS PROCEDIMIENTOS DE RIESGO

Sélo en los pacientes que previamente hayan presentado reacciones en el contexto
de la administracion de alguno de estos farmacos, es necesario realizar un estudio
alergologico y descartar sensibilizacion (ej. mecanismo IgE mediado) al farmaco
involucrado y/u otros del mismo grupo, para seleccionar aquellos agentes frente a
los que el paciente no se encuentre sensibilizado.

4. DETERMINACION DE TRIPTASA SERICA EN LOS PROCEDIMIENTOS DE
RIESGO

En caso de desarrollar sintomas sugestivos de liberacion de mediadores
mastocitarios durante un procedimiento de riesgo, se debera extraer una muestra
de sangre (tubo de suero con gel) durante las primeras 4 horas desde el inicio de
los sintomas para la determinacién de triptasa sérica. NO ES NECESARIO HACER
LA DETERMINACION URGENTE DE TRIPTASA, PERO Si EXTRAER LA MUESTRA
EN EL PLAZO INDICADO. Una vez extraida la muestra se puede procesar como
otras muestras de rutina o esperar al dia siguiente para procesarla.

Para los centros en los que no resulte posible llevar a cabo estas determinaciones,
existe la posibilidad de remitir la muestra al CLMast. Para ello, es imprescindible
contactar previamente con el laboratorio K. F. Austen del CLMast para informar
que la muestra va a ser enviada:

®  Si la muestra va a ser recibida en el CLMast durante las primeras 24 horas de la
extraccién se puede enviar el tubo de suero con gel sin procesar a temperatura
ambiente.

®  Sila muestra va a ser recibida en el CLMast pasadas las 24 horas de la extraccion, se
deberd enviar en nieve carbdnica al menos 2 alicuotas del suero (previamente
congelado a -802C).

Las muestras que se envien al CLMast deberan acompafiarse de un documento en
el que conste nombre y apellidos del paciente, centro de procedencia de la
muestra, teléfono o e-mail de contacto del médico que envia la muestra y un breve
resumen de la historia clinica, indicando el tipo de sintomas que ha presentado el
paciente y el posible desencadenante de la reaccion.
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5. EVALUACION INDIVIDUAL DEL RIESGO

Aunque globamente la probabilidad de desarrollar sintomas relacionados con la
liberacién de mediadores en pacientes con patologias mastocitarias sometidos a
los procedimientos que se describiran a continuacion es baja, ésta es
significativamente mayor que en la poblacién general.

Sin embargo, el riesgo de estos procedimientos puede variar significativamente de
unos pacientes a otros. Por ello, es recomendable determinar el riesgo individual
de cada paciente previo a estos procedimientos para adecuar la premedicacion
antimediadora necesaria en cada caso (ver protocolos especificos).

6. CONSIDERACIONES SOBRE LA RETIRADA DEL MERCADO DE LOS
MEDICAMENTOS QUE CONTIENEN RANITIDINA

En anteriores versiones de estos protocolos se inclufa la ranitidina (VO o IV) como
parte de la premedicaciéon en la mayoria de las situaciones de riesgo que se
detallaran a continuacidn, y su eficacia en combinacion con los otros fairmacos para
prevenir reacciones en pacientes con mastocitosis y enfermedades relacionadas ha
sido ampliamente demostrada.

En 2019, la Agencia Espafiola de Medicamentos y Productos Sanitarios (AEMPS)
decidi6 la retirada del mercado de todos los medicamentos VO que contienen
ranitidina debido a la deteccién de la impureza N-Nitrosodimetilamina en niveles
superiores a los establecidos. En febrero de 2022, se decidi6 ademas la retirada del
mercado de la ranitidina [V y el cese de su formulacién magistral.

Como alternativa a la ranitidina oral hay disponible en el mercado el medicamento
famotidina oral. Sin embargo, a la fecha de redaccién de estos protocolos, no existe
un antiH2 endovenoso comercializado en Espafia.

Tras notificar la necesidad de disponer de una alternativa a la ranitidina IV para la
premedicacion de las situaciones de riesgo en pacientes con mastocitosis y
enfermedades relacionadas, a fecha de hoy la AEMPS indica como tnica alternativa
la solicitud como medicacion en situaciones especiales del medicamento
extranjero famotidina (2 ml) 10 mg/ml, 5 unidades suspensidn inyectable.

Dicha solicitud se debe realizar de forma telematica a través de la aplicacién
informatica de medicamentos en situaciones especiales de la AEMPS
(https://sede.aemps.gob.es/usoHum/otros/medicamentos-situaciones-

especiales.html). La AEMPS también dispone de un correo electréonico para todo lo

relativo a estas solicitudes (medicamentosespeciales@aemps.es).

Conviene tener en cuenta que, a diferencia de la ranitidina, la seguridad y eficacia
de la famotidina en nifios no estan bien establecidas. En todo caso, consideramos
que el beneficio de usar famotidina como premedicaciéon de las situaciones
descritas en este documento en la poblacidn pediatrica supera al potencial riesgo
de toxicidad, por lo que recomendamos su empleo tal y como se especificara en
cada indicacién.

En las diferentes situaciones de riesgo que se detallaran a continuaciéon, siempre
que se indique la famotidina IV esta via serd de eleccién, por lo que para
situaciones programadas o no urgentes (cirugias, contrastes iodados, parto...)
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deberia realizarse la solicitud de famotidina IV como medicamento en situaciones
especiales de acuerdo a las indicaciones de la AEMPS. Solo en los casos en los que
no sea posible disponer de la famotidina IV (ej. cirugia urgente) se administrara
famotidina VO como alternativa.

Una situacién para la cual la AEMPS no ha ofrecido por el momento ninguna
alternativa, a pesar de haberlo puesto en conocimiento desde la REMA, es la
necesidad de premedicacion de una situacién de riesgo no programada
(imprevista) de un paciente que no admite la VO (ej. inconsciencia) si el centro
sanitario no dispone de stock de famotidina IV para su administraciéon. En estas
circunstancias, no es posible garantizar la eficacia completa del protocolo de
premedicacion.

7. OTRAS CONSIDERACIONES

Es recomendable que los pacientes sometidos a procedimientos de riesgo no
presenten sintomas de liberacion de mediadores mastocitarios en las 24 horas
previas al procedimiento. En caso contrario, se deberd valorar retrasar el
procedimiento hasta que los sintomas estén controlados y si no es posible, debera
considerarse al paciente al menos como de riesgo moderado.

Es importante garantizar la ausencia de estrés o ansiedad en el paciente en las 24
horas previas al procedimiento que potencialmente puede desencadenar
liberacion de mediadores mastocitarios.

Es recomendable asimismo garantizar una temperatura ambiental templada en la
estancia donde se realizan procedimientos de riesgo en este tipo de pacientes.

Durante los procedimientos de riesgo, siempre que sea posible, se deberan evitar
el uso de bloqueantes a y 3 adrenérgicos.
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PROTOCOLO DE ANESTESIA GENERAL

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

Cualquier tipo de reaccién tras Cualquier tipo de reaccién (excepto No historia de
anestesia general CON anafilaxia) tras anestesia general reacciones tras
premedicacion* SIN premedicacion* anestesia general

(0) (0} (0}

Anafilaxia tras anestesia general Sintomas de liberacién de Anestesia general
SIN premedicaciéon* mediadores en las 24 h previas nunca administrada

*Es imprescindible haber realizado previamente estudio alergolégico de los farmacos empleados en el

procedimiento que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los

que no se demuestre sensibilizacion. En caso contrario, y siempre que sea posible, se retrasara el

procedimiento hasta completar el estudio.

**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

2. Premedicacion de anestesia general.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
» Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
* Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES
»= Metilprednisolona 1 mg/kg IV (o corticoide equivalente): 1 HORA ANTES
» Diazepam 5 mg VO (o benzodiacepina equivalente): 1 HORA ANTES

2.2. Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES

2.3.Pacientes de ALTO RIESGO

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)

= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segiin peso.
Solo es estrictamente necesaria la via 1V para las dosis de polaramine® y metilprednisolona indicadas a
administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas (ej. 25 horas antes, 19 horas, 13 horas antes 6
7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y prednisona
1-1.5 (dependiendo del riesgo) mg/Kg.

En caso de CIRUGIA DE EXTREMA URGENCIA administrar las dosis de polaramine® y metilprednisolona
que correspondan de acuerdo al riesgo EN BOLO IV DIRECTO, administrar sedacién a criterio del
anestesista e iniciar anestesia.

3. Induccion y mantenimiento de anestesia.
= Siempre que sea posible, se administraran los farmacos que el paciente haya
tolerado previamente.
= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda el uso de etomidato,
midazolam, propofol, ketamina, 6xido nitroso e inhalatorios fluorados (Tabla 2).

4. Relajantes musculares



INSTITUTO DE ESTUDIOS DE MASTOCITOSIS DE
CASTILLA-LA MANCHA

MASTOCITOSIS

= Siempre que sea posible, se administraran los fArmacos que el paciente haya
tolerado previamente.

= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda administrar relajantes
musculares con estructura rigida como rocuronio, pancuronio o vecuronio
(Tabla 2).

= Para revertir el efecto relajante muscular se puede usar cualquier farmaco que
se considere oportuno (neostigmina, sugammadex...)

5. Expansores de volumen
= Siempre que sea posible, se administraran los expansores de volumen que el
paciente haya tolerado previamente.
= En caso de desconocer tolerancia previa, los expansores de volumen de eleccion
son los cristaloides como Ringer lactato® o Suero Salino Fisiolégico (Tabla 2).
= En caso de precisar coloides se evitaran los dextranos y gelatinas (Tabla 2).

6. Opioides
= Siempre que sea posible, se administraran los derivados opiaceos que el paciente
haya tolerado previamente.
= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda administrar opioides
sintéticos como fentanilo, remifentanilo, alfentanilo o sufentanilo (Tabla 2).

7. AINEs
= Siempre que sea posible, se administrardn los AINEs que el paciente haya
tolerado previamente.

= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda administrar inhibidores
de la COX-2 (Tabla 2).

8. Otras consideraciones
= No hay contraindicacién para administrar antibioticos y heparina, a no ser que el
paciente tenga historia de alergia previa a estos farmacos.
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TABLA 2. AGENTES PERMITIDOS Y NO RECOMENDADOS EN LA PERIANESTESIA

AGENTES

PERMITIDOS

NO RECOMENDADOS

Sedantes orales, intravenosos e inhalados

Benzodiacepinas

Hipnéticos

Anestesia inhalatoria

Anestesia local
Anestésicos grupo amida

Anestésicos grupo éster

Bloqueantes neuromusculares
No despolarizantes

Despolarizantes
Expansores de volumen

Cristaloides

Coloides

Analgésicos intravenosos

Para-aminofenoles
AINEs

Opioides

Midazolam
Diacepam
Etomidato
Ketamina
Propofol
Desfluorano
Isofluorano
Sevofluorano
Oxido nitroso

Mepivacaina
Bupivacaina
Lidocaina
Ropivacaina
Articaina

Rocuronio
Pancuronio
Vecuronio
Cisatracurio

Ringer lactato
Albtimina
Almidoén hidroxietilico

Paracetamol
Parecoxib

Fentanilo
Remifentanilo
Alfentanilo
Sufentanilo

Benzocaina
Procaina
Clorprocaina
Tetracaina

Atracurio
Mivacurio
D-tubocurarina
Galamina
Succinilcolina

Dextranos
Gelatinas

Dexketoprofeno*
Diclofenaco*
Ketorolaco*
Metamizol*
Morfina*
Meperidina*
Tramadol*

*Los agentes considerados a priori como “no recomendados” pueden administrarse siempre y cuando se haya

comprobado tolerancia previa.
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PROTOCOLO DE CONTRASTES RADIOLOGICOS IODADOS

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

Cualquier tipo de reaccidn tras Cualquier tipo de reaccidon (excepto No historia de
contraste iodado CON anafilaxia) tras contraste iodado SIN reacciones tras
premedicacion* premedicacion* contraste iodado
0 0 (o]
Anafilaxia tras contraste iodado Sintomas de liberacién de Contraste iodado nunca
SIN premedicacion* mediadores en las 24 h previas administrado

*Es imprescindible haber realizado previamente estudio alergolégico del contraste iodado empleado en el
procedimiento que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los
que no se demuestre sensibilizacién. En caso contrario, y siempre que sea posible, se retrasard el
procedimiento hasta completar el estudio.
**|dealmente, contactar previamente con el CLMast.

2. Premedicacion de contrastes radioldgicos iodados.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
= Famotidina: 20 mgIV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES

2.2. Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES

2.3. Pacientes de ALTO RIESGO

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)

= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segiin peso.
Solo es estrictamente necesaria la via 1V para las dosis de polaramine® y metilprednisolona indicadas a
administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas (ej. 25 horas antes, 19 horas antes, 13 horas
antes 6 7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y
prednisona 1-1.5 (dependiendo del riesgo) mg/Kg.

3. Administraciéon de contrastes radioldgicos iodados.

= Siempre que sea posible, se administraran contrastes que el paciente haya
tolerado previamente.

= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda el uso de contrastes no
i6nicos (de baja osmolaridad) como iohexol, iopamidol, iopromida, ioxelan,
ioversol, iobitridol o iomeprol, y administrarlos lentamente.

= En pacientes con riesgo moderado y alto, es conveniente administrar el contraste
radiolégico iodado bajo supervisidn médica y en condiciones de acceso rapido a un
eventual tratamiento de emergencia.
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PROTOCOLO DE ANESTESIA LOCAL o LOCO-REGIONAL

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

No historia de
Cualquier tipo de reaccidn tras Cualquier tipo de reaccién (excepto reacciones tras
anestesia local o loco-regional anafilaxia) tras anestesialocal o anestesia local o loco-
CON premedicacion* loco-regional SIN premedicacién* regional

(0) (0} (0}

Anafilaxia tras anestesia local o Sintomas de liberacion de Anestesia local o loco-

loco-regional SIN premedicacion* mediadores en las 24 h previas regional nunca
administrada

*Es imprescindible haber realizado previamente estudio alergoldgico del anestésico empleado en el
procedimiento que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los
que no se demuestre sensibilizacion. En caso contrario, y siempre que sea posible, se retrasara el
procedimiento hasta completar el estudio.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

2. Premedicacion de anestesia.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 6 mg VO 1 HORA ANTES
= Famotidina: 40 mg VO 1 HORA ANTES (OPCIONAL)
* Diazepam: 5 mg VO en aquellos adultos en los que se prevea que la
intervencion pueda generar ansiedad 1 HORA ANTES

2.2.Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES

2.1.Pacientes de ALTO RIESGO— CONSIDERAR SEDACION

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)

= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segtin peso.

En los casos de riesgo moderado y alto, solo es estrictamente necesaria la via IV para las dosis de
polaramine® y metilprednisolona indicadas a administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas
(ej. 25 horas antes, 19 horas antes, 13 horas antes 6 7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando
las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y prednisona 1-1.5 (dependiendo del riesgo) mg/Kg.

3. Administracion de anestésicos.

= Siempre que sea posible, se administraran los farmacos que el paciente haya
tolerado previamente.

= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda el uso de derivados del
grupo amida (mepivacaina, bupivacaina, lidocaina, articaina...) (Tabla 2).

= Informar al paciente de los posibles efectos secundarios que pueden producir los
vasoconstrictores asociados a los anestésicos locales si se emplean (ej.
palpitaciones, cefalea).
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PROTOCOLO DE ANESTESIA EPIDURAL o RAQUIDEA

(En caso de parto ver protocolo especifico)

MASTOCITOSIS

1. Evaluacion individual del riesgo.

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

No historia de
Cualquier tipo de reaccidon (excepto reacciones tras
anafilaxia) tras anestesia epidural o anestesia epidural o
raquidea SIN premedicacién* raquidea
0 o
Sintomas de liberacién de Anestesia epidural o
mediadores en las 24 h previas raquidea nunca
administrada
*Es imprescindible haber realizado previamente estudio alergolégico del anestésico empleado en el
procedimiento que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los
que no se demuestre sensibilizacién. En caso contrario, y siempre que sea posible, se retrasard el
procedimiento hasta completar el estudio.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

Cualquier tipo de reaccion tras
anestesia epidural o raquidea
CON premedicacion*

0

Anafilaxia tras anestesia

epidural o raquidea SIN
premedicacion*

2. Premedicacionde la anestesia.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
= Famotidina: 20 mgIV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES
* Diazepam: 5 mg VO en aquellos adultos en los que se prevea que la
intervencion pueda generar ansiedad 1 HORA ANTES

2.2. Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES

2.3. Pacientes de ALTO RIESGO— CONSIDERAR SEDACION
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)
= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)
= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)
Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)
NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segtin peso.
Solo es estrictamente necesaria la via IV para las dosis de polaramine® y metilprednisolona indicadas a
administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas (ej. 25 horas antes, 19 horas antes, 13 horas
antes 6 7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y
prednisona 1-1.5 (dependiendo del riesgo) mg/Kg.

3. Administracion de anestésicos.
= Siempre que sea posible, se administraran los farmacos que el paciente haya
tolerado previamente.
= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda el uso de derivados del
grupo amida como mepivacaina, bupivacaina, lidocaina, articaina o ropivacaina;
y si precisa opidceos emplear los semisintéticos como fentanilo, remifentanilo,
sulfentanilo, alfentanilo (Tabla 2).
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PROTOCOLO DE SEDACION

1. Evaluacioén individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

Cualquier tipo de reaccién (excepto No historia de
anafilaxia) tras sedacion SIN reacciones tras
premedicacion* sedacion
0 o
Sintomas de liberacién de Sedacién nunca
mediadores en las 24 h previas administrada
*Es imprescindible haber realizado previamente estudio alergolégico del anestésico empleado en el
procedimiento que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los
que no se demuestre sensibilizacion. En caso contrario, y siempre que sea posible, se retrasara el
procedimiento hasta completar el estudio.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

Cualquier tipo de reaccion tras
sedacion CON premedicacion*

0
Anafilaxia tras sedacion SIN
premedicaciéon*

2. Premedicacion.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES

2.2.Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mgIV (6 40 mg VO) ) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES

2.3.Pacientes de ALTO RIESGO

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)

= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segiin peso.
Solo es estrictamente necesaria la via 1V para las dosis de polaramine® y metilprednisolona indicadas a
administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas (ej. 25 horas antes, 19 horas antes, 13 horas
antes 0 7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y
prednisona 1-1.5 (dependiendo del riesgo) mg/Kg.

3. Administracion de sedacion.
= Siempre que sea posible, se administraran los firmacos que el paciente haya
tolerado previamente.
= En caso de desconocer tolerancia previa, se recomienda el uso de
benzodiacepinas, etomidato, ketamina y/o propofol (Tabla 2).
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PROTOCOLO DE ENDOSCOPIAS SIN SEDACION

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

No historia de

Cualquier tipo de reaccidn tras Cualquier tipo de reaccién (excepto reacciones tras

endoscopia sin sedacion CON anafilaxia) tras endoscopia sin endoscopia sin
premedicacion* sedacién SIN premedicacion* sedacién

0 0 0

Anafilaxia tras endoscopia sin Sintomas de liberacion de Endoscopia sin

sedacion SIN premedicacion* mediadores en las 24 h previas sedacion nunca
realizada

*Es recomendable haber realizado previamente estudio alergolégico al menos frente a latex.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

2. Premedicacion.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 6 mg VO 6 5 mg IV 1 HORA ANTES
= Famotidina: 40 mg VO 6 20 mg IV 1 HORA ANTES
= Diazepam: 5 mg VO en aquellos adultos en los que se prevea que la intervencién
pueda desencadenar ansiedad 1 HORA ANTES

2.2. Pacientes de MODERADO RIESGO— CONSIDERAR SEDACION
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 13 HORAS, 7 HORAS y 1
HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12 horas)
= Diazepam 5 mg VO 1 HORA ANTES o considerar realizar el procedimiento bajo
sedacion.
2.3.Pacientes de ALTO RIESGO— CONSIDERAR SEDACION
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)
= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)
= Diazepam: 5 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)
= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segtin peso.
Solo es estrictamente necesaria la via 1V para las dosis de polaramine® y metilprednisolona indicadas a
administrar 1 hora antes de la anestesia. Para dosis previas (ej. 25 horas antes, 19 horas antes, 13 horas
antes 6 7 horas antes), se pueden administrar VO utilizando las siguientes dosis: polaramine® 6 mg y
prednisona 1-1.5 (dependiendo del riesgo).
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PROTOCOLO DE PARTO

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

Cualquier tipo de reaccion Cualquier tipo de reaccidon (excepto
durante partos previos CON anafilaxia) durante partos previos
premedicacion* SIN premedicaci6on*
0 0
Anafilaxia durante partos Sintomas de liberacién de
previos SIN premedicacion* mediadores en las 24 h previas
*Es recomendable haber realizado previamente estudio alergoldgico si se emplearon fairmacos en el periodo
periparto que desencadend la reaccién y/u otros del mismo grupo para seleccionar aquellos frente a los que
no se encuentre sensibilizado.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

No historia de
reacciones durante

partos previos
0
No partos previos

3. Premedicacion.

3.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV* AL INICIAR TRABAJO DE PARTO
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO)** AL INICIAR TRABAJO DE PARTO

*Repetir dosis cada 8 horas hasta el parto.
**Repetir dosis cada 24 horas hasta el parto.

3.2.Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV* AL INICIAR TRABAJO DE PARTO
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO)** AL INICIAR TRABAJO DE PARTO
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV** AL INICIAR TRABAJO DE PARTO

*Repetir dosis cada 8 horas hasta el parto.
**Repetir dosis cada 24 horas hasta el parto.

3.3.Pacientes de ALTO RIESGO — PROGRAMAR PARTO.
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 17 HORAS, 9
HORAS y 1 HORA ANTES DEL PARTO (cada 8 horas)
= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 1 HORA ANTES DEL PARTO (cada 24
horas)
= Metilprednisolona: 1.5 mg/Kg IV 13 HORAS y 1 HORA ANTES DEL PARTO (cada 12
horas)

4. Administracion de anestesia epidural.
= Serecomienda el uso de derivados de amida (ver Tabla 2).

5. Administracion de inductores del parto.
=  Sies necesario inducir el parto, se recomienda el uso de oxitocina.

6. Cesarea.
= Si es necesario realizar cesdrea, se seguiran las recomendaciones que
corresponda a la técnica anestésica que se realice.

NOTA: En caso de PARTO INMINENTE NO PROGRAMADO, administrar la premedicacién que
corresponda de acuerdo al riesgo EN BOLO 1V DIRECTO e iniciar anestesia epidural inmediatamente.
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HIMENOPTEROS

1. Evaluacion individual del riesgo.

MASTOCITOSIS

ALTO RIESGO** MODERADO RIESGO BAJO RIESGO

Reaccion local tras el mismo
tipo de inmunoterapia SIN
premedicacion
0
Inmunoterapia nunca
administrada

Anafilaxia tras el mismo Reaccion local tras el mismo tipo

tipo de inmunoterapia de inmunoterapia CON
CON/SIN premedicaciéon* premedicacion de bajo riesgo

*Evaluar riesgo/beneficio de inmunoterapia.
**]dealmente, contactar previamente con el CLMast.

2. Premedicacion de inmunoterapia.

2.1. Pacientes de BAJO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg VO o antihistaminico tipo 1
no sedante VO 6 1 HORA ANTES

2.2. Pacientes de MODERADO RIESGO
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg VO o antihistaminico tipo 1
no sedante VO 1 HORA ANTES
= Famotidina 40 mg VO 1 HORA ANTES
= Prednisona 1 mg/Kg de peso VO 1 HORA ANTES

2.3. Pacientes de ALTO RIESGO — CONSIDERAR OMALIZUMAB (XOLAIR®)

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 25 HORAS, 19 HORAS, 13
HORAS, 7 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 6 horas)

= Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Metilprednisolona: 1.5 mg/kg IV 25 HORAS, 13 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 12
horas)

= Montelukast: 10 mg VO 25 HORAS y 1 HORA ANTES (cada 24 horas)

= Mantener al paciente monitorizado y con una via periférica.

NOTAS: Las dosis de los medicamentos corresponden a adultos. En nifios, ajustar las dosis segtin peso. En

pacientes de alto riesgo, solo es estrictamente necesaria la via IV para las dosis de polaramine® y
| metilprednisolona indicadas a administrar 1 hora antes de la inmunoterapia.

En caso situacién de inestabilidad marcada de los sintomas de liberacion en el momento del

procedimiento lo razonable seria postponer la inmunoterapia. Si no es posible postponerla, considerar al

paciente al menos como de riesgo moderado.

3. Administracion de inmunoterapia.

= En caso de que el paciente precise diferentes tipos de inmunoterapia, no se
deberan administrar el mismo dia.

= En caso de presentar fiebre tras la administraciéon de inmunoterapia, iniciar
precozmente tratamiento antitérmico.

= En caso de presentar una reaccion sistémica frente a la inmunoterapia se debera
reevaluar el extracto, la pauta y las dosis administradas.

= En caso de anafilaxia o sintomas severos de liberacion de mediadores
mastocitarios a pesar de tomar las precauciones indicadas valorar el
riesgo/beneficio de continuar con la inmunoterapia y considerar su suspension.
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MASTOCITOSIS

PROTOCOLOS DE TRATAMIENTOS CITORREDUCTORES
PARA MASTOCITOSIS

1. Peginterferon a2a (Pegasys®)
1.1. TRATAMIENTO HOSPITALARIO

1.1.1. Medidas generales.
= Ingreso en Hospital para administracidn de las dos primeras dosis de
Pegasys®.
= Sino se conoce el valor de triptasa sérica basal (reciente), extraer una
muestra para su determinacion.
=  Mantener al paciente monitorizado y con una via periférica.

1.1.2. Premedicacion.
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
DE Pegasys®
* Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES DE Pegasys®
= Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 1 HORA ANTES DE Pegasys®

1.1.3. Tratamiento con Pegasys®
= Dosis de Pegasys®: 1 mg/Kg SC *

*Administrar preferiblemente en UCL. Si no hay complicaciones, se puede proceder
al alta domiciliaria a las 2 horas de su administracién.

1.2. TRATAMIENTO DOMICILIARIO (a partir de la tercera dosis)

1.2.1. Premedicacion.
= Paracetamol: 1 gr VO 1 HORA ANTES DE Pegasys®

1.2.2. Tratamiento con Pegasys®
= Pegasys®: 1 mg/Kg SC semanal, preferiblemente por la noche.
» Las dosis de Pegays® podran ser modificadas en funciéon de la
respuesta y la tolerancia.
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2. Cladribina IV (Leustatin®)

2.1. TRATAMIENTO HOSPITALARIO

2.1.1. Medidas generales.

= Ingreso en Hospital para administracion del primer ciclo (5 dias
consecutivos) de Leustatin®.

= Mantener al paciente monitorizado y con una via periférica.

=  Administrar profilaxis con cotrimoxazol (o pentamidina inhalada en
caso de alergia a cotrimoxazol) desde el inicio del tratamiento hasta al
menos 2 meses después de la tltima dosis de Leustatin®.

= Sino se conoce el valor de triptasa sérica basal (reciente), extraer una
muestra antes de comenzar el tratamiento para su determinacion.

2.1.2. Premedicacion.
= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES
DE CADA DOSIS DE Leustatin®
*  Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES DE CADA DOSIS DE
Leustatin®
= Metilprednisolona:
* 1mg/kgIV 1 HORA ANTES DE LAS TRES PRIMERAS DOSIS DE Leustatin®
» 0.6 mg/KgIV 1 HORA ANTES DE LA CUARTA DOSIS DE Leustatin®
= 0.3 mg/kgIV 1 HORA ANTES DE LA QUINTA DOSIS DE Leustatin®

2.1.3. Tratamiento con Leustatin®
= Dosis de Leustatin®: 0.14 mg/Kg IV en infusién de 2 horas, cada 24
horas durante 5 dias consecutivos *
»  Extraer una muestra de sangre para la determinacién de triptasa
sérica siempre que aparezcan sintomas sugestivos de liberacion de
mediadores mastocitarios.

*Administrar las dos primeras dosis preferiblemente en UCI. Si no hay complicaciones,
traslado a planta a las 2 horas de la administracién de cada una de estas dosis.

Las tres tltimas dosis se pueden administrar en planta y, si no hay complicaciones, se
puede proceder al alta domiciliaria a las 2 horas de la administracion de la quinta dosis.

2.2. TRATAMIENTO AMBULATORIO (HOSPITAL DE DIA)

2.2.1. Tratamiento con Leustatin®

»  Leustatin®: 0.14 mg/Kg IV SIN PREMEDICAR en infusion de 2 horas
cada 24 horas durante 5 dias consecutivos, cada 28 dias, hasta
completar un total de 6 ciclos.

=  Extraer una muestra de sangre para la determinaciéon de triptasa
sérica siempre que aparezcan sintomas sugestivos de liberacion de
mediadores mastocitarios.

= Alta domiciliaria si no hay complicaciones a los 30 minutos de cada
dosis de Leustatin®.

» Las dosis de Leustatin® y los intervalos entre cada ciclo podran ser
modificados en funcidn de la respuesta y la tolerancia.
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3. Cladribina SC (Litak®)

3.1. TRATAMIENTO HOSPITALARIO

3.1.1. Medidas generales.

= Ingreso en Hospital para administracion del primer ciclo de Litak®.

=  Mantener al paciente monitorizado y con una via periférica.

=  Administrar profilaxis con cotrimoxazol (o pentamidina inhalada en
caso de alergia a cotrimoxazol) desde el inicio del tratamiento hasta al
menos 2 meses después de la tltima dosis de Litak®.

=  Sino se conoce el valor de triptasa sérica basal (reciente), extraer una
muestra antes de comenzar el tratamiento para su determinacion.

3.1.2. Premedicacion.
»  Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg [V 1 HORA ANTES
DE Litak®
=  Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES DE Litak®
= Metilprednisolona:
* 1mg/kgIV 1 HORA ANTES DE LAS TRES PRIMERAS DOSIS DE Litak ®
= 0.6 mg/KgIV 1 HORA ANTES DE LA CUARTA DOSIS DE Litak®
* 0.3mg/kgIV 1 HORA ANTES DE LA QUINTA DOSIS DE Litak®

3.1.3. Tratamiento con Litak®
»  Litak®: 0.14 mg/Kg SC, cada 24 horas durante 5 dias consecutivos *
=  Extraer una muestra de sangre para la determinacién de triptasa
sérica siempre que aparezcan sintomas sugestivos de liberacion de
mediadores mastocitarios.

*Administrar las dos primeras dosis preferiblemente en UCL. Si no hay complicaciones,
traslado a planta a las 2 horas de la administracién de cada dosis. Las tres ultimas dosis
se pueden administrar en planta y, si no hay complicaciones, se puede proceder al alta
domiciliaria a las 2 horas de la administracién de la quinta dosis.

3.2. TRATAMIENTO AMBULATORIO (HOSPITAL DE DIA)

3.2.1. Tratamiento con Litak®

= Litak®: 0.14 mg/Kg SC SIN PREMEDICAR cada 24 horas durante 5
dias consecutivos. Repetir el tratamiento cada 28 dias hasta
completar un total de 6 ciclos.

»  Extraer una muestra de sangre para la determinacion de triptasa
sérica antes del inicio de cada ciclo de Litak® y siempre que
aparezcan sintomas sugestivos de liberacion de mediadores
mastocitarios.

= Alta domiciliaria si no hay complicaciones a los 15-30 minutos de
cada dosis de Litak®.

» Las dosis de Litak® y los intervalos entre cada ciclo podran ser
modificados en funcidn de la respuesta y la tolerancia.
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PROTOCOLO DE TRATAMIENTOS QUIMIOTERAPICOS Y TERAPIAS
BIOLOGICAS PARA ENFERMEDADES ASOCIADAS

1. Medidas generales.

= Es recomendable administrar la primera dosis de todos los tratamientos
quimioterapicos con el paciente hospitalizado y con premedicacién de la
primera dosis. Si el tratamiento consta de dosis sucesivas del mismo farmaco, se
administrara la misma premedicacién antes de la segunda dosis y, si no hay
complicaciones, no serd necesario premedicar las siguientes dosis, a no ser que
venga reflejado expresamente en la ficha técnica del producto (Ej. Taxanos).

= Respecto a las terapias bioldgicas, s6lo se debera administrar premedicacién en
las que asi venga reflejado en su ficha técnica (Ej. Rituximab), en cuyo caso se
administrara la premedicacién antes de cada dosis.

= Mantener al paciente monitorizado y con una via periférica siempre que sea
preciso administrar premedicacion.

= Si no se conoce el valor de triptasa sérica basal (reciente), extraer una muestra
antes de comenzar el tratamiento para su determinacion.

= Si el tratamiento consta de ciclos sucesivos (al menos mensuales), extraer una
muestra para determinacion de triptasa sérica antes de cada ciclo.

2. Premedicacion.

= Maleato de dexclorfeniramina (Polaramine®): 5 mg IV 1 HORA ANTES DE LAS DOS
PRIMERAS DOSIS DE QUIMIOTERAPIA

*  Famotidina: 20 mg IV (6 40 mg VO) 1 HORA ANTES DE LAS DOS PRIMERAS DOSIS DE
QUIMIOTERAPIA

=  Metilprednisolona: 1 mg/kg IV 1 HORA ANTES DE LAS DOS PRIMERAS DOSIS DE
QUIMIOTERAPIA

= Otros farmacos, segiin recomendaciones de cada terapia (Ej. Ondansetron).

3. Administracion de quimioterapia y terapias biolodgicas.
= Seguir las recomendaciones de cada terapia para su administracién *. Siempre
que sea posible, las terapias IV se administraran de forma lenta.
= Extraer una muestra de sangre para la determinacién de triptasa sérica siempre
que aparezcan sintomas sugestivos de liberacién de mediadores mastocitarios.

*Administrar la primera dosis preferiblemente en UCI, donde el paciente se
mantendrd en observacién durante las 2 horas siguientes a su administracion.
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1. MEDIDAS GENERALES.

= Esrecomendable que todos los pacientes con mastocitosis y sindromes de activacion
mastocitaria LLEVEN SIEMPRE CONSIGO MEDICACION DE EMERGENCIA para su
eventual toma en caso necesario. El tipo de medicacion que deben llevar depende del
perfil clinico de cada paciente:

= Sinunca han sufrido sintomas
-Polaramine® u otro antihistaminico tipo 1(nifios y adultos)

= Si han sufrido sintomas alguna vez (sin sintomas digestivos ni anafilaxia)
-Polaramine®
-Prednisona (adultos)/Estilsona® (nifios)

= Si han sufrido sintomas alguna vez (con sintomas digestivos, pero no andfilaxia)
-Polaramine® (nifios y adultos)
-Prednisona (adultos)/Estilsona® (nifios)
-Budesonida oral (adultos)

= Si han sufrido andfilaxia alguna vez:
-Polaramine® (nifios y adultos)
-Prednisona (adultos)/Estilsona® (nifios)
-Autoinyector de adrenalina: Altellus®, Anapen®, Emerade®, EpiPen®,
Jext® (nifios y adultos)*

*Los pacientes (y sus familiares y/o personas de su entorno cercano) que porten un
autoinyector de adrenalina deben recibir un entrenamiento adecuado sobre su uso

= En caso de presentar sintomas de liberacion de mediadores mastocitarios, el
tratamiento debe iniciarse de la manera MAS PRECOZ POSIBLE.

= Es recomendable que los pacientes que porten medicamentos en comprimidos o en
capsulas tengan siempre PREPARADAS LAS DOSIS CORRESPONDIENTES de cada
medicamento para tratar una eventual emergencia.

= Los pacientes deben ser responsables de RENOVAR los medicamentos antes de su
fecha de caducidad.

= Es conveniente que los pacientes lleven algtn tipo de medalla o brazalete en el que
conste especificamente la enfermedad que padecen y el teléfono de asistencia urgente
del CLMast (+34638226196)

= Es recomendable llevar siempre consigo el informe médico mas reciente sobre la
enfermedad junto al presente documento. Si va a viajar al extranjero, puede consultar
en el CLMast o en la pagina web de la AEDM (www.mastocitosis.com) la
disponibilidad de versiones de este documento en otros idiomas.
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2. TRATAMIENTO A REALIZAR POR LOS PACIENTES EN CASO DE SINTOMAS
DE LIBERACION DE MEDIADORES MASTOCITARIOS.

z

SINTOMAS LEVES/MODERADOS

z

SINTOMAS GRAVES

*Enrojecimiento brusco de la cara (y en ocasiones de la region superior del térax)

URTICARIA y/o PICOR
y/o FLUSHING* (sin
clinica cardiovascular:
palpitaciones, mareo,...)

ANGIOEDEMA (sin
dificultad respiratoria)
y/o FLUSHING*

(con clinica
cardiovascular:
palpitaciones, mareo,...)

DOLOR ABDOMINAL y/o
DIARREA

HIPOTENSION y/o
MAREO (con sensacién de
desvanecimiento
inminente) y/o
DIFICULTAD
RESPIRATORIA

Adaptado de#523

ADULTOS NINOS
Medidas fisicas Medidas fisicas
Aplicar frio Aplicar frio

Aire acondicionado Aire acondicionado
Polaramine® Polaramine®

6 mg VO 0.1-0.3 mg/Kg VO

Sino mejora,
Prednisona
0.5-1 mg/Kg VO

Si no mejora,
Estilsona®
0.5-1 mg/Kg VO

Medidas fisicas Medidas fisicas

Aplicar frio Aplicar frio

Aire acondicionado Aire acondicionado

Polaramine® Polaramine®

6 mg VO 0.3 mg/Kg VO

+ +

Prednisona Estilsona®

1 mg/KgVO 1 mg/KgVO

Budesonida oral

9mg VO Polaramine®
0.3 mg/Kg VO

Si no mejora,

Polaramine® +/-

6 mg VO

+/- Estilsona®

Prednisona 0.5-1 mg/Kg VO

0.5-1 mg/Kg VO

Medidas fisicas Medidas fisicas

Tumbarse con piernas en
alto

Autoinyector de
adrenalina

300 mcg IM

+

Prednisona

1-2 mg/Kg VO

+

Polaramine®

6 mg VO

SOLICITAR AYUDA

Tumbarse con piernas en
alto

Autoinyector de
adrenalina

150 mcg IM (de 10 a 30 Kg)
+

Estilsona®

1-2 mg/Kg VO

+

Polaramine®

0.3 mg/Kg VO

(maximo 6 mg)

SOLICITAR AYUDA
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3. TRATAMIENTO A REALIZAR POR PERSONAL SANITARIO EN CASO DE

MASTOCITOSIS

ANAFILAXIA.

ADULTOS

NINOS

Medidas generales

Garantizar acceso venoso de grueso calibre

Monitorizacién continua
Tension arterial
Frecuencia cardiaca
Saturacion de O,

Retirada del desencadenante implicado si es posible

Determinacion de triptasa sérica

Adrenalina IM (sol. 1/1.000)
0.01 mg/Kg (max. 0.5 mg)
Puede repetirse a los 5-15 min

Si no mejora o anafilaxia grave,
Adrenalina IV (sol. 1/100.000)
0.5-1 ml/Kg/h (max. 6 ml/Kg/h)
Suspender progresivamente

Adrenalina IM (sol. 1/1.000)
0.01 mg/Kg (max. 0.3 mg)
Puede repetirse a los 5-15 min

Si no mejora o anafilaxia grave,
Adrenalina IV (sol. 1/100.000)
0.1-1 mcg/Kg/min

0.5-1 ml nebulizado
Se puede repetir en 30-60 min

Tratamiento Vigilar recurrencia Suspender progresivamente
vasopresor Vigilar recurrencia
Si hipotension refractaria,
Dopamina (200 mg/100 ml) Si hipotension refractaria,
<3 ml/h: efecto & Dopamina (0.3 mg/Kg/50 ml)
3-5 ml/h: efecto 8 5-20 mcgr/Kg/min
>5 ml/h: efecto a1l Noradenalina (1 mg/100 ml)
Noradenalina (10 mg/100 ml) 0.05-1 mcg/Kg/min
Inicial: 5 ml/h
Subir de 5 en 5 seglin respuesta
Polaramine® Polaramine®
5-10 mg IV 0.15-0.3 mg/Kg IV
Metilprednisolona Metilprednisolona
1-2mg/Kg IV 1-2 mg/Kg IV
. 6 6
UOEIEITEEY Hidrocortisona Hidrocortisona
coadyuvante 200 mg IV 10-15 mg/Kg IV
Si broncoespasmo, Si broncoespasmo,
Salbutamol (5 mg/ml) Salbutamol (5 mg/ml)

0.5 ml nebulizado
Se puede repetir en 30-60 min

Si tratamiento con Glucagén Glucagén

B-boqueantes 1-2 mg IV/IM 20-30 mcg/Kg IV/IM (max. 1 mg)
Si bradicardia Atropina Atropina

prolongada 0.5-1 mg en bolo IV (hasta 3 mg) 0.02 mg/Kg IV

Adaptado de “Galaxia: Guia de Actuacion en Anafilaxia”, Cardona et al, Octubre 2009.
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