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RESUMEN

La mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria son enfermedades raras
que obligan a los pacientes que las padecen, a sufrir un déficit en la calidad asistencial por
parte del personal sanitario que los atiende cuando acuden a un centro hospitalario debido
al desconocimiento de estas patologias. Las reacciones anafilacticas son complicaciones
graves que se pueden dar con frecuencia en este tipo de pacientes, poniendo asi su vida
en peligro continuamente.

Dichas enfermedades contintan sujetas a investigacion actualmente, siendo estos
pacientes tratados en Unidades o Centros Especificos.

El objetivo general es estandarizar los cuidados de Enfermeria del paciente adulto
diagnosticado de mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria atendido en la Unidad
de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Complejo Hospitalario Universitario Nuestra
Sefiora de Candelaria.

Se realizd una busqueda bibliografica en las principales bases de datos (Scielo,
Medline, Scopus, WOS, Cochrane, Cuiden, Elsevier), en revisiones sistematicas y guias
de practica clinica, asi como en estrategias, protocolos y normativa de paginas de
organismos oficiales, como la del Instituto de Mastocitosis de Castilla La Mancha, no
encontrando protocolos especificos sobre cuidados de enfermeria.

Es por ello, que se plantea el disefio de un protocolo de actuacién de enfermeria

para estos pacientes.

Palabras clave: protocolo, mastocitosis, Sindrome de Activacion Mastocitaria,

cuidados de enfermeria, Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes.



ABSTRACT

Mastocytosis and Mastocyte Activation Syndrome are rare diseases that force
patients who suffer from them to suffer a deficit in the quality of care by health personnel
who attend them when they go to a hospital due to ignorance of these pathologies.
Anaphylactic reactions are serious complications that can often occur in this type of patient,
putting their lives in constant danger.

These diseases are still subject to research at present, and these patients are
treated in specific units or centres.

The general objective is to standardize the nursing care of the adult patient
diagnosed with mastocytosis and Mastocitary Activation Syndrome, who is treated at the
Autoimmune Systemic Diseases Unit of the Nuestra Sefiora de Candelaria University
Hospital Complex.

A bibliographic search was carried out in the main databases (Scielo, Medline,
Scopus, WOS, Cochrane, Cuiden, Elsevier), in systematic reviews and clinical practice
guidelines, as well as in strategies, protocols and regulations on the pages of official bodies,
such as the Institute of Mastocytosis of Castilla La Mancha, not finding specific protocols
on nursing care.

Therefore, the design of a nursing action protocol for these patients is considered.

Key words: protocol, mastocytosis, mast cell activation syndrome, nursing care,

autoimmune systemic disease unit.
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GLOSARIO

ANTIGENO: Cualquier sustancia que provoca que el sistema inmunitario produzca
anticuerpos contra si mismo.

ASCITIS: Acumulacién de liquido seroso en la cavidad peritoneal.

ENFERMEDAD SISTEMICA AUTOINMUNE: Grupo heterogéneo de enfermedades que
comparten el hecho de tener anticuerpos, producidos por la propia persona, que actua
contra sus células y tejidos.

ESPLENOMEGALIA: Agrandamiento patoldgico del tamafio del bazo.

HABONES: lesiones elevadas en la piel que suelen medir mas de medio centimetro, con
forma irregular y que ocasionan prurito.

HEPATOMEGALIA: Agrandamiento patolégico del tamafo del higado.
HIPERSENSIBILIDAD: Respuesta inmunitaria exagerada a un antigeno o medicamento
especifico.

HIPOXIA: Aporte inadecuado de oxigeno a los tejidos.

IDIOPATICO: De causa desconocida.

NIC: Nursing Interventions Classification o Clasificacion de Intervenciones Enfermeras.
OMS: Organizacion Mundial de la Salud. Organismo de las Naciones Unidas especializado
en gestionar politicas de prevencion, promocion e intervencion en salud a nivel mundial.
PREVALENCIA: Proporcién de individuos de una poblacion que presentan un evento de
salud en un momento o periodo de tiempo determinado.

SINDROME: Conjunto de sintomas caracteristicos de una enfermedad o un estado
determinado.

URTICARIA: Enfermedad eruptiva de la piel, caracterizada por la presencia de pequefnas
elevaciones de color mas claro o rojizo que el resto de la piel de tamafo reducido (<1,5

cm) y pruriginosas.



1.INTRODUCCION

Las mastocitosis comprenden un grupo variado de enfermedades caracterizado
por la presencia de mastocitos anormales en determinados érganos o tejidos como la piel,
la médula 6sea, el tubo digestivo y el hueso, entre otros’. El mastocito es una célula del
sistema inmune, cuyas células madre se encuentran en la médula ésea, de alli pasan a la
sangre y luego a los tejidos donde proliferan y maduran.

Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS): “La mastocitosis es debida a
una proliferacién neoplasica clonal de mastocitos que se acumulan en uno o mas sistemas
de 6rganos’™.

Pertenece al grupo de las llamadas Enfermedades Raras, es decir, enfermedades
poco frecuentes, y de acuerdo con la Comisién Europea de Salud Publica, enfermedades
cronicas debilitantes o potencialmente mortales. Su prevalencia es de 10 casos por
100.000° a nivel mundial. Segun los ultimos datos publicados y. desde el Centro de
Estudios de Mastocitosis de Castilla-La Mancha (CLMast) indican que la prevalencia de los
tipos de mastocitosis con afectacion cutanea seria de 0,2 casos por cada 100.000
habitantes y afio, lo que conllevaria alcanzar unos 90 nuevos casos por afo en Espafa*
La piel, es el érgano con mayor afectacion, en concreto, alrededor de un 85%°. No
obstante, existe una afectacién sistémica (debido a la presencia de mastocitos patolégicos
en la médula ésea o en cualquier otra localizacion extracutanea), que se mantiene a lo
largo de la vida®. Para la Mastocitosis sistémica, la prevalencia es de 11,3 casos por
100.000 habitantes a nivel europeo?.

Aunque la mayor parte de las mastocitosis de los adultos con lesiones en la piel
tienen un buen prondstico, nos encontramos con el sindrome de activacion mastocitaria
(SAM), que no cumple con los criterios establecidos para incluirlo dentro de la mastocitosis
sistémica®, y en el que pueden existir complicaciones graves, como episodios recurrentes
de anafilaxia, siendo ésta la reaccion alérgica mas grave que existe, pudiendo llegar a
peligrar la vida del paciente’. Se ha detallado un porcentaje de anafilaxia del 20-49% en
las mastocitosis del adulto, cifras superiores a la frecuencia de anafilaxia especificada para
la poblacion general®.

Este tipo de pacientes son y deben ser tratados por Unidades Especificas que
puedan ofrecerles unos recursos humanos y materiales determinados (nivel IB). En este
nivel se establece que “la estructura (funcional y/o fisica) propuesta por un hospital es
correcta y suficiente para la asistencia del paciente con EAS (Enfermedad Autoinmune

Sistémica) a nivel tanto ambulatorio como hospitalario’®.

En la Comunidad Auténoma de Canarias este tipo de pacientes es atendido por la

Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Servicio de Medicina Interna del



Complejo Hospitalario Universitario Nuestra Sefiora de Candelaria (CHUNSC), unica
unidad de referencia reconocida oficialmente para Canarias. Esta Unidad se cre6 en
septiembre de 2013 (Anexo 1), esta formada por dos facultativos especialistas en Medicina
Interna y por un enfermero con formacion en enfermedades sistémicas autoinmunes.

Al tratarse de una enfermedad rara, sujeta a investigacion actualmente, hay
articulos que tratan una parte especifica de la enfermedad como su diagndstico, su
clasificacién, su tratamiento o sencillamente descripciones sobre el prondstico en funcion
de los subtipos de enfermedad, pero apenas hay bibliografia que la trate de manera global.

Actualmente no existen protocolos sobre cuidados de enfermeria especificos para
los pacientes que padecen esta enfermedad. El Gnico protocolo de actuacion (Anexo 2)°
con el que se cuenta y que sirve de referencia para todos los Servicios de Salud
Autonomicos de nuestro pais, es el elaborado por el Instituto de Estudios de Mastocitosis
de Castilla la Mancha (CLMast), que es el Centro de Referencia del Sistema Nacional de
Salud para esta patologia. Dicho protocolo se ha redactado basandose en la revision
bibliografica médica y en la experiencia asistencial de la Unidad de Mastocitosis del
Hospital Ramon y Cajal de Madrid, de la Red Espanola de Mastocitosis (REMA) y del citado
Instituto de Castilla La Mancha. En concreto, dicho protocolo incluye recomendaciones o
protocolos especificos en cuanto a tratamiento farmacolégico se refiere, y que habria que
seguir en los siguientes procedimientos meédicos y/o situaciones: anestesia general y local,
analgesia, tratamiento de los episodios de liberacion aguda de mediadores durante la
anestesia, exploraciones radioldgicas con contraste, parto, picaduras de himendpteros y
shock anafilactico®.

Los protocolos de enfermeria son la base para asegurar la calidad asistencial,
establecen las intervenciones de enfermeria, permiten identificar si se ha realizado una
accién o no, e incluso, identificar los puntos débiles, para asi poder realizar las correcciones
necesarias.

En la Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Servicio de Medicina
Interna del CHUNSC, actualmente no se dispone de dichos protocolos de enfermeria. Por
lo que este trabajo se presenta como una propuesta de protocolo inicial que sirva de punto
de partida para la Comision de Cuidados, que es la encargada de la elaboracion de los
protocolos en este centro.

Por lo tanto, la finalidad de este trabajo es: Elaborar un protocolo de actuacién de
enfermeria en el cual se reflejen de manera clara y secuencial los cuidados de enfermeria
en el paciente adulto con Mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria para la
Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Complejo Hospitalario Nuestra

Sefora de Candelaria.



1.1. ¢ Qué es un protocolo?

Un protocolo es un trabajo realizado entre profesionales expertos en un
determinado tema y en el que previamente se han dejado claras las actividades a realizar
ante una determinada tarea'’®. La protocolizacion, entendida como una metodologia,
requiere de aprendizaje y entrenamiento practico, sobre todo si se pretende que tenga una
base cientifica’!. Se trata de un documento que se elabora para conseguir algunos de los
siguientes objetivos:

¢ Regularizar la practica.

o Disminuir la versatilidad existente en la atencion y los cuidados.

e Enriquecer la calidad de los servicios prestados.

¢ Crear una eficiente fuente de informacién.

e Facilitar la atencion al personal que se incorpora nuevo'®.

Al ser una herramienta que se disefia para aplicarla en la toma de decisiones
clinicas, y, por lo tanto, para los pacientes, si ésta se disefia mal, puede producirse el efecto
contrario al esperado, es decir, puede mostrar decisiones inadecuadas, errores, 0 no
utilizarse'".

Por lo que, previamente a su elaboracién, es necesario que se contemplen los
siguientes aspectos:

1. Alcance: ¢ Por qué se hace? ¢a qué profesionales va dirigido el documento? y
¢a qué pacientes?

2. Grupo de trabajo: Porque la materia a abordar es complicada y ademas el

consenso entre profesionales expertos es crucial.

3. Apoyo bibliografico: Porque son documentos que nacen con vocacion de

regularizar la practica y para asegurar una atencion de calidad®.

1.2. ;Cémo se elabora un protocolo?

Es dificil encontrar una estructura universalmente aceptada para elaborar un
protocolo'®, todo lo contrario que ocurre con las Guias de Practica Clinica, que si la tienen.
Para su elaboracion se consultan los manuales de protocolos de diversos hospitales y
finalmente, para asegurar un nivel de calidad 6ptimo, se siguen las recomendaciones de
las Guias Metodoldgicas para la Elaboracion de Protocolos Basados en la Evidencia de los
grupos de trabajo de Enfermeria Basada en la Evidencia (EBE) de las diferentes
comunidades autébnomas u organizaciones nacionales (guiasalud.es) y/o internacionales
(SIGN, NHS, ICSI, Joanna Briggs, Cochrane Library, etc.).



1.2.1. Enfermeria Basada en la Evidencia.

La Enfermeria Basada en la Evidencia aparece para impulsar el uso de la mejor
informacion cientifica disponible (la evidencia) en la practica clinica, con el fin de
incrementar la calidad de los cuidados, disminuyendo asi la aparicion de efectos adversos'

La EBE pretende que las enfermeras y enfermeros cuiden aplicando la mejor
evidencia disponible, no dejando de lado, ni la formacion ni la experiencia (que en muchos
casos podria ser sinénimo del sentido comun) y teniendo también en cuenta el derecho a
la autonomia del paciente (sus preferencias y valores) y los recursos con los que se

cuenta'’.

1.2.2. Niveles de evidencia.

Los niveles de evidencia se refieren a la “fuerza”, con la que se recomienda aplicar
(o no) un resultado de investigacion, indican el grado de consistencia o fiabilidad del
resultado de dicho estudio. Cuanto mayor sea el control sobre el estudio de quien investiga
y mayor sea el beneficio, en comparacion al dafio que se pueda ocasionar con una
determinada intervencion, el grado de recomendacion de esa intervencion, sera también
mayor''.

Para la elaboracion de este protocolo se van a utilizar los niveles de evidencia y
grados de recomendacion del sistema GRADE (Grading of Recommendations,

Assessment, Development and Evaluation) (Anexo 3)

2. PROTOCOLO: Intervenciéon Enfermera en el paciente adulto con

Mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria

2.1. Autores.
RESPONSABLE/COORDINADOR: | TITULACION CARGO QUE TELEFONO/
APELLIDOS/NOMBRE DESEMPENA E-MAIL
Morin Hernandez, Sandra Graduada en Enfermera
Enfermeria
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2.2. Revisores externos.

NOMBRE DE LA COMISION INSTITUCION A LA QUE PERTENECE

Comision de Cuidados CHUNSC

APELLIDOS/NOMBRE TITULACION CARGO QUE DESEMPENA

Grado en Enfermeria

Enfermero/a de la Unidad de
Cuidados

Grado en Enfermeria

Enfermero/a del Departamento de
Formaciéon Continuada e
Investigacion de Enfermeria

Representante de la Unidad de
Calidad y Seguridad del Paciente

Grado en Medicina.
Especialidad en
Medicina Interna.

Médico/a de Medicina Interna

Grado en Enfermeria

Enfermero/a del Area de Criticos

Grado en Enfermeria

Enfermero/a del Area de
Hospitalizacion

Grado en Enfermeria

Enfermero/a de Consultas

Externas
Grado en Enfermeria Enfermero/a de Atencion al
Paciente
Grado en Enfermeria Enfermero/a de Servicios
Centrales
Grado en Enfermeria.
Especialidad en .
Obstetricia y Matron/a
Ginecologia.

Grado en Enfermeria

Enfermero/a del Area (Quiréfano-
Reanimacién-Recuperacion)

Grado en Enfermeria

Enfermero/a de Hospitalizacion
Quirurgica

Grado en Enfermeria

Enfermero/a del Area de Urgencias

Grado en Fisioterapia

Fisioterapeuta

Grado en Enfermeria

Subdirector/a de Enfermeria

2.3. Declaracion de conflicto de intereses de los autores/revisores.

La autora declara no tener conflicto de intereses en la elaboracion de este

protocolo. A los revisores se les solicitara que cumplimenten la declaracion de conflicto de

intereses (Anexo 4).
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2.4. Justificacion.

Las mastocitosis comprenden un grupo variado de enfermedades con un rasgo
comun: la proliferacion y acumulacién de mastocitos patoloégicos en distintos tejidos, que
afectan con frecuencia a la piel, la médula 6sea y el tracto gastrointestinal.

Los mastocitos desempefian un papel primordial en la inflamaciéon y son las
células que actuan en las enfermedades alérgicas, incluyendo la anafilaxia. También
participan en la curacién de las heridas, en la formacién de las cicatrices y en la defensa
frente a determinados tumores'2.

En la mayoria de los pacientes aparecen sintomas alérgicos debido a la liberacion
de mediadores almacenados dentro de los mastocitos. Estos mediadores mastocitarios
liberados (histamina, heparina, triptasa y sobre todo citoquinas), pueden producir
alteraciones 6seas como osteoporosis. En concreto, la triptasa es una proteina que es
producida solamente por los mastocitos y la determinacién de sus valores totales en
plasma o suero, permite avanzar en el diagndstico y seguimiento de las mastocitosis.
Cuando los mastocitos se activan, la triptasa aumenta y su elevacién progresiva en varias
pruebas seriadas se relaciona con la progresion de la enfermedad y peor pronéstico®, de
ahi su importancia.

Existen diferentes formas de mastocitosis atendiendo a la edad de aparicion
(mastocitosis pediatricas y del adulto), el numero de 6rganos afectos (mastocitosis
cutaneas y sistémicas) y el comportamiento clinico (mastocitosis indolentes y agresivas)®.

De acuerdo con la clasificacién de la OMS y las reuniones de consenso se
distinguen en el adulto entre mastocitosis cutaneas (maculo papulosa; mastocitoma
nodular y telangiectasica) y mastocitosis sistémicas (indolente, latente, bien diferenciada,
agresivas, leucemia de mastocitos, sarcoma mastocitario y mastocitoma extracutaneo)?®.

Las mastocitosis sistémicas indolentes (MSI) que presentan lesion cutanea son
las mas frecuentes entre los adultos, representado el 79% de las mastocitosis sistémicas
en seguimiento por la Red Esparfiola de Mastocitosis. En las mastocitosis sin lesiones
cutaneas y que presentan episodios de anafilaxia, prevalece la sintomatologia
cardiovascular®.

En determinados estudios epidemioldgicos se publican unas prevalencias de 10
por 100.000 y 13 por 100.000 de mastocitosis sistémica indolente en mayores de 15 afios®.

Esta enfermedad consta en el Registro de Enfermedades Raras del Ministerio de
Ciencia e Innovacion (numero de orphanet: ORPHA2467'3, codigo CIE-10: C96.2'3, siendo
igualmente reconocida como tal por el Instituto de Salud Carlos lll, la Federacién Espafiola
de Enfermedades Raras (FEDER) y el Grupo de Trabajo de Genética Clinica y
Enfermedades Raras (SEMFYC)'.
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Las mastocitosis afectan a todos los grupos de edad y suele aparecer durante los
diez primeros anos de vida, aunque en mas del 50% de los casos, aparece en los dos
primeros afos. Con menor frecuencia se produce un inicio congénito de la enfermedad o
entre los 20 y 50 afios, presentando una distribucion semejante por sexos®. No es una
enfermedad contagiosa'® y aunque no son un grupo de enfermedades hereditarias, existe
un pequefio porcentaje de casos familiares, en los que hay afectado al menos un familiar
de primer grado (2-4%)°.

La sintomatologia se vincula con la liberacién masiva o cronica de los mediadores
mastocitarios, la infiltracion de tejidos o con la presencia de otro trastorno hematologico
asociado®.

Los sintomas asociados a la liberacion de mediadores mastocitarios son: el
prurito, el enrojecimiento, acompafiado o no de palpitaciones y/o cefalea, el dolor
abdominal, la diarrea, la hipotension, la anafilaxia y los sintomas neuropsiquiatricos
(irritabilidad, falta de atencion)®.

La anafilaxia se presenta frecuentemente en las mastocitosis sistémicas del adulto
sin lesidon cutanea, siendo destacable en pacientes varones, la sintomatologia
cardiovascular tras la picadura de himenoptero (abejas, avispas, hormigas)®. La anafilaxia
es una reaccion de hipersensibilidad generalizada o sistémica, grave, de instauracion
rapida y potencialmente mortal. En los ultimos 10-15 afios se ha producido un aumento de
5 a 7 veces la admision de pacientes por anafilaxia en los hospitales. La mortalidad ha
permanecido estable, en concreto, mas elevada en los grupos de mayor edad, y lo mas
probable es que haya sido por la existencia de comorbilidad que incrementa la posibilidad
de sufrir complicaciones de la anafilaxia (hipotension, hipoxia, arritmias, entre otras)’.

Entre los sintomas asociados a la infiltracion de tejidos por mastocitos se
encuentran: la hepatomegalia y esplenomegalia con dolor e hinchazén abdominal, y
alteraciones en la circulacion portal con ascitis >'°.

La aparicién aguda de sintomas se produce por agentes fisicos (calor, frio,
presion, rozamiento de lesiones cutaneas, endoscopias, etc.), factores emocionales
(estrés, ansiedad), infecciones o sindromes febriles, farmacos (antiinflamatorios no
esteroideos, opiaceos y moérficos, relajantes musculares, betabloqueantes, anestésicos
locales, interferon alfa, coloides, y como casos puntuales: clorodeoxiadenosina e
hidroxiurea) y el veneno de himendpteros entre otros® 3.

En cuanto al Sindrome de Activacion Mastocitaria (SAM), se trata de una variante
de las Mastocitosis, que cursa con sintomas a nivel sistémico tras la activacion y la elevada
liberacion de niveles de mediadores mastocitarios sin existencia de lesiones en la piel, ni
infiltracién ni acumulacion excesiva de los mastocitos en los diferentes tejidos'’- Estas

circunstancias son "idiopaticas", es decir, se desconoce qué es lo que produce la activacion
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de los mastocitos, ya que no esta provocada ni por anticuerpos alérgicos ni por otras
afecciones conocidas que pudiera activar a los mastocitos normales’”.

Los sintomas del SAM pueden presentarse debido a un desencadenante ya
establecido o sin la existencia de ninguno, tanto de manera aguda (reaccion anafilactica) o
cronica’™. En el SAM, se pueden dar casos en los que la triptasa tenga cifras basales
normales, siendo este dato llamativo ya que la activacion de mastocitos eleva la misma, tal
y como se ha indicado para la mastocitosis'”.

El SAM, ademas de los repetidos episodios de anafilaxia, se distingue por poder
presentar estos otros sintomas: hiperreactividad bronquial severa, disnea, estridor, tos,
sibilancias, opresion o dolor toracico, broncoespasmo intenso, edema de laringe y de glotis,
disfonia severa, dificultad para hablar o tragar, rinocongestién severa, picor ocular,
enrojecimiento generalizado de la piel (rubor), habones, urticaria (con inicio en manos y
planta de los pies), angioedema severo, cuadro de taquicardias, hipotension severa con
pérdida de conocimiento, diarrea, nauseas con vomitos y colicos abdominales™®.

Se estima una prevalencia de mastocitosis sistémica, que es donde se podria
englobar al Sindrome de Activacion Mastocitaria, de 11,3 casos por 100.000 habitantes a
nivel europeo?, desconociéndose la prevalencia exacta de esta variante de Mastocitosis. A
nivel nacional y desde el Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla La Mancha
(CLMast), indican que aproximadamente el 60% de los casos corresponden a Mastocitosis
sistémicas indolentes sin afectacion cutanea’?.

Actualmente no existe ningun protocolo sobre cuidados de enfermeria especificos
para pacientes con Mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria (SAM), por lo que
cuando ingresan en un centro sanitario, éstos se encuentran con el gran problema que
supone el desconocimiento de la enfermedad para la mayoria del personal sanitario ya que
se trata de una enfermedad rara. El Unico protocolo de actuacion® que sirve de guia para
los Grupos o Unidades de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes, es el elaborado por el
Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast), que es el Centro de
Referencia del Sistema Nacional de Salud para esta patologia y que se refiere
exclusivamente a los tratamientos farmacoldgicos ante determinadas situaciones y/o

procedimientos.

2.5. Objetivos.

Objetivo general:

» Estandarizar los cuidados de enfermeria hacia el paciente con Mastocitosis y

Sindrome de Activacion Mastocitaria.
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Obijetivos especificos:

» Mejorar la calidad asistencial de los pacientes con Mastocitosis y Sindrome de
Activacion Mastocitaria.

= Reducir los tiempos de actuacién ante una reaccién anafilactica en el caso del
Sindrome de Activacion Mastocitaria.

» Fortalecer el trabajo multidisciplinar para el manejo adecuado de estas
patologias.

= Evitar intervenciones de dudosa eficacia.

2.6. Profesionales a quien va dirigido.

Enfermeras/os.

2.7. Poblacion diana/excepciones.
Pacientes diagnosticados de Mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria

mayores de 18 anos.

3. METODOLOGIA

Para la elaboracién de este protocolo se ha utilizado la siguiente metodologia de
busqueda de informacion, empleando estos descriptores en espanol: Mastocitosis,
Enfermeria, Cuidados, Plan, Protocolo, Anafilaxia, Sindrome de Activacion Mastocitaria y
Enfermedades Raras, y en inglés, solamente el término “Mastocytosis”, en cada uno de los

siguientes apartados de busqueda:

1. A través del punto Q como herramienta de busqueda de informacién de
bases de datos, revistas y libros electronicos de la Universidad de La Laguna, se ha
accedido a las bases de datos CINAHL, Elsevier eLibrary, Enferteca, ENFISPO, Medline,
Scielo, Scopus y WOS.

2. Ademas, se realizd una busqueda intencionada en otras bases de datos,
organizaciones de evidencia y practica clinica, y/o revistas electrénicas como: Cochrane
Library, Cuidatge, Cuiden, Documed, Guiasalud.es, Joanna Briggs Institute for Evidence-
Based Nursing & Midwifery, LILACS, Medline, National Guideline Clearinghouse, NHS
Evidence y Orphanet.

3. Asi como en guias, estrategias, protocolos y normativa de las paginas
oficiales de: la Organizacién Mundial de la Salud, Ministerio de Sanidad, Ministerio de
Derechos Sociales y Agenda 2030, CIBERER (Centro de Investigaciéon Biomédica en Red

de Enfermedades Raras), CSIC (Consejo Superior de Investigaciones Cientificas), Instituto
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de Estudios de Mastocitosis de Castilla La Mancha, Asociacién Espafola de Mastocitosis,

Asociacion de Enfermos de Mastocitosis, Servicio Canario de Salud del Gobierno de

Canarias, Consejeria de Sanidad de Castilla La Mancha, Consejeria de Familia e Igualdad

de Oportunidades de la Regién de Murcia, FEDER (Federacion Espafola de Enfermedades

Raras), OBSER (Observatorio sobre enfermedades raras), AAAAI (The American Academy

of Allergy, Asthma & Immunology) y en las paginas web de hospitales esparioles.

Los limitadores o filtros de busqueda empleados fueron:

Periodo de publicacién: periodo comprendido entre 2000-2020.

Idioma: espaiol e inglés.

Acceso: gratuito.

Tipo de documento: cualquier tipo de documento (articulo, revisiones, casos
clinicos, etc.)

Texto al completo.

En cuanto al operador booleano empleado fue OR, pudiendo aparecer en los

resultados tanto la primera palabra como la segunda seleccionadas.

De los resultados obtenidos de dicha busqueda se han excluido las referencias

bibliograficas que contenian los siguientes criterios:

Edad pediatrica.

Tratamiento farmacolégico.

Casos clinicos internacionales.

Mastocitosis asociadas a otras patologias (trombocitopenias, mielomas

multiples, etc.)

Por otra parte, para la elaboracion de este protocolo, se han tenido en cuenta los

siguientes criterios de inclusion metodoldgica y bibliografica:

Mastocitosis y Sindrome de Activacion Mastocitaria en edad adulta.

La existencia o no de protocolo de actuacion en la Unidad de Enfermedades
Sistémicas Autoinmunes del CHUNSC.

La existencia o no de protocolos de actuacién que guardaran algun tipo de
relacion con la Mastocitosis y Sindrome de Activacién Mastocitaria en el
CHUNSC.

La existencia de protocolo o no dentro del Sistema Nacional de Salud.

Si los protocolos encontrados han sido realizados por personal de enfermeria

o por los facultativos.
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= Valoracion general del contenido del protocolo.
» [ntervenciones y cuidados de enfermeria en los pacientes.

= Casos clinicos nacionales.

El periodo de busqueda bibliografica finaliz6 el 25 de marzo de 2020. Se
obtuvieron 31 enlaces o documentos, para los que se utilizo el sistema GRADE (Anexo 3)
para establecer el nivel de evidencia y se clasificaron de la siguiente manera: 7 estudios
de intervencion farmacologica (nivel Alto), 9 estudios de intervencion diagnéstica (nivel
Alto), 5 articulos de divulgacién cientifica (nivel Moderado), 4 casos clinicos (nivel Alto), 2
revisiones sistematicas (nivel Alto), 2 guias clinicas (nivel Alto) y 2 protocolos (nivel Alto).
Del total de documentos encontrados, han sido incluidos en este trabajo 17 de ellos, en
base a los criterios de exclusion e inclusion sefialados anteriormente.

En concreto, 13 de ellos se han utilizado para la consulta y ampliacion de
informacion, y los otros 4 se han utilizado para responder a la pregunta de este protocolo,
debido a su mayor relevancia, importancia y niveles de evidencia cientifica encontrados.
Estos 4 documentos son dos revisiones sistematicas*® de la Academia Espafiola de
Dermatologia y Venereologia con un nivel de evidencia Alto, una Guia Clinica'” de la
biblioteca virtual cientifica SCIELO con un nivel de evidencia Alto y el unico documento
que existe y que engloba protocolos especificos® de actuacién para situaciones de riesgo
(sin intervenciones enfermeras) con un nivel de evidencia Alto elaborado por el Instituto de
Estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast), perteneciente a la Red Espafiola
de Mastocitosis (REMA), como centro de referencia para esta patologia.

Para la obtencion de este ultimo documento, no fue necesario ninguna
autorizacién, ya que se encuentra publicado en su web y es de uso publico.

En este periodo de busqueda de informacién, se contacté personalmente con la
Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del CHUNSC. En concreto, con el Unico
enfermero que forma parte de dicha Unidad y que tiene formaciéon especializada en
enfermedades autoinmunes. Tras confirmar con dicho enfermero que no disponen de
ningun protocolo de atencion al paciente con Mastocitosis y Sindrome de Activacion
Mastocitaria, éste me confirma que se guian por el documento que tiene publicado en su
web, el Instituto de Mastocitosis de Castilla La Mancha, asi como por los protocolos
personalizados que los pacientes traen elaborados también por el citado Instituto. A este
respecto, se contacté con una paciente que padece SAM, que aportd dichos protocolos
personalizados, y que, para poder acceder a los mismos, se le entregd la siguiente
documentacion: un “Consentimiento informado” (Anexo 5), una “Solicitud de autorizacion

de recogida de datos” (Anexo 6) y un “Compromiso de confidencialidad” (Anexo 7).
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Asimismo, se procedio a buscar via Intranet del propio CHUNSC, la existencia de
algun protocolo que tuviera algun tipo de relacién con estas patologias, encontrando
unicamente el protocolo de actuacion de anafilaxia revisado por ultima vez en el afio 2017,
pero en el que tampoco se registran las intervenciones enfermeras. Para la obtencion de
este protocolo, no se preciso la autorizacion formal de ningun tipo, ya que el mismo fue
facilitado por el enfermero de la Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes, que
tiene acceso a la Intranet de dicho hospital donde estan publicados los diferentes
protocolos existentes para el conocimiento de todo el personal sanitario.

Posteriormente y tras varias visitas a la Unidad de Enfermedades Sistémicas
Autoinmunes del CHUNSC, se procedié a buscar el nimero de pacientes que han sido
atendidos con las patologias de Mastocitosis y Sindrome de Activaciéon Mastocitaria,
encontrandose ambas patologias en la actualidad en quinto lugar en orden de atencion y
prevalencia. Estos datos son facilitados verbalmente por el enfermero de la Unidad, ya que
la ultima memoria que existe al respecto data del afio 2016 y en ese entonces, se
desconocian estas patologias, por lo cual se descarta que pueda ser adjuntada en este
trabajo. Por lo tanto, no existe ningun estudio epidemiolégico en dicha Unidad sobre estas
patologias. Asimismo, se procede a contactar por via telefénica con la Unidad de
Alergologia del Complejo Hospitalario Universitario de Canarias (CHUC) para confirmar si
disponen de algun protocolo en cuestidn y la respuesta es que ellos también se guian por
los publicados en internet, en la web del Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla
La Mancha.

Como sintesis de la evidencia encontrada, el Unico protocolo publicado® y
relacionado directamente con las patologias de Mastocitosis y Sindrome de Activacion
Mastocitaria, no incluye intervenciones enfermeras, se limita iUnicamente a los tratamientos
farmacoldgicos especificos para situaciones de riesgo. En cuanto al protocolo de anafilaxia
del CHUNSC, no incluye la patologia en si, sino una de sus posibles reacciones, sobre
todo en el SAM y al igual que ocurre con el del Instituto de Mastocitosis de Castilla La
Mancha, no incluye intervenciones enfermeras, sino que incide en el tratamiento
farmacoldgico. Y en lo que respecta a los protocolos personalizados de la paciente con
SAM, incluyen tramites administrativos relativos a la gestion de su ingreso, pautas
generales y especificas respecto a su tratamiento, consideraciones y cuidados; de los

cuales, algunos de ellos, implican al personal de Enfermeria.
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La pregunta que aborda el protocolo es:

;Como se puede mejorar la calidad asistencial del paciente adulto con

Mastocitosis y con Sindrome de Activacién Mastocitaria en el CHUNSC?

La mejor estrategia para mejorar la calidad asistencial del paciente adulto con
estas patologias pasa por la elaboracion de un protocolo asistencial general que en la
actualidad, es inexistente en dicho centro hospitalario. Por ser la mastocitosis una
enfermedad poco frecuente, normalmente el personal sanitario no posee suficiente
informacion sobre ella. Esto puede ocasionar en el paciente complicaciones graves si los
cuidados que se prestan no siguen unos criterios estandarizados basados en la evidencia
cientifica.

Ademas, para mantener la calidad asistencial, debe existir una coordinacion
multidisplicinar, en este caso, con el Instituto de Mastocitosis de Castilla La Mancha, ya
que es el centro de referencia nacional para estas patologias. Se debe recurrir a él, ante
cualquier duda que pudiera surgir con respecto al diagndstico, al tratamiento, al prondstico,
etc.

Respecto a los cuidados de Enfermeria, con este protocolo se conseguira:

» Aumentar la seguridad asistencial de estos pacientes.

= Aplicar cuidados de mayor calidad.

= Aportar mayor seguridad para el profesional sanitario.

= Disminuir los tiempos de respuesta de atencién al paciente.

= Evitar aplicar cuidados erréneos o inapropiados.

= Facilitar la comunicacion intercentro, principalmente para consensuar

indicadores, utiles para evaluar la calidad y facilitar la recogida de datos con

fines de investigacion.
Por lo tanto, la elaboracién de este protocolo es determinante para mejorar la

calidad asistencial enfermera y establece la base para la continuacion de unos cuidados

mas especificos y personalizados.
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4. ACTIVIDADES O PROCEDIMIENTOS

A continuacién, se presentan las actividades o procedimientos integrados en la

correspondiente intervencion enfermera (NIC):

NIC y Actividades

Grados de
Recomendacion

Excepciones

[6520] Analisis de la situacion sanitaria

e Hacer un interrogatorio breve al paciente si su
estado lo permite o al familiar (valoracién
focalizada)

e Solicitar inmediatamente al paciente o
familiares, la cartilla SOS Mastocitosis, si
dispone de ella, donde estén identificados:
farmacos, productos, alimentos, etc. que no
tolere, asi como alergias e intolerancias, otros
antigenos y desencadenantes. En el caso de
que el paciente no dispusiera de esta cartilla,
solicitarle dicha informacioén para ser incluida
en su historia clinica.

¢ Inmediatamente tras identificar que se trata de
un paciente con Mastocitosis y/o SAM, evitar
exponer al paciente a los posibles antigenos y
desencadenantes que le provoquen reacciones
alérgicas o anafilacticas, segun la informacion
recopilada por el propio paciente, familiares o
en la historia clinica.

¢ El personal de Enfermeria asignado a este tipo
de pacientes no debera llevar ni usar cualquier
producto o] cosmético que pueda
desencadenarle una reaccion anafilactica.

e Comunicar inmediatamente al resto del
personal sanitario y no sanitario que vayan a
estar involucrados en sus cuidados y/o entorno,
que no se acerquen al paciente con productos,
farmacos, alimentos, etc. que puedan
desencadenarle una reaccion anafilactica,
segun la informacion recopilada por el propio
paciente, familiares o por la historia clinica.

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

[5580] Informacién preparatoria: sensorial

e Trasladar al paciente a una habitacion o
cubiculo individual.

¢ Informar al paciente en todo momento sobre los
procedimientos a realizar y los motivos de
nuestras actuaciones.

e Valoracion inicial basada en la herramienta
ABCDE.

Fuerte

Fuerte

Fuerte
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NIC y Actividades

Grados de
Recomendacion

Excepciones

e Animar al paciente a comunicar al personal
sanitario cualquier cambio en su estado o
cualquier molestia.

¢ Evitar contrastes de calor y frio.

e Informar al médico si el paciente presenta
hipertermia.

e Informar al médico si el paciente presenta
dolor.

Fuerte

Débil

Fuerte

Fuerte

[6680] Monitorizacién de los signos vitales

¢ Si se puede monitorizar al paciente en la

Unidad, hacerlo tan pronto como sea posible
(colocar los parches y electrodos minimos
indispensables).

e Revisar exhaustiva y meticulosamente todo
aquel material clinico y no clinico, que se vaya
a utilizar con el paciente o en el entorno del
paciente, valorando de qué tipo de material
esta hecho, retirando todo aquello que pueda
provocarle una reaccion anafilactica.

¢ Si se dispone de pulsioximetria y medicion de
la presion arterial no invasiva, colocar dichos
dispositivos.

e Preguntar al paciente si tolera llevar puesto el
brazalete del tensiometro en todo momento.

e En el caso de que no lo tolere, colocar una
compresa de gasa entre el brazo y el brazalete
para aislar la piel del aparato, debiendo
cambiar la compresa de gasa en cada toma.

¢ Realizar tomas puntuales de presion arterial.

e En cuanto a la medicién de la temperatura:
utilizar un unico termémetro con el paciente y
no mezclarlo con el resto de los termémetros.
Posteriormente a su uso, lavarlo con agua tibia
y dejarlo secar en su mesa o cubiculo.

¢ Control y en su caso, estabilizacién de signos
vitales.

¢ Si los parametros de los signos vitales se
encuentran alterados, avisar al médico y anotar
en la hoja de control de Enfermeria, dichos
parametros.

Deébil

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte
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NIC y Actividades

Grados de
Recomendacion

Excepciones

[4190] Puncion intravenosa

¢ No frotar o presionar la piel.

¢ Utilizar un desinfectante que no provoque algun
tipo de reaccion alérgica. Preguntar al paciente
(si esta consciente), familiares o consultar la
historia clinica.

¢ Si el paciente es alérgico al latex, no utilizar el

compresor o goma Smart. Utilizar en su
defecto, una venda elastica (tipo Crepé),
colocando una compresa de gasa bajo el
compresor.

e Preguntar al paciente si tolera el apdsito
generalmente utilizado para fijar las vias
venosas y qué tipo de esparadrapos puede
tolerar. En su defecto, aplicar un apésito para
la fijacion de vias que no cause reaccion
alérgica alguna al paciente.

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

[2300] Administracion de medicaciéon

e Administrar los farmacos pautados en los
protocolos personalizados del paciente (si los
tuviere) o en su defecto, por el personal médico
de la Unidad de Enfermedades Sistémicas
Autoinmunes. Ante dudas de que algun
farmaco pueda provocar algun tipo de reaccion
en el paciente, se confirmara con el Instituto de
Estudios de Mastocitosis de Castilla La
Mancha.

e Se debera establecer un periodo de vigilancia
minimo del paciente en la Unidad, tras la
administracion de farmacos, para observar
posibles efectos adversos, toxicidad e
interacciones en el paciente por los
medicamentos administrados. Se consultara
con el personal médico de la Unidad de
Enfermedades Sistémicas Autoinmunes o en
caso de dudas, se confirmara con el Instituto de
Estudios de Mastocitosis de Castilla La
Mancha.

¢ No administrar vacunas al paciente, sin previa
consulta al personal médico de la Unidad o al
Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla
La Mancha.

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Consultar los
protocolos
personalizados
del paciente, si
los hubiere
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NIC y Actividades

Grados de
Recomendacion

Excepciones

[6412] Manejo de la anafilaxia

En caso de que el paciente sufra un episodio
anafilactico:

e Seguir el protocolo de anafilaxia del CHUNSC.
e Ademas, para este tipo de pacientes:

Se debera valorar y vigilar la saturacién de
oxigeno, aunque esté en un rango normal e
informar al médico de la Unidad, teniendo en
cuenta ademas la observacién directa del
paciente y la informacion que nos aporta en
cuanto a su posible dificultad respiratoria.

Se procedera a continuar con el aislamiento
individual, debiendo propiciarse bajo vigilancia
intensiva y con soporte vital avanzado proximo,
como minimo.

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Protocolo
anafilaxia
CHUNSC

[1804] Ayuda con el autocuidado:
miccion/defecacion

e En caso de tener que utilizar la cuiia o botella
para que el paciente realice la miccién, tras su
uso, solo podran ser lavados con agua caliente
y jabdn neutro (tipo glicerina)

¢ La cuia o botella seran de uso exclusivo para
el paciente durante toda su estancia o ingreso.

Fuerte

Fuerte

[1801] Ayuda con el autocuidado:
baino/higiene

e En el caso de tener que acompafar al bafio al
paciente, se deberan extremar todas las
precauciones para evitar que entre en contacto
con posibles antigenos y desencadenantes de
posibles reacciones alérgicas y siempre ira
acompafado por personal sanitario.

¢ Preguntar al paciente si tolera la ropa de cama,
pijama, bata, toallas, esponjas, gel, champu,
etc. del centro hospitalario.

Débil

Fuerte

[1803] Ayuda con el autocuidado:
alimentacion

e En el caso que, durante la estancia en la
Unidad de  Enfermedades  Sistémicas
Autoinmunes, al paciente se le proporcione
alimentacion, hay que evitar la administracion
de alimentos a los que el paciente sea alérgico.

Fuerte
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NIC y Actividades

Grados de
Recomendacion

Excepciones

e Comprobar antes de entregar la comida al
paciente, si ésta es correcta y no hay alimentos
que le produzcan algun tipo de reaccién
alérgica.

e Evitar las contaminaciones cruzadas: servir la
comida en bandejas que permitan el
aislamiento de su comida y cubiertos.

Fuerte

Fuerte

[6486] Manejo ambiental: seguridad

e |dentificar los riesgos de seguridad en el
ambiente (fisicos, biolégicos y quimicos).

¢ Eliminar los factores de peligro del ambiente.

Fuerte

Fuerte

[6482] Manejo ambiental: confort

¢ Evitar que el paciente sienta o esté bajo una
situacion de estrés y/o ansiedad: brindar
confort.

e Adaptar las condiciones ambientales de la
habitacion y/o cubiculo.

Fuerte

Fuerte

[7960] Intercambio de informacion de
cuidados de salud

En el caso de que el paciente deba ser
ingresado:

e Se recomienda que el ingreso sea como
minimo de 72 horas.

e Comunicar al personal de Enfermeria de la
Unidad receptora, de toda la informacion
relatva a las medidas de prevencion,
proteccion y seguridad que hay que tener hacia
este paciente, recalcando el listado de
farmacos, productos, alimentos, etc. que no
tolere.

¢ Se insistira en dicha comunicacién sobre las
particularidades sobre la tolerancia con el uso
del pijama, bata, toallas, ropa de cama,
empapadores, etc. del centro hospitalario.

¢ Se recalcara que se debe contactar con el
dietista para que se entreviste con el paciente
y concrete con éste los detalles de sus
restricciones dietéticas.

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Fuerte

Dieta pautada por
especialista

[7560] Facilitar las visitas

¢ Ante posibles visitas de familiares al paciente:
éstas se restringiran a las minimas
indispensables y se colocaran: gorro, bata,
mascarilla y calzas desechables, no pudiendo
llevar perfumes ni cosméticos puestos.

Debil
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5. ALGORITMO DE ACTUACION
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Paciente adulto
con Mastocitosis y SAM

que necesita ingreso hospitalarnio tras
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6. INDICADORES DE EVALUACION

INDICADOR DE ESTRUCTURA:
o Existencia del protocolo en la Unidad de Enfermedades Sistémicas

Autoinmunes.

INDICADOR DE PROCESO:
o Porcentaje de cumplimentacién de registro de antigenos y/o desencadenantes

de reacciones alérgicas o anafilacticas en la historia clinica.

INDICADOR DE RESULTADO:

¢ N°de pacientes que desarrollan reacciones alérgicas o anafilacticas.

7. BIBLIOGRAFIA

1. Criterios revisados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir
los CSUR para ser designados como de referencia del Sistema Nacional de Salud,
actualizados segun los criterios homologados por el Consejo Interterritorial. Ministerio de
Sanidad. Gobierno de Espafia. [consultado el 16 de marzo de 2020]. Disponible en:

https://www.mscbs.gob.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CriteriosCSUR.htm

2. Alvarez-Twose |. Diagnéstico y manejo de las mastocitosis. Instituto de Estudios
de Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast). 2019 [consultado el 9 de marzo de 2020]
Disponible en:
https://www.gemfin.es/archivos/Formacion/CursoExpertos/Madrid/10_MeetExpert2019.pd
f

3. Prevalencia de las enfermedades raras: lista por orden de prevalencia
decreciente o por numero de casos publicados. Informes periédicos Orphanet serie
enfermedades raras. 2020 [consultado el 15 de marzo de 2020]. Disponible en:

https://www.orpha.net/orphacom/cahiers/docs/ES/Prevalencia de las enfermed

ades raras por prevalencia decreciente o casos.pdf

4. Azana J, Torrelo A, Matito A. Actualizacion en mastocitosis. Parte 2: categorias,
pronéstico y tratamiento. Update on Mastocytosis (Part 2): Categories, Prognosis and
Treatment. Elsevier. Actas Dermo-Sifiliograficas (English Edition). 2016 [consultado el 9 de
marzo de 2020] 107.1: 15-22. Disponible en: https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-
mastocitosis-parte-2-categorias-articulo-S0001731015004081

27


https://www.mscbs.gob.es/profesionales/CentrosDeReferencia/CriteriosCSUR.htm
https://www.gemfin.es/archivos/Formacion/CursoExpertos/Madrid/10_MeetExpert2019.pdf
https://www.gemfin.es/archivos/Formacion/CursoExpertos/Madrid/10_MeetExpert2019.pdf
https://www.orpha.net/orphacom/cahiers/docs/ES/Prevalencia_de_las_enfermedades_raras_por_prevalencia_decreciente_o_casos.pdf
https://www.orpha.net/orphacom/cahiers/docs/ES/Prevalencia_de_las_enfermedades_raras_por_prevalencia_decreciente_o_casos.pdf
https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-mastocitosis-parte-2-categorias-articulo-S0001731015004081
https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-mastocitosis-parte-2-categorias-articulo-S0001731015004081

5. Azana J, Torrelo A, Matito A. Actualizacion en mastocitosis. Parte 1:
fisiopatologia, clinica y diagnéstico. Update on Mastocytosis (Part 1): Pathophysiology,
Clinical Features, and Diagnosis. Elsevier. Actas Dermo-Sifiliograficas (English Edition).
2016 [consultado el 9 de marzo de 2020] 107.1: 5-14. Disponible en:
https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-mastocitosis-parte-1-fisiopatologia-articulo-
S0001731015004019

6. Cardona R, Mufioz-Avila MA, Goémez-Henao C, Diez-Zuluaga S, Galvez-

Cardenas KM. Sindrome de activacién mastocitaria. A propésito de un caso clinico. Revista
Alergia México. 2019 [consultado el 19 de marzo de 2020], 66 (4): 504-509. Disponible en:
https://www.researchgate.net/publication/339144999 Sindrome de_activacion _mastocita
ria_A proposito de un_caso_clinico/fulltext/5e414ff892851c7f7f2c74f5/Sindrome-de-

activacion-mastocitaria-A-proposito-de-un-caso-clinico.pdf

7. GALAXIA 2016. Sociedad Esparfiola de Alergologia e Inmunologia Clinica
(SEAIC). 2016 [consultado el 9 de marzo de 2020] Disponible en:
https://portal.quiasalud.es/wp-
content/uploads/2018/12/GPC_556 galaxia 2016 SEAIC compl.pdf

8. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Unidades de Enfermedades

Autoinmunes Sistémicas en Espafa. Grupos de Trabajo. Sociedad Espafiola de Medicina
Interna [Consultado el 16 de marzo] Disponible en:

https://www.fesemi.org/grupos/autoinmunes/informacion/unidades

9. Alvarez-Twose |, Matito A, Sdnchez Mufioz L. Factores desencadenantes de la
liberacion de mediadores mastocitarios. Protocolos especificos para situaciones de riesgo.
Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast) SESCAM, Hospital
Virgen del Valle, Toledo. Red Espafiola de Mastocitosis (REMA). [consultado el 9 de marzo
de 2020] Disponible en: http://www.mastocitosis.com/images/stories/ULTIMA-VERSION-
PROTOCOLOS-EN-castellano.pdf

10. Sanchez Ancha Y, Gonzalez Mesa FJ, Molina Mérida O, Guil Garcia M. Guia

para la elaboracion de protocolos. Biblioteca Las casas, 2011. [consultado el dia 21 de

marzo de 2020] 7(1). Disponible en http://www.index-

f.com/lascasas/documentos/Ic0565.php

11. Salamanca Castro, AB. Aspectos basicos de la investigacién en ciencias de la
salud. El aeiou de la investigacién en enfermeria. 42 edicion. Madrid: Fuden; 2018. P. 43-
47.

28


https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-mastocitosis-parte-1-fisiopatologia-articulo-S0001731015004019
https://www.actasdermo.org/es-actualizacion-mastocitosis-parte-1-fisiopatologia-articulo-S0001731015004019
https://www.researchgate.net/publication/339144999_Sindrome_de_activacion_mastocitaria_A_proposito_de_un_caso_clinico/fulltext/5e414ff892851c7f7f2c74f5/Sindrome-de-activacion-mastocitaria-A-proposito-de-un-caso-clinico.pdf
https://www.researchgate.net/publication/339144999_Sindrome_de_activacion_mastocitaria_A_proposito_de_un_caso_clinico/fulltext/5e414ff892851c7f7f2c74f5/Sindrome-de-activacion-mastocitaria-A-proposito-de-un-caso-clinico.pdf
https://www.researchgate.net/publication/339144999_Sindrome_de_activacion_mastocitaria_A_proposito_de_un_caso_clinico/fulltext/5e414ff892851c7f7f2c74f5/Sindrome-de-activacion-mastocitaria-A-proposito-de-un-caso-clinico.pdf
https://portal.guiasalud.es/entidad-financiadora/sociedad-espanola-de-alergologia-e-inmunologia-clinica-seaic/
https://portal.guiasalud.es/entidad-financiadora/sociedad-espanola-de-alergologia-e-inmunologia-clinica-seaic/
https://portal.guiasalud.es/wp-content/uploads/2018/12/GPC_556_galaxia_2016_SEAIC_compl.pdf
https://portal.guiasalud.es/wp-content/uploads/2018/12/GPC_556_galaxia_2016_SEAIC_compl.pdf
https://www.fesemi.org/grupos/autoinmunes/informacion/unidades
http://www.mastocitosis.com/images/stories/ULTIMA-VERSION-PROTOCOLOS-EN-castellano.pdf
http://www.mastocitosis.com/images/stories/ULTIMA-VERSION-PROTOCOLOS-EN-castellano.pdf
http://www.index-f.com/lascasas/documentos/lc0565.php
http://www.index-f.com/lascasas/documentos/lc0565.php

12. Escribano L, Alvarez-Twose |, Sanchez Mufoz L, Matito A. Cuaderno de
informacion para el paciente. Las mastocitosis. Instituto de Estudios de Mastocitosis de
Castilla la Mancha (CLMast) SESCAM, Hospital Virgen del Valle, Toledo. Red Espafola de
Mastocitosis (REMA). [consultado el 16 de febrero de 2020] Disponible en
http://www.mastocitosis.com/images/stories/INFORMACION PACIENTE CASTELLANO.

pdf

13. Arock M. Mastocitosis sistémica. Portal de informacion de enfermedades raras
y medicamentos huérfanos. 2019 [consultado el 11 de marzo de 2020] Disponible en:

https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease Search.php?Iing=EN&data id=887

14. FEDER. Federaciéon Espanola de Enfermedades Raras. Castilla-La Mancha,
referente en mastocitosis. 2017 [consultado el dia 25 de marzo de 2020] Disponible en:

https://www.enfermedades-raras.org/index.php/actualidad/2-feder/8809-castilla-la-

mancha,-referente-en-mastocitosis

15. Guia para valoracion de la discapacidad en enfermedades raras. Consejeria
de Familia e Igualdad de Oportunidades. Direccién General de pensiones, valoracion y
programas de inclusién. Servicio de valoracién y diagndstico. Region de Murcia. 2016
[consultado el 9 de marzo de 2020] Disponible en:
https://webcache.googleusercontent.com/search?g=cache:pj9iU0QjoKkJ:https://www.car
m.es/web/pagina%3FIDCONTENIDO%3D54799%261DTIPO%3D100%26RASTRO%3Dc
703%24m+&cd=1&hl=es&ct=clnk&gl=es

16. Hoz B. de la, Gonzalez de Olano D, Alvarez I, Sanchez L, Nufiez R, Sanchez

I, Escribano L. Guias clinicas para el diagndstico, tratamiento y seguimiento de las
mastocitosis. Scielo. Anales del Sistema Sanitario de Navarra. 2008 [consultado 15 de
febrero de 20204, 31 (1). Disponible en
http://scielo.isciii.es/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1137-66272008000100002

17. AAAAI. The American Academy of Allergy, ASthma & Immunology [Internet].

Mast Cell Activation Syndrome [consultado el 25 de marzo de 2020] Disponible en:

https://www.aaaai.org/global/spanish-materials/conditions-treatments/related-

conditions/mcas

18. Schinemann H, Brozek J, Guyatt G, Oxman A. Manual GRADE para calificar
la calidad de la evidencia y la fuerza de la recomendacion. Version en espafnol 2017
[consultado el 15 de abril de 2020] Disponible en:
http://gdt.quidelinedevelopment.org/app/handbook/handbook.html

19. Estrategia de mejora de la calidad de los cuidados: Protocolos de Cuidados
de Enfermeria Basados en la Evidencia. Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud.
Gobierno de Aragon. 2009 [consultado el 12 de abril de 2020] Disponible en:
https://bibliovirtual.files.wordpress.com/2009/10/protocolos.pdf

29


http://www.mastocitosis.com/images/stories/INFORMACION_PACIENTE_CASTELLANO.pdf
http://www.mastocitosis.com/images/stories/INFORMACION_PACIENTE_CASTELLANO.pdf
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Search.php?lng=EN&data_id=887
https://www.enfermedades-raras.org/index.php/actualidad/2-feder/8809-castilla-la-mancha,-referente-en-mastocitosis
https://www.enfermedades-raras.org/index.php/actualidad/2-feder/8809-castilla-la-mancha,-referente-en-mastocitosis
https://webcache.googleusercontent.com/search?q=cache:pj9iU0QjoKkJ:https://www.carm.es/web/pagina%3FIDCONTENIDO%3D54799%26IDTIPO%3D100%26RASTRO%3Dc703%24m+&cd=1&hl=es&ct=clnk&gl=es
https://webcache.googleusercontent.com/search?q=cache:pj9iU0QjoKkJ:https://www.carm.es/web/pagina%3FIDCONTENIDO%3D54799%26IDTIPO%3D100%26RASTRO%3Dc703%24m+&cd=1&hl=es&ct=clnk&gl=es
https://webcache.googleusercontent.com/search?q=cache:pj9iU0QjoKkJ:https://www.carm.es/web/pagina%3FIDCONTENIDO%3D54799%26IDTIPO%3D100%26RASTRO%3Dc703%24m+&cd=1&hl=es&ct=clnk&gl=es
http://scielo.isciii.es/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1137-66272008000100002
https://www.aaaai.org/global/spanish-materials/conditions-treatments/related-conditions/mcas
https://www.aaaai.org/global/spanish-materials/conditions-treatments/related-conditions/mcas
https://bibliovirtual.files.wordpress.com/2009/10/protocolos.pdf

8. LISTADO DE ANEXOS

CODIGO ANEXO

DESCRIPCION

PROT-ANEXO-01

Certificado de la Unidad de Enfermedades Sistémicas
Autoinmunes del CHUNSC como Unidad Asistencial de nivel IB de

la Sociedad Espafiola de Medicina Interna

Protocolo de actuacion del Instituto de Estudios de Mastocitosis de

PROT-ANEXO 02

Castilla la Mancha (CLMast)®

Niveles de evidencia y grados de recomendacion del sistema
PROT-ANEXO 03

GRADE"
PROT-ANEXO 04 | Modelo de declaracion de conflictos de intereses®
PROT-ANEXO 05 | Consentimiento informado de paciente con SAM

Solicitud de autorizacion de recogida de datos de paciente con
PROT-ANEXO 06

SAM
PROT-ANEXO 07 | Compromiso de confidencialidad de datos
PROT-ANEXO 08 | Ficha de indicador
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ANEXOS

ANEXO 1. CERTIFICADO DE LA UNIDAD DE ENFERMEDADES SISTEMICAS AUTOINMUNES DEL CHUNSC COMO UNIDAD
ASISTENCIAL DE NIVEL IB DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE MEDICINA INTERNA

oA

SEMI AR

La SOCIEDAD ESPANOLA DE MEDICINA INTERNA
en base a los criterios asistenciales, docentes y de investigacion establecidos de acuerdo con el Grupo de Trabajo en
w4 Enfermedades Autoinmunes Sistémicas (GEAS), dentro del plan de:

EVALUACION DE UNIDADES DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES SISTEMICAS EN LOS SERVICIOS
DE MEDICINA INTERNA

7 e Certifica que:

LA UNIDAD DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO N* SRA. CANDELARIA
STA. CRUZ DE TENERIFE

5 s Cumple los requisititos establecidos para el:
NIVEL IB UNIDAD ASISTENCIAL

Madrid, 30 de septiembre de 2013

B4 ¥
R f
-~ S T m—
) o

X =
Dra. Pilar Roman Sanchez Dr. Manel Ramos Casals
S Presidenta SEMI . Coordinador GEAS
1 2 & A5 & &




MASTOCITOSIS DE CASTILLA LA MANCHA (CLMAST)

g d6 Esudica de Maseochcals 06 Cadnllia la Mancra (CLMGse

Protocolos especificos para situacionss de rieego sescam
Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast) o £ e
Red Espaiiola de Mastocitosia (REMA)

Hoapital Virgen del Valle Complejo Hospitalario de Toledo
Servicio de Salud de Castilla la Mancha (SESCAM)
Ivén Alvarez Twose, MD, PhD Médico Adjunto; Almudena Matito, MD, PhD Médico Adjunto ; Lsura Sanchez Mufoz,
MD. PhD Médico Adjunto Grants: Ministeno de Ciencia e innovacion, Fondo de investigacion Sanitaria, ETS PiD8/008T1 2

INFORMACION DE INTERES PARA LOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE MASTOCITOSIS
Y LOS MEDICOS RESPONSABLES

La informacion a loa pacientss &2 uno de loa slementos fundamentales en la practica médica. Esta afirmacion es de
especial importancia en aquelias enfermadades cuyos sintomas pueden ser desencadenados por diversos sgentes
capaces de dar lugar a graves complicaciones. En el caso de las mastocitosis, estos sgentes axistsn y @2 indispenssble
que tanto los pacientes como log médicoa responaables los conozcan con toda exactitud.

A continuacion 28 detallaran los diversoa agentes que pueden dar lugsr 2 la actvacion de los mastocitos. No todos los
pacientes que padecen una mastocitosis a8 comportan del mismo modo ants los sgentss que citsremos mas tards; sin
embargo, se asume que |a posibilidad de desarrollar complicaciones 2 mayor que en I poblacion nomal sin
mastocitosis. Este estudio esta basado tanto en |a revizion de Ia literstura méadica relacionada con asts campo, como an
Ia experiencia clinica de la Unidad de Mastocitosis del Hospital Ramén y Csajal de Madnd, el Instituto de Estudios de
Mastocitosis de Castilla la Mancha (CLMast) y la Red Espanola de Mastocitosis (REMA).

Los pacientes Nevaran este informe consigo y debaran entregar una copia siempre gue scudan a2 un hospitsl 0 a
cualquier consulta médica. Es convenients que los pacientss lleven algin tipo de madslia o brazalste en el qua conate
especificaments la enfermadad que padecen y el teléfono de urgencias de asistencia durants 24 horss de eats cantro.

En eatos protocolos e solicita que se realice una determinacion de triptass ante ciertas situaciones. Para
aquellos centroa en loe que no resulte posible llevar a cabo sata determinacion, existe la posibilidad de remitir
la muestra al CLMast. Para ello deben extraer un tubo de bioquimica. Si e preves la recepcion de la musstra en
24 horas aguanta a temperatura ambients. Si va a superar las 24 horss, se puede centrifugar ol suero y
congelar a -20°C.

Primara varsion, Madnd Ocaubra 1997, HnipnalbnonyCa;al Actualizade sn: Diciembre 1999, Mayo 2000, Ocaubes 2001, Abed 2002, Febrero 2004,

o:nbmmmmzms@mmum , Sagtismiore 2008, Septiembre 2009, 2009, Fatrars 2001 Irsstds de Estcios o Mamocaoss oo
Castilz Iz Mancha (CLMast), Hospital Virgan da Valie, SESCAMTobdo

NOTA: Esta versién del cuaderno de inf 36 i ha sido elaborado en Instituto de Estudios para kas Mastocitosis del
HospcuqupmddVdeduTohb Equ\ohchll itosis. La 1 W (1592-2005) lo fueron en la Unidad de
,Iu Muhmﬂsm lap del mismo. Esta informaciéa

han sido p
Copyright: w*ma?mmmhmmwmumw Red Espadcla de

e pr

1. Agentes fisicos

1. 1.1. Frecuentes
1. Calor. Usar agua templada para el bafio y la ducha. No frotar con s toalls pars secar la pisl. Terminar el
gecado con un gacador con sire & tempersturs templada
Frio.
. Presion. Traumatismos &n cuero cabelludo en pacientss que tienen lesionas en 833 Zona
. Rozamiento de las lesiones cutdness. Se evitarén las maniobras de provocacion como sl signo de Daner,
especialments en lesiones de gran tamafo (mastocitomas), por ol nesgo de liberscion masva de
mediadores.

sw

1.2. Excepcional
1. Endoscopias (panendoscopis, rectoscopia, colonoacopia).
2. Manipulacion de las asas intestinales durante Ia cirugia abdominal (L. Escribano, datos no publicados, Abnl
2001).
< X
2.F ionales (fr tea)

Estréa (frecuents)
Ansgiedad. La irrtabilidad puade causar hbsracion importants de mediadores en lozs nifos (frecuents)

Pégnatged

&

ANEXO 2. PROTOCOLO DE ACTUACION DEL INSTITUTO DE ESTUDIOS DE

32



G e Eaeadcd dh Wikesoe Poale g8 U b e e (0L M

3. Migceldnsa

= Infecciones o eindromes febriles de cualguier sticlogia {frecuants)
= Denticidn an kog nifios (frecuants)
= Vacunaciones an loa nifios (infrecusnis)

4. Drogesa y medicamantos

"AIMEa {antinflamatorios no estercidecs). medicamentos empleados para controlar la Hebre wio el dolor] como la

Aspiring (&cido acetlsalicilico), écido mefendmico, butibufenc, diclofenaco, aceclofenaco, fenbufan, fenibutazons,

flurbiprofeno, ibuprofeno, ndometacing. ketoprofeno, kstorolaco, meclofenamato, metamizol, nabumstona.

naproxand, piroxicam, propifenazona. ..

= Habitualmenis el paracetamol es bian tolerado, por lo que su ueo no eatd inicialments reatringido.

- Farmacoa opiacecs o morficos, Eetos farmacos ae emplean en la anestesia, pars controlar el dolor ntenso, ¥ en
slgunoa casos como madicamantos para la tog. Entre efios g8 encuentran ta morfina. codeing. buprenorfing. petiding,
dextrometorfano, dimemortano, fentanilo, tramadol.

= ""Abkohal

*"*Relajantes muaculares empleados en la anestesia genaral

***Inductoras empleados en la anestesia ganaeral

= Mo utilizar beta-blogueantas durante la anestasia general o chogue anafildctco

- " Aneatéeicos locales

© Gontrastes empleades para estudice radioldgicos diveracs

= "Intarferén alfa

= GClorodeoxiadenosina o cladribina (2-C0A): Excepcional Sa ha documentado 1 2dlo caso (Javed Shedc, comunicacidn
peraoral, Saptiembra 2002)

= Hudroxiures (1 aclo caso. Escribano L, Junio 2007)

Coloides: Moléculag de slto peso molecular emplsadss en casos de hipotension o hipovolama como el dextrano

(infrecuents. Incidenaia no conocida)

"El porcentaje de rescciones atrbuidas & antinfiamatonos no estercidece ea del 2% en las mastocitoss padidincas,
miantraz que en adultos aate porcentaje es del 14% (Sanchez-Matss |, XXV Congreso de ta EAACH.

*"Excepcional, =0 5% (REMA, datos no publicados 10234-2006)

***Segin loa datos recogidoa por ks REMA, de los 73 adultos con mastocitosia intervenidos con snestesia ganaral, 3
aufrieron reacciones severss (2 paradas cardiorraspriratorias y una coagulopatia con shock hipovolémico), en ningunc
de estoa casce se habian seguido las indicaciones de nusstroa protocclos (Matto A, XXIX Congreso de ls EAACH.
Raspecto a las matocitosia pedidtricas, 17 nifica han recibido anestesia general, y no e ha producdo ninguna reaccion
severa (CLMast, datos no publicados, Septiembre 2010).

""" Minguna reaccidn adversa en B30 biopeias de médula Gesa y 1235 biopeias cutdnass. En todos elios se utifizd la
premedicacion adecuads (REMA datos no publicados 1884-2008). En 8

casos con higtoria previa de anafilada por estrée, la biopais de médula dsea =e realizd en la UT] con premedicacion,
anastesia local y sedacidn (CLMaat, datos no publicados, Septiembre 2010}

""" Minguna reaccion adversa en 23 casos tratados con interferdn en los que se empled lB premedicacion ciads mas
abajo y se adminiatraron las 3 prmeras dosia en la UCI (Escribano L, datoa no publicados 1805-2008)

A. Protocolo de aneateaia genaral

buchas de las drogas empleadss en ks preansstesiz, an ls fase de induccidn y mantneimiento de la misma o an la
postaneatesia, pusden ser causa de reacciones ansfildcticas o anafilactoldes, asi como de graves sheraciones de la
coagulacidn sanguinea. Estos cuadros ge producen por ks liberacidn de mediadores gquimicos mastocitancs, tEnto
preformados (histamina, heparina, triptasa) como orginados durante ol proceso de activeciin mastocitara (PGDE,
LTG4). La capacidad de algunss de eatse suslancias pars desencadenar la desgranulacidn mastocitana ha sdo
demostrada "in vitre” y, asimizmo, se han descrito vanoa casos de reacciones graves durante ls snestessa Segin los
datos recogidos respecio & loa pacentes astendidos por la REMA, Ia frecuencia de reacciones severas durants ls
snestasia general en adultos e dal 4% (Matito A, XX1X Congreao de la EAACIH)

El mecaniemo por el cual se onginan estos cuadros puede sar mediado por los receptores para la mmunogiobubng £,
los receptores Fogamma o & travée del sistemna dal complemanto.

Loz maediadores liberadoa por cualquiera de los dos mecaniamos, actuando scbre loa drgancs diana como el corazin,

vagos, piel, pulmin y otrog, pusden dar lugar & trastornoe cardizcoe, hemodindmicos y metabdlicos similares 3 los
obasrvados en una reaccion ansfiléctica o & graves trastomos de ks cosgulacian.

Péging 2 de &
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La anestesia general representa. por lo tanto, un riesgo evidente para los pacientes con mastocitoss o sindromes de
activacién mastocitaria sistémicos, El protocolo que se presenta a continuacién estd indicado en todo tipo de patologia
proliferativa del mastocito y no sélo en las formas agresivas de |la enfermedad.

Este protocolo estd basado en una revisidn exhaustiva de Ia literatura y en la experencia del Instituto de Estudios de
Mastocitosis de Castilla la Mancha ~CLMast- y Ia Red Espafiols de Mastocitosis ~REMA..

A.1. PREPARACION GENERAL

A1.1. Corticoides, como la prednisona o metilprednisolona: 1 mg/kg de peso IV, 8 horas y 1 hora antes de Ia
anestesia (opcional),

A.1.2. Maleato de dexclorfeniramina (PolaramineR): 5 mg IV 1 hora antes de |a anestesia®.

A.1.3. Ranitidina: 100 mg IV disueltos en 50 mi de suero fisicldgico 1 hora antes de ia anestesia”

A.1.4. Singulair: 1 comprimido de 10 mg 24 horas antes y otro 1 hora antes (M. Castells, comunicacién
parsonal, Octubre 2002)

"En nifos ajustar la dosis de esta medicacién segun peso.

A.2. PREMEDICACION
A.2.1. La sedacion es muy importante para evitar Ia ansiedad. Las benzodiacepnas pueden ser empleadas.

A.3. INDUCCION Y MANTENIMIENTO

A.3.1. Etomidato (induccién). Dos:s: 0,2 mg/kg de peso

A.3.2. Inhalatorios fluorados.

A.3.2. Propofol. Dosis: 2-4 mg/kg de peso

A3.3. Ketamina. Dosis: 1-4.5 mg/kg de peso

Durante Ia fase de mantenimiento se utilizard una concentracién suficente para mantener uns anestesis
profunds.

A4. RELAJANTE MUSCULAR
A.4.1. Vecuronio. Dosis: 0,1 mg/kg de peso

AS5. OTRAS CONSIDERACIONES

A5.1. La morfina y sus derivados deben ser excluidas como analgésicos en las mastocitosis. De acuerdo a los
datos de la REMA, se han identificado un total de 24 intervenciones en adultos (18 anestesias generales, 4 epidurales y
2 sedaciones) en las que se han empleado meperidina, fentanido o remifentanilo, apareciendo 1 reaccidn severa en 1
caso sometido a anestesia general, sin premedicar y empleando anestésicos diferentes a los indicados en este
protocolo. (CLMast, datos no publicados, Junio 2000),

So considera como excepcidn en este grupo, el uso de fentanilo y remifentanilo & se constata que e han empleado
previaments padeciendo el paciente mastocitosis sin que se haya producido ninguna reaccion adverssa.

A.5.2. Los coloides puede provocar reaccién anafilictica en las mastocitosis y no deben ser uthizados.

A.5.3. No emplear bloqueantes [f]-adrenérgicos ni [f}-adrenérgicos.
A5.4. Determinacién de la tnptasa total en suero antes, durante y después de la cirugia.

AB. ANALGESIA

Se utilizardn farmacos que el paciente haya tolerado previamente. Es importante que los pacientes lleven un informe de
un Centro Especializado en el que conste aate punto. Si no 80 conoce deberin realizarse una adminstracidn controlads
con los farmacos correspondientes en una Unidad Especiskzads bajo estricta vigilancia y con la monitorizacén
adecuads,

A.7. TRATAMIENTO DE LOS EPISODIOS DE LIBERACION AGUDA DE MEDIADORES DURANTE LA ANESTESIA

A.7.1. Choque anafilictico: Epinefrina, Actocortina, anthistaminicos H1 y H2, y Glucagén (en caso de que ol
paciente 3@ encuentre bajo los efectos de Beta-bloqueantes).

A.7.2. Hipotension severa: Fluidoterapia (no coloides), Dopamina, Dobutamina.

A7.3. Sindrome hemorragico. Tratamiento seglin las anomalias detectadas en ol estudio de coagulscidn.
Pensar en |a posibilidad de hiperfibrinolisis.

B. Protocolo de anestesia local

Las técnicas de anestesia loco-regional deben considerarse como procedimientos de eleccién en estos pacientes. Por
ello, siempre que sea posible, deberian suatituir a la anestesia general,

Las normas que se citan a continuacién son aplicables para todo tipo de anestesia loco-regional; desde una biopsia
cutdnea o de médula dsea hasta el bloqueo epidural. |a anestesia intrarraquidesa o el blogueo de plexos.

Pignasces
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B.1. Debs administrarea premedicacion antimediadora previa & ls anestesia & miciar la intenvancion.

B.1.1. Dexclorfeniramina (Poisraminsf): 8 mg VO & 5 mag IV 1 hora antes de s anestesis Ajuster dosie segln
PEE0 8n nifos.

B.1.2. Ranitiding: 150 mg VO & 100 mg IV dizusitos an 50 mi de swero fiskologico 1 hora antes de s anestesis.
Ajustar dosis eegln peso an nifoa.

B.1.3. Benzodiscepinas (Valium 5 mg u otras) VO & IV 1 hora antes da Iz anestesia. en squelios adultos an loa
que a8 prevesa gue la imtarvencion pusds dessncadenar ensiedsd. En nifios 28 procsdars & reslizar sedacidn segin l=
macasidad vy criterio dal anestesiata

B.1.3. Pradnizona 1 mgg de peac VO & IV 1 hora antsa ds la ensstesia. Opcional, adlo an interwencionss
de envergadura, no ea necesaria su adminietracion para realizar intervencionss dentalss ni endoscopies”.

B.2. Daben amplearss derivados de tipo amida como la bupivaceina, ta lidocaina y & mepvacsing Nusstro
grupo tiene mayor axparencia con bupnvacaing v mepivecaing Loa snestésicos localsa gue contensn ol grepo Sster
como ks procaina, la cloroprocaina v la pomtocaing setdn contrandcados.

"8i ge realiza una endoscopia o cuslguier otra iNtarvencion que pusds suponer Ssrss pars sl peEcients. 28 debs
sdministrar premadicacidn entimadiadora sungue se reslice sin ansstesis, ya guse tamo & propio estrsa como k=
manipulacsdn del sistema digestivo pusdan condicionar la activacidn mastocitaris con la consiguisnts berscion da sus
madiadores.

GC. EXPLORACIONES RADIOLOGICAS CON CONTRASTE

Tanto ia sxpariencia clinice, como loe aatudios “in vitro”™, han demostredo gue iz mayor pans de loa medios de conrssts
radioldgicos intravenceos puedan producir, por diversos mecaniamos, Bberscion de meadiadorss mastocisnos. Por allo, y
Biempre qus 283 poaible, 88 evitardn sste tpo de sxploracionss.

5i fuers imprescindible su utlizacion, scn de sleccidn log medios de contrasts no idnicos (de bajs oamolaridad) por Bu
manor cepacidad para inducir desgranulacion mastocitania. Forme parte de este grupo o iohaxol, iopamidol, lopromida,
loxetan, iowvarsal, iobitridol, lomepral.

La sxploracidn a= llevars & cabo bajo estricta vigilancia y con l& monitorizacion edecusds.

Todos loa pacientes deberén recibir mediecion para prevenir la iberecidn de mediadorsa mastocitarios antsa da
adminiatrar el contreste radioldgico 1V=:

C.1. Dexclorfeniramina {PolaraméneR): & mg VO 6 5 mg IV 1 hora antes de ks administracion

C.2 Ranitidina: 150 mg VO & 100 mg IV dizueltoe an 50 ml de sclucion sslina fisicldgica 1 hors antes de la
sdminiatracion

GC.3. Pradnizona 1 mgkg de peao VO 0 IV 13, 7 v 1 hora entes de la sdministracion. Estas 3 doaia son
opcionales, pudiendo realizarss modificacionas ei no hay antscedentse de un episodio de ibsracidn previo con
contrastes radiolagicos.

C.4. Montelukast (SingulairR)- 1 comprimido da 10 mg 24 horas antes y otre 1 hora antes de |a sadministraciin
(M. Castslle, comunicacion pereonal, Octubre 2002). Sdlo en los casos con antecedantss da episodio de libsracidn
de madiadores tras la adminiatrecion de confrasts.

"En aguelloe pacientss que sdemae rafisran haber presentando uns reaccidn slérgica o spisodios de libsracidn de
mediadores mastocitarios con un medio de contraste radioldgico, estd indicade realizer un estudio slergoldgico para an
posterioraa exploracionss slsgir &l contraste frents al gue ol pacients no 2e sncusntre sensibilizado (mecanamo IgE
mediada).

"El sulfato de bario e= un contrasts radiolégico orsl, gue tiene una reactividad guimice précticaments nuls. por lo gue no
88 Nacesano recibir pramedicacion antes de tomarto.

D. PARTO

Se puede reelizar anssgtesia epidural o sneatssie generzl segln los protocolos enterores. Ls premedicacion es
fundamental va& gue tanto ol trebsjo del parmo como el estrés pusden inducir cierta liberacidon de medisdores
mastociiarios.

Como inductor del parto 86 pusds emplaar la ootocing.

Pars la tdcnica epidural, sdlo a8 pusde smpisar fenanilo o remifentznilo en eqguslios casos en lo: gue l= pacients
padaciendo mastocitoss loa hayan recihido y tolerado.

Pégnadds 8
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En la REMA gontamaos con la expenencia de un total de 45 parios (10 de eBos caséress) sn muerss con mastocitosis.
Sa han empleado las sigulentas técnicas snestéaicas: 32 epidurales, 2 generales v 3 locales, ain que e haya producdo
ninguna reaccitn sevara. (Matto A, Int Arch Allergy Immunol 2071).

0.1 Premadicacion sntimediadora {al iniciar of trabajo del parto yo 1 hora antes de recibir & anestasia)
0.1.1. Malesto de dexclorfeniramina (FolaramineR): 5§ mg IV

D0.1.2. Ranitidina: 100 mg 1V disweltos en 50 ml de susro fisiolégico

0.1.3. Pradnieona: 1 mg'kg de peeo VO 4 IV 8 v 1 hora antes de recibir la aneatesia (opcional)

D.2. Daterminacsin de la triptass total en suero amtes v despuds de! parto.

E. CONDUCTA A SEGUIR EN CASOS DE SINTOMAS DE LIBERACION TRAS PICADURA DE INSECTOS COMO
ABEJAS O AVISPAS (ee han producido algin caso aislado con otroe inesctosl.

E 1. Reacciones leveaimoderadas

E.1.1. En lga reacciones locales o en reaccicnes slstémicas ain colapso vasculsr, tarto en adultos
gomo en nifos {ajustar las doeis seglin ol peso), sa empleardn anthistaminicos H1 (ef. Polaramine) y H2 [rantidena),
junto con pradnigona mghg de pesa.

E.1.2. Los pacientes con antecedentes de haber presentado estas reacciones por pcaduras de
Insector deberdn llevar congigo: prednisana y dexclorfeniraming (Polaraminef).

En caso de picadura y presentar sintomas de kberacion (picor, enrojecsmiento. ronchas, Rinchazon de
labios, parpados...), tomarén:

Dexclorfeniramina (PolaramineR) de 6 mg via oral (3 comprimidos de 2 myg) en sdultca. v segln o
peac an nifioa 0.04 mg por cada kg de peso (en ol jarabs 5 mi contienan 2 mg de madicamento ).

Predniacna 1 mg por Kg de peso por wiz oral (B 50 kg de peso coresponden & 50 mg de
pradnisons).

Es convenients que acuda & un servico de urgencias para controfar ks evolucitn de loa sintomaa, y
recibir m&s tratamianto si lo preciaa; asi como que se reakces Una extraccitn da sangre para determinasidn de iNptasa.

E.2. SHOCK ANAFILACTICO
E.2.1. TUMBAR AL PACIENTE INMEDIATAMENTE
E22 La adrenalina sdlo debs emplearse en pacientes con cuadro sistémico & hip i
savara, seneacion de cierre de garganta (angicedema de Gvula o leringal, dificultad reapiratoria & perdida de
conocimiento.

NUMNCA ai aa trata exclusivaements de reaccionas locales & gin riesgo wital

ANTE LA SOSPECHA DE QUE EL PACIENTE ESTE SUFRIENDD UN SHOGK ANAFILACTICO SE
RECOMIENDA ADMINISTRAR LA ADRENALINA

E.2.3. En los adultos 2o administrars inmedistamante un sutoinyector de ADSENALINA [Akellus 0.3,
Jesct 300...) & adrenalina al 171000 0,3 a 0.5 ml por via INTRAMUSCULAR. Para afio, todos los pacientea y familizres
debarén aer eantrenados previaments. Los digpositivos autoinyactables debarin renovarse temsendo en cuanta la fecha
de caducidad

E.2.4 En los nifioa, en o caso de que necesten sdrenalina, se administrard inmediataments un
sutoinyector de ADFENALINA (Altellus 150, Jext 150...) & adrenalina al 11000 INTRAMUSCULAR sjustada segin ol
peso 0,01 mgikg (Ej: 10 Kg correaponden a 0.1 cc).

E25 El paciente deberi ser trasladado con cardcter urgente al Hoepital mds pricdmo. Es
Imprescindible que s les haga una determinacidn de triptasa en susro.

CONTACTOS

Instituto de Estudios de Mastocitosis de Castilla a Mancha (CLMast) Red Espaiiola de Mastocitosis
(REMA

Hospital Virgen del Valle, 3* planta Carretera de Cobisa s/n. Toledo 45071, Espafia

Contactos:

Clinica: Ivan Alvarez-Twose, MD, PhD E-mail: yana@sescam jocm s Teléfono: +34-925269336

Almudena Matito, MD, PhD E-mail: amatiip@E sescam jocom.es. Teléfono: «34-925265402

Laboratorio: Laura Sanchez Mufioz, MD, PhD E-mail: lsmunoz @sescam jccm es

Urgencias (Laborables 8-22h; sabados y festivos 8-15h): +34-638226196

Enfermeria: +34925265407 Secretaria; +34-925269334. rmprada @ sescam jcom es

Secretaria: secretanacimast.cht@sescam jcomoes (citas, envio de documentacion, preguntas sobre
&rdenes de canalizacion, v cualquier asunto no relacionado con problemas médicos)

Asociacion Espaficla de Pacientes con Mastocitosis (AEDM: www.asdm org

Pégns 5008

36



NE d e Cautlia e Marore (CLVGL

Bibliografia recomendada

Scott HW Jr, Parris WC, Sandidge PC, Oates JA, Roberts LJ. Hazards in operative
management of patients with systemic mastocytosis. Ann Surg 1983,;197:507-514
Desborough JP, Taylor |, Hattersley A, Garden A, Wolff A, Bloom SR et al. Massive histamine
release in a patient with systemic mastocytosis. Br J Anaesth. 1990,65:833-836.

Greenblatt EP, Chen L. Urticaria pigmentosa: An anesthetic challenge. J Clin Anesth
1990;2:108-115.

Lerno G, Slaats G, Coenen E, Herregods L, Rolly G. Anaesthetic management of systemic
mastocytosis. Br J Anaesth 1990,65:254-257.

Stellato C, De Paulis A, Cirillo R, Mastronardi P, Mazzarella B, Marone G. Heterogeneity of
human mast cells and basophils in response to muscle relaxants. Anesthesiology
1991,74:1078-1086.

Marone G, Stellato C, Activation of human mast cells and basophils by general anaesthetic
drugs. Monogr Allergy 1992;30:54-73.

Stellato C, Marone G. Mast cells and basophils in adverse reactions to drugs used during
general anesthesia. Chem Immunol 1995,62:108-131.

Borgeat A, Ruetsch YA. Anesthesia in a patient with malignant systemic mastocytosis using a
total intravenous anesthetic technique. Anesth Analg 1998,86:442-444.

Fisher MM, Baldo BA. Mast cell tryptase in anaesthetic anaphylactoid reactions. Br J Anaesth
1998,80:26-29.

Vaughan STA, Jones GN, Systemic mastocytosis presenting as profound cardiovascular
collapse during anaesthesia. Anaesthesia 1998,53:804-807.

Worobec AS, Akin C, Scott LM, Metcalfe DD. Mastocytosis complicating pregnancy. Obstet
Gynecol 2000,95:391-395

Auvray L, Letourneau B, Freysz M. Mastocytosis: general anesthesia with remifentanil and
sevoflurane. Ann Fr Anesth Reanim 2001;20:635-638.

Tirel O, Chaumont A, Ecoffey C. Circulatory arrest in the course of anesthesia for a child with
mastocytosis. Ann Fr Anesth Reanim 2001;20:874-875.

Escribano L, Akin C, Castells M, Orfao A, Metcalfe D. Mastocytosis: Current concepts in
diagnosis and treatment. Ann Hematol 2002;81:677-690.

Escribano L, Akin C, Castells M, Schwartz LB. Current options in the treatment of mast cell
mediator-related symptoms in mastocytosis. Inflamm Allergy Drug Targets 2006,5:61-77
Carter MC, Uzzaman A, Scott LM, Metcalfe DD, Quezado Z. Pediatric mastocytosis: routine
anesthetic management for a complex disease. Anesth Analg 2008;107:422-427

Ahmad N, Evans P, Lloyd-Thomas AR. Anesthesia in children with mastocytosis-a case based
review. Paediatr Anaesth 2009,19:97-107

Matito A, Alvarez-Twose |, Sanchez-Mufioz L, Morgado JM, Orfac A, Escribano L. Clinical
impact of pregnancy in mastocytosis: a study of the Spanish Network on Mastocytosis (REMA)
in 45 cases. Int Arch Allergy Immunol 2011,;156(1):104-111,

Guias clinicas

Escribano L, Gonzalez de Olano D, de la Hoz Caballer B, Esteban Lopez |, Sanchez Fermandez
I. Mastocitosis: gulas para su diagnéstico y tratamiento En: Pelaez Hernandez A, Davila
Gonzalez IJ eds. Tratado de Alergologla. 1 ed. Madrid: Ergon; 2007, p. 1241-1262.

Pigina 8 de &

37



ANEXO 3. NIVELES DE EVIDENCIA Y GRADOS DE RECOMENDACION
SISTEMA GRADE

Grados de calidad de la evidencia

Grado Definicion

Hay una confianza alta en que el verdadero efecto esta cercano del
ALTA SR

estimativo del efecto

Hay una confianza moderada en el estimativo del efecto: el verdadero
MODERADA | efecto es probable que esté cercano al estimativo del efecto, pero hay

una posibilidad que sea sustancialmente diferente.

La confianza en el estimativo del efecto es limitada: el verdadero efecto
BAJA . . L

puede ser sustancialmente diferente del estimativo del efecto.

Se tiene muy baja confianza en el estimativo del efecto: el verdadero
MUY BAJA efecto es probable que sea sustancialmente diferente al estimativo del

efecto.

Implicaciones de la fuerza de recomendacion en el sistema GRADE

FUERTE DEBIL

La mayoria de los pacientes
en esta situacion desearian
el curso de accion
recomendado y solo una
pequefa proporcion no lo
desearia.

La mayoria de los pacientes
desearian el curso de accion
sugerido, pero muchos no.

Para pacientes

Reconoce que opciones
diferentes serian apropiadas para

Profesionales
asistenciales /
Personal clinico

La mayoria de los pacientes
deberia recibir el curso de
accion recomendado.

distintos pacientes y que se debe
ayudar para que cada paciente
alcance una decision de manejo
consistente con sus valores y
preferencias.

Profesionales de
gestion /
Planificacion

La recomendacion puede ser
adoptada como politica
sanitaria en la mayoria de las
situaciones.

Formular politicas sanitarias,
requeriria de debates importantes
y la participacion de los grupos
de interés.
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ANEXO 4. MODELO DE DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES

Servicio
Canario de Salud

Un conflicto de interés se produce en aquellas circunstancias en que el juicio
profesional sobre un interés primario, como la seguridad de los pacientes o la validez de
la investigacion, puede estar influenciado en exceso por otro interés secundario, sea
este un beneficio financiero, de prestigio y promocion personal o profesional.

Los conflictos de interés mas facilmente identificables son los econdmicos, pero
puede existir de otro tipo de circunstancias como relaciones personales, vinculaciones
de familiares directos, implicaciones en proyectos académicos que tienen que ver con
el protocolo.

En las relaciones de los profesionales con la industria de la salud (farmacéutica,
tecnologia sanitaria, etc.) se pueden considerar 6 tipos de interacciones financieras:

. Apoyo para acudir a reuniones y congresos (inscripciones, becas de viaje,
etc.).

. Honorarios como ponente en una reunién organizada por la industria.

. Financiacién de programas educativos o actividades de formacion.

. Apoyo y financiacion de una investigacion.

. Empleo como consultante para una compania farmacéutica.

° Accionista o intereses econémicos en una compafiia farmacéutica.

Tras haber leido la politica, sobre declaraciéon de conflictos, formulo la siguiente
declaracién de conflictos de interés con relacién a actividades con el tema objeto del

protocolo durante los ultimos tres afios:
El revisor o revisores del presente documento declaran no presentar conflicto de
intereses personales o institucionales con cualquier organizacion o entidad, no habiendo

recibido ayuda econdmica alguna para la revision de este trabajo.

No se ha firmado ningun acuerdo por el que se vaya a recibir beneficios u

honorarios por parte de alguna entidad privada.
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ANEXO 5. CONSENTIMIENTO INFORMADO DE PACIENTE CON SAM




ANEXO 6. SOLICITUD DE AUTORIZACION DE RECOGIDA DE DATOS DE

PACIENTE CON SAM

SOLICITUD DE AUTORIZACION PARA LA RECOGIDA DE DATOS

Estimada Sra. Victoria Eugenia Redondo Ramos,

Mi nombre es Sandra Morin Heméndez y soy alumna de 4° afio del Grado de Enfermeria
de la Universidad de La Laguna, con DNI 43824490Z Actuaimente me encuentro
realizando el Trabajo de Fin de Grado con titulo "Disefio de un protocolo de Intervencion
Enfermera en el Paciente Adulto con Mastocitosis y Sindrome de Activacién Mastocitana
en e Complejo Hospitalanio Universitario Nuestra Sefiora de Candelaria® bajo la
tutorizacion de D* M* dei Cristo Robayna Deigado, profesora titular del Departamento de
Enfermeria de la Universidad de La Laguna y la cotutorizacion de D° Jose Maria Martin
Martin, enfermero de la Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Servicio de
Medicina Interna del Hospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria.

Con este trabajo se pretende identificar como se lleva a cabo la atencion al paciente con la
enfermedad de Mastocitosis por la Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del
Hospital Universitario Nuestra Sefiora de Candelaria.

Se requiere acceso a la informacion sobre determinados datos de su historia clinica, asi
como a los protocolos que le han sido facilitados por el Instituto de estudios de Mastocitos
del Hospital Virgen del Valle de Toledo (CL Mast)

Le solicito por la presente, su autorizacion como paciente afectada del Sindrome de
Activacion Mastocitana, para acceder a dichos datos como parte de mi Trabajo de Fin de
Grado.

Para cualquier informacién mas detallada que precise, puede ponerse en contacto conmigo
a través del eammco alu0100913750@ull.edu es o en el nimero 699005522 .

Muchas gracias por su colaboracion.
Un cordial saludo.
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ANEXO 7. COMPROMISO DE CONFIDENCIALIDAD DE DATOS

COMPROMISO DE CONFIDENCIALIDAD

Sandra Morin Heméndez con DNI n® 438244902 como alumna de la asignatura “Trabajo
Fin de Grado" de 4° curso del Grado en Enfermeria y realizando el trabajo titulado “Disefio
de un protocolo de Intervencién Enfermera en el Paciente Aduffo con Mastocitosis y
Sindrome de Activacion Mastocitaria en el Complejo Hospitalario Universitario Nuestra
Sefiora de Candelaria” en la Universidad de La Laguna, siendo mi tutora D* M.* del Cristo
Robayna Delgado, profesora titular del Departamento de Enfermeria de la Universidad de
La Laguna y cotutor D° José Maria Martin Martin, enfermero de la Unidad de
Enfermedades Sistémicas Autoinmunes del Servicio de Medicina Interna del Hospital
Universitario Ntra. Sra. de Candelaria, adquiere con el presente documento, el firme
compromiso de mantener estricta confidencialidad sobre los datos de la historia clinica de
la paciente D* Victonia Eugenia Redondo Ramos, a los que pueda tener acceso durante la
realizacion de mi trabajo.

Santa Cruz de Tenerife, a 16 de febrero de 2020

Fdo.. Morin Heméandez
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ANEXO 8. FICHA DEL INDICADOR

NOMBRE DEL INDICADOR: EXISTENCIA DE PROTOCOLO

Area relevante:

Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes

Dimension: Confort y Seguridad del paciente adulto con Mastocitosis
y/o SAM
Tipo de indicador: Estructura

Objetivo/Justificacion:

Establecer normas basadas en evidencia cientifica sobre
actitudes a seguir en los cuidados de Enfermeria hacia
este tipo de pacientes

Periodicidad de obtencion:

Observaciones/Comentarios:

Revision cada 2 arios

NOMBRE DEL INDICADOR: PORCENTAJE DE CUMPLIMENTACION DE
REGISTRO DE ANTIGENOS Y/O DESENCADENANTES DE REACCIONES
ALERGICAS O ANAFILACTICAS EN LA HISTORIA CLINICA

Area relevante:

Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes

Dimension:

Tipo de indicador:

Proceso

Objetivo/Justificacion:

Mejorar la calidad asistencial y multidisciplinar hacia este
tipo de pacientes

Férmula:

N° de historias clinicas con registro de antigenos
y/o desencadenantes

x 100

Poblacién > 18 anos atendida en la Unidad

Fuente de datos:

Historia clinica

Poblacion:

Mayores de 18 afios en consulta en el ultimo afio

Responsable de obtencion:

Enfermero Responsable de la Unidad de Enfermedades
Sistémicas Autoinmunes

Periodicidad de obtencion:

6 meses

Observaciones/Comentarios:

NOMBRE DEL INDICADOR: N° DE PACIENTES QUE DESARROLLAN
REACCIONES ALERGICAS O ANAFILACTICAS

Area relevante:

Unidad de Enfermedades Sistémicas Autoinmunes

Dimension:

Efectividad

Tipo de indicador:

Resultados

Objetivo/Justificacion:

Disminuir el numero de pacientes con reacciones
alérgicas o anafilacticas en la Unidad

Férmula:

N° de pacientes que desarrollan reacciones alérgicas o
anafilacticas
x 100

N° de pacientes a los que se les ha aplicado el protocolo

Fuente de datos:

Historia clinica

Poblacion.

Pacientes mayores de 18 afios con diagndstico de
mastocitosis y/o SAM en tratamiento farmacolégico

Responsable de obtencién:

Enfermero Responsable de la implementacion

Periodo de obtencidn:

6 meses

Observaciones/Comentarios:
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