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Przypadek mastocytozy na dyzurze - opis
przypadku

Mastocytosis case in the emergency operating
theatre - case report
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Streszczenie

Opis przypadku. Mastocytoza jest rzadka chorobg, polegajacg na proliferacji komodrek tucznych. Moze przybra¢
posta¢ skorng lub uogdlniong. Objawy moga by¢ lagodne - rumien, $wiad, biegunka, béle miesniowo-stawowe,
zmeczenie, depresja lub zagrazajace zyciu - jak masywny skurcz oskrzeli, hipotensja, zaburzenia krzepniecia,
prowadzace w niektdrych przypadkach do zgonu pacjenta. Jednymi z czynnikéw wyzwalajacych objawy choroby
moga by¢ stres przedoperacyjny i znieczulenie. Dlatego tak wazne jest wlasciwe rozpoznanie choroby i zastosowanie
odpowiedniego schematu postepowania okolooperacyjnego. Celem pracy jest przedstawienie opisu przypadku
klinicznego pacjenta z mastocytozg, operowanego w ramach ostrego dyzuru z powodu zapalenia wyrostka robacz-
kowego przy zastosowaniu znieczulenia ogélnego. Anestezjologia i Ratownictwo 2012; 6: 294-298.

Stowa kluczowe: mastocytoza, komérki tuczne, histamina, tryptaza, znieczulenie ogolne
Abstract

Casereport. Mastocytosis is a very rare disorder caused by proliferation of mast cells (mmastocytes) in a person’s
body. It can have two forms: cutaneous and systemic. There are a lot of different symptoms such as: skin lesions
(utricaria pigmentosa), itching, bone and muscular pain, diarrhea, fatigue, depression or bronchospasm, very low
blood pressure (including shock), coagulation disorders which can result in patient’s death. Two factors which can
liberate mastocytosis symptoms are perioperative stress and anesthesia. That’s why it is so important to recognize
this disorder before the operation and to apply correct perioperative patterns. In this case report we want to pres-
ent case of patient with mastocytosis, operated in the emergency operating theatre with diagnosis: appendicitis
under general anaesthesia. Anestezjologia i Ratownictwo 2012; 6: 294-298.
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Wprowadzenie watrobie, §ledzionie). Choroba ta moze si¢ przeja-
wiaé w postaci rozmaitych objawéw, ktére wynikaja

Mastocytoza jest rzadka chorobg polegajaca na z nacieczenia lub uwolnienia substancji zgromadzo-
proliferacji komoérek tucznych, przybierajaca albo nych w mastocytach, takich jak: histamina, hepa-
postac skorng, albo uogélniong, uktadowa. Do rozrostu ryna, tryptaza. Do objawéw tych zaliczamy rumien,
i nagromadzenia si¢ mastocytéw dochodzi w jednym $wiad, biegunke, dyspepsje, nudnosci, béle zoladka,
badz kilku organach (np. skdrze, szpiku kostnym, béle mieéni, stawdw, osteoporoze, zmiany ci$nienia
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tetniczego (zwykle jego spadek - hipotonia), anafilak-
sje, bole glowy, zmeczenie, problemy z koncentracja,
depresje. W kazdym typie mastocytozy objawy moga
by¢ ostre lub przewlekle, fagodne lub zagrazajace zyciu.
Wyzwolenie tych objawow jest uzaleznione od wielu
czynnikéw, ktére s rézne u roznych pacjentoéw. Jako
przyktady czynnikéw fizycznych mozna wymieni¢:
wysoka temperature, zimno, ucisk, badania endosko-
powe, manipulacje chirurgiczne w obrebie jelita. Do
czynnikéw emocjonalnych, bardzo zreszta czestych,
nalezg stres i niepokdj [1,10]. Takze wszelkiego typu
infekcje moga wyzwoli¢ objawy choroby. Istnieje
réwniez wiele czynnikéw farmakologicznych, ktorych
podanie wyzwala napady choroby. Zaliczamy do nich:
aspiryne i jej pochodne, inne NLPZ, kodeing, morfine
ijej pochodne, leki p/kaszlowe zawierajace dekstromor-
fan, alkohol, wiekszos$¢ lekdw zwiotczajacych miesnie,
niektore anestetyki dozylne, anestetykilokalne z grupy
estrow (prokaina, chlorprokaina, pantokaina), kontrast
jodowy wysokoczasteczkowy (najlepiej uzywaé kontra-
stow o niskiej masie czasteczkowej) [1,3,10,11]. Réwniez
plyny koloidowe, zawierajace czasteczki o wiekszej
masie molekularnej niz krystaloidy, moga wywotywa¢
ostre objawy choroby [1,10,11].

Wiele $rodkéw farmakologicznych uzywanych
w trakcie indukcji znieczulenia, jak rowniez w trakcie
wyprowadzania ze znieczulenia, moze spowodo-
wac ostre reakcje anafilaktyczne, powodujace stany
zagrozenia zyciu, wigczajac w to niestabilnos¢ hemo-
dynamiczna, masywny skurcz oskrzeli, zaburzenia
metaboliczne i duze zaburzenia krzepniecia oraz
- w ekstremalnych przypadkach - $mier¢ pacjenta.
Spowodowane jest to uwolnieniem si¢ mediatoréw
z komorek tucznych, ktére przez receptory dla IgE,
receptory Fcgamma lub przez uklad dopelniacza,
maja wpltyw na kluczowe organy, takie jak: serce,
pluca, naczynia, skére i inne, zaburzajac ich czynnos¢
i powodujac istotne skutki zaréwno u pacjentdw z for-
mami agresywnymi choroby, jak réwniez w tagodnych
przypadkach mastocytozy.

Opis przypadku

37-letni mezczyzna (ASA2, wzrost 178 cm, waga
113 kg, BMI 35) ze $wiezo zdiagnozowang mastocytoza,
dotychczas nieleczony operacyjnie i niepoddawany
anestezji, przyjety z powodu silnego bélu brzucha
w prawym dole biodrowym, zostal zakwalifikowany,
po wykonaniu diagnostyki laboratoryjnej (poziomy
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leukocytozy po przyjeciu do szpitala: 17 000 i przed
zabiegiem operacyjnym - 6 godzin pdzniej: 20 000)
i obrazowej (w usg - niejednoznaczny obraz, niemo-
gacy wykluczy¢ zapalenia wyrostka robaczkowego), do
laparoskopowego usuniecia wyrostka robaczkowego.

Pacjent dotychczas nieleczony, sporadycznie przyj-
mujacy leki przeciwhistaminowe, majacy w wywia-
dzie czeste napady $wiadu, pokrzywki, dyspepsji,
biegunek, skurczu oskrzeli, pojawiajace sie czesto bez
konkretnej przyczyny, leczone doraznie lekami prze-
ciwhistaminowymi i wziewnymi. Pacjent dostarczyl
informacje na pismie, Ze choruje na mastocytoze,
ktora zostala niedawno zdiagnozowana i oczekiwat
na wizyte w Centrum Badan nad Mastocytoza Castilla
La Mancha w Toledo. Po zapoznaniu si¢ z historig
choroby ustaliliémy schemat postepowania, ktory
skonsultowalismy z lekarzem dyzurnym Centrum
w Toledo. Ustaliliémy na wstepie, ze do lekow prze-
ciwbdlowych, ktdre nie wywoluja u pacjenta efektow
ubocznych, nalezg paracetamol i metamizol. Pacjent
przed poddaniem go anestezji nie prezentowat zadnych
zmian skérnych, nie odnotowali$émy réwniez skurczu
oskrzeli i niestabilno$ci hemodynamicznej. Pacjent
zostal spremedykowany metylprednizolonem - 80 mg
iv, maleatem dekschlorofenyraminy (Polaramine,
MERCK SHARP&DOHME) 5 mg iv, ranitydyng -
50 mg iv godzine przed zabiegiem i midazolamem
2 mg iv 45 minut przed zabiegiem operacyjnym
[1,3,7]. Przed indukcja znieczulenia zostalo wykonane
dodatkowe dojscie dozylne wenflonem 14 G i zostata
pobrana prébka krwi na zlecenie centrum badan
nad mastocytoza w celu oceny pozioméw histaminy
i tryptazy. Po zapewnieniu dojscia dozylnego zostala
wykonana indukcja fentanylem 100 mg, etomidatem
40 mg i wekuronium (Norcuron) - 12 mg iv. Niestety,
ze wzgledu na niemozliwo$¢ podania sukcynylocholiny
(zdecydowanie przeciwwskazana) [1,10] i rokuronium
(nie ma jednoznacznych wynikéw badan) [1,3-5], nie
mozna byto wykona¢ indukcji zachowujac zasady szyb-
kiego wprowadzenia u pacjenta z pelnym zotagdkiem
(pacjent nie jadl od 16 godzin). Podczas wentylacji
staraliSmy sie uzywaé matych objetosci i niskiego
ci$nienia, aby zminimalizowa¢ ryzyko aspiracji. Po
zaintubowaniu pacjenta znieczulenie byto podtrzy-
mywane wlewem remifentanylu [3,7,10] i wziewnie
mieszanka sewofluranu (MACIL,0) i tlenu z powietrzem
(FiO, 0,45), zachowujac przez caly czas trwania znie-
czulenia normokapnie. Podczas znieczulenia pacjent
byl stabilny hemodynamicznie, nie odnotowano réw-
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niez skurczu oskrzeli ani zadnych zmian skérnych.
Pacjent byt monitoryzowany przy pomocy monitora
standarowego Infinity DELTA firmy Draeger dotaczo-
nego do aparatu do znieczulenia Primus firmy Draeger
(EKG, SpO,, gazy oddechowe, RR, BIS, sonda przety-
kowa do pomiaru temperatury), stopien zwiotczenia
oceniano przy pomocy TOF (monitor TRIDENT
TOF firmy Draeger). Pacjent byl ogrzewany systemem
Equator - system ogrzewania goracym powietrzem.
Temperatura ciala utrzymywata sie w granicach 36,0-
36,1°C. Wyprowadzenie ze znieczulenia odbyto si¢ po
godzinie od intubacyjnej dawki Norcuronu i nie wyma-
galo podania neostygminy (ktorej nalezy unikaé ze
wzgledu na duze ryzyko wystgpienia skurczu oskrzeli)
[1]. TOF przed ekstubacjg pacjenta wynosit 98%. Po
ekstubacji zostala takze pobrana kolejna prébka krwi
do badan. Pacjent zostal zabezpieczony p/bolowo para-
cetamolem oraz metamizolem i zostal przewieziony do
sali wybudzen, w ktérej byt monitorowany i przebywat
kolejne 3 godziny. Po tym czasie pacjent, nieprezentu-
jacy zadnych niepokojacych objawdw, zostal przestany
do oddzialu chirurgicznego. W oddziale, 8 godzin
po pierwszej dawce premedykacyjnej ranitydyny,
Polaraminy i metylprednizolonu podano dawki przy-
pominajace [1,3,7]. U pacjenta w trakcie catego okresu
okolooperacyjnego nie stwierdzono zadnych objawéw
choroby i w trzecim dniu po zabiegu operacyjnym
pacjent zostal wypisany do domu z informacja o lekach
uzytych w trakcie znieczulenia i zaleceniem zglosze-
nia si¢ do Centrum Badan nad Mastocytoza, dokad
przestano probki krwi pobrane podczas znieczulenia
i dane o calym przebiegu znieczulenia.

Dyskusja

Mastcytoza jest choroba relatywnie rzadka.
Wedtug statystyk dotyka ona od 1:10 000 do 1:80 000
mieszkancow [11]. Biorac pod uwage taka jej czestosé
izdajac sobie sprawe z tego, ze w kazdym nawet sredniej
wielkosci mie$cie moze zy¢ kilka oséb z taka choroba,
trzeba sobie uswiadomi¢, Ze taka osoba kiedy$ moze
trafi¢ na nasz blok operacyjny i bedziemy musieli stawi¢
temu problemowi czota.

Przegladajac pismiennictwo dotyczace anestezji
u pacjentdéw z mastocytoza trudno nie ulec wrazeniu,
ze nadal pozostaje wiele zagadnien do wyjasnienia.
W wielu z artykutéw znalaztam informacje¢ o braku
negatywnych reakcji przy zastosowaniu fentanylu
[3,4,8] i pankuronium [9] czy cisatrakurium [9] podczas
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znieczulenia, w innych informacje wprost przeciwne,
negujace zastosowanie fentanylu [1] czy pankuronium
[1,10]. Wiele artykuléw przytacza tez przydatnosc
propofolu w znieczuleniu ogélnym [3,7,10]. Swoje
postepowanie oparliSmy na proponowanym przez
Centrum Badan nad Mastocytozg Castilla La Mancha
w Toledo schemacie postgpowania [1], w ktérym
wiele §rodkow farmakologicznych z wymienianych
w innych artykutach nie ma zastosowania. Jedynym
odstepstwem od protokotu bylo zastosowanie fenta-
nylu i remifentanylu, ktére oparliémy na informacjach
przytaczanych w wielu innych pracach [3,4,8] i ktére
- w sytuacjach tego wymagajacych - dopuszcza warun-
kowo réwniez ww. wymieniony protokél.

Jedno jednak taczy wszystkie te artykuty i proto-
koly - istota premedykacji i jej rodzaj oraz niepodwa-
zalna rola monitoringu w opiece okolooperacyjne;j.
Kluczowy w znieczuleniu pacjenta z mastocytozg jest
réwniez wywiad [1,10] i wszelkie informacje dotyczace
poprzednich znieczulen i otrzymywanych lekéw, na
podstawie ktorych juz na poczatku przygotowan do
znieczulenia mozliwe jest ustalenie, ktorych srodkow
farmakologicznych zdecydowanie nie nalezy stoso-
wa¢. Nasz pacjent moze si¢ okaza¢ skarbnicg wiedzy
o samym sobie. I na koniec warto doda¢, ze kazdy
pacjent z dziwng pokrzywka skdrna i innymi napa-
dowymi objawami ze strony przewodu pokarmowego
czy oddechowego moze by¢ potencjalnie osobg chora
na mastocytozg, do ktérej podczas znieczulenia nalezy
podej$¢ z najwyzsza ostroznoscia.

Whioski

Zdajemy sobie sprawe, Ze postepowanie zastoso-
wane u naszego pacjenta, ktory prezentowal kryteria
»0strego brzucha” moze wydawa¢ sie nie do konca
adekwatne (wekuronium + wentylacja), ale zostalo
ono wybrane po dlugich konsultacjach z Centrum
w Toledo i zapoznaniu si¢ z najnowszym pi$mien-
nictwem i bylo wyborem ,,lepszego zta”. Nie mozemy
poleci¢ jednoznacznie tej metody dla pacjenta z ,,pet-
nym zoladkiem”, pozostawiamy to indywidualnej
ocenie i decyzji kazdego z kolegow. Na pewno jest to
jednak metoda polecana w znieczuleniach ogélnych do
zabiegéw planowych. Przed zabiegami planowanymi
nalezaloby réwniez wykona¢ serie testow alergicz-
nych uwzgledniajacych $rodki znieczulajace ogdlnie
i miejscowo [3].

Na pewno za$ metoda ogdlnie polecang jest
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zastosowanie znieczulen regionalnych opartych na
pochodnych amidowych, zawsze, jesli tylko jest to
mozliwe [1,7,10]. W protokole, na ktérym opierali sie
Autorzy podkreéla si¢ jednoznacznie, ze znieczulenie
lokalne i regionalne jest znieczuleniem z wyboru, jesli
tylko pozwala na to typ zabiegu operacyjnego. Jednak
jego wla$ciwe przeprowadzenie zalezy nie tylko od
zastosowania $rodkéw z grupy amidowych, musi by¢
ono poprzedzone wlasciwg premedykacja, taka sama
jak w przypadku anestezji ogélnej, oraz zastosowaniem
sedacji okolooperacyjnej w celu zniwelowania stresu
okolooperacyjnego i tym samym ryzyka wywotanej
nim reakgji. (Autorzy protokotu podkreslaja swoje duze
doswiadczenie w stosowaniu bupiwakainy i mepiwa-
kainy, ale z réwnie dobrym skutkiem stosujg réwniez
ropiwakaine, np. w znieczuleniu porodu, i lidokaine.
W pi$miennictwie nie znaleziono zadnego artykutu,
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opréocz pracy Konrada, podkreslajacego wyzszo$é
ropiwakainy nad bupiwakaing w tej grupie pacjentow).

Ciekawym zagadnieniem moze by¢ réwniez poste-
powanie przy wykonywaniu zabiegéw endoskopowych
na przewodzie pokarmowym. Tutaj, nawet w sytuacji
pacjenta, u ktérego nie planujemy zastosowania seda-
¢ji badz znieczulenia ogélnego, nalezy bezwzglednie
zastosowacl pelng premedykacje - ze wzgledu na mozli-
wo$¢ uwolnienia mediatoréw w zwiazku z manipulacjg
na przewodzie pokarmowym.

Jako podsumowanie pracy zatgczam tabele oparte
na protokole z Centrum Badan nad Mastocytoza
w Toledo (za zgoda i wiedzg kierownika zespolu
i wspottworcy protokotu dr. Luisa Escribano)
z uwzglednieniem $§rodkéw farmakologicznych
polecanych i przeciwskazanych podczas znieczulenia
(tabele: 11 2).

Tabela 1. Srodki farmakologiczne dopuszczalne podczas znieczulenia ogdlnego i regionalnego

Table 1.

Przygotowanie
przedoperacyjne

Indukcj

Premedykacja znieczulenia

etomidat

propofol
ranitydyna

ketamina
maleolat

wziewne srodki

benzodwuazepiny e

dekschlorfeniraminy
metylprednizolon wekuronium
fentanyl (jesli w

wywiadzie nie byto
reakcji alergicznej)

Drugs using in perioperative period indicated in mastocytosis

Podtrzymywanie Wyprowadzenie Znieczulenie

znieczulenia ze znieczulenia regionalne
propofol
wziewne srodki bupiwakaina
halogenowe . L

leki przeciwbolowe mepiwakaina

. L wg wywiadu lub
rqmlfentanyl (jesli wynikow testow . _
nie byto w alergicznych ropiwakaina
wywiadzie reakcji
alergicznej) lidokaina
wekuronium

Tabela 2.
znieczulenia ogolnego i regionalnego
Table 2.

Przygotowanie

Indukcja
znieczulenia

Podtrzymywanie

do znieczulenia znieczulenia

Srodki farmakologiczne i inne czynniki (w tym emocjonalne i fizyczne) przeciwskazane podczas

Drugs and other factors contra-indicated in perioperative period in mastocytosis

leki inne niz
etomidat, propofol

stres czy ketamina morfina
zimno sukcynylocholina A .
leki zwiotczajgce
) . . inne niz wekuronium
gorgczka zwiotczajgce leki

niedepolaryzujgce
inne niz wekuronium

. . . Inne srodki
Worowadienie | Znieczuerie  fammakologicane
p/wskazane
leki przeciwkaszlowe
zawierajgce
dextromorfan i jego
niesterydowe leki pochodne
przeciwzapalne |, .
src;d’k| 2 gruﬁy. kontrast jodowy
et 2tscrow - prokaina,
’ alkohol
neostygmina
beta-blokery
koloidy
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