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Cause dell’Anafilassi nel pazienti con mastocitosi
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Hymenoptera (22%)
Drugs (25%)
Food

210 patients: Anaphylaxis 22% (36)
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Quali sono le reazioni possibili dopo
una puntura di insetto imenotteri?

v Locali normali

v' Locali estese
v Sistemiche di tipo anafilattico
v" Sistemiche tossiche

v Reazioni inusuali



Prevalenza in Europa nella popolazione generale
1-1,3:10.000 adulti

Prevalenza della Mastocitosi nel pazienti
con Allergia al Veleno di Imenotteri

Reference Patients Tryptase >11.4ng/ml [n (%)] Percentage
Haeberli et al. [5] 259 19 (7.3) 1

Dubois [3] 2375 32° (1.3) 1

Rueff et al. [4] 1102 106 (9.6) 26
Bonadonna etal. 379 44 (11.6) 7.9
Potier ef al. [31'] 138 22(15.9) 44

Guenova et al. [32°] 274 30 (10.9) 15

Current Opinion in Allergy and Clinical
Immunology 2010, 10:347 -353
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Malattie Clonali
del Mastociti

Soggetti con allergia :
al veleno di imenotteri |
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4 /21 pz. con Mastocitosi Sistemiche hanno
Orticaria Pigmentosa

-

80% NON ha interessamento cutaneo



Caso Clinico
» Uomo di 36 anni
» Ambulante di prodotti alimentari
» Hobby : motociclismo e corsa

» Luglio 2011: Dopo puntura di vespa
«Si e sentito male»

» Maggio 2012 : Shock anafilattico con
perdita di coscienza dopo puntura di
vespa caratterizzato da: . pa- 70/40 mmHG

= BC: 130 bpm
= NO orticaria
= NO angioedema

Giugno 2012: Test cutanei e sierologi =
Allergia alla vespa comune

» Triptasi : 8.4 ug/L (<11.4)




» A causa della storia delle 2 anafilassi severe senza
orticaria e angioedem a abbiamo deciso di sottoporlo lo
stesso nonostante la triptasi normale ad una completa
INDAGINE EMATOLOGICA:

= Biopsia midollare : neg.

= Citofluorimetra: MC CD25 positivo = 0,009%

i ) Presenza
= Kit Mutazione: D816 V di 3 criteri
= Mastociti atipici: > 25% minori

= Visita Dermatologica: Negativa fGISM
*Densitometria : T-score = - 2,5 : Osteoporosi R

STLDID MASTOCITOSE

-

Diagnosi : Mastocitosi Sistemica Indolente con
osteoporosi in paziente with Anafilassi da Veleno di

Imenotteri




Situazione Critica

» Sospettare Mastocitosi in chi ha avuto anafilassi severe
dopo puntura di imenottero caratterizzate da importante
Ipotensione, spesso con perdita di coscienza senza
orticaria e angioedema indipendentemente dai valori di

triptasi




Caso Clinico

» Uomo di 58 aa
» Meccanico
» Hobby: addestratore di cani

» Nel 1999: 2’ dopo la puntura di una
vespa : shock anafilattico con perdita
di coscienza

» Test Allegologici: Allergia alle vespe

» Dal 2000 al 2005 : Immunoterapia per Vespula = Giallone
- 2002 ripunto da una vespa: reazione locale
- 2005 ripunto da una vespa: lieve reazione

”

» 2012 Anafilassi con severa ipotensione con
perdita di coscienza senza orticaria/angioedema




> Test cutanei (prick and intradermici): llerg
- Apis: neg
- Vespula: 0,1 mcg
- Polistes dominulus: neg
- Vespa Crabro: neg
»|IgE Specifiche per vespula : 1.25 KUA/L (<0.35)

» Triptasi basale: 44,5 ug/L (<11.4)

Visita Ematologica:

(Biopsia Midollare+ Citofluorimetria+ Mutazione del Kit):
+

Visita Dermatologica: Negativa

¥

Diagnosi : Mastocitosi Sistemica



Situazione Critica

» Sospettare la Mastocitosi in chi si e sottoposto ad un
ciclo di almeno 5 anni di vaccino per il veleno di
Imenotteri che mentre faceva 'immunoterapia e stato
punto e non ha avuto problemi ( = protetto) , ma qualche
anno dopo la sospensione ad una nuova ripuntura ha
avuto una nuova reazione severa




Caratteristiche del pazienti con Mastocitosi e
Allergia al veleno di Imenotteri

» Reazioni Sistemiche Gravi dopo la puntura caratterizzate
da :
= Severa Ipotensione spesso con perdita di coscienza
= Anafilassi raramente accompagnata da orticaria e
angioedema

» Raro coinvolgimento cutaneo ( orticaria pigmentosa)

» La triptasi basale puo anche essere normale

» Pochi sintomi da mediatori

» Se I test allergologici confermano la sensibilizzazione
allergica devono fare il vaccino per tutta la vita

» Devono sempre avere con sé I’adrenalina autoiniettabile
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Come si usa l'adrenalina?

l'adrenalina autoiniettabile e preparata in modo tale che possa venire
facilmente iniettata dal soggetto con anafilassi in maniera automatica

e con dose prestabilita.

[° TOGLIERE LADRENALINA DALLINVOLUCRO CHE LA CONTIENE




[1° TOGLIERE IL TAPPO GRIGIO CHE COSTITUISCE LA SICURA COSI" L'A-
DRENALINA E*" PRONTA PER L'USO

i —

ATTENZIONE! Non appoggiare le dita sulla parte nera dell’autoinietto-
re perché da li esce |'ago.



l° IMPUGNARE UADRENALINA E APPOGGIARLA ALLA PARTE LATERA-
LE DELLA COSCIA FORMANDO UN ANGOLO DI 90°, SPINGERE FORTE
FINO A SENTIRE UN “CLICK” RIMANERE IN QUESTA POSIZIONE PER
ALMENO 10 SECONDI

ATTENZIONE!! Quando si spinge si avwerte un dolore dovuto all’ago
che penetra nella coscia, non retrarre la mano altrimenti |'erogazione
del farmaco potrebbe risultare insufficiente in quanto il liquido potreb-

be non penetrare del tutto. E’ possibile esequire tale operazione anche
attraverso i vestiti.



IV® RIMUOVERE LUADRENALINA E MASSAGGIARE DOLCEMENTE PER
10 SECONDI

ATTENZIONE! Per avere la certezza che |'adrenalina e stata corretta-
mente iniettata: verificare che la punta dell’ago sia fuoriuscita dall’au-
toiniettore e che lo stantuffo all'interno della siringa si sia del tutto
abbassato anche se € normale che una piccola quantita di liquido
rimanga nella siringa.
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Prevalence of allergy and anaphylactic symptoms in 210 adult and pediatric

patients with mastocytosis in Spain: a study of the Spanish network on
mastocytosis (REMA)

D. Gonzalez de Olano™"", B. de la Hoz Caballer®'", R. Nufiez Lopez'', L. Sdnchez Mufioz'’, M. Cuevas Agustin®’,
M. C. Diéguez*’, I. Alvarez Twose'’, M. C. Castells"? and L. Escribano Mora''?

210 patients
(263 adults 47 children)

Asma 7.3% (12) Eziologia

Rinite 31.2% (51) N FANS (n= 4)
Congiuntivite  24.5% (40) Idiopatica B-lattamici (n= 2)
Dermatite Atopica 2.4% (4) ImenOtt_era . Streptomicina (n= 1)
Orticaria 25.7% (42) Farmaci 9 (25%)~ Fenilefrina (n= 1)
Anafilassi 22% (36) | Aliment Anestesia (N= 1)
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= Amoxicillina ( n=1)
= Codeina (n=1)
= Anestetico Locale (n=1)

K.Brockow 2008



Come gestire |1 pazienti con Mastocitosi che devono
assumere farmaci o che devono sottoporsi ad
Interventi chirurgici o che devono sottoporsi a test
con mezzo di contrasto??




Prima di un’anestesia:

Usare la premedicazione:

= Antistaminici : anti- H1 e anti- H2 : riducono il rilascio di
IStamina

* Benzodiazepine per ridurre 'ansia e lo stress psicologico
= Montelukast e Sodiocromoglicato : contrastare la
degranulazione mastocitaria e la liberazione dei mediatori

Prima di un test con mezzo di contrasto:

= Antistaminici : anti- H1 e anti- H2
= Cortisone: per contrastare | sintomi dell’eventuale reazione
allergica

Assunzione di farmaci in genere:

= Usare quelli tollerati dopo la diagnhosi

= S| Paracetamolo

= S| Etoricoxib

* Nel dubbio esequire TEST DI TOLLERANZA in reparti
allergologici specializzati

= Anestetici locali : sicuri



Multidisciplinary Mastocytosis
Outpatient Clinic

==l Aenesthesia Gastroenterology
Allergy Unit Haematology
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