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Nota Clinica

Mastocitosis: Una causa rara de sincope
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RESUMEN

ABSTRACT

La mastocitosis incluye un grupo de alteraciones caracteriza-
das por la proliferacion y acumulacion de mastocitos. La piel
es el 6rgano mas cominmente afectado pero la médula dsea ,
el tracto digestivo y el sistema nervioso central pueden estarlo
también. La clinica dependera de los érganos infiltrados por
los mastocitos asi como de la accion de sus mediadores bio-
quimicos. Los pacientes afectos de mastocitosis sistémica
pueden presentar una clinica muy variable producida por la li-
beracién esponténea o secundaria a desencadenantes como
calor, ejercicio, estrés emocional o medicacion: opioides, acido
acetilsalicilico... Pueden aparecer cuadros de shock distributi-
vo por vasoplegia y sincope. Describimos el caso de un vardn
de 35 afios que sufre un cuadro sincopal causado por la exis-
tencia de una mastocitosis sistémica. Se discute el diagnostico
diferencial del sincope en urgencias y las formas de presenta-
cion de la mastocitosis.

Mastocitosis. Sincope. Rubefaccion.

Mastocytosis an uncommon cause of syncope

Mastocytosis includes a range of disorders characterised by over
proliferation and acumulation of mast cells.The skin is the most
commonly involved organ, but the skeleton, bone marrow, gas-
trointestinal tract, and central nervous system may also be affec-
ted. The clinical signs and sintoms vary and depend on local ac-
cumulation or direct infiltration of most cell in different organs
and the effects of their chemical mediators. Patients with syste-
mic mastocytosis experience a wide range of sintoms and signs
wich are caused by the simultaneus release of mast cell media-
tors spontaneus or as a result of identifiable triggers such as he-
at, exertion, emotional upset, medication (AAS, opioid analge-
sics...). Hypotension may occur and result in life threatening
vasodilatory shock, dizziness, cardiovascular collapse and synco-
pe. We report a case of a previously healthy 35 year-old-male who
suffered a syncopal episode caused by the primary presentation
of mastocytosis.

Mastocytosis. Syncope. Flushing.

nes iniciales de una mastocitosis, el sincope se encuentra en-
tre las menos comurtésA continuacion exponemos un caso

El sincope es causa frecuente de consulta en el servicte mastocitosis sistémica cuya manifestacion inicial fue un
de urgencias. Dentro de la etiologia del sincope, la mastocitepisodio sincopal.
sis sistémica es una causa excepcional. Se describi6 inicial-
mente en 1869 y en 1985 Tharp establece la definicion actual
como un grupo de trastornos clinicos relacionados con la prl@ASO CLINICO
liferacion anomala de mastocitos en tejidos, limitada a piel 0
con afectacion multiorgénica. Constituye una patologia poco Presentamos un varén de 35 afios previamente sano sin
habitual cuya prevalencia se desconoEgisten dos tipos de alergias conocidas, sin medicacion habitual ni antecedentes
manifestaciones clinicas: las debidas a la liberacién de medianedicoquirtirgicos de interés salvo que cinco afios antes, tras
dores y las producidas por infiltracion organica o la coexistenla toma de aspirina, sufrié un episodio consistente en la apari-
cia de otras hemopatias asociadas. Dentro de las manifestacaén de prurito palmo-plantar con mareo y cefalea por lo que
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se realiz6 un estudio alergolégico. La intradermoreaccién para En una primera valoracién se realiz6 una tomografia com-
analgésicos fue negativa descartdndose asi una reaccion adtadorizada craneal (TAC) que fue normal. El ecocardiogra-
versa de base inmuno-alérgica. En las pruebas de provocacigra también. La TAC toracoabdominal y la colonoscopia no
oral con acido acetilsalicilico presentd una leve reaccion coraportaron ningin hallazgo. En la esofagogastroscopia solo se
sistente en cefalea y prurito palmar tolerando posteriormentaprecié un aumento de la secrecién gastrica.
dosis superiores. Dos meses antes presentd un cuadro similar Con los hallazgos analiticos, descartada la presencia de tu-
aunque de menor intensidad. mores secretores y ante la ausencia de lesiones dérmicas, se de-
Acude a urgencias ya que, inmediatamente después aidio realizar una puncion-biopsia de médula dsea. En la pun-
despertarse y estando todavia acostado, nota un intenso prwien se encontr6 una médula dsea con celularidad normal sin
to junto a la aparicion de un eritema palmar que posteriorelementos extrahematopoyéticos pero con numerosos masto-
mente se extiende por todo el cuerpo. A continuacion sufre ucitos fusiformes acompafiandose de elementos eosindfilos infor-
episodio de pérdida de conocimiento con relajacién de esfirnandose como sospecha de mastocitosis igual que la biopsia.
teres, emision de espuma por la boca y crisis convulsiva téni- Hasta el momento el paciente no ha vuelto a presentar
co-clonica. Ni familiares ni el paciente reconocieron la expo-ninguna otra complicacion.
sicién a ningun alérgeno desencadenante.
A su llegada al hospital el paciente se encontraba en situa- ;
cién de shock y estuporoso aunque respondia coherentemeMESCUSION
presentando signos de mala perfusién periférica con acrociano-
sis y pulsos periféricos muy débiles. Estaba afebril con una fre- El sincope es un cuadro clinico muy frecuente, responsa-
cuencia cardiaca de 100 latidos/min y una TA de 50/30 mmHdile del 3% de las visitas a urgencias y del 6% de los ingresos
El resto de la exploracion fue normal. No se apreciaban lesidospitalarios. Se estima que alrededor del 20% de la pobla-
nes dérmicas aunque si un flushing universal con cierto gradgon adulta, ha sufrido, en algin momento de su vida, un cua-
de cianosis de origen periférico por su situacion de shock.  dro sincopél
En la analitica destacaba la presencia de una hipoxia gra- La etiologia del sincope es mdltiple e incluye desde pro-
ve con acidosis metabdlica no compensada. La hematimetriggsos banales hasta otros muy graves capaces de poner en pe-
glucemia, iones, funcién renal y enzimas hepaticos fuerohigro la vida del paciente. Los sincopes de origen cardiovascu-
normales. El ECG mostraba una taquicardia sinusal a 10@r constituyen mas del 80% de todos los casos. Otras causas
I/min con alteraciones difusas de la repolarizacién. La radioincluyen; el ortostatico, neurolégico, metabdlico, mixto o de
grafia de torax fue normal. origen psiquiatrico. No obstante existen otras menos frecuen-
Se atribuyd el cuadro a la existencia de un shock distributes que deben de ser contempladas. En un 15-20% de los ca-
tivo y se opté por una actitud terapéutica inicial consistent&os no se consigue determinar la etiologia.
en oxigenoterapia y administracion de cristaloides (suero fi- En nuestro caso la situacion de shock justificaba el episo-
siologico 2500cc) consiguiéndose la normalizacion de laglio sincopal. Se realizd un diagnostico diferencial segun los
constantes y la reversion del cuadro. El paciente mejord, mogiferentes tipos de fracaso cardiovascular (tabla 1). El diag-
trandose consciente, orientado, con una exploracion fisica rirostico fue de shock distributivo anafilactico probablemente
gurosamente normal y recordando lo sucedido hasta el m@nddgeno.
mento del sincope. Durante su ingreso permanecié La coloracion de la piel nos hace pensar en un flushing
asintomatico hasta el momento del alta recibiendo tratamientartefactado por una cianosis periférica debida a la situacion de
con anti H1 y anti H2. bajo gasto. Ambos elementos flush y sincope junto a los nive-
La analitica de rutina no aporto datos de interés: cortisdes altos de histamina en sangre obligé a descartar la presen-
basal, hormonas tiroideas, patron lipidico, enzimas hepéticostia de un tumor secretor que justificara el cuademcromo-
En orina de 24 horas recogida el segundo dia de su estan¢i#ma, tumor medular de tiroides, Zollinger-Ellison y otros
se objetivaron valores normales de acido 5-OH indolacético ynas infrecuentés
de 5-OH triptdfano, los niveles de histamina hallados fueron Los niveles de histamina, acompafiada del aumento de
altos 1.277,7 pg/24h (normal hasta 172 pg/24h) y los de serdriptasa (altamente especifiGaficieron sospechar la presen-
tonina de 321 pg/dl (normal hasta 250 pg/dl). En suero logia de una mastocitosis sistémica, confirmada con la puncion
valores de histamina fueron de 8,5 mg/dl (normal hasta 7), log biopsia de médula 6sea
de gastrina fueron normales v la triptasa fue de 67,6 u/l (nor- La mastocitosis constituye un grupo de trastornos clinicos
mal 0-2). muy poco frecuentes, caracterizados por una proliferacion
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—— TABLA 1. Clasificacion de los diferentes tipos __  de la médula dsea) y la coexistencia de otras hemopatias aso-
de shock ciadas Existen diferentes formas de presentacion, desde for-

s e mas practicamente asintomaticas hasta sintomas generales

— Hemorragico. inespecificos, diferentes tipos de lesiones cutaneas, alteracio-

~ No hemorragico: grandes quemados, pancreatitis, diarrea, vo- nes gastrointestinales, 6seas, organomegalias, adenopatias y
Cardrirgéfr;ico: alteraciones hematoldgicas. La manifestacion sistémica mas

— Valvulopatias. frecuente la constituye el flushing en ocasiones acompafiado

= Aritmias. de sincope causado por una hiperactividad vasomotora que

— Depresion miocardica: miocarditis, miocardiopatias cardiopatia

isquémica, drogas. puede condicionar una situacion de especial gra¥guado-

Obstructivo: cada por una liberacién explosiva de sustancias causada por

~ Embolismo pulmonar. un alérgeno u otra situacién que produzca la activacion de los

— Taponamiento cardiaco. . S .

— N A (e, mastocitos (ejercicio fisico, calor frio, alcolofon frecuen-

~ Tumores intracardiacos , compresion de grandes vasos... cia resulta dificil de diagnosticar por sus signos y sintomas
D'S‘T:;:“i’lg;ia inespecificos. El diagnéstico analitico se basa en demostrar

— Sepsis. ' niveles altos de histamina y sus metabolitos, heparinai® PG2

— Shock neurogénico. y triptasa siendo esta Ultima la mas especifica y por lo tanto

- Shock adrenal.

X la mas util ademas de la confirmacién anatomopatolégica por
- Farmacos.

puncién-biopsia de médula 6sea.

El 99% de las mastocitosis son cutaneas, mientras que el
10% corresponderia a las formas sistémicas, normalmente
anormal de células cebadas o mastocitos limitado a piel, en &compafiadas de afectacién cutanea. Solo 1% de las masto-
mayoria de los casos, o con afectacién multiorgénica. La afecitosis existe una forma sistémica sin afectacion cutanea. Por
tacion es similar en ambos sexos. Difieren en cuanto a la edatlo, algunos autores consideran que la forma sistémica puede
de presentacion (pediatricas y del adulto), nimero de drganegr un proceso mucho mas frecuente que lo previamente ob-
afectos (exclusivamente cutaneos y formas sistémicas) y pservado y que un mayor conocimiento de le enfermedad lleva-
su comportamiento clinico (indolente o agresivo). Puedemia implicito un notable crecimiento de su prevalencia.
considerarse 3 tipos de manifestaciones clinicas: las debidas a En nuestro caso esta entidad poco conocida que habitual-
la liberacion de los mediadores que se encuentran en el intsente no se llega a identificar hasta después de exhaustivos
rior de los grénulos del mastocito, las producidas por la infilesfuerzos diagnésticos, comienza con un cuadro tan frecuente
tracion mastocitaria de los 6rganos vy tejidos (especialmenten el servicio de urgencias como es el sincope.
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