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Sincope como primera manifestacion de
mastocitosis sistémica

Syncope as the first systemic manifestation of
mastocytosis

Sr. Director:

La mastocitosis es una enfermedad de causa desconocida
que se caracteriza por una hiperproduccion y acumulo de
mastocitos en diversos drganos y tejidos. La clasificacion
propuesta por la OMS' en el afo 2001 se mantiene vigente: su
prevalencia no ha sido bien determinada y la clinica depende
del acimulo de los mastocitos en los diferentes tejidos y de
los efectos de las sustancias liberadas por éstos. La forma
de presentacion mas com(n es la cutanea aunque también
se pueden afectar, el esqueleto, la médula o6sea, el tracto
gastrointestinal y el sistema nervioso central?.

Las manifestaciones clinicas de la mastocitosis pue-
den deberse a infiltracion mastocitaria: alteraciones
hematoldgicas (anemia, trombocitopenia, leucopenia, eosi-
nofilia), hepatoesplenomegalia, sindrome de malabsorcion
(por infiltracion de la mucosa digestiva), osteoporosis y
osteosclerosis (por infiltracién dsea)®. Pero también las
manifestaciones clinicas de la mastocitosis pueden ser
secundarias a la degranulacion mastocitaria: prurito y flus-
hing (enrojecimiento facial y de la parte superior del tronco
sin sudoracion), osteoporosis (por liberacion de heparina),
nauseas, vomitos, diarrea y dolor abdominal, asi como cua-
dros sincopales, taquicardia y shock anafilactico. El sincope
como presentacion de una mastocitosis sistémica ha sido
escasamente referenciado®.

Descripcion del caso

Mujer de 65 afos, con antecedentes de hipertension arte-
rial, neoplasia de mama (libre de enfermedad) y tuberculosis
pulmonar, que acudi6 al servicio de Urgencias por haber
presentado 6 o 7 episodios de pérdida de conciencia con
hipotensién extrema en el ultimo mes. La paciente refiere
que estos episodios se acompanaban de calor, cefalea bitem-
poral, dolor toracico anterior y sensacion de palpitaciones
junto con la aparicion de un eritema facial en cuello y region
pectoral no pruriginoso. Se recuperaba de forma esponta-
nea y progresiva en pocos minutos, aunque en ocasiones
habia precisado la administracion de fluidoterapia y agentes

vasoactivos en su centro de salud. En los dias posteriores a
estos episodios presentaba cansancio intenso que desapare-
cia de forma completa y sin dejar secuelas.

En el dltimo episodio también presenté movimientos
tonico-clonicos con relajacion de esfinteres.

En urgencias, estaba hipotensa (PA 90/60 mmHg) y con
taquicardia (118 lpm). La glucemia digital era de 130 mg/dL
y la saturacion de oxigeno del 98%. La exploracion por apa-
ratos fue normal. El hemograma, bioquimica, gasometria y
niveles de troponina fueron normales, asi como el ECG y
Rx de torax. Ingresé en el servicio de Medicina Interna por
sincopes de repeticion para estudio. Durante su estancia
permanecié hemodinamicamente estable y asintomatica.
Los resultados del hemograma, coagulacion, funcion hepa-
ticay renal, TSH, IgE, niveles de histamina, catecolaminas y
5-hidroxilindol acético fueron normales. La ecografia abdo-
minal, la resonancia magnética cerebral, el Holter y la
ecocardiografia no evidenciaron patologia. El electroence-
falograma mostro signos irritativos localizados en la region
temporal izquierda y generalizados por lo que tras consultar
con la seccion de neurologia se pauté tratamiento con lamo-
trigina. Fue dada de alta con los diagndsticos de sincope y
epilepsia y se remitio6 a la consulta de Medicina Interna para
control evolutivo.

Dos meses después presento un nuevo episodio de pérdida
de conciencia con hipotension extrema que precisé adminis-
tracion de adrenérgicos y fluidos intravenosos en su centro
de salud, desde donde fue remitida a nuestro centro.

Los niveles de triptasa de la muestra extraida en
urgencias fueron de 398 ng/L (valores normales por fluo-
rinmunoanalisis CAP-System inferiores a 20 ng/l). Durante
el ingreso, se realizaron extracciones seriadas objetivando
disminucion progresiva de los valores de triptasa en las 36
horas siguientes. En todas las determinaciones posteriores
el valor de la triptasa fue igual o superior a 35 ng/L.

Se le solicité una RM de columna vertebral y pelvis sin
que se observaran signos de infiltracion. La densitometria
evidencié osteopenia de la columna vertebral. Las biop-
sias cutaneas fueron normales. El aspirado de médula 6sea
se inform6 como sugestivo de mastocitosis sistémica. En el
estudio inmunohistoquimico con c-kit se apreciaron células
positivas dispersas, algunas de localizacion perivascular.

Se instauré tratamiento profilactico con cromoglicato
disodico, un antihistaminico anti-H1 (hidrocloruro de fesofe-
nadina) y un antihistaminico anti-H2 (ranitidina) y se remitio
a la paciente al centro de estudios de referencia de la mas-
tocitosis en Castilla-La Mancha, donde nos comunicaron que
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los datos aportados (historia clinica, valores basales de trip-
tasa superiores a 20 ng/mL y estudio de médula o6sea) eran
suficientes para establecer el diagnostico de mastocitosis.
No aconsejaron otras técnicas diagnosticas, ni se repitieron
las ya realizadas.

Desde entonces, la paciente no ha presentado nuevos
episodios sincopales aunque si ha notado flushing de forma
ocasional.

Comentario

La paciente descrita ilustra que el ‘‘sincope’’ puede ser una
manifestacion dominante de la mastocitosis sistémica. Pero
el sincope como primera y Unica manifestacion de mastoci-
tosis sistémica es un hecho infrecuente®. Consideramos que
la determinacion de triptasa, en pacientes que consultan por
sincope y no presentan causas evidentes del mismo, podria
acortar el proceso diagnostico. Si los valores de triptasa fue-
ran elevados durante el episodio y se mantuvieran superiores
a 20 ng/mL 48 horas después, se deberian indicar explora-
ciones dirigidas para evaluar si la mastocitosis es la causa
del sincope y evitar otras exploraciones complementarias
del protocolo diagnéstico del ‘‘sincope’’.

En suma, la mastocitosis debe ser considerada en
el diagndstico diferencial del sincope, asi como el
valor de la triptasa sérica, ante situaciones de hipoten-
sion o ante reacciones anafilacticas no suficientemente
justificadas’.
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Sindrome de Dressler secundario a
embolia de pulmén

Dressler’s syndrome secondary to acute
pulmonary embolism

Sr. Director:

El sindrome de Dressler (SD) es una entidad caracteri-
zada por derrame pericardico con o sin derrame pleural
que aparece poco después de un infarto de miocardio,
cirugia cardiaca o embolia de pulmén (EP). Su origen se
estima inmunoldgico y el diagnostico se realiza por la cli-
nica, con excelente respuesta al tratamiento con esteroides.
Su aparicion como complicacion de una embolia pulmo-
nar aguda es excepcional como sucedio en el enfermo que
presentamos.

Mujer de 50 aios con antecedentes personales de déficit
de antitrombina Il (AT lll), diagnosticada durante el estudio
familiar dos afos antes, a raiz de que un hijo de 15 anos pre-
sentara una EP masiva tras viaje de avion de larga distancia.
Ingreso por presentar pérdida de conocimiento y disnea al
incorporarse de una silla, sin factor de riesgo precipitante ni
otra clinica asociada. En el examen fisico destacaba presion
arterial (PA) 127/69, 91 latidos por minuto (lpm), 16 res-
piraciones por minuto y saturaciéon de oxigeno (satO;) 94%
respirando aire ambiente. La radiologia de torax era normal
y el electrocardiograma mostraba ritmo sinusal a 100 lpm

con patrén S;Q;Ts, ondas T negativas en precordiales dere-
chas y blogueo completo de rama derecha. La tomografia
computerizada (TC) vascular toracica mostro EP bilateral.
En la analitica destacaba dimero D (Innovance D Dimer
Plus) de 13,30mg/L (valor normal < 0,5), troponina T de
0,044 pg/L, pro-péptido natriurético (BNP) de 5.494 pg/mL.
Un ecocardiograma evidenci6 dilatacion e hipocinesia severa
de ventriculo derecho (VD), con TAPSE (tricuspid annular
plane systolic excursion) de 15mm y presion sistolica de
arteria pulmonar de 50-60 mmHg. Ante estos hallazgos se ini-
ci6 tratamiento con heparina de bajo peso molecular (HBPM)
a dosis anticoagulantes con mejoria progresiva. Se realizd
despistaje de neoplasia oculta mediante determinacion de
diversos marcadores tumorales y TC abdomino-pélvico que
fueron normales y un estudio inmunoldgico completo que
fue negativo. Al quinto dia presenté empeoramiento clinico
con dolor toracico pleuritico izquierdo, fiebre de 38,5°C y
disnea con satO, respirando aire ambiente del 89-90% con
PA mantenida en todo momento. En la analitica destacaba
hemoglobina 9,8 mg/dL (previa 12,2 mg/dL), hematocrito de
29,9%, velocidad de sedimentacion globular de 120mm/h.
Las enzimas cardiacas y el pro-BNP fueron normales. Un
TC vascular toracico descarto nueva EP, mostrando derrame
pericardico e infiltrado parenquimatoso en lébulo inferior
izquierdo secundario a probable infarto pulmonar. Se realizd
ecocardiograma que salvo mejoria ligera de la congestion
venosa sistémica, no presentaba cambios respecto al previo.
Ante la posibilidad de resistencia a la heparina mediada por
déficit de AT Il se instauré tratamiento con heparina sodica
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