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La mastocitosis consiste en un grupo de alteraciones ca-

racterizadas por un incremento patológico de mastocitos en

los tejidos, destacando la piel, médula ósea, hígado, bazo y

nódulos linfáticos.

La clínica dependerá de los órganos afectados. La mayoría

de los pacientes presentará la forma benigna de la enferme-

dad, que afecta fundamentalmente a la piel. Otros presentan

la enfermedad sistémica, con o sin afectación de la piel, y

una minoría desarrolla la forma maligna mastocítica.

Los pacientes afectos de la forma sistémica pueden pre-

sentar una clínica muy variable producida por la liberación

de mastocitos frente a desencadenantes como el estrés emo-

cional, los medicamentos (antiinflamatorios no esteroideos

[AINE], opiáceos) y el calor o el ejercicio, pudiendo aparecer

cuadros sincopales. Describimos el caso de una mujer de 39

años que presenta episodios de síncope de repetición a cau-

sa de una mastocitosis sistémica. 

Palabras clave: mastocitosis, síncope.

Mastocytosis consists in a group of alterations characteri-

zed by a pathological increase in the number of mastocytes

in the tissues, overall on the skin, in the bone marrow, liver,

spleen and lymph nodes. 

The effects will depend on the affected organs. Most of the

patients will have the benign form of the disease, that fun-

damentally affects the skin. Others will have the systemic di-

sease, with or without skin involvement, and a minority will

have the malignant form of disease.

Patients affected by the systemic disease may present very

different symptoms, due to the release of mastocytes as a re-

sult of emotional stress, drugs (NSAIDs, opium), heat or

exercise, the appearance of syncopal pictures being possible.

We describe the case of a 39 year-old woman who presents

repeated syncope episodes due to a systemic mastocytosis.
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CASO CLÍNICO
Presentamos a una mujer de 39 años de edad, sin antece-
dentes de hipertensión arterial, diabetes mellitus, dislipe-
mia, ni enfermedades cardiopulmonares de interés. Fue
diagnosticada previamente de plaquetopenia idiopática y
tratada con dalsona y sulfona.

La paciente sufrió en un período de 6 meses 3 episodios
de síncope. El primer episodio, en enero de 2005, apare-
ció a las dos horas de tomar ibuprofeno. Comenzó con
prurito generalizado, angioedema labial y palpebral, sudo-
ración intensa y enrojecimiento cutáneo, junto con sensa-
ción de defecación inmediata con heces líquidas, pérdida
de conocimiento inmediata y caída al suelo, por lo que fue
derivada al servicio de Urgencias, siendo dada de alta con
el diagnóstico clínico de síncope vasovagal.

El segundo episodio, en marzo de 2005, comenzó a las
4 horas de tomar diclofenaco, con un cuadro de mareo,
sequedad de la boca, picor en las manos, sudoración y ne-
cesidad de defecar y orinar seguidos de pérdida brusca
del conocimiento, pérdida del control de los esfínteres,
crisis tónico-clónica de un minuto de duración y estado
poscrítico de 15 minutos de duración. Fue valorada de
nuevo en el servicio de Urgencias y recibió el alta con el
juicio clínico de síncope vasovagal y mioclonías secunda-
rias a anoxia.

El tercer episodio se produjo en agosto de 2005 y co-
menzó a las 12 horas de la toma de diclofenaco con pico-
res generalizados, sudoración profusa, dolor abdominal e
hinchazón de manos y cara y eritema generalizado. Vómi-
tos de características biliosas y deposiciones blandas. Pér-
dida de conocimiento en varias ocasiones con recupera-
ción parcial y crisis convulsiva tónica, con recuperación
completa posterior. Fue valorada también por el servicio
de Urgencias, siendo dada de alta con el juicio clínico de
síncope vasovagal frente a shock anafiláctico tras la toma
de antiinflamatorios no esteroideos (AINE), recomendan-
do el seguimiento por el servicio de Alergología.
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EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente estaba consciente y orientada en las tres esfe-
ras, normocoloreada, con buen estado de hidratación y
bien nutrida. Presentaba buen estado general y no se apre-
ciaban lesiones cutáneas.

En la exploración de la cabeza y el cuello se observaron
carótidas rítmicas y simétricas, no palpándose adenopa-
tías. La paciente tampoco presentaba bocio ni ingurgita-
ción venosa yugular.

La auscultación cardíaca era rítmica, sin detectarse so-
plos, y en la auscultación pulmonar se apreció un mur-
mullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos.

El abdomen era blando y depresible, no doloroso a la
palpación, sin apreciarse masas ni megalias, con ruidos hi-
droaéreos conservados y sin signos de irritación perito-
neal.

En las extremidades inferiores no se apreciaban edemas,
ni signos de trombosis venosa profunda; pulsos periféricos
presentes y simétricos.

En la exploración neurológica se observaron pupilas
isocóricas y normorreactivas, pares craneales presentes y
simétricos y fuerza y sensibilidad conservadas, sin apre-
ciarse alteraciones cerebelosas.

ANALÍTICA
Los resultados del hemograma fueron: hematíes 3,6
106/�l, hemoglobina 13,5 g/dl, hematocrito 37%, volu-
men corpuscular medio (VCM) 103 fl, hemoglobina cor-
puscular media (HCM) 37 pg, plaquetas 181.000 /�l, leu-
cocitos 4.400/�l (neutrófilos 57%, linfocitos 29%,
eosinófilos 3,2%), velocidad de sedimentación globular
(VSG) 10, ferritina 28,5 ng/ml.

La bioquímica no presentaba alteraciones destacables.
La prueba de inmunoglobulina E (IgE) total dio un re-

sultado de 55 KU/l y la IgE específica mediante CAP para
anisakis y equinococos clase 0.

Los resultados del estudio de complemento fueron:
CH50 79 mg/dl, C4 12,8 mg/dl y C3 73,6 mg/dl, C1 in-
hibidor 31,9 mg/dl (7 días después del shock anafiláctico).

La triptasa en sangre fue de 27,8 mcg/l (3,8-11,4).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
La paciente fue valorada por el servicio de Neurología con
la realización de una tomografía axial computarizada
(TAC) craneal y un electroencefalograma (EEG); por el ser-
vicio de Cardiología con la realización de un test de mesa
basculante y un electrocardiograma (ECG), y por el servi-
cio de Alergología, donde se pidieron análisis y la realiza-
ción de pruebas cutáneas para la valoración del shock ana-
filáctico.

El resultado de la TAC craneal fue normal, el EEG no
presentó hallazgos significativos, el test de mesa basculan-
te fue negativo y el ECG mostraba un ritmo sinusal de 60
latidos por minuto (lpm), sin alteraciones agudas de la re-
polarización.

Se le realizaron pruebas cutáneas frente a inhalantes ha-
bituales que fueron negativas para dermatofagoides, Alter-
naria, Aspergillus, Penicillium, epitelio de perro y gato, 

polen de gramíneas, olivo, arizónica, plátano, látex y ani-
sakis. Las pruebas cutáneas con alimentos fueron negati-
vas para todos los alimentos probados y las pruebas alér-
gicas para AINE fueron positivas.

DIAGNÓSTICO
Shock anafiláctico por alergia frente a fármacos del grupo
de los AINE.

EVOLUCIÓN
Tras el diagnóstico se aconsejó a la paciente que no toma-
ra fármacos del grupo de los AINE por ninguna vía, per-
mitiéndose exclusivamente la toma de paracetamol, y se le
aconsejó que llevará una ampolla autoinyectable de adre-
nalina Adreject® de ALK Abello de 0,3 ml que debería ad-
ministrarse inmediatamente en caso de observar una reac-
ción similar a las ocurridas previamente.

Ante la persistencia de niveles de triptasa en sangre ele-
vados se remite a la paciente a la Unidad de Mastocitosis
del Hospital Ramón y Cajal para su valoración, donde se
observó una triptasa en sangre elevada (24,9 ng/ml), fe-
rropenia sin anemia (ferritina 17 ng/ml) y bajos niveles de
folato sérico (1,9 ng/ml). Se le realizó una densitometría
cuyo resultado fue osteopenia de fémur y osteoporosis de
columna (T-score de columna: –2,6; T-score de fémur:
–1,6).

No cumple los criterios de mastocitosis sistémica, aun-
que la elevación de la triptasa junto a la clínica hace sos-
pechar una posible mastocitosis asociada a anafilaxia sin
lesión cutánea y osteoporosis. Se inicia el tratamiento con:

1) Ácido fólico: 1 comprimido alterno durante 6 meses.
2) Cromoglicato disódico (cápsulas de 200 mg) una

cápsula 4 veces al día.
3) Alendronato sódico (70 mg): un comprimido a la se-

mana. 
4) Carbonato cálcico más colecalciferol: 1 comprimido

cada 12 horas.

En la actualidad la paciente se mantiene asintomática,
pendiente de la realización de un estudio de médula ósea
para la determinación del inmunofenotipo y las mutacio-
nes del c-kit.

DISCUSIÓN
El síncope1 se define como una pérdida brusca y transito-
ria de la conciencia, asociada a la pérdida del tono postu-
ral, seguida de una rápida y habitualmente completa recu-
peración, sin necesidad de intervención para detener el
episodio. En ocasiones existen síntomas que preceden al
cuadro sincopal (prodrómicos) que pueden alertar al pa-
ciente sobre la inminente pérdida de conocimiento. La
pérdida de conocimiento es secundaria a una interrupción
transitoria del flujo sanguíneo cerebral.

Es más frecuente en pacientes ancianos (en mayores de
75 años la incidencia anual es superior al 5%). Hasta un
40% de la población general experimenta algún episodio
sincopal a lo largo de su vida. Entre un 1 y un 3% de los



pacientes que son atendidos en Urgencias lo son por epi-
sodios sincopales o patología derivada de los mismos (por
ejemplo, traumatismos craneales). El porcentaje de enfer-
mos hospitalizados por cuadros sincopales oscila entre el
2 y el 6%. Entre un 60% y un 85% de los pacientes que
solicitan valoración médica tras un episodio sincopal no
volverán a tener recurrencia del mismo.

Las causas de síncope pueden agruparse en 5 grupos:

Enfermedad estructural cardíaca o pulmonar 
Para mantener la tensión arterial se necesita un estrecho
balance entre el gasto cardíaco (GC) y la resistencia vascu-
lar periférica (RVP). Durante el ejercicio, la RVP disminu-
ye y el GC aumenta para compensarlo. Los pacientes con
enfermedad estructural cardíaca no pueden aumentar el
GC en forma proporcional a la disminución de las RVP, lo
que conlleva una caída de la tensión arterial (TA) y de la
perfusión cerebral que conducen al síncope. 

– Estenosis valvular cardíaca (aórtica, mitral, disfunción
protésica, etc.).

– Miocardiopatía hipertrófica obstructiva. 
– Mixoma cardíaco o trombo auricular.
– Tromboembolismo pulmonar (TEP)/hipertensión pul-

monar. 
– Pericarditis y taponamiento cardíaco. 
– Infarto de miocardio (IAM)/isquemia grave. 

Arritmias cardíacas
Se producen por una disminución del gasto cardíaco y, en
consecuencia, de la perfusión cerebral. 

– Bradicardias (disfunción del nodo sinusal, enferme-
dad del sistema de conducción del aurículo ventricular,
disfunción del marcapasos). 

– Taquicardias paroxísticas supraventriculares. 
– Taquicardias ventriculares.
– Síndromes hereditarios (Q-T largo, síndrome de Bru-

gada). 

Neuromediado (reflejo) 
Se explica por complejas interacciones entre los sistemas
cardiovascular y neurológico. Es la causa más frecuente de
síncope (60%). 

– Síncope vasovagal (desmayo común). Es la forma más
común.

– Síncope situacional (miccional, defecacional, tusíge-
no, posprandial). 

– Neuralgia glosofaríngea. 
– Hipersensibilidad del seno carotídeo. 

Hipotensión ortostática
La hipotensión ortostática se define como la caída de 20
mmHg o más en la TA sistólica (TAS) o un descenso de la
TAS por debajo de 90 mmHg dentro de los primeros 3 mi-
nutos tras adoptar la posición ortostática. Son trastornos
en los que hay un fallo del sistema nervioso autónomo,
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que impide poner en marcha los mecanismos normales de
compensación para mantener una adecuada tensión arte-
rial al adoptar la posición ortostática.

– Déficit autosómico primario. 
– Fármacos o alcohol (vasodilatadores, nitratos, antago-

nistas del calcio, IECA, antiarrítmicos, antidepresivos, an-
siolíticos, hipnóticos, antidiabéticos, clonidina, metildopa,
metamizol, carbamacepina, terfenadina, bloqueadores alfa
y beta). 

– Hipovolemia (hemorragia, diarrea, vómitos abundan-
tes). 

– Insuficiencia suprarrenal. 
– Embarazo. 

Cerebrovascular 
– La enfermedad cerebrovascular es una causa poco co-
mún y probablemente sobrediagnosticada de síncope. 

– El síndrome del robo de la subclavia o la enfermedad
arterial carotídea severa. 

– Los síncopes producidos por la rotación o por la ex-
tensión del cuello pueden deberse a una compresión de la
arteria vertebral, a una osteoartrosis cervical o a la presen-
cia de una costilla cervical. 

En el caso que nos ocupa, la situación de shock justifi-
caba el episodio sincopal. Se trata de un síncope secunda-
rio a shock anafiláctico. Esto, junto con los niveles eleva-
dos de triptasa y la osteopenia asociada hicieron sospechar
de la presencia de una mastocitosis sistémica, que se con-
firmaría mediante punción y biopsia de médula ósea.

La mastocitosis2-4 consiste en una proliferación de mas-
tocitos de etiología desconocida, en la que se producen cú-
mulos de estas células en uno o más órganos. Se presenta
en todas las razas y no hay predilección por sexo. Las di-
ferentes formas clínicas se clasifican como:

1) Cutánea:
– Urticaria pigmentosa.
– Mastocitoma solitario.
– Telangiectasia macularis eruptiva perstans.
– Mastocitosis cutánea difusa.
2) Sistémica.
3) Maligna (leucemia mastocítica).

Los signos y síntomas son variables, relacionados con la
cantidad y localización de las células acumuladas en los
órganos y con la liberación de mediadores bioquímicos co-
mo PGD2, histamina, heparina, triptasa, etc.5,6.

Las formas cutáneas5 son generalmente propias de la in-
fancia, y de curso benigno. La forma sistémica no es cura-
ble, se presenta en adultos mayores de 30 años, y el pro-
nóstico es variable, siendo más agresivo y con progresión
de la enfermedad en los pacientes sin lesión cutánea7. 

La forma más frecuente de presentación de la mastoci-
tosis sistémica suele ser el flushing5 (enrojecimiento ge-
neralizado) en ocasiones acompañado de síncope por hi-
peractividad vasomotora, provocado por la liberación de



mediadores de los mastocitos activados tras un estímulo
(ejercicio, toma de fármacos, calor, etc.)7. De forma más
silente puede provocar malabsorción, afectación esquelé-
tica, con lesiones óseas variadas que incluyen osteopenia
generalizada, osteoesclerosis8 y lesiones mixtas: líticas y
esclerosas. El esqueleto axial es el que se afecta con ma-
yor frecuencia.

La enfermedad puede progresar a una leucemia masto-
cítica9, muy rara y de mal pronóstico.

El diagnóstico de mastocitosis suele ser difícil5,8,9, ya
que es una enfermedad poco común y sus manifestaciones
suelen ser inespecíficas. El diagnóstico analítico se basa en
demostrar niveles elevados de mediadores liberados por
los mastocitos, siendo la triptasa en sangre el más especí-
fico, y la confirmación se consigue mediante biopsia de la
médula ósea.

Criterios diagnósticos para la mastocitosis sistémica10,11

Si al menos se presenta un criterio mayor y uno menor o
3 criterios menores, el diagnóstico de mastocitosis sistémi-
ca puede ser establecido.

Los criterios mayores son: infiltrados densos multifoca-
les de mastocitos en médula ósea u otro(s) órgano(s) ex-
tracutáneo(s) (más de 15 mastocitos en aglomerados).

Los criterios menores son:

1) Mastocitos en médula ósea u otro(s) órgano(s) extra-
cutáneo(s) mostrando una morfología anormal (superior
al 25%).

2) Mutación del protooncogén c-kit en el codón 816 en
órgano(s) extracutáne(s) (mutaciones activantes en el co-
dón 816; en la mayoría de los casos, c-kit D816V).

3) Mastocitos en médula ósea que expresan CD2 y/o
CD25.

4) Triptasa sérica total superior a 20 ng/ml (esto no es vá-
lido para pacientes que presentan asociadas otras enferme-
dades hematológicas clonales con células no-mastocitos).

El tratamiento2,10 de la mastocitosis es sintomático, con
antihistamínicos anti H1 y anti H2 para los síntomas gene-
rales, con corticoides tópicos para lesiones rebeldes en la
piel. En el caso de una anafilaxia grave el tratamiento se
realizará con adrenalina, y si se presenta hipotensión y
shock el tratamiento consistirá en la administración de ex-
pansores de volumen, agentes inotrópicos, corticoides y
antihistamínicos anti H1 y H2.
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