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SHOCK 

Rubefacción facial / diaforesis 

Relación con la menstruación 

Fibrosis retroperitoneal 

 

Aproximación diagnóstica 



                          cardiogénico 
                         hipovolémico 
                        séptico             crisis addisoniana 

                        distributivo      neurohormonal 

                                                   anafiláctico 

Rubefacción facial / diaforesis 

Relación con la menstruación 

Fibrosis retroperitoneal 

 

Aproximación diagnóstica 

SHOCK 



Mecanismo neurohormonal 

•  Tumores neuroendocrinos: 
•  Carcinoide: indolacético y cetosteroides en orina 
•  Feocromocitoma: catecolaminas en orina y 

metanefrinas fraccionadas en plasma. Nueva Eco 
ginecológica. 

•  Vipoma: Péptido intestinal Vasoactivo  
•  Gastrinoma: gastrina basal 
 

Cromogranina A: normal 
Gammagrafía con Octreótido 



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS 

•  Gammagrafía con 
Octreótide: 
– Aumento de 

captación 
inespecífico en 
unión 
esofagogástrica. 

•  Ecoendoscopia: se 
biopsia el área de 
aumento de captación. 
AP: no alteraciones 

 



TRIPTASA SÉRICA: 30 
ug/L 

Se solicitó una prueba, que fue 
diagnóstica... 

Anafilaxia 











Tratamiento-evolución   

•  Cromoglicato 200 mg /d 
•  Fexofenadina 1 c / d 
•  Ranitidina 150 mg 1-1-1 

•  Oligosintomática 
•  PTH intacta 38.9 (< 5.5) 
•  Gammagrafía ósea: aumento captación 

huesos esponjosos 





MASTOCITOSIS SISTÉMICA 
INDOLENTE  

•  Crisis anafilácticas desencadenadas por  
la menstruación 

•  Triptasa sérica: endoproteasa de vida 
media larga presente de forma exclusiva 
en mastocitos. 

•  En estudios post-mortem de muerte 
súbita: 13% niveles aumentados 

 
 Schwartz BL, Metcalfe DD, Miller JS, Earl H, Sullivan T. Tryptase levels as an indicator of mast -

cell activation in systemic anaphylaxis and mastocytosis. N Engl J Med 1987;316:1622-6. 

 



Patogenia 

Mastocitosis 

Stem Cell Factor 
(factor de crecimiento mastocitario) Tirosina Kinasa c-kit 

Expresión aumentada Mutación D816V 

Factores genéticos: mastocitosis congénita 
Aumento expresión genes de la triptasa 



Fisiopatología  

Liberación de 
mediadores 

Estímulos 
desencadenantes 

Infiltración tisular 











Diagnóstico 

•  Inspección cutánea 
•  Triptasa sérica  
•  Biopsia de médula ósea con análisis 

de mutaciones del c-kit 
•  Gammagrafía ósea 
•  Criterios diagnósticos de la OMS 
 



•  Síndrome de activación monoclonal 
de los mastocitos 
– Condición subdiagnóstica de 

Mastocitosis recientemente descrita. 
– Muy común en la práctica clínica diaria 

Sonneck K. Int Arch Allergy Immunol 2007;142:158-64. 



Diagnóstico Diferencial 
•  Gran simuladora 
•  Mastocitosis sistémica indolente: lesiones 

urticaria-pigmentosa-like. En ausencia de 
lesiones, suele confundirse con otros trastornos 
endocrinológicos o alérgicos 

•  Anafilaxia: presentación poco frecuente (sólo en 
2/40 pacientes con ISM antes del Dx) 

•  TC abdomen: sólo normal en 19%; 
Hepatoesplenomegalia, adenopatías 
retroperitoneales/periportales, engrosamiento 
omento-mesenterio, ascitis, Budd-Chiari. 



Tratamiento 
•  Evitar desencadenates 
•  Sintomático: 

–  Cromoglicato disódico: 200 mg 4 veces/día 
–  Antihistamínicos H1: prurito, flushing 
–  Antihistamínicos H2: úlcera péptica, diarrea 
–  Antileucotrienos 
–  Aspirina: flushing 

•  Otros 
–  Crisis: adrenalina 
–  Omalizumab: Anticuerpo antiRc IgE, prevención de 

anafilaxia 





CONCLUSIONES 

•  “Enfermedad rara pero importante” 
•  Infradiagnosticada: síncopes de 

repetición, flushing, osteoporosis: “Think 
anaphylaxis” 

•  Recordarla en el momento indicado puede 
salvar una vida 




