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INTRODUCCION

El mixoma es el tumor cardiaco primario mas frecuente'. Se ha identificado pacientes
con mixomas recurrentes que pueden afectar a varios miembros de la familia y se
acompafan de alteraciones en la pigmentacion de la piel, tumores de localizaciones
diversas e hiperactividad endocrina; estas alteraciones se conocen como complejo de

Carney".

CASO CLINICO

Mujer de 56 afos, con antecedentes de ictus de origen cardioembdlico secundario a
mixoma auricular izquierdo intervenido, con recurrencia y reintervencién posterior.
Como antecedentes personales a destacar presenta tumoraciones a diferentes
niveles, intervenidas (mama, endometrio, piel...), que sugiere como posibilidad

diagndstica mas probable que se trate de un complejo de Carney.

Ingresa por dolores toracicos atipicos para angina. No refiere disnea, palpitaciones,
mareo ni sincope. No fatiga ni mialgias. No fiebre termometrada ni sensacion febril.
No falta de apetito ni pérdida de peso. Refiere aumento del nimero del zapato cuatro
tallas en los ultimos 20 afios. Se encuentra en tratamiento con fenitoina y pregabalina

por epilepsia focal sintomética secundaria al ictus embdlico.

A la exploracion fisica llama la atencion una facies acromegalica con prominencia
mandibular y macroglosia. Engrosamiento de partes blandas. En la piel se observan
diferentes lesiones como lentiginosis en cuello y espalda, mixomas cutaneos en
cuello y orejas, efélides, nevus azul oscuro en tronco y extremidades. No presenta
estigmas de hipercortisolismo. La auscultacion cardiaca es ritmica con soplo sistolico
I-11/VI en borde esternal izquierdo con segundo ruido conservado. El resto de la

exploracion es normal.



El electrocardiograma muestra un ritmo auricular a 60 Ipm, bloqueo incompleto de
rama izquierda y alteraciones de la repolarizacion en cara anterior con T negativa, ya
descritas en electrocardiogramas previos. En la radiografia de térax observamos el
cerclaje de estereotomia media, sin otras alteraciones patoldgicas significativas. En la
analitica de sangre el hemograma, la coagulacion, la funcién renal y los iones son
normales. Perfil lipidico y tiroideo normal. Marcadores tumorales negativos (Alfa-
Fetoproteina, Ag carcinoembrionario, 32-Microglobulina, Ag contra Ac Ca 15.3, Ag

contra Ac Ca 19.9, Ag contra Ac Ca 125). Corticotropina y cortisol normales.

Se realiza ecocardiograma transtoracico y transesofégico (figura 1) que muestran
imagenes compatibles con mixomas en ambas auriculas (auricula izquierda y auricula
derecha a nivel de la cresta de Eustaquio). La cardioresonancia cardiaca (figura 2)
muestra una masa en auricula izquierda adherida a septo interauricular medio en su
pared posterior, de 18x15 mm; asi mismo se localiza una lesién de similares
caracteristicas a nivel de auricula derecha, movil, de 10 mm, también compatible con
mixoma. El cardioTAC (figura 3) muestra en auricula izquierda una masa anclada en
el septo interauricular a nivel de fosa oval. La masa presenta areas de necrosis que
provoca zonas abiertas por donde entra el contraste. Debido a que el estudio ha sido

realizado en fase arterial no se identifica la masa en auricula derecha.

Durante su ingreso permanece estable clinica y hemodinamicamente. Es valorado por
el Servicio de Neurologia debido a crisis comicial reciente. Se realiza Resonancia-
Magnética craneal que muestra hallazgos compatibles con lesion residual embdlica
hemisférica derecha, asi como una tumoracién hipofisaria (macroadenoma de 1,2
cms con desplazamiento de tallo hipofisario hacia la derecha, sin compromiso de
region supraselar ni contacto con la region quiasmatica o hipotalamica). Por este
motivo se solicita interconsulta al Servicio de Endocrinologia. En el estudio analitico
con sobrecarga oral de glucosa presenta concentraciones de hormona de crecimiento
diagnosticas de acromegalia. No se detectan valores analiticos compatibles con
hipercortisolismo, ni presenta afectacién tiroidea. El estudio genético muestra

alteraciones en el gen PRKAR1A.



Es reintervenida para resecciéon de mixomas en ambas auriculas con colocaciéon de
un parche de pericardio en fosa oval. En el ecocardiograma transesofagico
intraoperatorio y en el ecocardiograma transtoracico al alta no hay evidencia de
cortocircuito residual en parche interauricular. No se aprecian disfunciones valvulares
significativas. VI no dilatado y con funcion sistélica global conservada. Contractilidad
normal. No derrame pericardico. Se confirma con estudio anatomopatolégico macro y

microscépico que se trata de mixoma.

Se completa el estudio de forma ambulatoria mediante colonoscopia para descartar
Sindrome de Peutz-Jegers, y se observa un adenocarcinoma de sigma. Se realiza
reseccion laparoscopica, sin incidencias.

Posteriormente ingresa de forma ambulatoria para reseccion de macroadenoma

hipofisario secretor de hormona de crecimiento, sin complicaciones.

Se realiza screening familiar mediante ecocardiograma transtoracico en el que no se
observa cardiopatia en el momento actual.

Buena evolucion desde el punto de vista cardiologico, asintomatica. En el
ecocardiograma de control a los 2,5 afios de la cirugia no hay evidencia de

recurrencia tumoral a nivel cardiaco en la paciente.

DISCUSION

El Complejo de Carney es més frecuente en pacientes con mixomas recurrentes o
recidivantes y ademas es mas comun que los tumores ocupen 2 o mas cavidades
cardiacas". Ademas se suelen desarrollar de forma temprana y pueden afectar a
varios miembros de la familia" (se hereda con un patrén autosémico dominante)’. Los
criterios para establecer el diagnodstico de Complejo de Carney propuesto por
Stratakis ' son dos: Identificar 2 de las siguientes alteraciones (manchas pigmentarias
de la piel, tumores de localizaciones diversas y enfermedad adrenocortical nodular
pigmentaria)” y tener una mutacién en el gen PRKAR 1A"" o la afectacién de un
familiar de primer grado. Es importante establecer un diagnéstico temprano de la
enfermedad, y asi llevar un seguimiento clinico que permita detectar recurrencias en

estos individuos, asi como tumoraciones a nivel de otros 6rganos.
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