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El sindrome de Carney es una enfermedad multisistémi-
ca, de transmision autosémica dominante, caracterizada
por la asociacion de multiples neoplasias, que incluyen el
mixoma de varias localizaciones (cardiaco, cutaneo, ma-
mario), manchas pigmentadas cutaneas, hiperactividad
endocrina (sindrome de Cushing, acromegalia), tumores
testiculares y schwannomas. Este trabajo recoge el caso
de una mujer de 43 afios que presentaba criterios diag-
nésticos de esta asociacion que se inicié6 con un infarto
agudo de miocardio inferior, probablemente secundario a
una embolizaciéon del mixoma auricular. A partir de este
raro caso se realiza una breve revision del sindrome de
Carney, en el que el cribado familiar representa un punto
esencial.
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A Case of Carney Complex

The Carney complex is an autosomal dominant syndro-
me characterised by multiple neoplasies, including my-
xomas at various sites (cardiac, cutaneous, mammary),
spotty pigmentation, endocrine overactivity (Cushing’s
syndrome, acromegalia), testicular tumours and schwan-
nomas. This report describes the case of a 43-year-old
woman with an acute inferior myocardial infarction, pro-
bably due to coronary embolization from a large left atrial
myxoma and who presented this association. A brief re-
view of the Carney complex is provided after discussion
of this rare case that required an screening of family
members.
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INTRODUCCION

Los tumores cardiacos primarios constituyen una
afeccion poco frecuente en nuestro medio, con una in-
cidencia variable que oscila entre el 0,0017 y el 0,28%
segin diferentes series de autopsias'. Dentro de ellos,
el mixoma cardiaco constituye la estirpe histoldgica
mds frecuente?.

Su presentacidon puede ser esporddica o, mds rara-
mente, asociada a una enfermedad multisistémica co-
nocida como sindrome o complejo de Carney, que
engloba lesiones pigmentadas cutdneas, tumores peri-
féricos y neoplasias endocrinas®. Es una entidad poco
conocida y en todo el mundo se habian descrito 150
casos hasta 1985. En los tltimos afios ha experimenta-
do un importante avance en cuanto a su conocimiento.

Aportamos un caso muy inusual de inicio clinico del
sindrome de Carney en una paciente joven que presen-
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té un infarto agudo de miocardio secundario a un mi-
xoma auricular y que permitié establecer el diagnosti-
co de dicha entidad.

CASO CLIiNICO

Se trata de una mujer de 43 afios, sin hdbitos toxicos
de interés ni factores de riesgo coronario, que acudid
al hospital por un episodio de opresioén precordial irra-
diado a ambos brazos, junto con un importante cortejo
vegetativo. Como antecedentes destacaba una inter-
vencién de fibroadenoma mamario hacia unos afios.
La exploracién fisica demostraba una talla baja (148
cm), constitucién delgada, lentiginosis facial y labial
(fig. 1), sin otros hallazgos patolégicos. Se realizé un
ECG, en el que se observé una imagen de lesién sub-
epicardica en la cara inferior y V5-V6, por lo que fue
ingresada en UCI. En la analitica no se apreciaban al-
teraciones significativas. Se realizé fibrindlisis con
r-TPA con 4 h de retraso, sin incidencias. La evolucion
electrocardiografica y enzimdtica fue compatible con
necrosis miocdrdica (creatincinasa [CK] 1.653 y CK-
MB 156).

Se realiz6 un estudio ecocardiografico transtoracico
que puso de manifiesto una masa tumoral, pediculada,
implantada en el septo auricular que protruia en dids-
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Fig. 1. Lentiginosis facial y labial.

Fig. 2. Plano apical de 4 cdmaras que muestra una masa (flechas) ad-
herida al tabique interauricular y que protruye en didstole a través del
orificio mitral.

AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

tole en la valvula mitral, originando una ligera esteno-
sis (fig. 2); asi mismo, se objetivaba una hipocinesia
en la pared inferior y punta con buena funcién ven-
tricular. Se practicé un estudio de resonancia magnéti-
ca nuclear que puso de manifiesto una masa de 4 x 3,7
X 2 cm de didmetro, intraauricular izquierda con im-

804

Pedro Morillas et al.— Un caso de sindrome de Carney

Fig. 3. Imagen de resonancia magnética (cortes coronal y transversal,
respectivamente) en la que se observa una masa intraauricular izquier-
da (flecha) con aparente implantacion en el septo interauricular y par-
cial de la valvula mitral, compatible con mixoma auricular.

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda.

plantacién en septo interauricular y parcialmente en la
valvula mitral (fig. 3). En el cateterismo cardiaco se
apreci6 un 4rbol coronario normal, sin lesiones signifi-
cativas.

Dada la presencia de alteraciones cutdneas, fibroade-
noma mamario y mixoma auricular se establecid el
diagnostico de sindrome de Carney y se realizé un es-
tudio exhaustivo para descartar alteraciones endocrinas
asociadas, que inclufa: determinacién hormonal com-
pleta (hormona del crecimiento, prolactina, cortisol,
ACTH, LH, FSH, estradiol y hormonas tiroideas), co-
lonoscopia (para descartar un sindrome de Peutz-Je-
gers) y anticuerpos antinucleares y anticardiolipina, sin
encontrar alteraciones significativas. El estudio del ca-
riotipo descart6 la presencia de un sindrome de Turner.

Con el diagnéstico de mixoma auricular e infarto de
miocardio probablemente emboligeno fue remitida al
hospital de referencia para intervencidén quirurgica,
que se llevé a cabo sin complicaciones. El informe
anatomopatolégico de la pieza quirdrgica fue compati-
ble con mixoma auricular.
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En el seguimiento realizado a los 4 meses, la pa-
ciente se encontraba asintomatica, sin recidivas en el
estudio ecocardiografico practicado. El estudio fami-
liar realizado a los parientes de primer grado (hermana
e hijo) fue negativo.

DISCUSION

A pesar de que la presentacion de los mixomas sue-
le ser esporadica, se describe en la bibliografia un sin-
drome mixomatoso que afecta al 7% de los pacientes,
generalmente jévenes, constituido por la presentacién
conjunta de mixoma cardiaco, lesiones cutdneas, fibro-
adenomas mamarios e hiperactividad endocrina por tu-
mores, con una forma de herencia autosémica domi-
nante?.

Fue Carney, en 1985, quien describi6 los criterios
diagndsticos de esta rara enfermedad, requiriendo la
presencia de dos o mds de ellos para establecer el diag-
néstico®: a) mixoma cardiaco; b) mixomas cutineos;
¢) mixomas o adenomas mamarios; d) manchas pig-
mentadas mucocutaneas; e¢) enfermedad adrenocortical
nodular pigmentada; f) tumores testiculares, y g) ade-
noma hipofisario secretor de hormona del crecimiento.
Las combinaciones entre ellos son diversas y se ha
constatado en la bibliografia un maximo de 5 criterios
juntos en dos de los 40 pacientes que forman la serie
estudiada por Carney. Nuestra paciente cumplia tres de
los requisitos (lentiginosis facial, mixoma auricular y
fibroadenoma mamario).

Las lesiones cutdneas pigmentadas (Iéntigos, nevos
azules o efélides) afectan a mas de la mitad de los pa-
cientes y pueden estar presentes desde el nacimiento.
Los léntigos estdn muy extendidos y tipicamente afec-
tan al drea centrofacial, incluyendo el borde de los
labios y la conjuntiva, especialmente la cartincula la-
grimal y el pliegue semilunar conjuntival. Ocasional-
mente se encuentran manchas pigmentadas intraorales.
Los nevos azules son midltiples, de pigmento oscuro,
en forma de cipula y de pequefio tamafio (menos de 1
cm), afectando al tronco y extremidades (no a las ma-
nos y los pies) y menos frecuentemente a la cabeza y
la nuca. Los mixomas periféricos aparecen en diferen-
tes localizaciones (rostro, mama, extremidades, vulva,
etc.) y son muy recurrentes®.

En el 30% de los pacientes encontraremos alteracio-
nes endocrinas que incluyen: a) sindrome de Cushing
(20% de los casos), provocado por una rara afeccidon
suprarrenal llamada enfermedad adrenocortical nodu-
lar primaria o pigmentada, de patogenia desconocida,
en la que existe un hipercortisolismo resistente a la su-
presion con dexametasona; b) tumores testiculares, de
caricter bilateral y multicéntrico, de los que el mas
frecuente es el tumor de Sertoli, que condiciona una
precocidad sexual, y ¢) y afeccién hipofisaria, caracte-
rizada por adenomas productores de hormona del cre-
cimiento (ocurre en menos del 2% de los casos), pro-
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vocando acromegalia o gigantismo®. La afeccidn tiroi-
dea también es relativamente comin e incluye un es-
pectro de anormalidades que van desde la hiperplasia
folicular hasta el carcinoma, siendo de gran utilidad la
ecografia en su deteccién y seguimiento’.

Las mamografias de las pacientes afectadas por este
sindrome presentan multiples masas con apariencias
variables (iso o hipodensas, no calcificadas la mayoria
de las veces) y que probablemente representan fibro-
adenomas mixoides o adenomas ductales. Todas estas
lesiones presentan caracteristicas benignas y no deben
motivar multiples biopsias®.

El componente mds serio del complejo de Carney
(también llamado sindrome mixomatoso) es el mixo-
ma cardiaco, que en la serie descrita por Carney pro-
vocé nueve de las 12 muertes registradas®.

Los pacientes afectados por esta enfermedad multi-
sistémica son generalmente mds jovenes que los que
padecen un mixoma esporadico (edad media de diag-
noéstico 25 frente a 56 afios). El mixoma cardiaco pue-
de localizarse en cualquiera de las cdmaras cardiacas
(87% en la auricula, 13% en el ventriculo), pudiendo
ser simultdneos en la mitad de los casos’.

Las manifestaciones clinicas de la afeccion cardiaca
se encuentran determinadas fundamentalmente por la
localizacion del tumor, su tamafio y el grado de movi-
lidad?. La clinica mds frecuente son los sintomas deri-
vados de la obstruccion de la valvula mitral (disnea,
ortopnea y dolor tordcico) que aparentan una valvulo-
patia mitral. Debido a que gran parte de estos tumores
son friables, una tercera parte de los pacientes presen-
tan fenémenos embolicos, ya sea por fragmentos del
tumor o por trombos formados en su superficie, locali-
zados la mayor parte de las veces en las arterias cere-
brales y en menor medida en otras localizaciones (ar-
terias coronarias, renales, etc.). Las manifestaciones
generales, como fatiga, fiebre, pérdida de peso y artro-
mialgias, también han sido observadas en estos pa-
cientes, por lo que se puede confundir con procesos in-
fecciosos (endocarditis, fiebre reumadtica), trastornos
inmunoldgicos (artritis reumatoide, enfermedades del
coldgeno) o enfermedades malignas. Otras formas de
presentacién mds inusuales son la pericarditis, el sin-
cope, el infarto de miocardio (como ocurri6 en nuestro
caso) y la muerte stbita (por embolismo coronario u
obstruccién valvular)®.

Recientemente se ha localizado la alteracion genéti-
ca en el cromosoma ndmero 17, lo que proporciona un
elemento fundamental a la hora de establecer correcta-
mente el diagnéstico de este sindrome familiar®.

Una vez asentada la sospecha del tumor se debe
proceder, a corto plazo, a su exéresis quirtrgica para
establecer el diagnéstico y evitar el riesgo de emboli-
zacién y muerte subita. A diferencia de lo que ocurre
en el mixoma esporadico, en el que la posibilidad de
recurrencias es baja (2% de los casos), aproximada-
mente el 20% de los mixomas de este sindrome recidi-
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va, por lo que se recomienda un control ecocardiogra-
fico periédico'®. Las recidivas suelen ocurrir entre el
primer y el noveno afio tras la intervencion quirdrgica.
La reseccion incompleta, la movilizacién intraoperato-
ria del material tumoral, la embolizacién y, sobre todo,
la génesis multifocal han sido propuestas como posi-
bles explicaciones'.

Por ultimo, y dado el componente hereditario de
esta rara enfermedad, es conveniente realizar un estu-
dio de escrutinio ecocardiografico en parientes de pri-
mer grado. No debemos olvidar que aproximadamente
el 27% de los pacientes tiene uno o mds miembros de
la familia afectados'®.
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