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INTRODUCCIÓN

Los tumores cardíacos primarios constituyen una
afección poco frecuente en nuestro medio, con una in-
cidencia variable que oscila entre el 0,0017 y el 0,28%
según diferentes series de autopsias1. Dentro de ellos,
el mixoma cardíaco constituye la estirpe histológica
más frecuente2. 

Su presentación puede ser esporádica o, más rara-
mente, asociada a una enfermedad multisistémica co-
nocida como síndrome o complejo de Carney, que 
engloba lesiones pigmentadas cutáneas, tumores peri-
féricos y neoplasias endocrinas3. Es una entidad poco
conocida y en todo el mundo se habían descrito 150
casos hasta 1985. En los últimos años ha experimenta-
do un importante avance en cuanto a su conocimiento.

Aportamos un caso muy inusual de inicio clínico del
síndrome de Carney en una paciente joven que presen-

tó un infarto agudo de miocardio secundario a un mi-
xoma auricular y que permitió establecer el diagnósti-
co de dicha entidad. 

CASO CLÍNICO

Se trata de una mujer de 43 años, sin hábitos tóxicos
de interés ni factores de riesgo coronario, que acudió
al hospital por un episodio de opresión precordial irra-
diado a ambos brazos, junto con un importante cortejo
vegetativo. Como antecedentes destacaba una inter-
vención de fibroadenoma mamario hacía unos años.
La exploración física demostraba una talla baja (148
cm), constitución delgada, lentiginosis facial y labial
(fig. 1), sin otros hallazgos patológicos. Se realizó un
ECG, en el que se observó una imagen de lesión sub-
epicárdica en la cara inferior y V5-V6, por lo que fue
ingresada en UCI. En la analítica no se apreciaban al-
teraciones significativas. Se realizó fibrinólisis con 
r-TPA con 4 h de retraso, sin incidencias. La evolución
electrocardiográfica y enzimática fue compatible con
necrosis miocárdica (creatincinasa [CK] 1.653 y CK-
MB 156).

Se realizó un estudio ecocardiográfico transtorácico
que puso de manifiesto una masa tumoral, pediculada,
implantada en el septo auricular que protruía en diás-
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El síndrome de Carney es una enfermedad multisistémi-
ca, de transmisión autosómica dominante, caracterizada
por la asociación de múltiples neoplasias, que incluyen el
mixoma de varias localizaciones (cardíaco, cutáneo, ma-
mario), manchas pigmentadas cutáneas, hiperactividad
endocrina (síndrome de Cushing, acromegalia), tumores
testiculares y schwannomas. Este trabajo recoge el caso
de una mujer de 43 años que presentaba criterios diag-
nósticos de esta asociación que se inició con un infarto
agudo de miocardio inferior, probablemente secundario a
una embolización del mixoma auricular. A partir de este
raro caso se realiza una breve revisión del síndrome 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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tole en la válvula mitral, originando una ligera esteno-
sis (fig. 2); así mismo, se objetivaba una hipocinesia
en la pared inferior y punta con buena función ven-
tricular. Se practicó un estudio de resonancia magnéti-
ca nuclear que puso de manifiesto una masa de 4 × 3,7
× 2 cm de diámetro, intraauricular izquierda con im-

plantación en septo interauricular y parcialmente en la
válvula mitral (fig. 3). En el cateterismo cardíaco se
apreció un árbol coronario normal, sin lesiones signifi-
cativas.

Dada la presencia de alteraciones cutáneas, fibroade-
noma mamario y mixoma auricular se estableció el
diagnóstico de síndrome de Carney y se realizó un es-
tudio exhaustivo para descartar alteraciones endocrinas
asociadas, que incluía: determinación hormonal com-
pleta (hormona del crecimiento, prolactina, cortisol,
ACTH, LH, FSH, estradiol y hormonas tiroideas), co-
lonoscopia (para descartar un síndrome de Peutz-Je-
gers) y anticuerpos antinucleares y anticardiolipina, sin
encontrar alteraciones significativas. El estudio del ca-
riotipo descartó la presencia de un síndrome de Turner.

Con el diagnóstico de mixoma auricular e infarto de
miocardio probablemente embolígeno fue remitida al
hospital de referencia para intervención quirúrgica,
que se llevó a cabo sin complicaciones. El informe
anatomopatológico de la pieza quirúrgica fue compati-
ble con mixoma auricular.
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Fig. 1. Lentiginosis facial y labial.

Fig. 3. Imagen de resonancia magnética (cortes coronal y transversal,
respectivamente) en la que se observa una masa intraauricular izquier-
da (flecha) con aparente implantación en el septo interauricular y par-
cial de la válvula mitral, compatible con mixoma auricular.
AD: aurícula derecha; AI: aurícula izquierda.

Fig. 2. Plano apical de 4 cámaras que muestra una masa (flechas) ad-
herida al tabique interauricular y que protruye en diástole a través del
orificio mitral.
AD: aurícula derecha; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.



En el seguimiento realizado a los 4 meses, la pa-
ciente se encontraba asintomática, sin recidivas en el
estudio ecocardiográfico practicado. El estudio fami-
liar realizado a los parientes de primer grado (hermana
e hijo) fue negativo.

DISCUSIÓN

A pesar de que la presentación de los mixomas sue-
le ser esporádica, se describe en la bibliografía un sín-
drome mixomatoso que afecta al 7% de los pacientes,
generalmente jóvenes, constituido por la presentación
conjunta de mixoma cardíaco, lesiones cutáneas, fibro-
adenomas mamarios e hiperactividad endocrina por tu-
mores, con una forma de herencia autosómica domi-
nante3.

Fue Carney, en 1985, quien describió los criterios
diagnósticos de esta rara enfermedad, requiriendo la
presencia de dos o más de ellos para establecer el diag-
nóstico3: a) mixoma cardíaco; b) mixomas cutáneos; 
c) mixomas o adenomas mamarios; d) manchas pig-
mentadas mucocutáneas; 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 bibliografía un máximo de 5 criterios
juntos en dos de los 40 pacientes que forman la serie
estudiada por Carney. Nuestra paciente cumplía tres de
los requisitos (lentiginosis facial, mixoma auricular y
fibroadenoma mamario).

Las lesiones cutáneas pigmentadas (léntigos, nevos
azules o efélides) afectan a más de la mitad de los pa-
cientes y pueden  estar presentes desde el nacimiento.
Los léntigos están muy extendidos y típicamente afec-
tan al área centrofacial, incluyendo el borde de los 
labios y la conjuntiva, especialmente la carúncula la-
grimal y el pliegue semilunar conjuntival. Ocasional-
mente se encuentran manchas pigmentadas intraorales.
Los nevos azules son múltiples, de pigmento oscuro,
en forma de cúpula y de pequeño tamaño (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 recurrentes4.

En el 30% de los pacientes encontraremos alteracio-
nes endocrinas que incluyen: a) síndrome de Cushing
(20% de los casos), provocado por una rara afección
suprarrenal llamada enfermedad adrenocortical nodu-
lar primaria o pigmentada, de patogenia desconocida,
en la que existe un hipercortisolismo resistente a la su-
presión con dexametasona; b) tumores testiculares, de
carácter bilateral y multicéntrico, de los que el más
frecuente es el tumor de Sertoli, que condiciona una
precocidad sexual, y c) y afección hipofisaria, caracte-
rizada por adenomas productores de hormona del cre-
cimiento (ocurre en menos del 2% de los casos), pro-

vocando acromegalia o gigantismo3. La afección tiroi-
dea también es relativamente común e incluye un es-
pectro de anormalidades que van desde la hiperplasia
folicular hasta el carcinoma, siendo de gran utilidad la
ecografía en su detección y seguimiento5.

Las mamografías de las pacientes afectadas por este
síndrome presentan múltiples masas con apariencias
variables (iso o hipodensas, no calcificadas la mayoría
de las veces) y que probablemente representan fibro-
adenomas mixoides o adenomas ductales. Todas estas
lesiones presentan características benignas y no deben
motivar múltiples biopsias6.

El componente más serio del complejo de Carney
(también llamado síndrome mixomatoso) es el mixo-
ma cardíaco, que en la serie descrita por Carney pro-
vocó nueve de las 12 muertes registradas3.

Los pacientes afectados por esta enfermedad multi-
sistémica son generalmente más jóvenes que los que
padecen un mixoma esporádico (edad media de diag-
nóstico 25 frente a 56 años). El mixoma cardíaco pue-
de localizarse en cualquiera de las cámaras cardíacas
(87% en la aurícula, 13% en el ventrículo), pudiendo
ser simultáneos en la mitad de los casos7.

Las manifestaciones clínicas de la afección cardíaca
se encuentran determinadas fundamentalmente por la
localización del tumor, su tamaño y el grado de movi-
lidad2. La clínica más frecuente son los síntomas deri-
vados de la obstrucción de la válvula mitral (disnea,
ortopnea y dolor torácico) que aparentan una valvulo-
patía mitral. Debido a que gran parte de estos tumores
son friables, una tercera parte de los pacientes presen-
tan fenómenos embólicos, 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 reumática), trastornos
inmunológicos (artritis reumatoide, enfermedades del
colágeno) o enfermedades malignas. Otras formas de
presentación más inusuales son la pericarditis, el sín-
cope, el infarto de miocardio (como ocurrió en nuestro
caso) y la muerte súbita (por embolismo coronario u
obstrucción valvular)8.

Recientemente se ha localizado la alteración genéti-
ca en el cromosoma número 17, lo que proporciona un
elemento fundamental a la hora de establecer correcta-
mente el diagnóstico de este síndrome familiar9.

Una vez asentada la sospecha del tumor se debe
proceder, a corto plazo, a su exéresis quirúrgica para
establecer el diagnóstico y evitar el riesgo de emboli-
zación y muerte súbita. A diferencia de lo que ocurre
en el mixoma esporádico, en el que la posibilidad de
recurrencias es baja (2% de los casos), aproximada-
mente el 20% de los mixomas de este síndrome recidi-
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va, por lo que se recomienda un control ecocardiográ-
fico periódico10. Las recidivas suelen ocurrir entre el
primer y el noveno año tras la intervención quirúrgica.
La resección incompleta, la movilización intraoperato-
ria del material tumoral, la embolización y, sobre todo,
la génesis multifocal han sido propuestas como posi-
bles explicaciones1. 

Por último, y dado el componente hereditario de
esta rara enfermedad, es conveniente realizar un estu-
dio de escrutinio ecocardiográfico en parientes de pri-
mer grado. No debemos olvidar que aproximadamente
el 27% de los pacientes tiene uno o más miembros de
la familia afectados10.
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