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RESUMEN

Dada su elevada rareza, los autores presentan un caso de
embolia arterial miiltiple en una paciente joven, sin antece-
dentes de cardiopatia, debida a un mixoma auricular
izquierdo. Presentaba también manchas hiperpigmentadas
faciales. Se le practicd embolectomia bilateral de las extremi-
dades inferiores, extrayendo material de aspecto mixomato-
s50. La ecocardiografia mostrd una tumoracion pediculada en
auricula izquierda y otra mds pequena en auricula derecha.
El informe anatomopatoldgico confirmd el diagndstico de
mixoma auricular.

Revisada la bibliografia, se discuten las manifestaciones cli-
nicas, frecuencia, localizacion, métodos diagndsticos, cardc-
ter familiar de su presentacion, asi como el acompaiiamiento
de estos tumores mesenquimatosos de manchas cutdneas
pigmentadas, hiperfuncionalidad endocrina y tumores en
nervios periféricos, lo que se conoce como «complejo de
Carney».
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complejo de Carney.

SUMMARY

Because of its low frecuency, the authors present a case of
multiple arterial embolism in a young patient, without a

record of cardipathy, due to a left atrial myxoma. She also
presented hyperpigmented spots on the face. Bilateral embo-
lectomy was made on her legs extracting material with my-
xomatous aspect. The echocardiography showed a pedicula-
ted tumour in the left atrial and another smaller one in the
right atrial. The anatomapathological report confirmed the
diagnosis of atrial myxoma.

Once revised the bibliography, the clinical manifestations,
frecuency, location, diagnostical methods and familiar cha-
racter of presentation were discussed, and also the usual
simultaneous apparition of pigmented spots, hyperfunctio-
nal endocrine character and tumours in peripheral nerves,
what is known «Carney complex».

Key words: Arterial embolism; myxoma; echocardiography;
Camey complex.

Introduccion

Aunque la frecuencia del cuadro clinico de isque-
mia aguda de origen emb6lico es alta y tiende a
aumentar debido a su relacién con las enfermedades
cardiacas, enfermedades degenerativas del aparato
circulatorio y al envejecimiento progresivo de la
poblacién, resulta extraordinaria su aparicion en per-
sonas de edades inferiores a los cuarenta afnos.

La embolia arterial en las primeras cuatro décadas
es muy poco frecuente y podria considerarse extraor-
dinaria si no se presenta como posible origen de la
misma una cardiopatia. Los tumores cardiacos son
una de las causas infrecuentes de embolismo, siendo
el mixoma auricular el de mayor riesgo emboligeno
de entre ellos (1).
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Debido a su elevada rareza presentamos el caso de
una enferma de 24 afos de edad que padecié, como
primera manifestacion clinica de un mixoma auricu-
lar, un cuadro de isquemia aguda en ambas extremi-
dades inferiores por embolismo arterial multiple.

Presentacion del caso

Se trata de una mujer de 24 anos de edad, fuma-
dora, en tratamiento con sulfato ferroso por via oral
en las dos semanas previas por la deteccion, en un
andlisis rutinario, de una anemia ferropénica leve y
con pérdida ponderal de 4 Kg junto a astenia, en los
tultimos cuatro meses. Como antecedentes familiares
destaca el hecho de que su padre hubiera sido diag-
nosticado y tratado quirtirgicamente de un mixoma
cardiaco.

La paciente fue valorada inicialmente en otro
Centro, donde acudi6 con una clinica compatible con
isquemia aguda bilateral de extremidades inferiores
de aparicion brusca, junto a sensacién de mareo sin
pérdida de conciencia ni cortejo vegetativo acompa-
nante. Tras la realizacion del Eco-Doppler del territo-
rio vascular fémoro popliteo, fue diagnosticada de
aneurisma disecante en arteria poplitea derecha. Se le
administré tratamiento analgésico y fue trasladada
con cardcter urgente a nuestro Hospital.

A la llegada a nuestro Centro, presentaba un cua-
dro clinico de una evolucion de 10 horas, con palidez
y frialdad de ambas extremidades inferiores, aneste-
sia plantar e impotencia funcional bilateral. Los pul-
sos de la E.LLD. estaban austentes, mientras que en la
E.LL el pulso femoral era positivo y el resto eran
negativos. No se palpaban masas abdominales y des-
tacaba la presencia de multiples méculas hiperpig-
mentadas localizadas a nivel facial.

Se practicé estudio angiogréafico urgente, observan-
do multiples defectos de llenado intrarterial (Fig. 1):
uno pequeno en aorta distal, otro obstructivo en ilfaca
primitiva derecha seguido de falta de visualizacion de
la iliaca externa hasta su segmento distal. Otro defecto
en arteria poplitea distal izquierda hasta tronco tibio
peroneo y origen de tibial anterior. Troncos tibial pos-
terior, peroneo y tibial anterior (salvo en su origen)
conservados en el lado izquierdo. El territorio popli-
teo derecho no era valorable.

Con el diagnostico de isquemia aguda bilateral
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Fig. 1. Arteriografia digital de aorta abdominal y
extremidades inferiores.

por embolismo muiltiple la enferma fue intervenida
quirtirgicamente bajo anestesia intradural, practican-
dole una embolectomia por abordaje femoral bilate-
ral con catéter-balon de Fogarty. Se extrajo abundan-
te material embdélico de consistencia mucoide y
coloracién ambarina, junto a trombo hematico secun-
dario (Fig. 2). La evolucién postoperatoria cursé con
la aparicién de un sindrome compartimental agudo
en la pierna derecha que obligd a la realizacion de
fasciotomia.

Las caracteristicas morfolégicas del material embé-
lico extraido y los antecedentes familiares referidos
por la enferma nos hicieron sospechar la presencia de
una tumoracién cardiaca como foco emboligeno. El
estudio cardiolégico detectd, a la auscultacién, un rui-
do protodiastélico modificable con los cambios postu-
rales que podia corresponderse con un «plop tumo-
ral». En la ecocardiografia transtoracica practicada
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Fig. 2. Material extraido en la embolectomia: 1 trombo rojo
y 5 piezas de aspecto mixomatoso.

(Fig. 3) se aprecié una tumoracién policiclica, hetero-
génea, con 16bulos méviles, de amplia base de im-
plantacion en el tabique interauricular, ocupando mas
del 50 % de la cavidad auricular izquierda (la cual no
estaba dilatada). En la auricula derecha también exis-
tia una masa menos mévil y de menor tamano,
implantada igualmente en el tabique interauricular,
que no interferia en la dindmica de la valvula tricaspi-
de. No se hallaron signos de hipertensién pulmonar.
El informe anatomopatolégico de la pieza quirtirgica
indicé que se trataba de un mixoma cardiaco. La
paciente fue trasladada al Servicio de Cirugia Cardiaca
de referencia para el tratamiento quirtirgico de ese tipo
de patologia.

Los tumores cardiacos primitivos son muy poco
frecuentes, diagnosticindose clasicamente en necrop-
sias, siendo su incidencia en estas series entre 0.0017 %
y 0.28 %. Los avances en las tltimas décadas de

modernas técnicas exploratorias ha permitido un
mejor diagnéstico clinico y el aumento de las casuisti-
cas clinicas y, consecuentemente, mejores resultados
terapéuticos. De todos ellos, 1os mixomas son los mas
frecuentes y suponen, aproximadamente, el 60 % de
los tumores cardiacos benignos primitivos (2).

Fig. 3. Ecocardiografia: Tumoracién pediculada que ocupa la
cavidad auricular izquierda.

Su localizacién en la mayoria de las estadisticas es la
auricula en el 95 % de los casos, predominantemente
en la izquierda (entre el 67 y 91 %) y en muy pocas
ocasiones suele ser bilateral. Por lo general son pedicu-
lados, de aspecto gelatinoso, friables y puede adquirir
gran tamano. La edad mas frecuente de presentacién
oscila entre los 30 y 60 afos, con un claro predominio
del sexo femenino en 2/3 de los casos (3).

Su diagnostico es dificil, ya que su semiologia pue-
de simular cualquier tipo de patologia cardiaca en
dependencia fundamentalmente de su localizacion, e
incluso manifestarse como un cuadro de embolias sis-
témicas, embolismo pulmonar o sindrome general con
fiebre, pérdida de peso, artralgias, anemia hemolitica
y mialgias. En el caso referido la paciente presenta
varias de estas manifestaciones sistémicas. La emboli-
zacioén de fragmentos de tumor es una presentacion
clinicamente frecuente, fundamentalmente en los
mixomas, debido a las caracteristicas de este tumor
pediculado vy friable, que se desprende con relativa
facilidad.

En las dos tltimas décadas el diagnéstico de estos
tumores ha viariado debido sobre todo al desarrollo
de diversas técnicas de exploracion, fundamentalmen-
te la ecocardiografia (4). En el caso presentado el estu-
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dio ecocardiografico permitié apreciar otra masa mas
pequena, pero de las mismas caracteristicas, a nivel de
la auricula derecha, tratindose pues de una localiza-
cién bilateral, situacion que, como ya hemos comenta-
do anteriormente, en la bibliografia revisada es mucho
mas infrecuente. La angiocardiografia no es necesaria
en todos los casos, pero ha demostrado, asimismo,
una alta efectividad en el diagnéstico de estos tumores
cardiacos, sobre todo con vistas a su tratamiento qui-
rargico.

En ocasiones se han descrito embolizaciones sisté-
micas miultiples de mixomas cardiacos que clinica-
mente simulaban otras enfermedades, como la poliar-
teritis nodosa o enfermedades del tejido conectivo,
llegando al diagnéstico por la presencia de tejido
mixomatoso emboligeno en las arteriolas cutaneas al
realizar la biopsia de piel (5).

Se ha detectado un cierto caracter familiar e incluso
hereditario autosémico dominante en los mixomas
auriculares. En la literatura médica queda reflejado el
llamado complejo de Carney, raro cuadro de transmi-
sién autosémica dominante que se caracteriza por
presencia de tumores mesenquimatosos, manchas
cutdneas pigmentadas, hiperfuncionalidad endocrina
y tumores en nervios periféricos (6). En el caso ante-
riormente expuesto pudieron apreciarse dos de los
elementos que definen a este raro sindrome.

Las caracteristicas anatomopatologicas del tumor
les ha permitido a algunos autores afirmar que los
mixomas no son auténticos tumores sino que consti-
tuyen una forma de reorganizacién de un trombo
intracardiaco. Sin embargo, la mayoria de los investi-
gadores estan de acuerdo en que existe una conside-
rable hetereogeneidad celular dentro del tumor, lo
que puede interpretarse como que los mixomas se ori-
ginan por diferenciacion divergente de células mesen-
quimatosas (7). Asimismo, se ha descartado que los

tumores mixomatosos cardiacos potencialmente pue-
dan degenerar en tumores malignos (8).
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