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Ictus isquémico como forma
de presentación de recurrencia de mixoma
cardiaco en complejo de Carney$

Ischemic stroke as a presentation form
of recurrence of cardiac myxoma in the
carney complex

Sr. Director:

Es conocida la asociación entre ictus cardioembólico y
mixoma cardı́aco. De hecho, la enfermedad cerebrovascular
es la manifestación neurológica aislada más frecuentemente
descrita y puede ser la forma de presentación de un mixoma
cardı́aco. Aunque estos tumores son una causa poco
frecuente de ictus, su presentación en sujetos jóvenes y el
hecho de tratarse de una entidad potencialmente tratable
hacen que su reconocimiento sea importante.

El complejo de Carney (CC) es una infrecuente entidad
familiar en la que pueden aparecer, como hallazgos más
caracterı́sticos, mixomas cardı́acos y lesiones cutáneas
hiperpigmentadas, escaseando las descripciones de patolo-
gı́a neurológica asociada.

Presentamos a una mujer de 38 años, enviada a nuestro
centro para valoración quirúrgica de masa cardı́aca tras
presentar, de forma aguda, cefalea occipital, disartria y
hemiparesia izquierda. A su padre le fue extirpado, por tres
veces, un mixoma cardı́aco. Ella, a los 24 años de edad,
sufrió un embolismo en el miembro inferior derecho,
llegándose al diagnóstico de mixoma en la aurı́cula
izquierda, que fue totalmente resecado, estableciéndose
controles ecocardiográficos periódicos (el último de ellos 18
meses antes de este proceso) sin encontrarse lesión alguna.

No presenta otro factor de riesgo vascular, salvo ser
fumadora de 20 cigarrillos al dı́a.

En la exploración neurológica al ingreso se identifica una
marcha hemiparética izquierda, con hiperreflexia y signo de
Babinski ipsilaterales. En la exploración general se aprecian
múltiples efélides hiperpigmentadas centrofaciales (fig. 1) y en
partes acras. Una resonancia nuclear magnética cerebral
muestra un infarto agudo en la corteza de la circunvolución
frontal inferoposterior derecha, con restricción en la secuencia
de difusión, sin evidenciarse alteración vascular en una
angiorresonancia magnética de troncos supraórticos y
polı́gono de Willis. Se realiza un ecocardiograma tran-
sesofágico, en el que se ve una masa única en la aurı́cula
izquierda de 2,3� 2,6 cm, anclada en el septo y sugerente de
mixoma, por lo que se procede a cirugı́a resectiva total de esta
lesión, confirmándose anatomopatológicamente el diagnóstico
de mixoma. La paciente es dada de alta asintomática, tanto
desde el punto de vista cardiológico como neurológico.

Los tumores cardı́acos primarios son bastante infrecuentes;
entre ellos, los mixomas son los más diagnosticados, con una
incidencia anual de casos resecados quirúrgicamente de 0,5–0,7
por millón de habitantes1. Los pacientes con mixoma cardı́aco
pueden presentar combinaciones variables de la trı́ada sinto-
mática clásica de manifestaciones sistémicas constitucionales,
obstrucción al flujo sanguı́neo intracardı́aco o embolismo distal.
Entre las manifestaciones neurológicas relacionadas con mixo-
mas cardı́acos, los accidentes isquémicos transitorios o ictus
embólicos establecidos son las más frecuentes. La enfermedad
cerebrovascular puede ser recurrente y su espectro de
presentación es muy variable1,2. Los enfermos con manifes-
taciones neurológicas son más jóvenes que aquellos con otros
sı́ntomas relacionados con el mixoma. Se ha propuesto que
el sexo masculino, la histologı́a de mixoma papilar o bien
tumores con superficie irregular, friable o con origen extraseptal
se asocian con mayor probabilidad a embolismo cerebral2.

Tras la descripción de varios sı́ndromes con concurrencia
familiar de neoplasias múltiples, hiperpigmentación cutánea y
alteraciones endocrinológicas, el fenotipo del CC se estableció
en 19853. Existen unos criterios diagnósticos definidos de
forma que, para llegar al diagnóstico de CC, el paciente debe
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presentar al menos dos entre 12 criterios clı́nicos (entre los
que se incluye la hiperpigmentación moteada cutánea con
distribución tı́pica en los labios, la conjuntiva y los genitales, y
mixoma cardı́aco) o bien asociar uno de los criterios clı́nicos
con la presencia de familiares de primer grado afectados o
bien presentar la mutación en el gen de la subunidad
reguladora tipo I de la proteı́na-kinasa A (PRKAR1A), presente
en la mayorı́a de las familias estudiadas4.

Las manifestaciones clı́nicas del CC son variables. La edad
media al diagnóstico de la enfermedad es de 20 años. Los
mixomas cardı́acos son las lesiones no cutáneas que aparecen
con más frecuencia y son responsables de más del 50% de la
mortalidad entre pacientes con CC4. Estos pueden ser
múltiples y recurren en un 22% de los casos (a diferencia de
los mixomas esporádicos que lo hacen solo en el 3%)5.

Hay pocas descripciones en la literatura médica de
manifestaciones neurológicas en el CC. De la misma manera
que en los mixomas esporádicos, también se han descrito ictus
cardioembólicos secundarios. Pueden ser precoces, con varios
casos ocurridos antes de los 20 años6,7. Si bien no hay
diferencias histológicas entre los mixomas esporádicos o por
CC, el hecho de que estos últimos aparezcan en pacientes
jóvenes, puedan ser múltiples y tengan una mayor velocidad
de crecimiento probablemente favorezca el embolismo8,9.

Concluyendo, presentamos un raro cuadro clı́nico en el
que la recidiva de un mixoma cardiaco en un CC se

manifiesta por un ictus cardioembólico. El CC debe ser
considerado en el diagnóstico diferencial de la asociación de
ictus y de lesiones cutáneas, sobre todo en sujetos jóvenes.
Tras la resección de un mixoma en un paciente con criterios
diagnósticos de CC, la vigilancia clı́nica y ecocardiográfica
ha de ser frecuente, al menos anual, y prolongada en el
tiempo. En nuestra paciente, el tumor reapareció 14 años
después de la primera resección, pero en solo 18 meses
creció lo suficiente como para embolizar.
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Linfohistiocitosis hemofagocı́tica
hereditaria de debut en la edad adulta

Adult-onset hereditary hemophagocytic
lymphohistiocytosis

Sr. Director:

La linfohistiocitosis hemofagocı́tica (LHHF), o sı́ndrome hemo-
fagocı́tico, es una entidad poco frecuente, caracterizada por

una exagerada e incontrolada respuesta sistémica que a
menudo pasa desapercibida en adultos, ocasionando una alta
mortalidad.

Presentamos un caso excepcional de sı́ndrome hemofago-
cı́tico primario familiar no asociado a sı́ndrome de inmuno-
deficiencia primaria y de debut en la edad adulta.

Se trata de una paciente de 33 años de edad, sin
antecedentes personales de interés y antecedentes familia-
res de un hermano fallecido por sı́ndrome hemofagocı́tico,
que ingresó por presentar un cuadro de diez dı́as de
evolución consistente en astenia, anorexia, fiebre de hasta
39 1C y sudoración profusa. La exploración fı́sica fue
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Figura 1 Lesiones hiperpigmentadas faciales caracterı́sticas

del complejo de Carney (flechas negras).
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