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Resumen 
 

Se presenta el caso de una niña de 14 años  de edad atendida en el Cardiocentro Pediátrico William Soler 

por astenia. En los complementarios  presentó anemia y eritrosedimentación acelerada. La ecocardigorafía 

transtorácica bidimensional mostró dos tumores, uno en aurícula derecha y el segundo en la  aurícula iz-

quierda. Se realiza extirpación por vía auricular derecha y transeptal  con el uso de máquina de extracorpó-

rea. El estudio histopatológico demostró que ambas tumoraciones eran mixomas. La paciente presentó 

otras tumoraciones en piel, canal auditivo externo cuyas biopsias reportaron mixomas. Fue diagnósticada 

como síndrome de Carney. A los 5 años recidiva el mixoma en la aurícula derecha extirpándose.  Once 

años después de la primera operación y seis  de la segunda  se encuentra asintomática y libre de tumora-

ciones. 
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Abstract 

Show a 14-year-old female patient treated at the William Soler Pediatric Cardiology Centre by fatigue. In 

complementary, she presented anemia and elevated ESR. Two-dimensional transthoracic echocardiography 

showed two tumors, one in the right atrium and the second in the left atrium. Removal is performed by right 

atrial transseptal approach using lung machine. Histopathological study showed that both tumors were 

myxomas. The patient had other tumors in skin, in external ear canal who were reported, as myxoma by 

biopsies performed. She was diagnosed as Carney syndrome.Five years later, recurrence myxoma in the 

right atrium that was removed. Eleven years after the first operation and six of the second, she is 

asymptomatic and free of tumors. 
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INTRODUCCIÓN 
 

os tumores cardiacos primarios tienen una 

incidencia estimada desde el  0,027 al 0,08%, 

en estudios de necropsia, sin embargo en estudios 

ecocardiográficos se reportan hasta un 0,3%.
1,2

 

 El 90% son tumores benignos y dentro de ellos el 

mixoma representa el 50% con localización en la 

aurícula izquierda en el 75% de los pacientes de la 

tercera y cuarta década de vida.
1,2

 Los mixomas en 

niños adolescentes representan   5 a 10% , su loca-

lización más frecuente también es en la aurícula 

izquierda y suelen ser pediculados y únicos. Es muy 

rara su presentación bilateral y cuando ocurre están 

asociados a trastornos genéticos como es el 

Síndrome de Carney.
3
 

En pacientes neonatos los tumores más frecuentes  

son los rabdomiomas (40-75%),  aparecen como 

nódulos ventriculares múltiples y con frecuencia son 

intramurales,  y  en el  adolescente el  mixoma y el 

fibroma tienen mayor incidencia, con localización 

más frecuente a nivel auricular aunque pueden estar 

situados en el ventrículo.
2,4

 

El caso que se describe  tiene la característica de 

tener tumoraciones bilateral, de localización auricu-

lar que obligó a realizar la exéresis, recidivando a 

los 5 años en la aurícula derecha.  Fue  diagnosti-

cada más tarde como un Síndrome de Carney. Es el 

primer caso reportado en Cuba  de una adolescente 

con mixomas bilaterales. 

Presentación del caso. 

Paciente L.A.R, femenina, blanca, de 14 años de 

edad que acude a consulta externa por astenia. Al 

examen físico se observó palidez cutáneo-mucosa  

sin existencia de soplo cardiaco. A continuación  se 

realizaron estudios de hematología y hemoquímica 

donde se corroboró una anemia por debajo de 10 

gramos de hemoglobina por litro y eritrosedimenta-

ción en 104.  

En el electrocardiograma practicado presentó ligera 

taquicardia sinusal y  en los estudios imagenológi-

cos  como dato positivo en el ecocardiograma trans-

torácico bidimensional,   se encontraron las imáge-

nes  de dos masas tumorales localizadas  una de 

ella en la aurícula derecha  adosada a la valva sep-

tal de la tricúspide, pediculada, sin provocar obs-

trucción que midió (19 mm por 16mm), con un vo-

lumen total de 3 ml y una relación de área ma-

sa/aurícula derecha (AD) de 0.35.   La segunda 

masa tumoral, grande, se encontraba a nivel de la 

aurícula izquierda (AI), con adherencias sésiles a la 

valva anterior de la válvula mitral en toda su exten-

sión (desde su porción libre hasta la porción septal) 

midiendo 15 mm por 45 mm con un volumen de 11 

ml y una relación de área masa/ AI de 0.62 y protru-

ía ligeramente en diástole en la entrada del ventrícu-

lo izquierdo (VI) y ocupaba  gran parte del área de 

apertura valvular mitral. Ambas tumoraciones  no 

provocaban estenosis  ni de las desembocaduras de 

las  venas pulmonares ni de las válvulas.  

En la discusión del caso se decidió intervenir quirúr-

gicamente  con circulación extracorpórea y paro 

anóxico e hipotermia moderada. Se operó  por auri-

culotomía derecha, se resecó el tumor  implantado 

de forma pediculada a la valva septal tricuspídea sin 

daño de la misma. Luego,  a través del septo inter-

auricular, se practicó la exéresis del tumor  mayor 

de la aurícula  izquierda, con separación de la valva 

anterior de la mitral y sin provocar daño  así como la  

resección de parte del septo interauricular al cual 

estaba adosado más firmemente.  Se realizó plastia 

con parche de pericardio autólogo del septo interau-

ricular.  

Al retirar el pinzamiento aórtico, el corazón latió con 

un ritmo espontáneo sinusal, no hubo complicacio-

L 
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nes hemodinámicas y no necesitó de  apoyo inotró-

pico.  La evolución postoperatoria fue satisfactoria. 

Se dio el alta médica a los 6 días. 

A los 19 años de edad y asintomática se encontró 

una recidiva tumoral en la aurícula derecha. Se ob-

servó en ecografía transesofágica, una tumoración  

adosada a la pared posterior atrial derecha y a las 

valvas anterior y posterior tricuspídea, con un pedí-

culo grueso , movible a la entrada del ventrículo 

derecho  y una relación de área  masa/AD de 

0.58%.  Por tal motivo fue necesaria la reinterven-

ción para su extirpación y en esta ocasión con 

máquina de circulación de extracorpórea a  corazón 

latiendo.  

Al   presentar otros pequeños tumores en su cuerpo 

sobre todo en piel y  en el conducto auditivo exter-

no, así como manchas mucocutáneas,  se le  reali-

zaron biopsias  a los tumores de piel  resultando 

compatibles con mixomas, por lo que  le  fue diag-

nosticado  un Síndrome de Carney. 

Durante los últimos  seis años la paciente se man-

tiene asintomática y con estudios ecocardiográficos 

normales. . 

Discusión del caso 

Se presenta una paciente en edad pediátrica con 

presencia de un mixoma bilateral auricular el cual 

recidiva a los 5 años en el lado derecho auricular. 

Los síntomas de esta entidad clínica  pueden simu-

lar endocarditis bacteriana, enfermedad del coláge-

no, neoplasia maligna oculta y  lipoma intracardiaco,  

etc.
1,5,6

 

El diagnóstico se establece por los síntomas según 

la  localización del tumor,  el cual provocaría  obs-

trucción valvular ,  síncope, astenia, fiebre, pérdida 

de peso o manifestaciones tromboembólicas a dis-

tancia.
7
  En los estudios imagenológicos  la ecocar-

diografía bidimencional transtorácica representa la 

principal herramienta de diagnóstico, pero existen 

otros estudios como la ecocardiografía  transesofá-

gica
8
,el  angiotomografía axial computadorizada  y 

la  biopsia endomiocárdica
1
. 

 

Fig.1 Imagen de la eocardiografía bidimensional trans-

esofágica durante el acto quirúrgico donde se observan 

las dos masas tumorales intraauriculares. 

El síndrome de Carney, descrito por el propio  Car-

ney en  1985, reúne  los criterios diagnósticos de 

esta rara enfermedad, se requiere de la presencia 

de dos o más de ellos para establecer el diagnósti-

co
3
: a) mixoma cardíaco; b) mixomas cutáneos; c) 

mixomas o adenomas mamarios; d) manchas pig-

mentadas mucocutáneas; e) enfermedad adrenocor-

tical nodular pigmentada; f) tumores testiculares  y 

g) adenoma hipofisario secretor de hormona del 

crecimiento.  La paciente cumplía tres de los requisi-

tos (mixomas auriculares, mixomas cutáneos y 

manchas pigmentadas mucocutáneas).
3
  

Los pacientes que presentan este síndrome tienen 

con frecuencia mixomas intracardiacos en múltiples 

localizaciones, también en muchos casos aparecen 

de manera bilateral y son propensos a las recidivas 

en la mitad de los pacientes portadores de dicha 

enfermedad.
3 
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Fig. 2  Imagen del gran mixoma extraído de la aurícula 

izquierda. 

Existen otras localizaciones del mixoma menos fre-

cuente como es el publicado por Tápanes
4
   y Kima-

ni 
9
. El primero lo presenta en el ventrículo derecho 

y el segundo en el ventrículo izquierdo simulando un 

trombo intracavitario. 
   

La 
 
primera resección con éxito de un tumor cardia-

co benigno (mixoma) con circulación extracorpórea 

la realizó Crafoord en 1954 según señala Abad 
4
, y 

desde entonces se han publicado numerosos artícu-

los de mixomas unilaterales. 

En la resección de los tumores intracardiacos debe 

cuidarse en no lesionar los aparatos valvulares para 

evitar las insuficiencias o regurgitaciones, siendo la 

ecocardiografía transesofágica una herramienta 

fundamental para el diagnóstico de la lesión.
5 
  

Es importante hacer referencia al trabajo de Aval y 

colaboradores , quienes reportan 42 pacientes ope-

rados de mixomas durante  20 años y como datos 

interesantes  reportó una recidiva en un paciente 

que representó el 2,4% del total y fueron mixomas  

múltiples el 5 % de los casos reportados sin detallar 

la localización de los mixomas.
10

 

Como conclusión se muestra el primer caso en Cu-

ba en edad pediátrica con mixoma auricular bilate-

ral, asociada con un Síndrome de Carney, que pre-

sentó una recidiva del mixoma en localización auri-

cular derecha, lo cual  concuerda con lo revisado en 

la literatura internacional. Esta paciente  lleva 11 

años de evolución desde su primera intervención 

quirúrgica,  recidivó a los 5 años y en los restantes 6 

años se encuentran normales sus estudios. 
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