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Isquemia cerebral como manifestacién inicial de un mixoma

atrial izquierdo
Reporte de un caso

Brain ischemia as initial sign of a left atrial myxoma

Report of one case
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Los tumores primarios del corazén son raros; 75% de éstos son benignos y cerca de la mitad de los
benignos son mixomas que, en la mayoria de los casos, se encuentran en las cavidades izquierdas. Las
manifestaciones clinicas de los mixomas dependen del sitio de localizacion del tumor. Sin embargo, se
afirma que la isquemia cerebral es la manifestacion clinica inicial en un tercio de los mixomas atriales. Se
presenta el caso de un paciente de género masculino, de 65 afios de edad, en quien la primera manifes-

tacion clinica de mixoma atrial fue un evento cerebral vascular isquémico.
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Primary heart tumors are rare; 75% of them are benign and almost half of the benign ones are mixomas

that in most cases are located in the left cavities.

Clinical manifestations of myxomas depend on its localization site. Nevertheless, it is accepted that
brain ischemia is the initial clinical manifestation in a third of atrial myxomas. The case of a 65 years old
male patient in whom the first clinical manifestation of an atrial myxoma was an ischemic cerebrovascular

event, is presented.

KEY WORDS: brain embolism, atrial myxoma, brain ischemia.

(Rev Colomb Cardiol 2008; 15: 90-94)

Introduccion

La enfermedad cerebral vascular, es una causa im-
portante de muerte y discapacidad permanente a nivel
mundial. La mayorfa de los eventos cerebrales vasculares
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isquémicos son de etiologia cardioembdlica, entre los
cuales los mds importantes, de acuerdo con su potencial
emboligénico, serian la fibrilacién auricular, el infarto
agudo del miocardio, la enfermedad valvular cardiaca,
la endocarditis infecciosa y el mixoma atrial; este Gltimo
responsable de 0,4% de los casos (1, 2).

Los tumores cardiacos se clasifican en primarios y
secundarios. Los primarios son aquellos que se originan
directamente en el corazén, y los secundarios, se hallan
en el corazén o pericardio como metdstasis de un tumor
localizado en otro tejido. Los tumores cardiacos prima-
rios son una entidad poco frecuente; son mucho mas
habituales las metdstasis de tumores como los de mama



Revista Colombiana de Cardiologia
Marzo/Abril 2008

ypulmén, los sarcomas de partes blandas, el melanoma,
las leucemias y los linfomas (3). Su incidencia varia de
0,0017% a 0,19% en autopsias de pacientes no selec-
cionados (4). Cerca de 75% son de estirpe benigna y de
éstos el mixoma auricular representa alrededor del 50%;
el resto corresponde a lipomas, fibroelastomas papilares
y rabdomiomas (5).

Los mixomas atriales se localizan en la auricula
izquierda en las tres cuartas partes de las veces (5, 6). El
mixoma cardiaco es una fuente de embolismo hacia el
sistema nervioso central y cualquier parte del drbol
vascular. No obstante, en ausencia de historia de proble-
mas cardiacos pueden inadvertirse sinfomas sistémicos
inespecificos y fenémenos embdlicos menores (7). En
estasituacién, pueden obviarse investigaciones cardiacas
que retrasan el diagnéstico de esta rara condicién hasta
el inicio de una enfermedad embélica mds significativa,
tal como lo es el evento cerebral vascular con limitacion
funcional asociada. A continuacién se reporta el caso de
un paciente con mixoma atrial izquierdo en quien la
primera manifestacién clinica fue un evento cerebral
vascular isquémico.

Reporte del caso

Hombre de 65 afos de edad, quien como anteceden-
tes personales referia hipertensién arterial de larga data
sin fratamiento y tabaquismo pesado, de 30 paquetes/
afo. Relatdé, ademds, un cuadro de disnea de modera-
dos esfuerzos, de seis meses de evolucién, el cual, en la
semana previa al ingreso, progresé a minimos esfuerzos
y el dia del ingreso al servicio de urgencias se acentué
aun mds asocidndose a un episodio de lipotimia, con
posterior aparicién de disartria y hemiparesia izquierda,
motivo por el cual acudié al hospital. La evaluacion
clinica inicial revelé tensién arterial de 140/80 mm Hg,
frecuencia cardiaca de 76 latidos por minuto, frecuencia
respiratoria de 24 por minuto y estado afebril. Estaba
ligeramente polipneico y somnoliento, y su auscultacién
cardiaca no mostraba alteraciones, pulsos periféricos
preservados, ventilacién pulmonar levemente disminui-
da con escasos estertores crepitantes y abdomen nor-
mal. Se evidencié disartria, pardlisis facial central iz-
quierda y hemiparesia izquierda grado 2/5. La
fundoscopia fue normal en ambos lados. Signos
meningeos ausentes. Los exdmenes de laboratorio mos-
traron hemograma con hemoglobina de 13,7 g/dL,
hematocrito de 41%, leucocitos de 8.740/mm? y
plaguetas de 21.7000/mm?. Electrolitos (sodio 137
mmol/L, potasio 4,1 mmol/L, cloro 113 mmol/L), fun-
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cién renal con creatininade 1,0 mg/dLy BUN de 16 mg/
dL. Se tomé un electrocardiograma que reveld discreto
crecimiento de la auricula izquierda, y una radiografia
de térax que indicé signos de hipertensién venocapliar
pulmonar. Posteriormente, se hizo una tomografia axial
computarizada cerebral simple (Figura 1) que reporté
hipodensidad gangliobasal derecha y zona periventricular
vecina que sugeria evento isquémico agudo. El paciente
ingresé al hospital con ocho horas de evolucién y déficit
conregresién parcial, porlo cual se excluyé de reperfusion.
Setomé ecografia diplexde cuello, en la cual se observod
a nivel del bulbo carotideo derecho, una imagen
ecodensa, redondeada de 0,8 x 0,5 cm compatible con
trombo. Con el Doppler se observé flujo de muy baja
velocidad. Se efectué ecocardiograma transesofdgico
(Figuras 2 y 3) en donde se observd una imagen
ecodensa de 7,8 x 5,6 cm, adherida al septum inter-
auricular con movilidad dentro de la auricula izquierda
y marcada protrusién de ella hacia el tracto de entrada
del ventriculo izquierdo. La obstruccion casi completa
del orificio mitral durante la didstole, permitié evidenciar
el flujo transmitral de velocidad muy pequefia. Esta
imagen fue compatible con gran mixoma atrial. Después
de cuatro dias de estancia hospitalaria, se programé
para cirugia y se le realizé reseccidn de gran masa de la
aurfcula izquierda con endarterectomia carotidea dere-
cha. Ademds se confirmé el diagnéstico de mixoma
atrial (Figura 4). En el post-operatorio, el paciente no
presenté ofros eventos neurolégicos y se envié a la
unidad de cuidados infensivos para observacién y recu-
peracién posquirirgica. Posteriormente, se remitié a
rehabilitacién para manejo de hemiparesia del lado
izquierdo y alteraciones de la marcha.

Discusion
El mixoma se considera como el tumor cardiaco
benigno mds comun; representa 50% de los que se dan
en la poblacién adulta y 15% de los que ocurren en
menoresde 18 afos (8). Es masfrecuente en mujeres que
en hombres con una relacién 2:1 (9), y su pico de

incidencia se encuentra entre la tercera y sexta década
de la vida.

En 90% de los casos son tumores solitarios pero
pueden formar parte de sindromes familiares con afec-
tacién cutdneay endocrina (10). Para estos sindromes se
proponen multiples acronimos (LAMB: [éntigos, mixomas
atriales, nevus azules, mixomas mucocutdneos; NAME:
efélides, mixomas atriales, nevus, neurofibromatosis),
pero recientemente se han englobado en una sola
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entidad conocida como sindrome de Carney que com-
prende ademds de lo anterior, mixomas cutdneos,
mixomas o adenomas mamarios, enfermedad
adrenocortical nodular pigmentada, tumores testiculares
de células de Serfoli y adenomas hipofisiarios secretores
de hormona de crecimiento (5, 8, 10, 11). Este se
transmite de manera autosémica dominante a través de
una mutacién en el gen PRKART-a localizado en el brazo
largo del cromosoma 17 (12).

Desde el punto de vista histolégico, los mixomas son
de estirpe benigna. Se derivan de las células
mesenquimales multipotenciales del endocardio (8). En
su mayoria son pedunculados, gelatinosos y friables lo
que los hace muy méviles condicionando parte de la
clinica (3, 5, 8). Las manifestaciones cardiovasculares
dependen de la localizacién anatémica del tumor. Alre-
dedor de 75% de los mixomas se originan en la auricula
izquierda, y gran parte de los restantes se encuentran en
la auricula derecha (5). Los tumores intracavitarios iz-
quierdos, en especial los pediculados, como algunos
mixomas de auricula izquierda, pueden moverse en
didstole hacia la vélvula mitral y ocasionar obstruccién
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al flujo auriculo-ventricular con sincope o muerte stbita
(8). En adicién a sus efectos cardiovasculares, los pa-
cientes con mixomas tienen sintomas constitucionales
como fiebre, pérdida de peso y alteraciones en las
pruebas de laboratorio que sugieren la presencia de una
enfermedad del tejido conectivo (13, 14). Aunque la
etiologia de estos sintomas no se comprende bien, la
produccién de varias citoquinas y factores de crecimien-
to por el tumor pueden contribuir a estas anormalidades
clinicas y de laboratorio. La relativa frecuencia de los
diferentes signos y sinfomas asociados con mixomas
auriculares izquierdos, se ilustra por una serie de 112
pacientes, de los cuales 72 fueron mujeres con una
triada clinica (15):

- Se encontraron sintomas cardiovasculares en 67%
de los casos. Mds comUnmente, aquellos que semeja-
ban sinfomas de obstruccion de la vélvula mitral y se
asociaron con evidencia electrocardiografica de hiper-
trofia de la auricula izquierda. Aunque en 64% de los
pacientes se encontraron anormalidades auscultatorias,
el clasico tumor «plop» se identifico sélo en 15% de los

Casos.

Figura 1. Zona de hipodensidad gangliobasal derecha y zona periventricular vecina compatible con evento cerebral vascular isquémico agudo.
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Figura 2. Imagen ecodensa de 7,8 cm x 5,6 cm, adherida al septum
inter-auricular con movilidad dentro de la auricula izquierda compatible
con mixoma auricular.

Figura 3. Se observa cémo durante la didstole el tumor protruye hacia
el orificio mitral y crea una obstruccién casi completa al tracto de entrada
del ventriculo izquierdo.
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Figura 4. Se identifica la presencia de células ligeramente fusiformes o
estrelladas en medio de un estroma laxo de apariencia mixoide con areas
mltiples de hemorragias. No se identifican necrosis ni mitosis. El estudio
histolégico es compatible con el diagnéstico de mixoma.
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- Se hallé evidencia de embolizacién sistémica en 29%
de los pacientes y déficit neurolégico en 20%. A pesar de
la gran aparicién de mixomas en la mujer, los hombres
tuvieron la mayor probabilidad de embolizacién.

- En 34% de los pacientes se evidenciaron sinfomas
constitucionales como fiebre y pérdida de peso. En 37%
de los casos hubo anormalidades tales como anemia y
elevacion de los reactantes de fase aguda (VSG, PCR) en
los pruebas de laboratorio.

Por lo general, los eventos cerebrales vasculares son
recurrentes y pueden ser embdlicos o hemorrdgicos con
una presentacion que varia desde demencia progresiva
multi-infarto, hasta fenémenos embdlicos masivos que
causan la muerte (16-18).

Los fenédmenos embdlicos, sobre todo en pacientes
j6venes con sintomas neurolégicos, requieren la pronta
realizacién de neuroimagen y ecocardiografia, incluso
en ausencia de alteraciones auscultatorias o
electrocardiogrdficas (19). Las anormalidades a la aus-
cultaciéon pueden estar ausentes hasta en 36% de los

casos y el soplo de estenosis mitral se reporta sélo en
54% (7).

La sensibilidad de la ecocardiografia transesofdgica
para el mixoma cardiaco, es del 100% (20), y porello se
prefiere sobre la ecocardiografia transtordcica ya que la
primera puede mejorar la deteccién de ofras fuentes
cardioembdlicas mayores (por ejemplo: trombos intra-
cardiacos, vegetaciones o placas del arco aértico), asi
como otras fuentes embélicas menos comunes (foramen
ovale permeable, aneurisma septal atrial o aneurisma
ventricular izquierdo) (21).

La tomografia axial computarizada es una herramien-
ta de poco uso en el diagnéstico inicial del mixoma. Las
imdgenes muestran con mayor claridad la invasiéon
tumoral de la pared miocdrdica, razén por la cual este
estudio es mds Util en tumores malignos del corazén, en
los que la tomografia permite evaluar el grado de
compromiso intrinseco del 6rgano. La resonancia mag-
nética nuclear se usa para detectar extensién intra-
cardiacay compromiso del saco pericérdico, en especial
por tumores malignos (22). Tanto la resonancia como la
tomografia, detectan masas tumorales que oscilan entre
5y 10 mm de didmetro y proveen informacién acerca de
la composicién del tumor. Sin embargo, ninguno de
estos dos exdmenes reemplaza la ecocardiografia como
método diagndstico inicial en la evaluacién de tumores
intra-cardiacos y estardn reservados para aquellos pa-
cientes en quienes se sospeche compromiso adyacente
de grandes vasos o la para cuando la caracterizacién del
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tumor sea imprecisa luego de una adecuada evaluacién
ecocardiogrdfica (22, 23).

Una vez se ha realizado el diagnéstico presuntivo de
mixoma por medio de imdgenes diagndsticas, se requie-
re una répida reseccién quirGrgica por el riesgo de
embolizacién o complicaciones cardiovasculares, inclu-
yendo muerte sibita (4, 24). Los resultados de la resec-
cién quirdrgica generalmente son buenos; la mayoria de
los series reportan unatasa de mortalidad operatoria por
debajo del 5% (25). Sin embargo, debe evitarse la
fragmentacion intra-operatoria del tumor, asi como
revisar todas las cdmaras cardiacas para descartar un
tumor multifocal (26, 27). El trasplante cardiaco ha sido
reportado para otros tumores y puede considerarse para
pacientes con mixomas atfriales multiples y recurrentes.

La recuperacién post-operatoria es rdpida. Pese a
ello, luego de la extirpacién del tumor pueden aparecer
arritmias atriales o anormalidades de la conduccién
aurfculo-ventricular (28). Ademds de ello, los pacientes
estén en riesgo de recurrencia de mixoma o de desarro-
llo de lesiones adicionales (11, 26). Las causas de
recurrencia tumoral son: extirpacién incompleta, im-
plantacién tumoral peri-operatoria, embolizacién y ori-
gen mdltiple del tumor (11). En raras ocasiones el
mixoma puede calcificarse, sobre-infectarse o sufrir una
transformacién maligna. Para pacientes con mixoma
esporddico, se sugiere una revision anual con
ecocardiografia por un periodo de tres a cuatro afios,
cuando el riesgo de recurrencia es mayor (25). Para el
complejo Carney, el cual tiene una tasa de recurrencia
hasta de 25%, se necesita una revisién anual de por vida
con tamizaje familiar (29).

Puede concluirse que aunque el mixoma cardiaco es
un fumor benigno desde el punto de vista histolégico,
éste puede ser letal dada su ubicaciéon estratégica. Puede
simular no sélo cualquier enfermedad cardiaca sino
cualquier proceso infeccioso, inmunolégico o maligno y
hacer que el diagndstico del mixoma atrial pueda ser
elusivo, mds aun cuando los sinftomas sugieren enferme-
dad sistémica. En el caso que se reporta aqui, estos
sinfomas se hicieron aparentes cuando el paciente pre-
sentd déficit motor agudo como resultado de embolismo
cerebral vascular. La presencia de fenémenos embélicos,
sobre todo en pacientes jévenes con sintomas
neurolégicos, requiere neuroimagen y ecocardiografia
a la mayor brevedad posible, incluso en ausencia de
alteraciones auscultatorias o electrocardiogrdficas.
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