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Muerte subita por embolia cerebral de

mixoma de la auricula izquierda

Sudden death due to cerebral embolism from a left

atrial myxoma

Resumen

El mixoma es el tumor cardiaco primario mas frecuente. Puede manifestarse con sintomas cardiacos, sintomas gene-
rales y embolismo tumoral sistémico. Aunque es un tumor benigno, las embolizaciones, especialmente las cerebrales,
pueden ocasionar graves complicaciones neurologicas, de ahi que esté indicada su reseccion quirtrgica.

Presentamos el caso de un varén de 47 afios que, en ausencia de sintomas previos, presenta sincope mientras man-
tenia relacion sexual, falleciendo a las pocas horas. En la autopsia se constaté en la auricula izquierda, un tumor pe-
diculado y gelatinoso de 1 cm de diametro adherido al tabique interauricular, y en la arteria carétida interna derecha,
un trombo oclusivo. Al estudio histoldgico, el tumor presentaba la morfologia tipica del mixoma cardiaco recubierto
por trombo de fibrina y la oclusién arterial estaba ocasionada por émbolo tumoral y trombo de fibrina, hallazgos que
explicaron el cuadro clinico.

Palabras clave: Muerte stbita. Tumor cardiaco. Mixoma. Embolia cerebral.

Abstract

Myxoma is the most common primary tumor of the heart. Clinical manifestations are due to cardiac disturbance,
systemic embolism and constitutional symptoms. Although it is a benign tumor, embolism, especially cerebral ones, can
produce neurological complications. Surgical treatment of the myxomas is indicated to prevent cerebral complications.

We present the case of a previously asymptomatic 47 years-old man who suffer syncope during sexual intercourse,
dying few hours later without recover conscientious. At autopsy, in the left atria there was a gelatinous tumor, 1cm
length, attached to the interatrial septum and the internal right carotid artery was occluded by a thrombus. Micros-
copically, the tumor demonstrated the characteristic histological findings of cardiac myxoma covered by fibrinous
thrombus and, the carotid artery was occluded by a tumoral embolism.

Key words: Sudden death. Cardiac tumour. Myxoma. Cerebral embolism.

Introduccion

El mixoma es el tumor cardiaco primario més fre-
cuente. Su histogénesis es incierta y ocurre exclusi-
vamente en la superficie endocardica. Generalmente
es Unico y localizado en la auricula izquierda, unido
al tabique interauricular a nivel de la fosa oval. Aun-
que se ha descrito en un amplio espectro de edad, es
mas frecuente entre los 30-60 afios y en mujeres.
Es un tumor que puede manifestarse por una sinto-
matologia y signos clinicos muy variables, simulando

a veces enfermedades sistémicas, lo que dificulta y
retrasa su diagndstico. Las alteraciones clinicas que
ocasionan los mixomas se han clasificado en tres
tipos: sintomas cardiacos, sintomas generales o
constitucionales que obedecen a un aumento del
nivel sérico de interleukina-6, y sintomas secunda-
rios a embolismos sistémicos, especialmente de tipo
neuroldgico. La ecocardiografia transesofégica es el
método idoneo para el diagndstico clinico, pues los
mixomas muestran una apariencia tipica de masa
movil unida al endocardio, a veces pediculada.
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Aunque es un tumor histolégicamente benigno, las Presentacion del caso
embolizaciones, especialmente las neurolégicas,

pueden dejar graves secuelas, de ahi que esté indi-
cada la reseccion quirlrgical.

Antecedentes

Figura 1.

Vista del tumor una vez abierta
la valvula mitral, que esta
localizado a 1 cm por encima
del anillo valvular.

Figura 2.

Aspecto histoldgico del tumor
en el que se aprecia que esta
compuesto por un estroma laxo
con células sueltas fusiformes o
estrelladas o formando cordones
que caracteristicamente se
disponen alrededor de los vasos
(HE, 20 x).

Figura 3.

El estroma laxo del mixoma

se tine difusamente con el

azul Alcian que demuestra

su riqueza en mucopolisacaridos
(tincidén de PAS Azul Alcian, 10 x).

Varén de 47 afos, fumador, con antecedente de ha-
bito endlico moderado y cdlicos renales de repeti-
cion. Al parecer, tras disputa con su esposa,
abandona el domicilio conyugal y horas mas tarde,
mientras mantenia relaciones sexuales con otra
mujer, sufre episodio sincopal con pérdida de con-
ciencia seguido de crisis tonico clénicas generaliza-
das y relajacion de esfinteres. Se avisa al 061 que
acude al domicilio, encontrandole inconsciente,
Glasgow 3/15 con pupilas arreactivas, desviacién de
la mirada hacia la derecha y alteracion del reflejo
plantar. Le administran Midazolam y Norcurom, lo
intuban y lo trasladan al hospital para su ingreso en
UCI. Al ingreso, el TAC craneal simple fue normal, el
Angio TAC demuestra falta de relleno de ambas
ACMs y ACAs y ACP derecha y con el TAC perfusion
hay falta de flujo al hemisferio derecho. La determi-
nacién de téxicos en sangre y orina fue negativa. A
las 14.30 horas, tras una nueva exploracién neuro-
l6gica y mediante EEG, se confirma el diagndstico
de muerte encefélica.

Tras dicho diagndstico, se ponen en contacto con el
médico forense de guardia solicitando autorizacién
para la extraccion de érganos para su trasplante, no
concediéndose por no estar claras las circunstancias
de su muerte: se maneja la posibilidad de posible
compresion manual de estructuras cervicales como
maniobra de excitacion sexual mientras mantenia re-
laciones sexuales.

Hallazgos de autopsia

En el examen externo se apreciaron las lesiones pro-
pias del tratamiento médico hospitalario y las lesio-
nes mas importantes se encontraron en el corazén y
el sistema nervioso. La diseccién cervical no reveld
la existencia de lesion alguna ni en el habito externo
ni interno.

El corazon pesaba 432 g con hipertrofia concéntrica
del VI. Los espesores de las paredes ventriculares
son: VD 5 mm, VI 15 mmy TIV 18 mm. Los trayec-
tos epicardicos de las coronarias mostraban placas
de ateroma calcificadas que ocasionaban una este-
nosis de hasta un 70% en la arteria coronaria des-
cendente anterior y de un 80% en la coronaria
circunfleja. En la auricula izquierda, implantada en el
tabique interauricular, a 1 cm por encima del anillo de
la valvula mitral, existia una formacion pediculada,
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de 1,2 x 1 cm, friable, rojiza, de aspecto gelatinoso
y superficie irregular (Figura 1). Microscopicamente
estaba constituida por células fusiformes sueltas o
formando estructuras cordonales o anulares, algunas
en disposicién perivascular, inmersas en un estroma
laxo que resultd positivo con la tincién de Azul Al-
cian. En su zona mas superficial existian algunas cé-
lulas multinucleadas y areas de hemorragia y el tumor
estaba recubierto por trombo de fibrina con abundan-
tes leucocitos polimorfonucleares (Figuras 2 'y 3). No
se encontraron émbolos tumorales en las arterias
intramiocardicas.

El encéfalo pesaba 1.590 g, las meninges estaban
congestivas, sin hemorragias, y al examinar el poli-
gono de Willis, se observé un trombo oclusivo en la
arteria carétida interna derecha. Tras separar las es-
tructuras de la fosa posterior se apreci6 hernia de
uncus izquierdo y hemorragia en linea media del me-
sencéfalo (Figura 4). A los cortes coronales existia
una zona de reblandecimiento y hemorragia en es-
tructuras profundas del lado izquierdo préximas al
tercer ventriculo, hemorragia en protuberancia y san-
gre en el cuarto ventriculo. Histolégicamente, la luz
de la arteria carotida interna derecha estaba ocluida
por un émbolo tumoral semejante al de la auricula iz-
quierda y con fibrina condensada adherida (Figura 5).
La amigdala cerebelosa izquierda presentaba nu-
merosos focos de hemorragia perivascular y en
una rama arterial un émbolo tumoral suelto en su
luz.

Diagnéstico anatomopatolégico

— Mixoma de la auricula izquierda con trombo fi-
brino-leucocitario en superficie, y embolia tu-
moral en segmento terminal de la arteria
carotida interna derecha y en ramas intraparen-
quimatosas del hemisferio izquierdo.

— Edema cerebral con signos de herniacién trans-
tentorial izquierda y hemorragia de Duret por
enclavamiento.

— Ateroesclerosis coronaria calcificada con este-
nosis severa de la coronaria circunfleja.

— Hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo.

Discusion

Los tumores cardiacos primarios son raros. Los mi-
xomas son los mas frecuentes, representando entre
el 80-90% del total de los tumores seglin diferentes

series quirdrgicas®®. Segln Keeling et al, el trata-
miento quirdrgico de los mixomas representa el
0,35% de las operaciones a corazén abierto®. El
90% se origina en la auricula izquierda, la mayoria
estan implantados en el tabique interauricular a nivel
de la fosa oval; con menor frecuencia se originan en
la pared libre de la auricula izquierda y excepcional-
mente en la valvula mitral. La mayoria de los mixomas

Figura 4.

Base del encéfalo.

Herniacién del uncus izquierdo
y hemorragia de Duret en
tronco del encéfalo.

Figura 5.

Corte histolégico de la arteria
cardtida interna derecha con
su luz ocluida por émbolo de
mixoma recubierto por trombo
de fibrina (HE 4 x).
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corresponden a la forma esporadica y son Unicos. En
menos de un 5% son familiares y forman parte del
complejo de Carney descrito por este autor en los
afnos 80. Este sindrome se hereda de forma autosoé-
mica dominante y se caracteriza por la presencia de
lesiones cutaneas pigmentadas (nevos azules, lenti-
ginosis), mixomas (cardiacos, cutaneos y mamarios),
hiperreactividad endocrina hipersecretora, tumor de
células de Sertoli del testiculo y schwannomas me-
landticos pigmentados. En este contexto los mixomas
aparecen a edades mas precoces, suelen ser multi-
ples y recidivan!’.

Los mixomas pueden medir entre 1 y 13 cm de dié-
metro mayor y se han descrito dos formas macroscé-
picas: la forma solida de superficie lisa y la forma
polipoide o papilar gelatinosa con superficie verru-
cosa, pediculada y movible. En la correlacion clinico-
patoldgica, los primeros ocasionan con mayor
frecuencia obstruccién y estenosis mitral con sinto-
mas y signos de insuficiencia cardiaca y las formas
pediculadas verrucosas producen con mayor frecuen-
cia embolizaciones sistémicas y sintomas neurolégi-
cos. Ambos tipos puede ir acompafnados de sintomas
generales como pérdida de peso, astenia, febriculay
otros sintomas que simulan diversas enfermedades,
y que desaparecen al resecar el tumor®.

El mixoma cardiaco puede debutar con clinica neu-
rolégica. En la recopilacién de 107 casos publicados
hecha por Ekinci y Donan®, la forma mas frecuente
de presentacién fue un accidente cerebro-vascular
isquémico en el 83% de los casos, con afectacién
de varios territorios en el 41%. También puede ma-
nifestarse por sincope, cuadro psiquiatrico, cefalea y
convulsiones®. Son las formas papilares las que tien-
den a debutar con sintomas neurolégicos*. En la
serie de 26 mixomas de la auricula izquierda publi-
cada por Shimono et al, el 75% de las formas papi-
lares presentd infarto cerebral preoperatorio y solo el
12,5% de las formas solidas®. En una serie de 28
mixomas estudiados en Barcelona, el 39,3% de los
afectados presentaron fenémenos embodlicos pero
solo el 21% debutaron con sintomas neurolégicos.
En 6/9 casos con sintomas neurolégicos, se produjo
un accidente isquémico transitorio que en 3 de ellos
les ocasiond amaurosis. Los autores demuestran que
afectan a personas mas jovenes y que el periodo
desde que aparecen los sintomas hasta que se llega
al diagnostico de mixoma es en promedio de 2 afos.

En este centro los mixomas cardiacos fueron el
origen del 0,35% de los ACVA diagnosticados?®.
El clinico debe descartar un mixoma frente a un
accidente isquémico cerebral en ausencia de otros
factores de riesgo, especialmente si ocurre en
adultos jovenes!!.

Los mixomas en un alto porcentaje tienen un trombo
superficial que los recubre y que también puede em-
bolizar. Los émbolos mixomatosos pueden invadir la
pared de los vasos, debilitdndola y favoreciendo la
aparicion de aneurismas que pueden dar sintomas
afos después de resecado el mixoma cardiaco. Ex-
cepcionalmente se han descrito metéstasis de mi-
xoma en el cerebro que se manifiestan por efecto
masa12,13.

Se han descrito casos con clinica de obstruccién ar-
terial periférica, en que el estudio histolégico del ém-
bolo resecado ha permitido llegar al diagnéstico de
mixoma cardiaco'4. Excepcionalmente los mixomas
pueden infectarse y dar una clinica que semeja una
endocarditis infecciosa'®!®. En los Ultimos afos y ba-
sado en el hallazgo histopatolégico de que muchos
mixomas cardiacos se asocian a un trombo superfi-
cial, se han tratado los émbolos mediante trombolisis
para recuperar la permeabilidad vascular!”:18,

Se ha estimado que entre el 8-10% de los mixomas
cardiacos son asintomaticos®*. En los 83 casos de
mixomas de la auricula izquierda estudiados en el
Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas (AFIP,
Washington) en el 19% fue un hallazgo incidental®.
Probablemente esta diferencia se deba al tipo de po-
blacion estudiada. El caso que presentamos era al
parecer asintomatico hasta que presenta el episodio
agudo que le lleva al fallecimiento.

Los mixomas de la auricula izquierda excepcional-
mente producen muerte subita. Ocurre en el 4% en
la serie de la AFIP'°. En la recopilaciéon de los 17
casos publicados hecha por Modi et a/?°, la muerte
sUbita ocurre con mayor frecuencia en varones y tras
una sintomatologia clinica que ha variado entre 1 dia
y varios meses. Puede ocurrir a cualquiera edad y es
excepcional que debute con un sincope como en
nuestro caso y en contados casos publicados?!. Tam-
bién se ha descrito muerte stbita ocasionada por
embolismo pulmonar de un mixoma originado en la
auricula derecha®?.
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