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CASOS CLINICOS
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Resumen.—EI complejo de Carney, descrito en 1985, es un
sindrome de lentiginosis y neoplasia multiple que se hereda de
forma autosémica dominante en la mitad de los pacientes,
apareciendo de forma esporddica en el resto de los casos
conocidos. Los individuos afectos presentan alteraciones
pigmentarias mucocutaneas (léntigos multiples, manchas café
con leche, nevos azules y otras lesiones pigmentadas) junto a
una variedad de tumores endocrinos y no endocrinos
(adenoma pituitario productor de hormona de crecimiento,
tumores testiculares de células de Sertoli y de Leydig,
enfermedad adrenocortical nodular pigmentada primaria,
mixomas cutaneos, cardiacos, mamarios y de otras
localizaciones y schwanoma melanético psamomatoso). Existen
otras alteraciones frecuentemente asociadas al sindrome que
no se consideran componentes esenciales del mismo, como las
alteraciones tumorales del tracto genital femenino y la
patologia de la glandula tiroidea.

Exponemos el caso de una paciente de 38 anos con lentiginosis,
mixoma cardiaco recidivante y multicavitario y alteraciones
endocrinas esenciales (complejo de Carney) que ademas
presentaba endometriosis ovarica y diabetes mellitus no

insulindependiente.

Palabras clave: Complejo de Carney. Mixomas. Lentiginosis.

Endometriosis ovarica. Diabetes.

INTRODUCCION

En 1957, Lamyy cols. (1) describieron por primera
vez la asociacién entre pigmentaciones cutdneasy en-
fermedad cardiaca. Desde entonces multiples alte-
raciones cardiacas han sido descritas en asociacion
con lentiginosis cutdneas. En 1973, Rees y cols. (2)
resenaron por primera vez la asociacién entre lenti-
ginosis y mixoma cardiaco. Esta asociacién ha sido
observada posteriormente con cierta frecuencia uti-
lizindose diversas nomenclaturas para designarla, ta-
les como los acréonimos NAME (3) y LAMB (4) o la
denominacién de lentiginosis cutdnea con mixomas
atriales (5).

Carney describi6 en 1985 (6) un nuevo sindrome
de lentiginosis y mixomas, que se conoce como com-
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plejo de Carney. Actualmente es considerado como
un sindrome de lentiginosis y neoplasia multiple
que afecta (ademds de otros 6érganos y sistemas) a
glandulas endocrinas multiples (adrenal, testicular,
hipofisaria), con una tendencia caracteristica a la
afectaciéon multicéntrica (corazén, mama, piel) y bi-
lateral en 6rganos pares (glandulas adrenales y tes-
ticulos) y que se transmite de forma autosémica do-
minante en la mitad de los casos conocidos,
apareciendo esporadicamente en el resto (6-9). Hoy
dia se acepta que los sindromes NAME y LAMB (3,
4) son variantes o formas parciales del complejo de
Carney.

Presentamos a continuacién el que, segin nuestros
informes, seria el primer caso descrito en nuestro pais
de complejo de Carney.
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DESCRIPCION DEL CASO

Enferma de 38 afios que en 1987 fue intervenida qui-
rurgicamente de resecciéon de un tumor cardiaco intra-
cavitario izquierdo cuyo estudio histopatolégico confir-
moé el diagnéstico clinico de sospecha de mixoma
auricular. En 1992 se detect6 una recidiva de esta tu-
moracién endocavitaria que fue resecada quirurgica-
mente en 1993 con informe histopatolégico de mixoma.

En 1995 la paciente fue sometida a quistectomia
ovarica bilateral con resultados histopatolégicos de
quiste folicular en ovario izquierdo y quiste endome-
triésico en ovario derecho, por lo que realizé duran-
te 6 meses tratamiento de la endometriosis con trip-
torelina. En 1996 fue diagnosticada de diabetes mellitus
no insulindependiente. En febrero de 1997 padecié
un episodio de poliartritis aguda de ambas manos que
fue estudiado por su reumatélogo, quedando sin fi-
liacion definitiva.

Entre los antecedentes familiares de interés desta-
camos que su padre, fallecido en 1960 a la edad de
36 anos debido a un cuadro de insuficiencia cardiaca
congestiva, padeci6é desde su juventud un «soplo car-
diaco», registrandose a lo largo de su vida al menos
dos episodios de pérdida subita de conocimiento y va-
rios de crisis de palpitaciones. Su madre vive con
73 anos padeciendo broncopatia crénica y tiene una
hermana de 40 anos sana. Tiene tres tios y ocho pri-
mos paternos sanos. No existen antecedentes familia-
res de alteraciones cutdneas de interés.

En octubre de 1997 se detecté una nueva recidiva
de tumoracion atrial izquierda y la aparicién de una
masa tumoral en auricula derecha que fueron reseca-
das en enero de 1998 con resultado histopatolégico
de mixomas auriculares. Durante este ingreso hospi-
talario se nos consult6 al Servicio de Dermatologia por
la presencia de unas manchas cutdneas que, segtin la
paciente, «tiene desde que recuerda» localizadas en

FIG. 1.—Multiples lesiones pigmentadas cutaneas (Iéntigos simples)
en zonas perioculares.
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FIG. 2.—Léntigos simples peribucales ocupando alguno la semi-
mucosa oral.

cara, manos, pies y muslo izquierdo. En la exploraciéon
dermatolégica observamos multiples lesiones pig-
mentadas de pequeno tamano (varios mm) y de co-
loracién marrén, marrén oscura o negruzca, redon-
deadas, dentadas o irregulares, netamente delimitadas
y no sobreelevadas situadas en cara, fundamentalmente
en zonas perioculares y peribucal, ocupando alguna
la semimucosa labial (Figs. 1 y 2). También se obser-
v6 una lesién similar pigmentada marrén en la zona
anterosuperior del muslo izquierdo de forma ovalada
con un eje mayor de 1 cm y superficie lisa, asi como
otras lesiones similares en pulpejo de primer dedo de
mano izquierda, plantas de piesy zona plantar de pri-
mero y tercer dedos del pie izquierdo (Fig. 3) y pri-

FIG. 3.—Léntigos simples en planta, primero y tercer dedos de pie
izquierdo.



A. GONZALEZ RUIZ Y COLS.—COMPLEJO DE CARNEY. PRESENTACION DE UN CASO 505
CON ENDOMETRIOSIS OVARICA Y DIABETES

FIG. 4.—Masa pedunculada esferiforme en el introito del conducto
auditivo externo derecho.

mero y quinto dedos del pie derecho. Observamos una
masa pedunculada, del mismo color de la piel adhia-
cente, de unos 4-5 mm de diametro, esferiforme, con
tacto gomoso-duro, localizada en la entrada al con-
ducto auditivo externo derecho (Fig. 4). La explora-
cién cutaneay/o mucosa de cavidad oral, mamasy ge-
nitales fue normal.

En el estudio de laboratorio resultaron un hemo-
grama, analisis sistemadtico de orina y bioquimica he-
matica normales excepto una hiperglucemia en ayu-
nas de 163 mg/dl.

La cuantificacién de los marcadores tumorales Ca 15,3,
Ca 19,9 y AFP fue normal.

Las determinaciones hormonales de T3 total, T3 li-
bre, T4 total, T4 libre y TSH fueron normales. El estu-
dio del ritmo de ACTH alas 9 h a.m.,y 13 h'y del corti-
solalas9 ha.m., 13y21 h result6 normal. También fue
normal la cuantificacion de FSH basal, LH basal, estra-
diol, testosterona total, progesteronay prolactina basal.

Se observo un aumento hematico de hormona de cre-
cimiento basal (HGH basal) con niveles de 12,41 mg/ml
(valores de referencia normal: 0,00-10,00), con una can-
tidad de somatomedina-C (IGF-1) de 450 ng/ml (valo-
res de referencia desde 25 a 39 anos: 114-492).

Se realiz6 un estudio morfolégico de las glandulas
endocrinas. Tanto la TAC abdominal como la RMN to-
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FIG. 5.—Corte histoldgico correspondiente a una lesion pigmenta-
da cutdnea mostrando numerosos melanocitos en la capa basal epi-
dérmica con una cresta interpapilar ligeramente elongada.

racoabdominal y la RMN cerebral se informaron co-
mo dentro de la normalidad. En la ecografia tiroidea
se observé un discreto bocio a expensas de ambos 16-
bulos, dos imagenes quisticas en l16bulo derecho y una
imagen compatible con una zona de hiperplasia foli-
cular en el polo inferior del I6bulo izquierdo.

Realizamos estudio histolégico de una lesion pig-
mentada cutdnea observando en el microscopio 6pti-
co y con tincién de hematoxilina-eosina una hiper-
plasia de células melanociticas en la capa basal
epidérmica con alguna cresta interpapilar ligeramen-
te elongada (Fig. 5). Con tincién inmunohistoquimi-
ca de la proteina S-100 observamos que se trataba de
melanocitos que ocupaban practicamente la totalidad
de la capa basal. Estos hallazgos histopatolégicos son
caracteristicos de un léntigo simple.

Se le propuso a la paciente la exéresis de la lesion
pedunculada situada en el introito del conducto
auditivo externo, negandose en varias ocasiones a ello,
por lo que no poseemos un diagnéstico histopatol6-
gico de la misma.

La paciente en la actualidad se encuentra cardio-
l6gicamente asintomatica. En una nueva ecografia ge-
nital, realizada en julio de 1998, presentaba una for-
macién dependiente de anejo izquierdo, tabicada y
con algin eco en su interior, compatible con endo-
metriosis.

DISCUSION

Nuestra paciente ha presentado: a) 1éntigos multi-
ples cutaneos; b) mixomas atriales recidivantes y bi-
cavitarios; ¢) elevacion de los niveles hematicos de hor-
mona de crecimiento sin imdgenes patolégicas en
hipéfisis, lo que sugiere un microadenoma hiperse-
cretor hipofisario; d) alteraciones tiroideas consisten-
tes en discreto bocio, dos quistes en 16bulo derecho'y
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una zona de hiperplasia folicular en 16bulo izquierdo;
e) endometriosis ovarica y quiste folicular ovarico; f)
diabetes mellitus no insulindependiente, y g) un epi-
sodio no filiado de artritis bilateral de manos. Ademas
presenta una lesion caracteristicamente localizada en
la entrada del conducto auditivo externo (9, 10) cli-
nicamente sospechosa de mixoma cutaneo. Hemos de
puntualizar el hecho de que su padre present6 a lo lar-
go de su vida una historia clinica sugestiva, aunque no
demostrada, de mixoma cardiaco.

Desde la observacién de Rees y cols. (2) en 1973 la
combinacién de lentiginosis y mixomas cardiacos ha
sido informada con cierta frecuencia, describiendo en
1980 Atherton y cols. (3) el segundo caso de esta aso-
ciacién en un joven varén de 10 anos, con historia fa-
miliar de lesiones pigmentadas cutaneas, en el que des-
cribieron Nevos (azules y congénitos) y léntigos,
mixoma Atrial bilateral, neurofibromas Mixoides sub-
cutaneos y Efélides, inventando el acronimo NAME
para la denominacién de este cuadro sindrémico. En
1984, Rhodesy cols. (4) informaron un tercer caso, si-
milar a los previos, en una paciente de 13 anos de edad
proponiendo el acrénimo LAMB para la designacion
de este sindrome compuesto por Léntigos mucocuta-
neos, mixoma Atrial, Mixoma mucocutaneo y multi-
ples nevos azules (Blue nevi).

El mismo ano se describié una rara enfermedad
adrenal bilateral, causante de sindrome de Cushing,
ala que se denominé enfermedad adrenocortical no-
dular primaria pigmentada (11). Un ano después, Car-
neyy cols. (6) resenaron la relacién patogénica entre
este tipo de alteracién adrenal, mixomas cardiacos,
manchas pigmentadas de la piel, mixomas cutdneos y
otros tumores mixoides, constituyendo un nuevo sin-
drome clinico al que denominaron el complejo de mi-

TABLA I: COMPONENTES TiPICOS DEL COMPLEJO
DE CARNEY

Lesiones cutaneas pigmentadas (Iéntigos, nevos azules).
Lesiones cutaneas mixomatosas.

Mixomas cardiacos*.

Enfermedad adrenocortical primaria nodular pigmen-
tada (potencialmente productora de sindrome de Cu-
shing).

5. Afectacién mamaria (fibroadenoma, ginecomastia en
varones).

Tumores testiculares (tumor calcificado de las células
de Sertoli o de Leydig).

7. Adenoma pituitario productor de HGH.

8. Schwanoma melandtico psamomatoso**.
9

1

Pon-=

o

. Fibroadenoma mixoide de la mama**.
0. Adenoma ductal de mama**.

* Que se diferencian del mixoma no familiar en aparecer
en pacientes mads jovenes, tener tendencia a la recidiva,
ser frecuentemente multicéntrico y multicavitario. ** Com-
ponentes identificados con posterioridad al trabajo origi-
nal de Carney.
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TABLA I: COMPONENTES NO ESENCIALES
DEL COMPLEJO DE CARNEY

Patologia ovarica (quistes, teratoma quistico benigno).
Leiomioma uterino mixoide.

Tumor pigmentado neuroectodérmico calcificante.
Neuroma del acustico.

Enfermedad del tiroides (hiperplasia folicular, quistes,
carcinoma).

agpwN =

xomas, pigmentaciones moteadas y sobreactividad en-
docrinay al que J. Bain en 1986 (12) denominé com-
plejo de Carney.

En Ia tabla I se recogen los componentes tipicos
del sindrome descritos en el trabajo original (6) mas
otros componentes esenciales posteriormente in-
corporados al mismo (13-16). Resenamos (tabla I)
que los mixomas cardiacos que se presentan en el
complejo de Carney cumplen caracteristicas distinti-
vas del mixoma cardiaco no familiar (17). Estos pa-
cientes también presentan, en menor proporcion,
una serie de alteraciones, no esencialmente consti-
tuyentes del sindrome, que se exponen en la tabla II,
de entre estas, la enfermedad del tiroides (7, 18) pa-
rece candidata a integrarse como parte esencial del
mismo (19).

Debido al componente hereditario del cuadro (6-19)
es necesario recomendar a los familiares en primer
grado de pacientes que se sometan anualmente a exa-
men de piel, ecocardiografia, palpacién testicular y
estudio funcional de adrenales (20).

Para realizar un diagnoéstico de presunciéon de com-
plejo de Carney se precisa la presencia de dos de los
componentes tipicos del mismo y un diagnéstico de-
finitivo se garantiza si estin presentes tres o mas de
ellos (6). Nuestra paciente cumple los criterios ade-
cuados para ser diagnosticada de complejo de Carney.

Aportamos, pues, un nuevo caso de este sindrome
en una paciente joven con la presencia tipica de l1én-
tigos, mixomas cardiacos recidivantes y multicavitarios
y alteracién endocrinolégica con hiperproduccién de
hormona del crecimiento. Nuestra paciente también
presentaba asociacién de diabetes mellitus no insulin-
dependiente y endometriosis ovarica.

Puntualizamos que en el complejo de Carney han
sido descritas previamente alteraciones del tracto ge-
nital femenino de tipo tumoral (6, 21), pero no ha si-
do comunicada la presencia de endometriosis, por lo
que habra que observar futuros casos de este comple-
jo sindrome para valorar el significado de esta nueva
asociacion patolégica en el contexto sindrémico.

Abstract.—Carney complex, described in 1985,
consists of multiple neoplasia and lentiginosis, is
inherited in an autosomal dominant manner in half
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of the reported cases occurring sporadically in the
remaining patients. Affected patients present spotty
pigmentations on the skin and mucosae (lentigines,
cafe-au-lait spots, blue nevi and other pigmented
lesions) as well as a variety of nonendocrine and
endocrine tumors (GH-producing pituitary
adenoma, testicular Sertoli and Leydig cell tumors,
primary pigmented nodular adrenocortical disease,
myxomas of the skin, heart, breast and other sites,
and psammomatous melanotic schwannoma). There
also exist some other disorders frequently associated
to this syndrome, although they are not core
components of it; among them, female genitalia and
thyroid gland disorders.

We report the case of a 38-year-old woman with
lentiginosis, multicentric and recurrent cardiac
myxoma, and essential endocrine disorders (Carney
complex) who also presents non-insulin dependent
diabetes mellitus and ovarian endometriosis.

Gonzdlez Ruiz A, Miranda Romero A, Bernal Ruiz Al, Aragone-
ses Fraile H, Fernandez Gonzalez AL, Cuadrado Vallés C, Sama-
niego Puente E, Garcia Mufioz C. Carney complex. Report of a ca-
se with ovarian endometriosis and diabetes. Actas Dermosifiliograf
1999;90:503-507.
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