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MANIFESTACIONES OFTALMOLOGICAS DEL SINDROME
DE CARNEY

OCULAR FINDINGS IN CARNEY COMPLEX

CHINCHURRETA-CAPOTE A, TRUEBA A2, HERNANDEZ F3, PINAS F, LOPEZ S, TENA MEL,
AZNAREZ N!, PORTILLO E, CASTILLON L?!

RESUMEN ABSTRACT

Caso clinico:El Complejo de Carney (CNC) es un Case report: Carney complex (CNC) is a multiple

raro sindrome multineoplasico, autosbmico domi-neoplasia syndrome, inherited in an autosom

nante; caracterizado por presentar mixomas, lesicdominant manner, characterized by myxoma:

nes pigmentadas en la piel, tumores endocrinos spotty skin pigmentation, endocrine tumors an

manifestaciones oculares. ophthalmic abnormalities.

Discusion: Analizamos los signos oftalmol6gicos Discussion: We report the ocular findings which

de este sindrome, los cuales suelen preceder al cousually precede the most serious component of t

ponente mas serio del mismo, el mixoma cardiacocomplex, the cardiac myxongArch Soc Esp Oftal-
mol 2006; 81: 709-712).

Palabras clave: Sindrome de Carney, trastornos

pigmentarios, mixomas, tumores endocrinos. Key words: Carney complex, pigmentation disor-
ders, myxomas, endocrine gland neoplasms.

INTRODUCCION Myxomas and Ephelides). Presenta una herenc
autosémica dominante, de penetrancia y expresi
El Sindrome o Complejo de Carney (CNC) fuedad variable, ligada a dos loci: 17q22-24 y 2p16. ¢
descrito por primera vez por J.A. Carney en 1985conocen aproximadamente de 300 a 500 pacien
Es un sindrome multineoplasico que asocia tumoregfectados en el mundo (1).
cardiacos, endocrinos, cutaneos, neurales y una
variedad de lesiones pigmentadas de piel y muco- .
sas. La mayoria de los casos son familiares (70%) CASO CLINICO
pero también hay documentados algunos esporadi-
cos con los acronimos de LAMB (Lentigines, Atrial ~ Mujer de 36 afios recientemente diagnosticada
Myxomas and Blue Nevi) y NAME (Nevi, Atrial CNC que acude a nuestro servicio por molesti:
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oculares inespecificas en su ojo izquierdo (Ol) dd
unos meses de evolucion. No presentaba anteced
tes familiares del sindrome ni de otros tumores.

Las manifestaciones generales que padece s
lesiones lentiginosas en la piel de la cara y de |
mama, nodulos subcutdneos gomosos a nivel cer
cal, Schwannoma psammomatoso melanociticc
microadenoma hipofisario productor de GH vy
mixomas biauriculares (fig. 1). Todos ellos diag-
nosticados en los ultimos 2 afios, aunque la pacie
te llevaba con sintomas desde hacia 5.

El Unico antecedente oftalmoldgico que presenta
es la extirpacion de una tumoracion pequefia en boFig. 2: Lesion lentiginosa pigmentada y plana en con
de libre pa|pebra| izquierdo hace 3 afos, con diagj!.mtiva perilimpar. _Tur_norqcién mixomatosa en borde
noéstico microscopico de tumor cutaneo mixomatosolibre palpebral inferior izquierdo.

En cuanto a la exploracion oftalmolégica se
encontraron los siguientes hallazgos: moteada de la piel con distribucién tipica (labios

— Lesion pigmentada en conjuntiva temporalconjuntiva y cantos, vagina y pene), 2. Mixoma
perilimbar izquierda de 4 mm de diametro, SugeSti-cutaneos y mucosos, 3. Mixomas cardiacos,
va de léntigo o nevu compuesto conjuntival de 2viixomatosis mamaria 0 RMN con supresién gras
afios de evolucion (fig. 2). Se controla Unicamentgugestiva, 5. Enfermedad adrenocortical nodul;
con revisiones periodicas. pigmentada primaria o respuesta positiva paradd

— Lesion mixomatosa pequefia y redondeada ega al test de Liddle, 6. Tumor calcificante de célu
la piel periocular derecha, en forma de nédulo subtas de Sertoli de células grandes o calcificacion ¢
cutaneo de superficie lisa que no ha presentad@ ecografia testicular, 7. Acromegalia 2.2 a aden
cambios en los ultimos afios (fig. 3). ma productor de GH, 8. Carcinoma tiroideo o mdl

— Tumor papilomatoso en el borde libre palpebraltiples nédulos hipoecoicos en ecografia en pacier
inferior del OI con caracteristicas benignas (fig. 2)joven, 9. Schwannoma melanocitico psammomat
Este tumor es extirpado de nuevo e informado con laso, 10. Nevus azules y nevus azules epitelioid
mismas caracteristicas microscopicas que el primergmyiltiple), 11. Adenoma miuiltiple ductal de mame

12. Osteocondromixoma y 13. Quiste o cistoaden
ma ovarico.

DISCUSION

Fig. 1: A. Ecocardiografia transtoracica. Plano subcos-
tal. Masa sugestiva de mixoma en auricula derecha.

Ecocardiografia transesofagica. Plano de cuatro cama-
ras 0°. Masas biauriculares. Fig. 3: Lesion mixomatosa en la piel periocular derecha
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Para el diagnéstico de esta patologia es necesarioEn nuestro caso, se debe destacar como p:
presentar o bien dos manifestaciones clinicas, o urdesapercibido (en la exploracion ocular) el mixom
clinica y un criterio suplementario. Estos son: fami-palpebral como integrante de esta enfermedad, sit
liar de primer grado afectado o mutacion inactivan-do probablemente el componente mas precoz de
te del gen 17g22-24. misma. La paciente no volvid a revision oftalmic:

La morbilidad y mortalidad se relacionan con elhasta pasados tres afios y sélo lo hizo por la reci
mixoma cardiaco, que es el segundo componentea del mixoma pero nunca consultdé su pigment
mas comun de este sindrome. Este tumor puedgon conjuntival asintomatica.
ocasionar la muerte subita hasta en el 16% de los Por lo tanto, como estos sintomas oculares (qut
casos (1). Los tumores endocrinos asociados a este vez forman parte de los criterios clinicos mayzt
complejo pueden causar elevada morbilidad, juntges) normalmente preceden a los otros hallazg
con algunos malignos que pueden resultar mortalemas serios del sindrome, es muy importante
como los nédulos tiroideos o los schwannomasonocimiento y diagnéstico temprano de los mis
melanociticos. mos por el oftalmélogo (5). Podemos ayudar a dia

Las alteraciones dérmicas son las mas frecuentespsticar y tratar la temible patologia cardiaca €
como son las lesiones lentiginosas y los nevus azwestadio aun asintomético. Se deben hacer contro
les situados primariamente en la cara, parpadosnuales ecocardiograficos.
orejas y borde labial. También requieren screening los cuadros end

Los mixomas mudltiples cutdneos también soncrinoldgicos y gonadales asociados a éste sindror
habituales y recurren después de la escision (2). La
localizacion mas frecuente son en el parpado, los .
genitales y canal auditivo. Ante el hallazgo de un BIBLIOGRAFIA
angiomixoma superficial se recomienda la busqueda .
de los otros componentes de esta enfermedad (1). - gg&he{f”‘;i' Camey complex (CNC). Orphanet J Rare Di

Las alteraciones oftalmicas que pueden presen-. gennett KR, Heath BJ, Creswell LL, Veugelers MA
tarse son en orden de frecuencia: Iéntigo facial y McDermott DA, Barksdale S, et al. The carney comple)
palpebral, lesiones pigmentadas en la carlincula y unusual skin findings and recurrent cardiac myxoma
mixomas palpebrales (3). Hay descritos casos de, Arch Dermatol 2005; 141: 916-918.
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