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RESUMEN

Los mixomas intramusculares son tumores benignos y poco frecuentes, que se presentan predominan-
temente en los miembros inferiores. Mas infrecuente es la asociacién de mixomas y de displasia fibrosa,
generalmente poliostética. Esta asociacién se conoce como sindrome de Mazabraud, de la que se han des-
crito aproximadamente 81 casos en la literatura. Presentamos un nuevo caso de esta rara asociacién, para
enfatizar la importancia de reconocer este sindrome en el diagndstico y manejo adecuado del paciente.
© 2015 Elsevier Espaiia, S.L.U.y
Sociedad Espariola de Reumatologia y Colegio Mexicano de Reumatologia. Todos los derechos reservados.

Mazabraud’s syndrome. New clinical case and review of findings

ABSTRACT

Intramuscular myxomas are benign and rare tumors that affects predominantly the lower limbs. The
association of myxomas and fibrous dysplasia, usually polyostotic, is rarer. This association is known as
Mazabraud’s syndrome, of which about 81 cases have been described in the literature. We present a new
case of this uncommon association to emphasise the importance of recognizing this syndrome in the
diagnosis and appropriate management of the patient.

© 2015 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de

Reumatologia. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de Mazabraud representa la combinacién infre-
cuente de uno o varios mixomas intramusculares y displasia fibrosa.
Descrito por primera vez por Henschen en 1926, fue Mazabraud
quien al informar su segundo caso en 1967, hizo énfasis en su
asociacién con la displasia fibrosa'. Es importante conocer esta
asociacién, ya que diferenciar el mixoma, un tumor benigno, de
tumores mesenquimales malignos con material mixoide, puede ser
dificil®3.

Observacion clinica

Presentamos el caso de un varén de 45 afios, que consulté
por una tumoraciéon dura e indolora en la cara medial del muslo
izquierdo, de lento crecimiento en los Gltimos meses. Fue referido
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a nuestro centro con una ecografia musculoesquelética que descri-
bia una lesién intramuscular en el tercio distal del muslo izquierdo
de bordes bien definidos, ecogenicidad heterogénea y buena trans-
misiéon posterior (fig. 1A). Se realiz6 una RM que demostré una
tumoracién sélida intramuscular de 3cm en el misculo vasto
interno, hipointensa en secuencias T1 e hiperintensa en T2, sin cal-
cificaciones, y con realce periférico y parcheado en su interior tras
la administracién de gadolinio IV; se observé otra lesion intramus-
cular de 1 cm, de similares caracteristicas de imagen, en el misculo
aductor mayor izquierdo, no palpable clinicamente. En el hueso se
identificaron en el fémur y la tibia del lado izquierdo unas lesio-
nes diafisarias expansivas intramedulares con realce, compatibles
con displasia fibrosa. La TC de miembros inferiores mostro el tipico
patroén en vidrio deslustrado de la displasia fibrosa (figs. 1B-E).

Las caracteristicas de las lesiones 6seas fueron compatibles con
displasia fibrosa poliostética, y la coexistencia de las lesiones de
partes blandas intramusculares sugiri6é un sindrome de Mazabraud.

El paciente fue intervenido quirdrgicamente de la masa intra-
muscular de mayor tamafio, la anatomia patolégica confirmé el
diagnéstico de mixoma.
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Figura 1. A) Imagen axial de la ecografia del muslo, que muestra una tumoracién de partes blandas intramuscular, hipoecogénica y heterogénea (flecha), compatible con
lesion sélida. B-D) Cortes coronales de la RM del muslo, que muestran la tumoracién intramuscular bien definida marcadamente hiperintensa en la secuencia STIR (punta de
flecha en B), hipointensa en T1 (flecha en C) y con realce heterogéneo tras la administracién de gadolinio IV en la secuencia T1 poscontraste, con saturacion de la grasa (punta
de flecha en D), compatible con mixoma. Se visualizan también las lesiones dseas en el fémur con realce difuso tras la administracién de contraste. E) Corte coronal de la TC
del fémur con ventana dsea, que muestra las lesiones 6seas con aumento de densidad y un patrén «en vidrio deslustrado» tipico de la displasia fibrosa (flechas pequefias).

F: fémur; STIR: Short Tau Inversion Recovery.

Discusion

Los mixomas intramusculares son tumores de partes blandas,
de crecimiento lento, generalmente indoloros, y tienden a presen-
tarse en los pacientes con sindrome de Mazabraud en los misculos
cercanos a los huesos mas afectados por la displasia fibrosa,
que suele preceder al desarrollo del mixoma por afos o incluso
décadas>*.

Varias hipétesis se han propuesto para explicar el sindrome de
Mazabraud incluyendo un origen histolégico comidn durante el de-
sarrollo embrionario, y las alteraciones en el crecimiento temprano
de los huesos y de los tejidos blandos. Recientemente se han iden-
tificado mutaciones en varios genes implicados en la proliferacién
celular, incluyendo el gen GNAS (20q13.2-13.3)°.

Los mixomas presentan baja atenuacién en la TC, en que parecen
lesiones quisticas. En la RM se presentan como masas intramuscu-
lares hipointensas en T1, hiperintensas en T2, y con realce tras la
administracién de contraste. En ocasiones se observa un anillo de
grasa perilesional y edema en los mdsculos adyacentes®*.

El tratamiento de los mixomas es el seguimiento de las lesiones
y/o reseccion local del tumor en lesiones sintomadticas o que crez-
can. En nuestro paciente se resecé la lesién de mayor tamafio, y se
decidié un manejo conservador del segundo tumor.

Conclusiones

El sindrome de Mazabraud es una asociacion infrecuente que
debe tenerse en cuenta en pacientes con tumores de partes blandas
y displasia fibrosa. Conocer este sindrome puede ayudar a realizar
un diagnéstico preoperatorio adecuado, y reducir la necesidad de
biopsias o cirugias innecesarias.
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