Sindrome de Mazabraud.
Presentacion de un caso clinico y revision de la literatura

Mazabraud's Syndrome.
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Resumen. El sindrome de Mazabraud se define como la asocia-
cion de una tumoracion de partes blandas, el mixoma intramus-
cular, y un tumor 6seo, la displasia fibrosa. Se realiza una revi-
sion bibliografica de los casos publicados en la literatura, desde
que en 1957, Mazabraud acufi6 esta asociacion como sindro-
me. El caso clinico corresponde a un varén de 43 afios de edad
con antecedentes de nddulo frio tiroideo, pigmentacion
nea y lesiones Gseas en pelvis y tercio proximal fémur derecho,
que acudio a la consulta por presentar una tumoracion de par-
tes blandas a nivel del muslo derecho de unos meses de evolu-
cion. Tras realizar biopsia de la misma se diagnostico de mixo-
ma intramuscular. El paciente se intervino quirdrgicamente
practicandose reseccion amplia de la lesion. Hasta la fecha el
enfermo no ha presentado recidiva de la lesién de partes blan-

cuta-

Summary. Mazabraud's syndrome is the association of a soft-
tissue tumor, intramuscular myxonma and a bone tumor,
fibrous dysplasia. We review the literature since Mazabraud,
in 1957, described this syndrome. We report a 43 years male
who consulted for a soft-tissue mass in the rightthigh. He also
had bone lesions in pelvis and right femur, that were diagnos-
ted of fibrous dysplasia. We made a biopsy of sot-tissue tumor
and it was diagnosed of intramuscular myxom. The patient
was operated and the mass was removed. Till now, there is no
recurrence of the myxom and there is no malignant degene-
ration of the fibrous dysplasia.

das, y la displasia 6sea no ha sufrido transformacion maligna.

Introduccion. El sindrome de Maza-

braud se define como la asociaciéon de una

tumoracion de partes blandas, el mixoma

intramuscular, y un tumor 6seo, la displasia

brosa. EI mixoma cuando aparece asociado
aladisplasia fibrosa suele ser mltiple (1,2),
mientras que la displasia fibrosa puede ser
mono o poliostética. Tras redizar una revi-
si6n bibliografica hemos encontrado en la
literatura un total de 35 casos de este sindro-
me desde su descripcién en 1957 por
Mazabraud, incluyendo la primera referencia
hecha por Henschen en 1926 sobre esta rara
asociacion (1-8).

Caso clinico. Se presenta €l caso de un
varén de 43 afos de edad que acude a
Servicio de Cirugia Ortopédica del
Hospital General de Elda, por presentar
una tumoracion de partes blandas en la

region posterior del muslo derecho de apro-
ximadamente 6 meses de evolucién.

Como antecedentes personales € pacien-
te presentaba un nédulo frio tiroideo (que
estaba diagnosticado mediante PAAF como
hipoplasia difusa, sin malignidad), una pig-
mentacion cutanea y lesiones osteoliticas en
los huesos de la pelvisy en € tercio proximal
fémur derecho, displasia fibrosa poliostética.

En la exploracién clinica se aprecié una
tumoracion ovoideade unos 10x6 cm de di&
metro, localizada a nivel compartimento pos-
terior dedd muslo derecho. A la palpacion, la
masa era indolora, de consistencia blanda, no
pulsatil y no estaba adherida a ningtin plano,
ni profundo ni cutaneo. No existia circula-
cién colateral enlazona. No se pal paban ade-
nopatias inguinales y los pulsos, tanto popli-
teo como tibia posterior y pedio, estaban
presentes y eran simétricos. La exploracion
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sensitivo-motora de la extremidad
era normal. Los estudios de hemo-
grama, bioquimica y coagulacidn
fueron normales, a excepcion de un
ligero aumento de la VSG que no
fue valorable.

Parad estudio del caso se rediz6
una serie radiogréfica metastética,
gammagrafia, TAC, RNM y dos
biopsias. una PAAF bgo control
ecogréfico y una biopsia a cido
abierto, tanto de la masa de partes
blandas como de la lesién Gsea mas

accesble, anivel del tercio proximal del fémur

derecho.
;“W En e estudio radiogréfico (Fig. 1) se detec-
. taron las ya conocidas lesiones ogtedliticas en
lapedvisy en € tercio proximal del fémur dere-
ol - cho con multiples &eas radiollcidas (aspecto
\4,_,. $* v de pana de abgjas), con insuflacién del hueso
R y adelgazamiento de las corticales. Lagamma:
grefia (Fig. 2) mostrd una hipercaptacion difu-
: l‘ i sa en isquion-pubis hilatera y en tercio proxi-
v % ma de fémur derecho como expresion anor-

i R @

Fig. 2. Gammagrafia con hipercaptacion
difusa en isquion-pubis bilateral y 1/3
superior fémur derecho, expresion
anormal del estado metabdlico 6seo,
a nivel de la displasia fibrosa.

Fig. 1. Displasia fibrosa, con lesiones osteoliticas en pelvis y
tercio proximal fémur derecho, con mdltiples areas en pana!
de abejas, con insuflacion del hueso y adelgazamiento de la
cortical.

mal del estado metabolico Gseo, descartando
lesiones a otros niveles del esqueleto. LaTAC
(Fig. 3) mostraba la existencia de unatumora-
cién solida, homogénea, bien delimitada de
10x8x6 cm, locdizada en € tercio medio y
posterior del muslo, no existiendo infiltracion
de los grupos musculares contiguos ni afecta
cion 6sea. La RNM (Fig. 4) determind que
estaba limitada en su porcion externa por €
musculo vasto externo y medialmente por €
biceps femoral, que desplazaba € paguete vas-
culonervioso sin englobarlo; con sefid hipoin-
tensa en T1 e hiperintensa en T2, la imagen
era heterogénea e irregular; y descarté otras
lesiones de partes blandas en las extremidades
inferiores y region pélvica

Tras redizar € diagndstico de imagen se
practicO una PAAF bgo control ecogréfico,
siendo informada por los anatomopat6logos
de liposarcoma de bgjo grado. Ante este diag-
nostico, redizamos una biopsiaacielo abierto,
tanto de la masa de partes blandas como de la
lesién Gsea. El estudio anatomopatol égico nos
informé de proceso benigno con celularidad
muy laxa, cdulas estrelladas con escaso cito-
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de, sin signos de malignidad ni mitosis eviden-
tes. El diagndstico final de las lesiones fue de
mixoma intramuscular y de displasia fibrosa.

El paciente se intervino quirdrgicamen-
te practicandose reseccion amplia de la
lesion de partes blandas. La pieza fue remi-
tida a Departamento de Anatomia
Patolégica para su estudio histolégico defi-
nitivo, confirmando el diagnostico de
mixoma intramuscular.

Tras 2 afios de seguimiento no ha apareci-
do ningun signo o sintoma que haga pensar
en una recidiva de la tumoracién, ni tampoco
se han detectado signos de degeneracion sar-
comatosa de las lesiones Gsees en los estudios
radiogréaficos. La tltima RNM redizada infor-
ma de cambios postquirdrgicos en lazona que
ocupaba € mixoma, y ausencia de cuaquier
otra tumoracion de partes blandas.

Discusion. Laprimera referencia que apare-
ce en laliteratura en la que se asocia @ mixo-
ma con la displasia fibrosa |la rediza Henschen
en 1926. Desde entonces, y tras haber sido
descrita esta asociacion por Mazabraud en
1957, se han publicado casos esporédicos
dada la poca frecuencia de estas lesiones. El
mixoma intramuscular presenta una prevalen-
ciade 1 caso por millén de habitantes y afio
(9), mientras que los casos de asociacion con
la displasia fibrosa todavia son més infrecuen-
tes (3,6,7). El mixoma es més frecuente a par-
tir de la cuarta década de la vida, siendo raro
en pacientes jovenes y en nifios. El crecimien-
to de la lesién de partes blandas es lenta e
indolora (1), con un periodo de latencia clini-
co largo. No tiene una sintomatologia clara,
por lo que se suele diagnosticar entre la cuarta
y quinta décadas de lavida (2,3,9).

En cuanto a sexo existe un ligero predo-
minio por e femenino, hastaen el 70% (2),
y se desconoce s hay en esta patologia algin
patron hereditario o racial (1,9). La localiza-
---n del mixoma suele ser en e muslo (2),
aunque se han descrito también en el torax
(4); mientras que la displasia fibrosa suele
localizarse en las extremidades inferiores,
sobre todo en fémur y la pelvis (2).

La etiologia dd mixoma es desconocida
(2,5,9). Se ha relacionado con algin antece-
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dente traumatico, sin poderse confirmar la
relacion causa efecto (9). Algunos autores
defienden como origen de esta patologia una
ateracion de los fibroblastos (2). La displasia
fibrosa es una ateracién hamartomatosa del
hueso, y para agunos autores el mixoma
podria ser € resultado de cambios mecanicos
anivel de ese hueso, por lo que suele locdli-
zare en la proximidad del hueso més afecto
(1,6). De todos modos no se ha podido
demostrar una clara relacion entre estas dos
lesiones, y hasta e momento se desconoce
porgué existe esta asociacion (2).

Para llegar d diagndstico disponemos de
técnicas de imagen como los ultrasonidos, la
TACylaRMN; y técnicas cruentas como la
biopsiacon agujafinao labiopsiaacido abier-
to. En nuestro caso pensamos que es innecesa
rio e empleo de arteriografias ya que & mixo-
ma es una tumoracion con escasa vasculariza-
cion (9), y porque con laRNM se habialogra-
do un buen planteamiento topogréfico prequi-
rdrgico a ver lalocalizaciéon de la masa tumo-
ral y su relacion con los vasos femoraes (5).

El diagnostico diferenciad de esta tumora-
Cidn se deberaredizar con todas las lesiones de
partes blandas posibles: un hematoma, un abs-
ceso, un quiste sinovid intramuscular, un
schwannoma (10), y por su puesto, todos los
sarcomas de partes blandas de tipo mixoide: €
liposarcoma mixoide, que tiene un devado
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lugar ametastasis, el mixofibrosarco-
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domiosarcoma botrioide (1,2,9,10).

El tratamiento consiste en la |
reseccion amplia de la masa (2,5).
Algunos autores prefieren ser mas
conservadores en las lesiones
pequefias por tratarse de unalesion
benigna, y no redizar la reseccion

Fig. 3. TAC mostrando el mixoma como tumoracién sélida,

homogénea, bien delimitada, en tercio posterior del muslo
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derecho. No infiltracion grupos musculares contiguos ni

afectacion désea.

Fig. 4. RNM del mixoma. Tumoracién
sélida, bien delimitada afectando

al compartimento posterior del muslo
derecho, a nivel del tercio medio.
Desplaza sin infiltrar a los

vasos femorales.
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