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Sindrome de Mazabraud. Asociacién poco
frecuente de mixoma intramuscular y
displasia fibrosa

Mazabraud’s syndrome, an uncommon
association of intramuscular myxoma with
fibrous dysplasia

Sr. Director:

Presentamos el caso de un paciente varon de 87 afos,
con antecedentes de lesiones 6seas en el humero, clbito
y radio, que consultd por una tumoracion dura e indolora
en la cara dorsal de antebrazo derecho, que habia crecido

Figura 1 Radiografia simple. Ligera insuflacion y disminucion
de densidad 6sea, con adelgazamiento endostico cortical del
humero medio y distal y radio proximal (flechas negras), junto
a efecto de masa o abultamiento de partes blandas en el ante-
brazo derecho proximal (flecha blanca).

discretamente en los Gltimos meses. La radiografia simple
mostraba un abultamiento en la parte proximal del ante-
brazo derecho. Ademas, tanto en el himero distal como en
el clbito y radio proximales se observaba una disminucion
de la densidad 6sea, con una ligera insuflacion y adelgaza-
miento cortical por remodelacion endostal, y una alteracion
del contorno del hueso (fig. 1). Una ecografia posterior mos-
tro 2 lesiones intramusculares en el antebrazo proximal,
bien definidas, ligeramente heterogéneas, predominante-
mente hipoecogénicas, con buena transmision posterior e
imagenes lineales hiperecogénicas compatibles con septos
(fig. 2). La RM determind que estas lesiones correspondian a
tumoraciones intramusculares solidas en el grupo muscular
externo del antebrazo proximal, independientes entre si y
bien definidas, con sefal hipointensa en T1 y marcadamente
hiperintensa en T2. Tras la administracion de contraste
endovenoso mostraban un realce septal y periférico. Ade-
mas, en el hiumero distal y el cubito y radio proximales
se observaban lesiones intramedulares, bien delimitadas,
de localizacion diafisaria y metafiso-diafisaria, hipointensas
en T1, ligeramente hipointensas en T2 y con realce tras la
administracion de gadolinio (fig. 3). La integracion de los
datos clinicos y radiolégicos hacia sospechar de una displasia

Figura2 Ecografia. Se muestra una lesion intramuscular en el
grupo extensor del antebrazo, bien definida, con ecogenicidad
heterogénea preferentemente hipoecogénica y buena transmi-
sion posterior (flechas negras).
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fibrosa poliostdtica asociada a mixomas intramusculares, El sindrome de Mazabraud es una asociacion infrecuente
entidad conocida como sindrome de Mazabraud. Dado el de la displasia fibrosa con mixomas intramusculares’. El
alto grado de certeza diagnostica no se realizod biopsia de mixoma intramuscular, tumor benigno poco frecuente, suele
las lesiones de partes blandas, y se optd por seguimiento ser multiple cuando coexiste con la displasia fibrosa, mien-
evolutivo. tras que la displasia fibrosa puede ser mono o poliostética. La

Figura 3  Resonancia Magnética. a) Secuencia axial TSE T2. Las masas intramusculares (isointensas al musculo en secuencia T1
no mostrada), muestran un marcado aumento de sefal, cercano al liquido (flechas blancas). En su periferia se observan bandas de
senal intermedia (flecha negra). b) Secuencia axial T1-SPIR-Gadolinio. Muestra realce heterogéneo de las lesiones musculares, de
predominio periférico y morfologia septal (flechas negras). c) Secuencia sagital T2. Las lesiones del clbito (isointensas al mUsculo
en secuencia T1 no mostrada) tienen sefal ligeramente hiperintensa y estan rodeadas de un halo hipointenso (flechas blancas). d)
Secuencia sagital T1-SPIR-Gadolinio. Moderado realce de las lesiones sugestivas de displasia fibrosa (flechas negras).
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displasia puede preceder al desarrollo del mixoma en afos,
por lo que el sindrome suele diagnosticarse en el momento
de la presentacion del mixomaZ.

La displasia fibrosa se diagnostica en adolescentes o en la
edad adulta temprana. La complicacion mas seria de la dis-
plasia fibrosa es el osteosarcoma, que es raray normalmente
ocurre en menos del 1% de los casos®*. Puede ser monosto-
tica, que representa el 80% de todos los casos, y poliostotica.
En la forma monostédtica las localizaciones mas frecuentes
incluyen las costillas, el fémur, la tibia, la mandibula, el cra-
neo y el himero, mientras que en la forma poliostotica se
afectan con mayor frecuencia el craneo y los huesos facia-
les, la pelvis y el hombro, y se asocia con frecuencia con
fracturas y deformidades graves®.

La displasia fibrosa suele ser un hallazgo incidental en el
estudio por imagen y, generalmente, no requiere estudios
adicionales. Radiolégicamente se presenta como lesiones
intramedulares, expansivas y bien definidas®. El contorno
cortical liso esta siempre conservado. La lesion muestra
un incremento de la densidad interna (en vidrio esmeri-
lado), y es menos frecuente que se visualice como una
lesion radiolucente o esclerosa. Los margenes suelen ser
bien definidos y ocasionalmente escleréticos’®. Los hallazgos
por RM son variables; suele ser hipointensa en T1, mien-
tras que en T2 presenta una intensidad de senal variable
(la intensidad de sefal intermedia y heterogénea también
esta descrita). El realce es heterogéneo. En la gammagra-
fia con tecnecio se observa un aumento de la captacion del
isotopo, que puede ser (til para tipificar la afectacion como
poliostotica.

Los mixomas intramusculares suelen ser lesiones Unicas
de crecimiento lento e indoloro. Su periodo de latencia
clinico es largo, por lo que suelen diagnosticarse entre la
cuarta y quinta décadas de la vida, y son raros en pacientes
jovenes y en ninos. La localizacion tipica es el musculo car-
diaco, aunque se han descrito en otras localizaciones como
el tejido aponeurdtico o el hueso®. Si el dolor es invalidante
o el tumor alcanza un gran tamano debe ser extirpado®®. En
la radiografia simple se observan como una masa de partes
blandas poco definida sin calcificaciones asociadas. En la TC
son masas bien circunscritas e hipodensas. En ecografia, son
hipoecoicas y bien definidas con vascularizacion escasa’. La
RM es la técnica de imagen mas Util para distinguir los mixo-
mas de otras masas. Son lesiones de contorno bien definido,
intensidad de sefal precontraste homogénea, similar al
liquido tanto en T1 como en T2 y STIR, y realce heterogéneo,

entre leve y moderado, generalmente moteado, que puede
predominar en la periferia®. Este patron de realce con
contraste es Util para distinguir los mixomas de las lesiones
avasculares como los quistes sinoviales intramusculares,
hematomas o abscesos, con los que comparte caracteristi-
cas de senal en las secuencias sin gadolinio. La presencia de
un anillo perilesional de grasa en las secuencias potenciadas
en T1, visible en el 65-90% de los casos, y el incremento de
senal por edema del musculo adyacente en las secuencias
T2, son datos muy caracteristicos del mixoma intramuscular
que ayudan a diferenciarlo del liposarcoma mixoide, con el
que se confunde con frecuencia. En el diagnéstico dife-
rencial se incluyen otros tumores de partes blandas
como el schwannoma, mixofibrosarcoma, leiomiosarcoma
mixoide, condrosarcoma mixoide de partes blandas y el
rabdomiosarcoma botriodes®.
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