Sindrome de Mazabraud

Un nuevo caso en la literatura
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INTRODUCCION

* Sindrome de Mazabraud: enfermedad rara de curso indolente (< 100 casos publicados)

MIXOMAS INTRAMUSCULARES + DISPLASIA FIBROSA (MONOSTOTICA vs POLIOSTOTICA)

* Diagnéstico: RMy TAC
 Tratamiento: quirurgico si sintomas compresivos o fracturas patologicas. Médico con bifosfonatos de 29
generacion si existe dolor secundario a la displasia fibrosa

OBIJETIVOS

Revision bibliografica sobre el sindrome de Mazabraud a partir de paciente diaghosticada en nuestro servicio

MATERIAL Y METODOS

* Mujer, 46 anos. No AMQ de interés
* Bultoma en tercio distal pierna izquierda, region externa =2 en ECO imagen heterogénea 3.3x2cm = RM tumor
en soleo con criterios de agresividad =2 en biopsia patron mixoide = Exéresis 2 AP MIXOMA INTRAMUSCULAR
* 9 anos después bultoma tercio inferior muslo derecho + Rx soluciones quisticas femur tibia y pelvis =2 ITC trauma
e RM: MIXOMAS MUSLO DERECHO

+ TAC: DISPLASIA FIBROSA AMBOS FEMURES >INDROME DE MAZABRAUD

RESULTADOS

Tras dos anos de seguimiento, la paciente tan solo presenta aumento del tamano de una tumoracion del muslo
derecho (caracter benigno) y no presenta malignizacion ni fracturas patologicas derivadas de la displasia fibrosa

CONCLUSIONES

El sindrome de Mazabraud es una enfermedad rara, aunque su frecuencia esta probablemente subestimada. Es

importante conocer este sindrome de cara a evitar biopsias y pruebas diagnosticas cruentas en los pacientes que lo
sufran. Ademas, es importante realizar un seguimiento de estos casos para controlar el crecimiento de las lesiones y
las posibles complicaciones que se deriven de éstas: malignizacion de la displasia fibrosa, las fracturas patologicas
o las molestias locales derivadas del crecimiento de los mixomas
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