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症 例 報 告

は じ め に

　Mazabraud症候群（Mazabraud's�syndrome：以下，
MS）は，線維性骨異形成（fibrous�dysplasia：以下，
FD）と筋肉内粘液腫（intramuscular�myxoma：以下，
IM）を合併する稀な疾患である．FDは稀に悪性転化
をきたすことがあり，特にMSに合併する場合にはそ
の頻度が高いとされている．また，近傍に粘液腫が存
在することによって骨折などの合併症を生じることも
あるため，定期的な経過観察が必要と考えられる．
　今回われわれは，多発 FDに対する画像検査中に発
見された筋内腫瘤を生検，IMと診断されたことから
MSと診断した 1例に関し若干の文献的考察を加えて
報告する．

症 例

　患者：73歳，男性．
　主訴：左大腿部皮下腫瘤．
　既往歴：膀胱癌，高血圧，糖尿病，脳梗塞，左外耳
道真珠腫．
　現病歴：X－10年頃に他院で大腿骨および脛骨の

FDと診断され，年 1回の経過観察を受けていたが，
X－1年 11月に終診となっていた．同年，FDフォ
ロー目的で撮影した骨盤部MRIにて左大腿中間広筋
内に腫瘤性病変を指摘され，精査加療目的に X年 4
月当科を受診した．
　初診時身体所見：触診で腫瘤を触知せず．圧痛や神
経症状なし．股関節，膝関節の運動制限なし．
　血液検査所見：特記事項なし．
　MRI 画像所見（図 1）：中間広筋内に 32×22×
55 mm，T1強調像にて低信号，T2強調像にて高信
号，内部は均一で薄い隔壁を持つ分葉状の腫瘤性病変
を認めた．上下周囲の筋肉に浮腫性変化がみられた．
腫瘍に隣接した大腿骨内に皮質を膨隆する腫瘤性病変
を認め，既存の FDと考えられた．同様の所見を恥骨
や脛骨にも認めた．
　病理組織学的検査（図 2，3）：エコーガイド下に
バードモノプティ®を用いて針生検を行った．病理組
織像にて筋線維束の間に線維性結合組織が介在し，そ
の周囲にアルシアンブルー染色で陽性を示す粘液貯留
を認めた．
　経過：病理学的検査結果より，中間広筋内の IMと

偶発的に発見した筋肉内粘液腫の存在から Mazabraud 症候群を�
疑った 1 例
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図 1　MRI T2W（矢状断）
中間広筋内の腫瘍と近傍の大腿骨に FDを認める．腫瘍の周囲の筋肉に浮腫状変化を伴う．

図 2　病理組織画像（×40）
筋線維束の間に線維性結合組織が介在し，粘液貯留を認める．

 〈電子版カラー掲載〉

図 3　病理組織画像（×40）
貯留粘液はアルシアンブルー陽性を示す．

 〈電子版カラー掲載〉
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診断した．近傍に FDを認めることからMSと診断し
た．IMの切除について説明したが，症状がないこと
から，手術は希望されず経過観察の方針となった．
FDについては他院整形外科での通院は終了となって
いたが，悪性転化の可能性があることから，他院に情
報提供を行い，今後も定期的に経過観察する方針と
なった．

考 察

　Mazabraud症候群は 1926年に Henschen1）が初め
て報告し，1967年にMazabraud2）�により提唱された
線維性骨異形成と筋肉内粘液腫を合併する稀な症候群
である．40 ～ 60代の女性に多くみられ，大腿部や臀
部に好発する．IM，FDはそれぞれが近傍に発生 3）

し，いずれも多発することが多く，FDがMSに先ん
じて発見されることが多い．
　FDは良性の線維性骨病変であり，骨組織が線維性
骨組織に置き換わる疾患である．若年発症例が多く，
20％が頭頸部に発生するとされる 4）．Ramseyら 5）は
FDを 3型に分類し，Type1の単骨性が最も多く 6），
Type2は多骨性，Type3は内分泌異常や皮膚症状を
伴う病変で，MS合併例の FDはこの Type3に分類さ
れる．多発 FD，カフェオレ斑，内分泌機能亢進など
の症状を伴うMcCune-Albright症候群も Type3に
含まれる．いずれも GNAS1遺伝子が関与している 7）．
　診断には CTやMRIが用いられるが，神経の評価
にはMRIが有用である 8）．良性であり症状のない場
合はビスフォスフォネート内服など保存加療を選択さ
れることも多いが，進行例は神経症状や病的骨折など
を生じることがあり，病状によっては外科治療も考慮
される 9）．0.4 ～ 4％と稀ではあるが悪性転化の報告が
ある．
　これと比較し，MS合併例の FDでは 80％が多発例
であり，特に下肢に好発する．悪性転化率は 8.3％と，
通常の FDと比して高い 10）．
　IMは発症率が 100万人に 1人とされる稀な疾患で
あり 11,�12），中高年女性に多く，大腿部や臀部に好発す
る．孤立性が多いが，MS合併例では約 80％が多発す
る 13）．MRIでは T1強調像で低信号，T2強調像で高
信号を呈し，境界明瞭な腫瘤として描出される．周囲
筋に浮腫様変化を伴うことがあるが，これは腫瘍によ
る圧迫変化であり浸潤ではない．画像所見のみでは粘
液肉腫との鑑別が困難であり，生検が必須である 14,�15）．
　IM自体は悪性転化せず，症状がなければ経過観察
でよい．腫瘍による神経圧迫の症状や病的骨折などが
ある場合には手術が検討される．切除は被膜に沿った

辺縁切除で十分とされ，MRIで示される浮腫域を含
める必要はないとの報告がある 16）．FDと IMの近接
が確認されればMSの診断は比較的容易であり，不必
要な検査を避ける助けとなる 17）.
　本症例ではMRIで FDと IMの併存が確認され，
MSを疑い低侵襲な針生検を行った．IMは細胞密度
が低く粘液成分が主体であるため，検体が不十分な場
合には部分生検や辺縁切除を検討する必要がある．
　本症例では FDに対する経過観察が途絶していた
が，MS合併例では悪性転化リスクが高いため，情報
提供によりフォローアップを再開できた．

結 語

　稀なMazabraud症候群の 1例を経験した．FDと
IMの併存が画像上確認されれば診断は比較的容易で
あるが，粘液肉腫との鑑別のためには生検が必要であ
る．いずれも良性病変であり，症状がなければ経過観
察も選択肢となるが，FDは通常より悪性転化のリス
クが高いことが知られている．腫瘍増大や病的骨折の
リスクを含め，患者と十分に情報共有したうえで治療
方針を決定することが重要である．
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