
Mazabraud 증후군은 근육내 점액종과 섬유성 이형성증이

함께 나타나는 드문 양성질환으로 섬유성 이형성증은 대개

다골성( p o l y o s t o t i c )이다. 1926년 H e n s c h e n에 의해 처음 기술되

었고 1 9 6 7년 M a z a b r a u d가 두 질환은 우연이 아닌 연관된 질

환임을 강조하였다(1). 이 질환에 대한 국내 보고는 아직 없

어서 최근 경험한Mazabraud 증후군을보고한다.

증례 보고

3 3세 남자환자가 우측 전완( f o r e a r m )에 만져지는 무통성 종

괴 때문에 내원하였다. 이 종괴는 수년 전부터직경 1.0 cm 이

하의 작은 결절로만져지다가 최근 6개월동안 자라는양상을

보였다. 이학적 검사상 6 cm 크기의 부드럽고 움직이지 않는

연부조직 종괴가 우측 전완의 요골측에 촉지되었다. 환자는

피부의 색소침착이나 내분비 장애 등은 없었고 검사실 소견

도 모두 정상이었다. 

단순 X선 촬영상 연부조직 종괴 음영과 함께 인접한 요골

의 수질강 팽창과 간유리모양(ground-glass appearance)의 음

영이 관찰되었다(Fig. 1). 전산화단층촬영상 6 . 5×5 . 0×3 cm의

경계가 뚜렷한 저음영의 조영증강되지 않는 낭성 종괴가 요

골 근처 요골측수근신근(extensor carpi radialis muscle)내에보

였고 또다른 작은 저음영 병변이 바로 옆에서 관찰되었다

(Fig. 2). 인접한 요골은 수질강내 음영 증가와 함께 수질강

팽창이 보였고 상완골 원위부에도 같은 병변이 보였다. 전신

골스캔에서는 우측 요골, 상완골 뿐 아니라 두개골, 하악골,

좌측 상완골, 견갑골, 및 양측 중수지골에서 심한 섭취증가가

있었다(Fig. 3). 골스캔 섭취증가와 일치하는 부위의 단순 X

선 촬영 사진에서도 우측 요골에 보였던 병변과 유사한 섬유

성 이형성증을 시사하는 방사선학적 소견이보였다(Fig. 4). 

환자는우측 전완의 크고 작은 2개의 연부조직 종괴를절제

하였고 종괴는 근육내에 있었으며 피막화( e n c a p s u l a t a t i o n )된

상태로 회백색이었다. 주요 신경혈관 구조의 침범은 없었다.

종괴 내부에는액체로 찬 낭성 부분이 있었다. 현미경 소견상

풍부한 점액성 물질과 적은 수의 세포가 관찰되었다. 세포는

작고 과색소성의(hyperchromatic) 핵과드문 세포질로 이루어

졌으며 세포다형성(cellular pleomorphism), 유사분열( m i t o s i s ) ,

다핵거대세포(multinucleated giant cell)등은관찰되지 않았다.

종괴의가장자리에는 근육섬유가 있었다(Fig. 5). 확진을위해
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섬유성 이형성증과 동반된 근육내
점액종(Mazabraud 증후군): 1예 보고1
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Fig. 1. Plain radiograph of right forearm shows expansion of
medullary cavity with ground-glass lesion(arrows) in the radial
shaft, representing typical findings of fibrous dysplasia. There
is a soft tissue bulging mass adjacent to the proximal radius.
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함께 얻은 요골의 생검조직 소견은 전형적인 섬유성 이형성

증이었다(Fig. 6). 

고 찰

섬유성 이형성증은 국소적으로 골 어느 부분의 섬유결합조

직이 비정상적으로 증식되면서 미성숙 골편을 형성하는 질환

으로 단골성( m o n o s t o t i c )과 다골성(polyostotic) 형태로구분한

다. 전신적 양상의 질환과 동반될 수 있으며 특히 성조발증

(precocious puberty)과피부색소 침착이 있는 경우는 M c C u n -

Albright 증후군이라고 하며 근육내 점액종과 동반될 때는

Mazabraud 증후군이라고 한다. 섬유성 이형성증 부위에 함께

생길 수 있는 다른 골격 병변으로는 동맥류성 골낭종, 결합조

직형성 섬유종(desmoplastic fibroma), 다양한골육종 등이 있

다( 2 ) .

간엽(mesenchyme) 기원의 양성종양인 점액종은보통 근육

내에서발생하며 하지에 호발한다. 섬유성 이형성증과 동반되

는 Mazabraud 증후군에서는주로 다발성으로 나타난다. 이경

우 점액종과 동반되는 섬유성이형성증도 대부분다골성이다.

저자들의 증례에서는 다골성섬유성이형성증이 전 골간에걸

쳐 침범한 요골 바로 옆에 2개의 근육내 점액종이 있었다. 점

액종의 존재가섬유성이형성의 진행이나 질환의 경중에 영향

을 미치지는 않는다. 점액종은 양성질환으로, 전이하지 않기

때문에 단순 국소 절제로충분하다. Mazabraud 증후군에서생

천경아 외 : 섬유성 이형성증과 동반된 근육내 점액종

Fig. 2.Enhanced CT reveals a large, nonenhanced, water-den-
sity mass in the muscle adjacent to the radius. Another smaller
lesion(arrow) is also present laterally.

Fig. 4.Plain radiographs of the skull(A), the left shoulder(B), and both hands(C) show typical findings(arrows) of fibrous dysplasia. 
A B C

Fig. 3.Whole body bone scintigraphy shows markedly in-
creased activity in the right humerus, radius, left shoulder,
humerus, and both hands. In addition, there is increased activ-
ity in the skull and mandible.
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긴 점액종도 악성화 보고는 없으며 절제후 재발도 매우 드물

다(1). 환자는 보통 섬유성 이형성증의 존재를 알지 못하다가

점액종 검사를 위한 방사선 사진에서 진단되는데, 저자들의

증례에서도 환자가 호소한증상은단지 점액종으로 인한 종괴

촉지였다. 점액종이 크고 통증을 호소할 경우 점액조직을 갖

고 있는 악성 간엽성 종양, 특히 점액성 지방육종(myxoid li-

p o s a r c o m a )으로오인할수 있으므로 주의를요한다( 3 ) .

한편 섬유성 이형성증에서는 골육종( o s t e o s a r c o m a )으로의

악성화가 드물게 일어날 수 있으며 Mazabraud 증후군에서도

육종으로의 변형이 있었다( 1 ) .

섬유성 이형성증과 점액종의 인과관계는 아직까지 불분명

하지만 유전, 조직발생의 이상, 조직대사의 이상 등으로 설명

하며 많은 연구자들이 점액종을 섬유성 이형성증의 골외적

( e x t r a o s s e o u s )인 현상으로간주한다. 골 병변이 심한 곳에 점

액종이 발생하는 경향으로 보아 국소적인 기계적 자극이 원

인으로추정된다(4). 

점액종은C T나 M R상 경계가좋고물과비슷한정도의균일

한 음영또는신호강도를 보인다. 섬유성이형성증의 방사선학

적 소견은잘 알려져있으며C T나 M R검사를함으로써동반된

점액종과 섬유성이형성증을함께진단할 수 있고점액종의 정

확한해부학적위치와 골 병변및 신경혈관구조물과의관계를

파악할수 있다(5-6). 골스캔은Mazabraud 증후군에서섬유성

이형성증다골성형태를진단할수 있는간단한검사법이다( 7 ) .

다발성 근육내 종양이 골 병변과 연관되어 나타날 때는 드

물지만 Mazabraud 증후군을 감별질환에 포함시켜야하며, 특

히 방사선과 의사로서Mazabraud 증후군에 대한 사전지식이

있는 경우 섬유성 이형성증 환자에서 연부조직 종양이 동반

될 때 점액종과 유사한양상의신경섬유종, 지방종, 점액성지

방육종 등의 종양과의 감별이 용이롭다. 또한 근육내 점액종

이 있는 경우 섬유성 이형성증의동반 유무를 알기위한 골격

조사가필요한것으로생각한다.
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Fig. 5. Photomicrograph of the tumor shows a paucity of cells,
abundance of mucoid materials and almost complete absence
of vascular structures. At the periphery, the tumor merged in-
to surrounding edematous, atrophic muscle tissue.

Fig. 6.Photomicrograph of the radius shows C-shaped lamella
bone formation without prominent osteoblastic rimming.



천경아 외 : 섬유성 이형성증과 동반된 근육내 점액종

─ 9 7 8 ─

J Korean Radiol Soc 1999;40:9 75-9 7 8

F i b rous Dysplasia Associated with Intramuscular 

My xo m a ( M a z a b ra u d’s Sy n d rome): A Case Re p o r t1
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M a z a b r a u d’s syndrome, the etiology of which is unknown, is a rare benign disease, characterized by the as-

sociation of intramuscular myxoma and fibrous dysplasia of bone, usually polyostotic. We describe a case of

M a z a b r a u d’s syndrome in which with two intramuscular myxomas of the forearm were associated with

polyostotic fibrous dysplasia.
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