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RESUMEN

La sinovitis vellonodular pigmentada
(SVNP) de la rodilla es una enfermedad
benigna pero localmente agresiva de
proliferacién sinovial que se presenta en
patrones de crecimiento velloso nodular y
difuso localizado. Sigue siendo de causa
desconocida, pero hay hipdtesis que
sugieren causas inflamatorias y
neoplasicas. El objetivo de este estudio es
actualizar los referentes tedricos sobre la
sinovitis vellonodular pigmentada (SVNP)
de la rodilla. Se realizd6 una busqueda
sistematica de investigaciones recientes en
bases de datos de Elsevier, Pubmed vy
Scopus de articulos publicados entre el
2016 al 2020, de idioma inglés y espafiol. Se
excluyeron ensayos clinicos, metaanalisis,
reportes de casos y estudios de andlisis de
datos. La finalidad de esta revisidon es
proporcionar las herramientas y claves
diagnosticas para la identificacion oportuna
de la patologia.

PALABRAS CLAVE: sinovitis vellonodular
pigmentada, tratamiento, diagndstico,
artroscopia, radioterapia.

ABSTRACT

Pigmented villonodular synovitis (PVNS) of
the knee is a benign but locally aggressive
disease of synovial proliferation that
presents in localized diffuse and nodular
villous growth patterns. It remains of
unknown cause, but there are hypotheses
that suggest inflammatory and neoplastic
causes. The objective of this study is to
update the theoretical references on
pigmented villonodular synovitis (PNV) of
the knee. A systematic search of recent
research was carried out in Elsevier,
Pubmed and Scopus databases of articles
published between 2016 and 2020, in
English and Spanish. Clinical trials, meta-
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analyzes, case reports, and data analysis KEYWORDS: sinovitis vellonodular
studies were excluded. The purpose of this pigmentada, tratamiento, diagndstico,
review is to provide the tools and diagnostic artroscopia, radioterapia.

keys for the timely identification of the

pathology.

INTRODUCCION

La sinovitis nodular vellosa pigmentada es una enfermedad relativamente rara, cuya incidencia
en la poblacion se define como unos pocos casos por millén (1). Fue descrito por primera vez
por Chassignac en 1852. En la literatura mundial, se utilizaron inicialmente los términos
xantoma, xantogranuloma, artritis vellosa. El término sinovitis villonodular pigmentada fue
introducido por Jaffe en 1941 y los criterios diagndsticos definidos en su trabajo todavia se
utilizan en la actualidad (2). Granowitz et al, amplié la terminologia, distinguiendo las formas
localizadas y difusas de otras lesiones sinoviales. Recientemente, la Organizacién Mundial de
la Salud ha definido SVNP y tumor de células gigantes como términos equivalentes (3).

Basado en observaciones histopatoldgicas, Jaffe sugiriéd que independientemente de la forma
y el lugar de ocurrencia, este es el mismo proceso inflamatorio leve. Sin embargo, actualmente
esta unidad esta clasificada como enfermedades proliferativas de tipo tumoral (1,3). La
investigacion contemporanea y las observaciones clinicas sugieren que esta enfermedad tiene
caracteristicas y bases patoldgicas completamente diferentes a la inflamacion.

La incidencia estimada oscila alrededor de 1,8 por millon. Suele ser monoarticular y afecta a
grandes articulaciones. La rodilla es el sitio mas afectado (28% -70%), pero a menudo se
observan casos en cadera, tobillo, hombro y codo (1). La enfermedad se presenta en dos
formas, localizada o difusa, y ambos tipos tienen un aspecto similar: una membrana sinovial
caracterizada por inflamacidn y presencia de depdsitos de hemosiderina. Microscdpicamente,
se caracteriza por la presencia de macréfagos cargados de lipidos, células gigantes
multinucleadas, depdsitos de hemosiderina y proliferaciéon de fibroblastos y células
estromales. la forma localizada se caracteriza por lesiones nodulares discretas o pediculadas
(1,2,3). A su vez, la variante difusa es la presentacién mds comun, involucrando tejidos
intraarticulares; puede tener extensidn extraarticular, comportandose como un proceso
cronico.

El objetivo de esta investigacion es proporcionar una revision actualizada de los conceptos mas
importantes de la enfermedad, sobre definicidn, fisiopatologia, etiologia, manifestaciones
clinicas y las investigaciones sobre diagndstico y tratamiento comunmente utilizados. La
revision tedrica brinda orientacidn a los médicos para identificar pacientes con masas de rodilla
y ayudar a determinar qué pacientes tienen un mayor riesgo de secuelas discapacitantes en
comparacion con un diagnodstico erréneo.

MATERIALES Y METODOS
Se realiz6 una busqueda bibliografica en PubMed y Scielo el 20 de octubre del 2020. Se
incluyeron estudios de revisidn narrativa o sistematica sobre sinovitis vellonodular pigmentada
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escritos en idioma inglés o espafiol de los ultimos 10 afios de publicacién, del 1 de enero del
2010 al 31 de diciembre del 2020. Se excluyeron los articulos sobre cartas a los editor y
memorias de congresos. Se proyectd un total de 35 articulos, de los cuales se seleccionaron 15
investigaciones completas. De estos, 20 articulos no eran elegibles, ya que no contenian
descripcidn de epidemiologia, etiologia, fisiopatologia o evaluacién diagndstica y, por lo tanto,
se excluyeron. Lo que resultd en un total de 15 estudios incluidos.

RESULTADOS

La sinovitis villonodular pigmentada (SVNP) se refiere a un subtipo de tumores de células
gigantes tenosinoviales que afectan de manera difusa el revestimiento de tejidos blandos de
las articulaciones y los tendones (1). La patologia afecta con mayor frecuencia las articulaciones
de la rodilla, la cadera y el tobillo y tiene un inicio insidioso, y los sintomas suelen estar
presentes durante afios antes del diagndstico (2). Ademas, es mas agresiva en comparacion
con el otro subtipo principal de tumores de células gigantes tenosinoviales, el tumor de células
gigantes de la vaina del tenddn. Segun un informe de 1980, la SVNP afecta aproximadamente
a 9.2 nuevas personas por millén en los Estados Unidos cada afo. Incluso después del
tratamiento, la tasa de recurrencia de varia de 14 a 55% (3).

Etiologia

Se ha demostrado que la sinovitis villonodular pigmentada tiene componentes neoplasicos. Las
translocaciones del cromosoma 1p13 estan presentes en la mayoria de los casos de PVNS con
el efecto final de la sobreexpresién del factor estimulante de colonias 1 (CSF1). A medida que
el CSF-1 se sobreexpresa, se forman grupos de células aberrantes para crear areas focales de
hiperplasia de tejidos blandos en las células sinoviales que recubren las articulaciones (3).

Epidemiologia

Debido a suinicio lento, se ha demostrado que la mediana del tiempo del diagndstico definitivo
desde el inicio de los sintomas hasta el diagndstico definitivo es de 18 meses. Hay datos
contradictorios con respecto a la distribucion por sexo de la sinovitis villonodular
pigmentada. Algunos estudios sugieren que los géneros masculinos y femeninos se ven
afectados por igual, mientras que otros sugieren que las mujeres estan ligeramente mas
predispuestas, pero solo en el contexto de una enfermedad localizada (3,4). Se ha demostrado
sistematicamente que la sinovitis villonodular pigmentada tiene una incidencia mas baja en la
poblacién pediatrica. Como resultado, se diagnostica errdneamente con mas frecuencia en los
nifios (Marshall A 2020).

Histopatologia

El examen histopatoldgico se reconoce como el estandar de oro para el diagnéstico final de la
SVNP. La membrana sinovial en la SVNP contiene células mononucleares, células gigantes
multinucleadas, macroéfagos cargados de hemosiderina y células espumosas (1). El hallazgo
histoldgico de laminas de células estromales mononucleares en proliferacidon profundas hasta
el revestimiento sinovial es un requisito previo para el diagndstico de la enfermedad (3). Estas
células contienen marcadores histiociticos y se identifican por su forma redonda, citoplasma
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eosinofilico y nucleo redondo grande. Las células mononucleares en proliferacién son las
células responsables de la produccidn de la sinovial vellosa caracteristica. Macroscdpicamente,
la apariencia sinovial varia desde nddulos marrones gruesos (debido a la hemosiderina) a
vellosidades alargadas (debido a hiperplasia vellosa) (Fatek et al 2018, Marshall A 2020).

A medida que avanza la enfermedad, se ha demostrado que la celularidad y vascularizacion
sinovial es reemplazada gradualmente por fibrosis. A medida que se produce un sangrado
repetido en la articulacion, la hemoglobina se degrada para formar grandes depdsitos de hierro
en los tejidos circundantes. El parénquima cargado de hemosiderina resultante es un reflejo
directo de la hemartrosis recurrente en pacientes con SVNP (Fatek et al 2018, Marshall A 2020).

Manifestaciones clinicas

Los pacientes suelen presentar sintomas de edema difuso, dolor, bloqueo y otras
manifestaciones relacionadas con erosiones/cambios degenerativos del cartilago. Esta
presentacion inespecifica suele provocar un retraso en el diagndstico (3). La patologia tiene
caracteristicas definitorias en resonancia magnética; sin embargo, el diagndstico definitivo
depende de la interpretacion histolégica de la muestra sinovial. Pocos procesos pueden imitar
SVNP y se ha informado que la tuberculosis se presenta de manera similar. Histolégicamente,
se verd deposito de hemosiderina, células gigantes multinucleadas y macréfagos cargados de
lipidos (Fatek et al 2018, Marshall A 2020).

Evaluacién imagenoldgica

Debido a los sintomas inespecificos de la SVNP, es muy dificil diagnosticar la enfermedad lo
antes posible. El rendimiento de las imagenes de rayos X y tomografia es una falta de
especificidad, y la resonancia magnética nuclear (RMN) juega un papel importante en el
diagndstico inicial de la patologia (1). Las radiografias en pacientes pueden ser normales o
mostrar una combinacion de derrame y erosién ésea extrinseca con espacio articular normal y
mineralizacidn (2). Aproximadamente del 26 al 32% de los pacientes con afectacion de la rodilla
presentaran erosiones bien definidas con margenes esclerdticos que afectardn a ambos lados
de la articulacion, un hallazgo menos frecuente en la rodilla en comparacién con otras
articulaciones y que se teorizé que se debe a la gran capacidad de la capsula. Una minoria de
casos, el 6%, presentard calcificaciones (Fatek et al 2018, Marshall A 2020). La evaluacién por
resonancia magnética captura la forma difusa como un engrosamiento sinovial similar a una
placa nodular. La forma localizada aparece como una masa de tejido blando bien definida con
margenes lobulillares, tipicamente en la grasa de Hoffa (6).

La RMN muestra hallazgos caracteristicos como baja seial de la secuencia ponderada en T2,
que es tipica de la SVNP. Por lo tanto, para pacientes con inflamacién articular repetida, dolor,
limitacion de la movilidad articular y derrame articular, se recomienda realizar un examen de
resonancia magnética para evitar diagndsticos errédneos y retrasos en el diagndstico. La
exploracion por resonancia magnética preoperatoria es util para identificar la lesion
extraarticular y evitar la escisién incompleta del tumor que conduce a la recurrencia de la
enfermedad (6).
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La SVNP es iso o hipointensa al musculo esquelético en las imagenes ponderadas en T1y T2
con realce heterogéneo y puede erosionar el hueso. La caracteristica mas distintiva es la
identificacion de la floracion. El artefacto floreciente, también conocido como artefacto de
susceptibilidad, se produce debido a la presencia de hemosiderina en el tumor (6). La
hemosiderina induce cambios en el campo magnético que hacen que la lesién parezca mas
oscura y mas grande en las secuencias de eco de gradiente en comparacion con las imagenes
tradicionales de eco de espin T1y T2 (Evenski A 2019, Marshall A 2020, Matar H 2019). La baja
intensidad de la sefial en T2 en combinacién con un artefacto floreciente es esencialmente
patognomonica de la sinovitis nodular focal. La hemartrosis recurrente debida a hemofilia
puede simular PVNS en la RMN; sin embargo, la enfermedad se descarta facilmente mediante
una evaluacion clinica (8).

Tratamiento

La escision completa de todas las lesiones es el tratamiento estandar para la sinovitis
vellonodular pigmentada de la rodilla. En el ambito clinico, se han aplicado cirugias abiertas,
artroscopicas o una combinacién de ambas. Para la SVNP localizada, la escision simple del
tejido sinovial enfermo se considera el estandar de oro y puede lograr una tasa de recurrencia
del 0%, el seguimiento mds largo de 7 afios (1).

La sinovectomia abierta asistida por artroscopia para el tratamiento de la SVNP localizada
también es un estilo de tratamiento alternativo. Sin embargo, Marshall A (Marshall A
2020) informd que la mini sinovectomia abierta artroscépica, cirugia abierta y la cirugia
artroscopica tuvo una alta tasa de recurrencia del 58%, 36% y 50%, respectivamente.
Dwidmuthe S (9) informd que el uso de sinovectomia artroscdpica en pacientes con lesiones
extraarticulares de SVNP difusa, donde 38 pacientes tuvieron un mal prondstico con un
seguimiento promedio de 3,63 afios. La causa de la alta tasa de recurrencia del tratamiento
artroscopico puede ser la afectacidn articular extensa y la diseminacion extraarticular y se
recomienda que los pacientes con la forma difusa sean tratados con sinovectomia
abierta. Rodriguez-Merchan E (8) informaron de una menor tasa de recurrencia de la
artrotomia en comparacién con la artroscopia (25% frente a 69%). Por lo tanto, algunos autores
creen que la artrotomia abierta y la sinovectomia completa es el tratamiento quirdrgico
estdndar para la variante difusa de la rodilla.

En la actualidad el tratamiento de la SVNP difusa adopta la via de la radioterapia externa
postoperatoria, aunque no existe consenso sobre la dosis total. Park et al (10)cubrieron que el
efecto de la radioterapia de dosis baja sobre 20 Gy era similar al de la dosis moderada
(alrededor de 35 Gy). Berger et al (11) informaron que 7 pacientes fueron tratados con una
dosis total de radioterapia posoperatoria de 30 a 50 Gy, seguidos durante 29 meses sin
recurrencia ni reacciones tardias a la radiacién. Horoschak et al (12)creian que el uso de una
dosis de radiacién de 34 a 36 Gy puede lograr una mejor tasa de control local. Por lo tanto,
sugirié que se usaran 36 Gy como dosis fraccionada convencional.

Por lo tanto, se considera que, para las lesiones relativamente benignas, como PVNS, dosis
bajas y moderadas de radioterapia posoperatoria pueden lograr una tasa de control local
satisfactoria, y la funcién de la extremidad después de la radioterapia no se ve afectada. En
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esto En este caso, tras la segunda operatoria se realizd al paciente radioterapia con dosis
moderada de 30 Gy. Hasta ahora, no hay recurrencia ni complicaciones tardias de la
radioterapia como limitacion del movimiento de la rodilla (10,12). Por lo tanto, se ha
confirmado que una dosis moderada de radioterapia de haz externo posoperatoria es factible
para reducir la tasa de recurrencia.

DISCUSION

La sinovitis vellonodular pigmentada de rodilla es una enfermedad poco comun. Se ha
estimado que la prevalencia es de 1,8 casos por milléon de habitantes (1). En la actualidad sigue
siendo un desafio diagndstico y terapéutico en todo el mundo, todas las articulaciones pueden
estar afectadas, pero la rodilla es la mas comun. Cuando afecta la rodilla se presenta con dolor
y edema de larga duracion. Por lo general, no se informa de lesiones importantes (3). Afecta
comunmente a individuos en la cuarta y quinta décadas. La mayoria de los casos que ocurren
han sido monoarticulares, pero rara vez se ha informado variantes poliarticulares. El
mecanismo de erosidon ésea aun no esta claro. Algunos creen que la presién dentro de las
articulaciones afectadas aumenta debido al crecimiento excesivo de la sinovial, mientras que
otros creen que la membrana sinovial libera una sustancia que causa erosién dsea que a su vez
da como resultado la destruccion de la articulacién (Fatek et al 2018, Marshall A 2020).

Incluso con las modalidades de imagen actuales, el diagndstico suele retrasarse. Las
radiografias en las primeras etapas suelen ser negativas. Las etapas avanzadas muestran
erosiones 0seas y cambios de la osteoartritis. La afectacidn extraarticular y las erosiones éseas
se observan en muchos casos en la resonancia magnética en los primeros casos. La ecografia
muestra una membrana sinovial hipertréfica y ayuda a diferenciar los sdélidos de los
liquidos. Pero no confirma el diagndstico de PVNS. La resonancia magnética es util para hacer
un diagndstico precoz (13,14).

La tasa de recurrencia informada es variada (25% al final de los 60 meses). Se ha informado que
la SVNP tiene una alta tasa de recurrencia, pero rara vez se vuelve maligna. Por lo general, la
recurrencia se observa en el primer afio, pero puede aparecer hasta diecisiete afios después
del tratamiento inicial (13). La escisién quirdrgica de la membrana sinovial afectada es el
objetivo del tratamiento tanto para la forma localizada como para la difusa, y el éxito depende
de la reseccidn completa con margenes claros. El mejor tratamiento para la SVNP difusa es
controvertido (14). La escisidon quirurgica abierta ha sido el método principal. Otro método es
la sinovectomia artroscdpica, que tiene la ventaja de realizar incisiones mas pequefas y reducir
la morbilidad, pero ha informado tasas de recurrencia de hasta el 46%, por lo que algunos
autores recomiendan la sinovectomia abierta (15). También es tedricamente posible que la
artroscopia dé como resultado una siembra secundaria debido a la visién quirdrgica limitada y
al sistema de irrigacion articular que probablemente conduzca a la recurrencia.

En pacientes con SVNP difusa, se recomendado sinovectomia mayor. La recurrencia con dicho
tratamiento esta entre el 14% y el 56%. Sin embargo, es un procedimiento complejo dificil de
realizar y puede lesionar las estructuras neurovasculares adyacentes a la membrana sinovial
afectada. Ademas, varios autores sugieren que la sinovectomia total puede aumentar el riesgo
de osteoartritis, por lo que se prefiere la sinovectomia subtotal. El tejido no resecable también
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puede controlarse mediante terapia adyuvante isotopos radiactivos intraarticulares
(radioterapia). Sin embargo, la radioterapia adyuvante con agentes como el itrio-90 se ha
asociado con efectos secundarios (10,12,15).

CONCLUSIONES

La sinovitis villonodular pigmentada es una lesion idiopatica y proliferativa del tejido sinovial,
gue se considera una enfermedad benigna, pero que tiene una invasion local. Hasta ahora, no
hay consenso sobre la etiologia y patogenia. Debido a la falta de caracteristicas clinicas tipicas,
los diagndsticos erréneos y el diagndstico tardio no son infrecuentes, la resonancia magnética
puede ayudar al diagnéstico y el examen histopatoldgico se reconoce como el estdndar de oro
para el diagndstico final.

Esta enfermedad debe mantenerse como diagndstico diferencial de los pacientes con sinovitis
crénica de rodilla. Las modalidades de imagen nos ayudan a confirmar el diagndstico. La
sinovectomia artroscépica con o sin radioterapia posoperatoria es el tratamiento de eleccion.
El reemplazo articular se reserva para casos avanzados de destruccion articular. En el momento
del reemplazo de la articulacién, se debe tener cuidado de eliminar la sinovial por completo
para evitar la recurrencia.
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