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Sinovitis villonodular pigmentada extendida de

la mano

Extended Pigmented Villonodular Synovitis of the Hand
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Se presenta un caso de sinovitis villonodular pigmentada, que afecta a la mano derecha

de una mujer de 36 afos. Como mostré la Resonancia Magnética, la tumoracion
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Abstract

presentaba una inusual gran extension. Pese a ello, tras una Unica cirugia, no se ha
detectado recidiva del tumor a los 5 afios de la cirugia y tanto el resultado estético
como el funcional, continta siendo satisfactorio tras dicho periodo.

We present the case of a 36-year-old woman with pigmented villonodular tenosynovitis

of the right hand. The MRI showed that the lesion had spread over an unusualyl wide
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Introduccion

La primera referencia que conocemos sobre el tumor de células
gigantes de las vainas tendinosas, es la de Chassaignac'
en1852, quien consideré esa tumoraciéon como de caracter
maligno (‘cancer de la gaine des tendons). La literatura sobre la
misma, en los afios que siguieron a esa descripcion pionera,
utilizé diversos términos para etiquetarla, como fueron el de
tumor de células gigantes, sinovioma benigno, etc. Masson? las
llam xantomas, subdividiéndolas en una forma nodular, con
origen en el tejido fibroso de la vaina tendinosa, y un segundo
tipo caracterizado por tener una mayor extensién. En su
articulo incluyé un esquema de un caso en el que la
tumoracién ocupaba la totalidad de las “bursas cubital y
radial, extendiéndose hacia el dorso a través del espacio
situado entre el II y IIl metacarpiano. Sefial6 como el tumor
estaba constituido por l6bulos de variable tamafio, de un color
entre el amarillo y el naranja, y rodeados por una fina capsula.
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area, but despite this, after one single operation, there has been no relapse after
5 years, with both the functional and cosmetic results remaining satisfactory.

En 1941 Jaffe y col> introdujeron el término” pigmented
villonodular sinovitis (PVNS), revisando 20 casos afectando
articulaciones, vainas tendinosas y bursas. Observaron que las
forma“nodulai y difusa eran similares histolégicamente. Su
evolucién benigna le llev6 a opinar que esas lesiones no eran
tumorales sino inflamatorias y consecuencia de la respuesta del
organismo ante un agente de naturaleza desconocida. Por el
contrario, Raoy Vigorita* defendieron el concepto de que se trata
de una proliferacién neoplasica de los fibroblastos sinoviales y
delos histiocitos. También Jones y col.> mantuvieron que la PVSN
tiene su origen en los histiocitos. Abdul-Karim y col.® analizaron
mediante citometria de flujo siete casos de PVSN. El patr6n del
DNA envarios de los casos asi estudiados, unido a la presencia de
determinadas anomalias cromosémicas, les indujo a atribuir a
las PVNS una naturaleza neoplasica.

OConnelly col,” en un esfuerzo por clarificar el perfil
immuno-histoquimico de las PVNS, examinaron tejido
patolégico de 12 casos de PVNS fijado en formalina. A la vista
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de lo observado, sugirieron que las PVNS eran tumores de
células sinoviales. También Alguacil-Garciay col.® consideraron
las PVNS como lesiones proliferativas de células sinoviales.

El examen histolégico se caracteriza por la proliferacion
de células mesenquimales fibroblasticas o histiociticas, o de
ambas, de estirpe sinovial o teno-sinovial. La aparicién de
macréfagos tipo foam cells y los depdsitos de hierro parecen
ser cambios secundarios y se localizan habitualmente en la
periferia de los nédulos tumorales en expansion.

Fisk® atribuyd la PSV a micro-traumatismos de repeticion,
una teoria etiopatogénica indefendible en la inmensa
mayoria de los casos. En resumen, a pesar de los muchos
esfuerzos realizados por clarificar su causa, sigue siendo
desconocido su verdadero agente causal.

En 1968, Byers y col.'? clasificaron los tumores de células
gigantes (GCT) en aquellos de tipo nodular, habitualmente
ubicados en las vainas de los tendones de los dedos de la
mano (GCTTS), y un segundo tipo en forma de tumor difuso
(PVNS), generalmente localizado en el interior de grandes
articulaciones, especialmente la rodilla, y solo en muy raras
ocasiones la mufieca y/o mano.

La PVNS usualmente afecta a adultos jévenes con un
nimero similar de hombres y mujeres. Entre las formas
nodulares, las mas frecuentes son las que se localizan en
los dedos. La forma difusa generalmente afecta ala rodilla, en
ocasiones de forma bilateral.

La PVNS extendida localizada en la mano y/o muiieca es
una rara lesién. La hinchazén esta siempre presente en los
casos de larga evolucién, acompafiada de una rigidez en
grado variable de la/s articulacién/es. Con frecuencia estan
presentes cambios 6seos, incluyendo erosiones corticales y/o
lesiones quisticas intra-éseas, lesiones que en las fases
iniciales no son ficilmente detectables. Masson? sefial6 la
presencia en su caso en la base del pulgar, aunque en su
articulo no incluyé radiografias.

Moser y Madewell'" reportaron un caso con 3 afios de
seguimiento, mostrando un crecimiento lento, pero progresivo,
con penetracion en el radio distal y piramidal. Schajowicz y
Blumenfeld'2 publicaron una PVNS en un hombre de 61 afios,
con una evolucién de 20 afios, en la que se constataba una
extensa penetracién de la tumoracién en el radio distal.

Enzinger y Weiss'3 incluyeron en su tratado un caso
afectando a un adolescente, con afectacién progresiva del
radio distal y piramidal, a lo largo de un periodo de
seguimiento de 3 afios. También Patel y Zinberg'# publicaron
una PVNS en una mujer, con afectacién del ganchoso y de las
bases de los metacarpianos IV y V.

Caso Clinico

Se trata de una mujer de 36 afios que acude a nuestra consulta,
presentando una voluminosa tumoraciéon en el dorso de la
mufiecay mano derecha, no adherida a la piel, que se habia ido
desarrollando en los meses anteriores, con molestias cada vez
mas importantes y la consiguiente limitacién funcional de la
mano. No refirié ninglin antecedente traumatico relevante.
En la radiografia obtenida =Fig. 1 no se apreciaron
erosiones 6seas. La RM permiti6 observar diversas masas
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Fig. 1 Radiografia postero-anterior preoperatoria. No se observan
erosiones 6seas o lesiones quisticas intra-dseas.

tumorales =Figs. 2-4 tanto en la zona palmar, como en el
dorso, que desplazaba los tendones extensores.

Basandonos en los datos clinicos y las imagenes disponibles,
nuestro diagnoéstico de presuncion fue que estabamos ante una
tumoracibn no maligna de origen sinovial, decidiendo
programar la cirugia sin biopsia previa. Se realiz6 bajo

Fig.2 RM:tumoracion en palma (sefialada con un asterisco amarillo),
y otra cercana a la articulacién trapecio-escafoidea (sefialada con dos
asteriscos amarillos).
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Fig. 3 RM: Tumoracién horizontal (asterisco amarillo) a nivel del
carpo. Afectacion de los musculos intrinsecos volares en el 2° y tercer
espacio inter-metacarpiano.

anestesia mediante bloqueo del plexo braquial, comenzando
por el abordaje dorsal. Nos resulté relativamente simple la
excision de la tumoracién multi-nodular dorsal, rodeada por
una fina seudo-capsula. Los tendones extensores mostraban un
buen aspecto.

A continuacién, se abord6 una sélida masa nodular situada
en las inmediaciones de la articulacion trapecio-escafoidea, en
su borde radio-palmar, rodeada por una capsula de mayor
grosor que la que tenia la tumoracién dorsal.

Mucho mas dificil fue la extirpacion de las tumoraciones
volares por la necesidad de identificar y no lesionar los paquetes
vasculo-nerviosos ~Fig. 5. Los tendones flexores del dedo
medio, presentaban un aspecto de cierta fragilidad. Se
encontraron varias tumoraciones de color amarillento, una
dispuesta horizontalmente y las restantes longitudinalmente.
La situada radialmente, rodeada por una fina seudo-capsula, fue
facil de extirpar. Las restantes, incluyendo las que rodeaban los
tendones flexores del dedo medio, tenian unos bordes mal
definidos. Nos resulté imposible encontrar una frontera nitida
entre el tejido tumoral y los musculos intrinsecos localizados en
suvecindad. Optamos por resecar las partes mas afectadas de los
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Fig. 5 Imagen intraoperatoria de las tumoraciones palmares.

mismos, seguida por la coagulacién de los rebordes musculares.
Tras ese gesto se aflojé el torniquete, procediéndose a una
meticulosa hemostasia con un coagulador bipolar.

El examen histolégico que confirmé el diagndstico de
PVNS fue el siguiente:

Examen macroscopico: fragmentos tisulares de color
amarillento-anaranjado, con nédulos bien delimitados, una
fina capsula fibrosa y ocasionales septos también fibrosos.

Examen microscépico: abundantes células de tipo
sinoviocitos con discreto citoplasma y nicleos centrales
redondeados. Algunas células contienen pigmento férrico.
Se aprecia una moderada cantidad de células multinucleadas
gigantes. La actividad mitética es pobre en unas zonas y
significativa en otras.

El periodo post-operatorio transcurri6 sin incidencias. Se
mantuvo la mufieca inmovilizada con una férula metalica
durante dos semanas, pero iniciando la movilizacién de los
dedos desde el momento en que se recuper6 del bloqueo del
plexo braquial realizado. Acudi6 a rehabilitacién durante 3
meses, con recuperacion progresiva de la movilidad de la
mufieca y dedos.

Se obtuvieron RM de control a los dos y cuatro afios de la
cirugia, sin aparecer nuevas masas tumorales, ni lesiones que
afectasen a los huesos del carpo y metacarpo ~Fig. 6. En la
tltima revision, a los 5 afios de la cirugia, nos refirié que podia
efectuar sin mayores dificultades sus tareas como ama de casa,
y en su puesto de trabajo como dependienta en una tienda
de ropa. La flexo-extension de mufleca y dedos era
practicamente completa. Solamente la adduccién-abduccién
de los dedos medio y anular permanecian discretamente
limitadas. La cicatriz dorsal tenia un excelente aspecto. La

Fig. 4 (A) RM axial al nivel del carpo. (B) RM axial a nivel metacarpiano.
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Fig. 6 Imagenes de RMN a los cinco afos de la cirugia en la que se observa tejido cicatricial, pero no restos tumorales.

Fig. 7 Aspecto clinico y funcional de la mano a los 5 afios de la cirugia.

volar, presentaba una discreta retraccién en su angulo radial,
aunque su repercusién funcional era escasa, lo que llevo a la
paciente a desestimar nuestra propuesta de realizarle una
pequeiia z-plastia correctora ~Fig. 7.

Discusion

Son escasas las publicaciones de casos con una PVNS extensa
afectando a la mufieca y al area carpo-metacarpiana, muy
inferiores en nimero a las formas nodulares localizadas en
los dedos. Jones y col.” revisaron los archivos de la Clinica Mayo,
que contenian los datos de los pacientes alli atendidos durante el
periodo 1954-1963, encontrando 4 casos localizados en la
mufieca, uno en la parte proximal de la mano y 91 GCT en
los dedos.
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En la mayoria de las series, la PVNS se presenta con mayor
frecuencia en pacientes jovenes, en un porcentaje
ligeramente superior en las mujeres (Enzinger y Weiss'3).
Los pacientes acuden a la primera consulta tras una
prolongada evolucidn, a resultas de la limitaciéon funcional
que conlleva el aumento del volumen de la tumoracién.

La gran mayoria de expertos estan de acuerdo en
recomendar como tratamiento la sinovectomia amplia, pero
incluso realizada de una forma agresiva, se ha constatado un
porcentaje elevado de recidivas, especialmente en las que
afectan a la rodilla. En el pasado, llegd a asociarse la
radioterapia, pero se observd que favorecia la rigidez
articular. Afortunadamente, se ha comprobado que es
posible obtener un aceptable resultado a largo plazo, aunque
no se haya llegado a extirpar en su totalidad la tumoracién.
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Entrelos 81 casos reportados por Rao yVigorita,4 solamente
un varén de 58 afios presentaba una PVNS en la zona volar-
cubital de la mufieca. Tres afios mas tarde de su extirpacién, no
habia recidivado. En el paciente referido por Schajowicz y
Blumenfeld,'? tratado con dos intervenciones sucesivas por su
extenso tamafio, el resultado fue calificado como satisfactorio
16 meses mas tarde. Mathews' reportd un caso con afectacién
delatotalidad delabursa cubital, recomendando hacerla teno-
sinovectomia mas completa posible.

Los estudios histol6gicos realizados por diversos expertos,
muestran resultados variables que todavia mantienen cierta
controversia, pero la mayoria de expertos (Alguacil-Garcia y
col..? Jaffe'®), consideran la PVNS como un proceso reactivo-
proliferativo de células sinoviales. Como Enzinger y Weiss'?
sefialaron, esas lesiones deben considerarse como localmente
agresivas, pero no causantes de metastasis. Por esa razén, la
extirpacion mas amplia posible parece ser la mejor opcion,
pero sin llegar a tener un caracter radical.

En nuestro andlisis de la literatura, no hemos encontrado
datos suficientes para saber qué factores suponen un mayor
riesgo de recidiva de la tumoracién, datos tales como la edad,
género, tamafio y localizacién. Probablemente la invasion
intra-6sea (no una simple impronta por la presion), puede
estar asociada a un mayor riesgo de recurrencia. En cualquier
caso, la experiencia es limitada sobre las PVNS, porque son
escasos los casos reportados, lo que no permite conclusiones
definitivas. Aun asi, es necesario hacer un seguimiento estricto
y a largo plazo, en los pacientes que padecen una PVNS de
amplia extension.
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