Condromatosis sinovial en localizaciones
atipicas.
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Resumen. La condromatosis sinovial es una metaplasia cartilaginosa del tejido sinovial de las articulaciones. Es
una enfermedad de etiologia desconocida y poco frecuente. Puede definirse como un proceso benigno sinovial carac-
terizado por la formacidn de nddulos cartilaginosos (cuerpos libres intraarticulares). Afecta principalmente a grandes
articulaciones sinoviales, siendo la sintomatologia predominante dolor e inflamacién articular. EI diagnoéstico de pre-
suncion se basa en el estudio radioldgico de la articulacion. El tratamiento de eleccion es la extirpacion completa de
los cuerpos libres y de la sinovial afecta. Presentamos dos casos clinicos de CS situadas en localizaciones poco fre-
cuentes: a nivel esternoclavicular y en la articulacion temporomandibular, con la particularidad de esta tltima de pre-
sentar extension a base de craneo. Realizamos asimismo una revision de los datos bibliograficos existentes sobre la
CS.

Synovial chondromatosis in an uncommon regions.

Summary. Synovial chondromatosis is a cartilaginous metaplasia of the synovial tissue of joints. It is an uncom-
mon disease whose etiology is unknown. This benign synovial process involves the formation of cartilaginous nodu-
les (loose bodies) in the synovium and within the articular space. Synovial chondromatosis mainly affects large syno-
vial joints and the main symptoms are pain and swelling. Diagnosis can be made by panoramic radiograph, compu-
ted tomography scan and magnetic resonance imaging of the joint. The main treatment includes complete removal of
the loose bodies in conjunction with excision of the affected synovium. We report two cases of synovial chondroma-
tosis located in an uncommon regions: in the esternoclavicular joint and in the temporomandibular joint. We also
make a literature review about synovial chondromatosis.

La CS afecta principalmente a grandes articulaciones
sinoviales, como la rodilla, codo, hombro, cadera o
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muiieca, siendo muy rara la aparicion en pequenas arti-
culaciones. Normalmente suele afectar a una sola arti-
culacion diartrodial. También se han documentado casos
de CS extraarticular, como en ligamentos, vainas tendi-
nosas o bolsas sinoviales, pudiendo afectar a varias de

Introduccion ellas simultaneamente, en contraposicién de lo que ocu-

La condromatosis sinovial (CS) se puede definir
como una metaplasia cartilaginosa del tejido sinovial de
las articulaciones, por lo que se considera una metapla-
sia activa mas que un proceso neoplasico!-2. Esta carac-
terizada por la formacion de nodulos cartilaginosos en la
membrana sinovial y en la cavidad articular, conocidos
como cuerpos libres intraarticulares. Fue descrita por
primera vez en 1558 por Ambroise Paré3, aunque la pri-
mera descripcion bien documentada en la bibliografia
publicada la desarroll6 Jones en 19244,

rre en la afectacion articular®. Los casos desarrollados en
este articulo presentan afectaciones atipicas, como son la
articulacion esternoclavicular y la articulacion temporo-
mandibular.

Caso clinico 1.

Paciente de 12 afios de edad, sin antecedentes de inte-
rés, que presentd una tumoracion en la articulacion ester-
noclavicular de dos afnos de evolucion con incremento
progresivo del dolor en los ultimos meses.
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Clinicamente la paciente no presentaba afectacion
del estado general y en la exploracion clinica realizada
encontramos una tumoracion dolorosa, dura, firme y
adherida a planos profundos situada en la articulacién
esternoclavicular derecha.

Dentro de las pruebas diagnosticas complementarias

se realizaron estudios analiticos que incluyeron hemo-
grama, bioquimica y estudio de coagulacion, siendo
todas normales. Con respecto a las pruebas de imagen se
realizaron radiografias, TC y RMN. En ellas se puso de
manifiesto la presencia de una lesion moruliforme que
presentaba calcificaciones en su interior situada en arti-
culacion esternoclavicular (Fig. 1). Todo ello nos llevé a
Figura 1. Imagen TC (corte axial). Se observa la presencia de nodulos cartilaginosos un dlagnéstlco de presuncidn de posible CS.
a nivel de la articulacion esternoclavicular izquierda. La paciente fue tratada quirtrgicamente realizando
un abordaje directo a la articulacion esternoclavicular,
extirpando una masa de aproximadamente 3 cm, de con-
tenido cartilaginoso con la membrana sinovial circun-
dante (sinovectomia) (Fig. 2). La muestra fue enviada
para estudio anatomopatoldgico, donde se confirmé el
diagnostico definitivo de CS (Fig. 3).

Tras 7 afos de evolucion la paciente se encuentra
asintomatica y en remision clinica.

Caso clinico 2.

? ' Mujer de 40 afios de edad que presentaba un cuadro

) O de cefalea cronica por el que estaba siendo estudiada en
Fospial Univesstari 7 el Servicio de Neurologia de nuestro hospital. Tras la rea-
it lizacion de RNM craneal es derivada al Servicio de Ciru-

Figura 2. Imagen de la pieza histologica resecada en la que se observa la membrana gia Oral y Maxilofacial por el hallazgo casual de un pro-

sinovial y los condrocitos. ceso expansivo en la region pterigomaxilar derecha con

extension a eminencia temporal y cavidad articular.

Como antecedente de interés la paciente resaltd su
habito bruxista, sin haber presentado clinica articular. No
recordaba traumatismos previos a nivel de la articula-
cion.

En la exploracion clinica se detectd una ligera tume-
faccion a nivel de la articulacion temporomandibular
derecha y crepitacion a la palpacion durante el movi-
miento articular, apertura oral de unos 40 mm y sin late-
rodesviacion ni dolor en apertura maxima. El resto de la
exploracion facial, cervical e intraoral fue normal.

Las pruebas de imagen incluyeron una ortopantomo-
grafia que tan solo mostré cambios degenerativos dseos
articulares. El TC identifico irregularidades en la super-
ficie articular de la cavidad glenoidea junto con una
lesion intradsea por encima de la eminencia temporal
derecha. En la RMN se pudo observar una tumoracion de
Figura 3. Imagen microscopica. Se observa un pequeno foco de tejido cartilaginoso ~ Partes blandas de 3x1x1 cm que rodeaba al condilo man-
envuelto por tejido fibroso. dibular, derrame articular y distension de la capsula arti-
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cular. Una lesion osea focal de 10x8 mm en la porcion
superior de la eminencia temporal derecha producia
abombamiento de la cortical 6sea del suelo de la fosa
craneal media. En ninguna de las dos pruebas de imagen
realizadas se informd de la existencia de lesiones intraar-
ticulares sugestivas de condromas ni se consider6 la CS
como una posibilidad diagnoéstica dentro del abanico de
diagnosticos diferenciales, por lo que se decidio interve-
nir a la paciente para toma de biopsia de la lesion y filia-
cion anatomopatologica.

Se decidi6 abordar la tumoracion mediante la realiza-
cion de una artrotomia de la articulacion temporomandi-
bular a través de un abordaje preauricular. Una vez
expuesta la cavidad articular llamo la atencion la dilata-
cion externa de la capsula articular. La apertura de la
misma puso de manifiesto, junto con el drenaje de una
significativa cantidad de liquido sinovial, la salida de
multiples nédulos de consistencia condroide (Fig. 4).
Con el diagnostico intraoperatorio de CS se llevo a cabo
una limpieza articular, sinovectomia y extirpacion de
todos los nédulos o cuerpos libres intraarticulares.

El estudio de anatomia patologica informé de tejido
cartilaginoso maduro compatible con CS.

La paciente continua asintomatica y sin signos de
recidiva clinica ni radioldgica tras un periodo de segui-
miento de 4 afios.

Discusion

La CS es un trastorno benigno y muy poco frecuente
caracterizado por la formacioén de multiples noédulos car-
tilaginosos metaplasicos en la membrana sinovial y en la
cavidad articular conocidos como cuerpos libres intraar-
ticulares. También se han encontrado en bursas, ligamen-
tos y vainas tendinosas’-%.

La primera publicacion sobre la aparicion de CS en la
articulacién temporomandibular fue debida a Georg
Axhausen’, en 1933. Desde entonces, se han publicado
en la literatura unicamente unos 100 casos de CS en la
regién de la articulaciéon temporomandibular!®. En cuan-
to a la articulacion esternoclavicular, son escasos los
datos publicados a cerca de la localizacion de CS en
dicha articulacion'!. Como podemos observar, la fre-
cuencia de CS en estas dos articulaciones es minima con
respecto a la incidencia en grandes articulaciones, sien-
do aun menor la incidencia en la articulacion esternocla-
vicular que en la temporomandibular.

La articulacion afectada con mayor frecuencia es la
rodilla, seguida de la cadera, hombro y codo™-0-12-14,

La CS es una patologia que presenta mayor inciden-
cia en el sexo masculino que en el femenino’. En contra-
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Figura 4. Imagen macroscopica intraoperatoria donde se aprecia la salida de cuer-
pos libres intraarticulares (condrolitos) de la articulacion temporomandibular.

posicion a esto, la afectacion a nivel temporomandibular
se invierte llegando a ser mas frecuente en mujeres que
en hombres, con una relacion de 4:115. La edad media de
presentacion es entre la 4* y 5* década de la vida®.

La etiologia de la CS es desconocida. En aquellos
casos en los que no se ha identificado ningun factor etio-
logico relacionado, se designan como CS primaria, y
estan caracterizados por la existencia de una metaplasia
cartilaginosa activa por parte de las células mesenquima-
les embrionarias de la membrana sinovial'®!7. La forma
secundaria es una forma mas pasiva secundaria a trau-
matismos articulares, artritis u otras artropatias!'®-17.

La patogénesis de la CS es todavia desconocida. Los
traumatismos previos, los habitos parafuncionales y las
infecciones se han propuesto en algunos casos, aunque
no parecen ser la causa principal de la misma!®-16:18:19,
Actualmente se estan desarrollando investigaciones a
cerca de la patogénesis de la CS primaria mediante el
analisis de la expresion de factores de crecimiento de
fibroblastos y sus receptores en los distintos elementos
de la cavidad articular. Para poder entender la patogéne-
sis de la enfermedad se han identificado una serie de fac-
tores que influyen tanto en la condrogénesis como en la
proliferacion patoloégica de los condrocitos (FGEF-
9/FGFR-3, FGF-2/FGFR-1, TGF-b 1 y 2, tenascina).
Algunos trabajos como el de Sato et al.?? sugieren que el
factor de crecimiento de fibroblastos 2 (FGF-2), produ-
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cido por los condrocitos, se une al receptor 1 del factor
de crecimiento de fibroblastos (FGFR-1), favoreciendo
asi el crecimiento celular. A su vez, el aumento de
FGFR-1 en los condrocitos de la CS contribuye a aumen-
tar su potencial de crecimiento. Por lo que se podria decir
que el sistema FGF-2/FGFR-1 juega un papel fundamen-
tal en la patogénesis de la CS.

Como se definié anteriormente, en la CS se produce
una metaplasia de las células mesenquimales, teniendo
dicho proceso un papel muy importante en la etiologia de
esta enfermedad. Partiendo de este punto se ha logrado
identificar una serie de factores tanto en la superficie de
la membrana sinovial, TGF-b, como en la matriz extra-
celular, tenascina, relacionados con este proceso. Existen
distintos estudios para determinar la funcion de estas
moléculas en la patogénesis de la CS: Centrella et al.?!
hacen referencia al papel del TGF en el incremento de la
capacidad diferenciacion de las células mesenquimales,
en la produccion de proteoglicanos y en la replicacion de
los condroblastos; Person et al.2% establecen que el TGF
tiene un papel fundamental en la estimulacion de la pro-
duccién de matriz extracelular y de tenascina, la cual,
segun Mackie et al.23 es importante para la condrogéne-
sis en la matriz extracelular y la condensacién mesenqui-
mal en los huesos en crecimiento.

También se ha observado que el liquido sinovial de
los pacientes con CS presenta un mayor nivel de FGF-9
el cual, unido a FGFR-3, mantienen a las células mesen-
quimales en un estado proliferativo antes de su diferen-
ciacion final?+23.

La clinica asociada mas frecuente es dolor e inflama-
cién articular. Podemos encontrar otros hallazgos clini-
cos como derrame articular, dolor difuso y limitacion de
la movilidad articular?®. En nuestro caso ntmero 1, la
paciente presentd dolor y tumefaccion articular de meses
de evolucion, al contrario que en el caso nimero 2,
donde no existio clinica articular asociada.

Dentro de las pruebas de imagen la radiografia nos
aporta diferentes imagenes dependiendo del grado de
calcificacion en el interior de los nddulos cartilaginosos
pudiendo variar desde un pequefio derrame articular
hasta cuerpos libres radiopacos?’-?®. Ahora bien, la
radiografia tiene una limitacion diagnostica a la hora de
revelar los cuerpos libres hasta un 40% de los casos, ya
que muchos de ellos no se encuentran osificados20-29-31,
Para llegar a un diagndstico de sospecha es necesario
realizar TC y RMN, recordando que el diagndstico defi-
nitivo lo aporta el analisis anatomopatoldgico de la pieza
histolégica. La TC permite detectar la expansion de la
capsula articular, la identificacion de los cuerpos libres,
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sobre todo cuando estan parcialmente calcificados, y
delimitar con exactitud la afectacion osea y las posibles
erosiones de las estructuras 6seas. En los casos desarro-
llados en este articulo, el TC observoé, en el primero de
ellos, una erosion dsea a nivel esternoclavicular y, en el
segundo de los casos, una lesion intradsea a nivel de la
eminencia articular junto a erosion de la superficie arti-
cular de la cavidad glenoidea a nivel temporomandibular.

Las imagenes de RNM nos permiten observar las cal-
cificaciones de los cuerpos libres intraarticulares que se
visualizan como una sefial nula en las imagenes poten-
ciadas en T232. A su vez, la RNM nos permite visualizar
los limites de la lesion con respecto a otras estructuras
anatomicas vecinas, especialmente en la extension fuera
de la articulacion?3, y en la correcta identificacion de los
cuerpos cartilaginosos intraarticulares. En nuestro caso
de afectacion temporomandibular la RMN nos permitio
identificar una lesion que rodeaba el condilo mandibular,
derrame articular y dilatacion de la capsula, junto a una
segunda lesion en la eminencia articular que abombaba
el suelo de la fosa craneal media. A diferencia de la afec-
tacion esternoclavicular, donde la RMN si detectd los
cuerpos libres intraarticulares, éstos no fueron identifi-
cados en la articulacion temporomandibular.

Como se menciond anteriormente, es el estudio de
anatomia patoldgica quien confirma el diagndstico defi-
nitivo de CS. Macroscopicamente se caracteriza con un
conjunto de nodulos opalescentes de consistencia firme
y cuyo tamafio habitual es menor de 5 cm. Microscopi-
camente se caracteriza por la presencia de nodulos con
células cartilaginosas irregulares rodeados por una fina
capa de sinovial. En 1977, Milgram? desarrollé una cla-
sificacion histologica donde se diferencian 3 estadios de
desarrollo de la CS: en el estadio 1 (fase temprana) se
produce una metaplasia de la membrana sinovial con una
proliferacion de las células madre indiferenciadas pero
sin detectarse cuerpos libres; en el estadio 2 (fase transi-
cional) se produce una metaplasia progresiva que desem-
boca en la formacion de cuerpos libres intraarticulares; y
en el estadio 3 (fase avanzada) identificamos cuerpos
libres de distintos tamafios y algunos de ellos en proceso
de degeneracion y calcificacion, sin existir signos de
enfermedad intrasinovial activa.

El tratamiento de eleccién es el quirtrgico, ya sea
cirugia abierta o artroscopica. El tratamiento se basa en
la extirpacién de los cuerpos libres intraarticulares y la
eliminacién completa de la membrana sinovial afecta. A
nivel esternoclavicular se extirpo la masa junto con la
membrana sinovial y en el caso de la articulacion tempo-
romandibular, una vez que se abrio la capsula articular y



se observo la salida de cuerpos libres intraarticulares, se
realiz6 extirpacion de los mismos y sinovectomia asocia-
da.

Aunque el pronostico de la CS es bueno, se han des-
crito casos de recurrencia, normalmente asociados a una
incompleta extirpaciéon de la sinovial afecta o de los
cuerpos libres intraarticulares®!3. En nuestros pacientes,
tras un periodo de seguimiento de 7 y 4 aflos, contintan
en remision clinica y radioldgica.

C. ARJONA GIMENEZ. Condromatosis sinovial en localizaciones atipicas.

Por ultimo, es necesario puntualizar que la CS cons-
tituye un estado intermedio entre lesiones proliferativas
malignas, como el condrosarcoma, y lesiones benignas,
como el encondroma. Por lo que, aunque la CS tenga un
comportamiento benigno en la mayoria de los casos, no
hay que olvidar su capacidad de transformacion malig-
nab12.
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