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La sinovitis villonodular pigmentada (SVNP) o tumor tenosinovial de células gigantes es una
proliferacion sinovial benigna poco frecuente en la infancia, con comportamiento localmente agresivo.
Se presenta el caso de una nifia de 11 afios con dolor e inflamacion en la rodilla derecha de varias
semanas de evolucion, inicialmente interpretado como un proceso inflamatorio autolimitado. La
persistencia de la clinica motivd su derivacion a Reumatologia Pedidtrica, donde se realizaron estudios
de imagen, artroscopia y biopsia, con hallazgos sugestivos, pero no concluyentes. El analisis genético
posterior confirmé la fusién CSF1:FN1, diagndstica de SVNP. Este caso refleja la dificultad para
reconocer esta entidad en la edad pediatrica, dada su similitud clinica con patologias reumatolégicas
e infecciosas mds prevalentes. La resonancia magnética es fundamental para orientar la sospecha y el
analisis molecular puede resultar decisivo en situaciones de incertidumbre. El tratamiento de eleccion
es la sinovectomia completa, aunque el riesgo de recurrencia obliga a un seguimiento estrecho.

Pigmented villonodular synovitis

)

&  Pigmented villonodular synovitis (PVNS), a tenosynovial giant cell tumor, is a benign synovial

-E proliferation with locally aggressive behavior that is rare in children. We report the case of a girl aged

O 11 years presenting with right knee pain and swelling lasting several weeks, initially interpreted as a

< self-limiting inflammatory process. Due to persistence of symptoms, she was referred to Pediatric

Key words: Rheumatology, where imaging, arthroscopy, and biopsy showed suggestive but inconclusive findings.

o Arthritis Subsequent genetic testing confirmed the CSF1-FN1 fusion, diagnostic of PVNS. This case illustrates the

o Pigmented challenge of recognizing this disease in children, given its clinical overlap with more common

viIIonoduIar% novitis rheumatologic and infectious diseases. Magnetic resonance imaging is essential to guide suspicion,

o 'yl iant while molecular analysis may be decisive in uncertain cases. Complete synovectomy remains the

enosynovia' glan treatment of choice, but the risk of recurrence requires close follow-up.
cell tumor

INTRODUCCION de la membrana sinovial con comportamiento lo-
calmente agresivo. Su etiologia se relaciona con
La sinovitis villonodular pigmentada (SVNP), tam-  alteraciones moleculares en el gen CSF1, responsa-
bién denominada tumor tenosinovial de células  bles de una proliferacion sinovial desproporciona-
gigantes, es una entidad poco frecuente en lain-  da mediada por un microambiente inflamatorio.

fancia caracterizada por una proliferacion benigna  Clinicamente, se manifiesta habitualmente como
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una monoartritis crénica, mas frecuente en rodilla
y cadera, con dolor, derrame y limitacion funcional
progresiva. En la edad pediatrica el diagnostico
suele retrasarse, dada la similitud de los sintomas
con procesos reumatolédgicos o infecciosos mas
prevalentes. La resonancia magnética es funda-
mental para orientar la sospecha diagndstica, evi-
denciando engrosamiento sinovial y depdsitos de
hemosiderina caracteristicos. El tratamiento de
eleccion es la sinovectomia completa, aunque las
formas difusas presentan una alta tasa de recu-
rrencia, lo que hace necesario un seguimiento es-
trecho y multidisciplinar.

CASO CLINICO

Nifia de 11 anos, sin antecedentes personales de
interés, que acudié a la consulta de Atencion Pri-
maria por dolor e inflamacién en la rodilla derecha
de cuatro semanas de evolucion (Figura 1). No exis-
tia antecedente traumatico. El cuadro comenzé
tras un episodio febril autolimitado de dos dias de
duracion. Presentaba dolor diario fluctuante, sin
irradiacion, sin rigidez matutina ni predominio cir-
cadiano, que empeoraba con el ejercicio. No se ob-
jetivaron otras articulaciones afectadas.

Figura 1. Sinovitis villonodular pigmentada.
Tumefaccion a nivel suprapatelar de la rodilla derecha
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En la exploracion fisica se apreciaba edema signifi-
cativo en la rodilla derecha, caliente y dolorosa a la
palpacion. La radiografia simple evidencié derrame
articular sin lesiones 6seas. Se indico reposo de-
portivo, rodillera, frio local y antiinflamatorios, con
mejoria inicial parcial. Un mes después, con la
reanudacion de la actividad habitual, reaparecie-
ron los sintomas.

Ante la evolucion larvada, se solicitaron una eco-
grafia y una analitica para descartar procesos in-
fecciosos o autoinmunes. En la ecografia se evi-
dencié una significativa bursitis suprapatelar,
mientras que en la analitica destacaron unos anti-
cuerpos antinucleares (ANA) positivos en titulo
1:80 con patrén moteado (AC4, AC5), siendo el res-
to de los parametros normales.

Se derivé a Reumatologia Pediatrica, que decidi¢ el
ingreso hospitalario para completar el estudio. Du-
rante el mismo, se realizoé una artroscopia, con ha-
llazgos de elevacion de hematies y leucocitos en el
liquido sinovial y cultivo negativo. La resonancia
magnética mostré un marcado derrame articular
que distendia de forma significativa la bursa su-
prapatelar, asi como un engrosamiento sinovial
difusoy depositos de hemosiderina, sugestivos de
sinovitis villonodular pigmentada (Figura 2). Para
confirmar el diagnéstico se practicd una biopsia
articular, cuyo estudio histopatolégico resultd
inespecifico y oriento inicialmente a un proceso
reumatico. Ante la discordancia diagndstica, se

Figura 1. Sinovitis villonodular pigmentada.
Resonancia magnética de rodilla que muestra derrame
articular que distiende la bursa suprapatelar, asi

como engrosamiento difuso de la sinovial. La sinovial
presenta intenso realce y groseros depésitos de
hemosiderina




analizé la muestra mediante un panel genético di-
rigido a fusiones del gen CSF1, frecuentes en la
SVNP, y se identifico la fusion CSF1::FN1, confirma-
toria del diagnéstico de sinovitis villonodular
pigmentada.

Tras el diagnostico definitivo, se realizé la deriva-
cion a Traumatologia Infantil para un adecuado
seguimiento y tratamiento de la paciente.

DISCUSION

La sinovitis villonodular pigmentada en |la edad pe-
diatrica es una entidad excepcional, descrita prin-
cipalmente en forma de casos clinicos y pequenas
series'™. Su rareza, junto con una clinica poco es-
pecifica, condiciona un retraso diagnostico fre-
cuente, lo que obliga a incluirla en el diagnostico
diferencial de las artritis monoarticulares persis-
tentes en la infancia.

La presentacion clinica puede simular diferentes
procesos. La artritis séptica cursa habitualmente
con fiebre elevada, afectacion sistémica y parame-
tros inflamatorios marcadamente elevados, acom-
pafiados de liquido sinovial purulento y cultivo
positivo, hallazgos ausentes en nuestra paciente.
La artritis idiopatica juvenil (Al)), especialmente en
su forma oligoarticular, constituye otra causa fre-
cuente de monoartritis crénica pediatrica. La posi-
tividad de ANA, presente en este caso, puede ser
un elemento de confusion, aunque la All suele
acompanarse de rigidez matutina y curso progresi-
vo, sin los depositos de hemosiderina caracteristi-
cos en la resonancia magnética®®. Otras lesiones
sinoviales, como el hemangioma sinovial o la lipo-
matosis sinovial, también deben considerarse,
pero sus hallazgos radiolégicos difieren, mostran-
do estructuras vasculares o proliferacion grasa,
respectivamente®. Finalmente, en las coagulopa-
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tias (hemofilia, enfermedad de von Willebrand),
los hemartros recurrentes y la historia familiar son
claves diagnosticas, ausentes en este caso.

La resonancia magnética constituye la técnica mas
sensible y especifica para orientar la sospecha
diagnostica de SVNP, al evidenciar engrosamiento
sinovial difuso y depdsitos de hemosiderina hi-
pointensos, considerados caracteristicos de la en-
fermedad®’. Sin embargo, en la edad pediatrica la
histologia puede ser inespecifica, lo que dificulta el
diagndstico definitivo™. En este contexto, la biologia
molecular ha adquirido un papel clave: la identifica-
cion defusiones del gen CSF1, en particular, la fusion
CSF1::FN1, resulta altamente especifica y permite

confirmar la enfermedad en casos dudosos®?2.

En conclusién, la SYNP debe ser considerada en el
diagnostico diferencial de las monoartritis croni-
cas de la infancia, especialmente cuando la evolu-
cion es subaguda y los estudios iniciales resultan
no concluyentes. Nuestro caso enfatiza la impor-
tancia de la resonancia magnética como herra-
mienta de sospecha y del analisis molecular como
método confirmatorio en situaciones de incerti-
dumbre diagnéstica.

CONFLICTO DE INTERESES

Los autores declaran no presentar conflictos de intereses en
relacion con la preparacion y publicacion de este articulo.

RESPONSABILIDAD DE LOS AUTORES

Todos los autores han contribuido de forma equivalente en
la elaboracion del manuscrito publicado.

Los autores han remitido un formulario de consentimiento
de los padres/tutores para publicar informacién de su hijo/a.

ABREVIATURAS

ANA: anticuerpos antinucleares ¢ SVNP: sinovitis villonodular
pigmentada ¢ All: artritis idiopatica juvenil.
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