NOTA CLINICA

Condromatosissinovial de hombro
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Se presenta el caso de una condromatosis sinovial de hom-
bro en una paciente, analizando las bases fisiopatoldgicas
del proceso, la gradacion histolégica del mismo, la defini-
cion de la posible degeneracion sarcomatosa y su coexisten-
cia con zonas de condromatosis sinovial primitiva. Desde el
punto de vista terapéutico, se prefiere la técnica artroscopi-
cay se remarca la necesidad de un control radioldgico intra-
operatorio para confirmar la exéresis de todos los condro-
mas, reservando la cirugia abierta para permitir la sinovec-
tomia en las recidivas. Se revisa la bibliografia y se hace
referencia a las dltimas aportaciones sobre el tema en el
campo de la genética.
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Synovial chondromatosis of the shoulder

A case of synovial chondromatosis of the shoulder in a fe-
male patient is reported. The pathophysiological basis of the
process and histologic grading are discussed. The detection
of possible sarcomatous degeneration and its coexistence
with areas of primary synovial chondromatosis is conside-
red. Arthroscopic treatment is preferred and intraoperative
radiological control is important to confirm the removal of
all the chondromas. Open surgery is reserved for synovec-
tomy in the case of recurrence. The literature and recent
contributions from the field of genetics are reviewed.
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La condromatosis sinovial es una afeccién que da lugar
a la produccién de miltiples nédulos cartilaginoso metapla-
sicos en el espesor de los tejidos conectivos de vainas tendi-
nosas, membrana sinovial y bursas articulares'?. Descrita
por Jaffe en 1949, predomina en el sexo masculino y se pre-
senta entre los 20 y 50 afios, siendo muy rara en los nifios®’.
Su etiologia es desconocida. Se presenta de forma monoar-
ticular, y las formas poliarticulares representan un 10% de
los casos; estas udltimas suelen ser secundarias a procesos
degenerativos, traumatismos, artritis o enfermedades neuro-
16gicas®. Afecta generalmente a las grandes articulaciones
como la rodilla (70%), cadera (20%), hombro (19%), codos
y muifiecas, y en menor proporcion a pequefias (metacarpo-
faldngicas y témporo-mandibular). La fisiopatologia se
orienta hacia la formacién de nédulos cartilaginosos que
pueden desprenderse en forma de cuerpos libres. Los nédu-
los liberados al espacio articular pueden aumentar su tama-
fio al ser nutridos por el liquido sinovial.
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Para algunos autores ocupa una posicion intermedia en-
tre el encondroma y el condrosarcoma®. Ocasionalmente se
presenta como un unico cuerpo libre solitario gigante, mas
frecuentemente en la rodilla, y se formaria a causa del creci-
miento de un condroma o por la coexistencia y unién de
multiples condromas sinoviales. Clinicamente los pacientes
refieren escaso dolor, derrames articulares de varios meses
de evolucién®, y eventualmente episodios de bloqueos. El
tratamiento consiste en la extraccion de los cuerpos libres
por cirugia abierta o artroscopica, debiendo realizarse una
sinovectomia en casos de recidiva.

CASO CLiNICO

Mujer de 24 aiios que acudi6 a la consulta por presentar
cuadro de dolor en hombro derecho de varios meses de evo-
lucidn, sin antecedente traumdtico. La exploracion clinica
revel6 un cuadro de tumefaccién global, con limitacién de
la movilidad activa y pasiva. La radiologia (fig. 1) mostr6
un elevado nimero de cuerpos libres intraarticulares sin in-
vasion de las bolsas subacromial y subdeltoidea. La tomo-
grafia axial computarizada (TAC) (fig. 2) evidencié multi-
ples nédulos osteocartilaginosos, que distendian los recesos
inferior y posterior. El estudio se completé con resonancia
magnética (RM), que confirm la integridad de la superficie
articular glenoidea y cabeza humeral.
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Figura 1. Radiografia de hombro izquierdo que muestra un gran nii-
mero de cuerpos libres intraarticulares, sin invasion de las bolsas sub-
acromial y subdeltoidea.

Mediante artroscopia (fig. 3) se realizé la exéresis de
los cuerpos libres hasta un total de 53. Este método no se si-
guid de sinovectomia. El postoperatorio transcurrié sin inci-
dencias y la paciente fue dada de alta definitiva dos meses
después. A los 6 meses la paciente consulté de nuevo por la
aparicion de sintomatologia en forma de dolor, sin limita-
cién de la movilidad articular. Un estudio radiolégico sim-
ple confirmo la presencia de tres cuerpos libres (fig. 4) que
obligd a una nueva revisioén artroscépica. Una radiografia
simple al finalizar la misma confirmé la ausencia de nuevos
condromas ubicados en el receso subglenoideo. La paciente
fue dada de alta y en la actualidad sigue controles evoluti-
VOs.

DISCUSION

Schajowicz prefiere el término de «condromatosis sino-
vial» al de «osteocondromatosis», porque la calcificacién
no siempre estd presente, y en algunos casos dicha calcifica-
cion puede seguirse de osificacion endocondral central. Por
esto, no todos los casos son visibles radiograficamente, y un
50% pueden no ser diagnosticados por radiologia simple!’.
Los conceptos han variado mucho en estos dltimos afios.

Figura 2. La tomografia axial computarizada constato miiltiples nodu-
los osteocartilaginosos, que distendian los recesos inferior y superior.

Jaffe afirmaba que la presencia de cartilago metapldsico in-
trasinovial era esencial para conceptuar la enfermedad, ade-
mads de la presencia de cuerpos libres. Este concepto cambia
a raiz de las publicaciones de Milgram'!, en las que puede
considerarse un diagnéstico acertado de condromatosis si-
novial a pesar de no existir en aquel momento una membra-
na sinovial activa. Segun dicho autor la enfermedad se pre-
sentaria en tres fases: metaplasia sinovial sin cuerpos libres,
coexistencia de metaplasia sinovial con cuerpos libres, y

Figura 3. Imagen artroscopica intraoperatoria, en la que se aprecian
varios cuerpos libres.
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Figura 4. Radiografia postoperatoria, en la que se observan cuerpos
libres residuales.

cuerpos libres sin existencia de metaplasia en la sinovial. El
nidmero de cuerpos libres no es significativo y no tienen re-
levancia en el momento del diagndstico!’.

En los 30 casos analizados por Milgram, los hallazgos
anatomopatolégicos son la clave para el planteamiento del
tratamiento y para perfilar el prondstico de la enfermedad.
En su serie predominaba la segunda fase, es decir la coexis-
tencia de metaplasia activa (existencia de nidos) con la pre-
sencia de cuerpos libres, apuntdndose la posibilidad de que
en las primeras fases de la metaplasia sinovial activa pue-
den coexistir fenémenos de reabsorcién debidos a una re-
vascularizacién secundaria en la sinovial, que conlleva fe-
némenos de resolucién espontdnea y no provocan ningun ti-
po de manifestacién clinica''. Es de destacar que este
proceso es habitualmente de larga evolucién’, se manifiesta
de forma insidiosa y sin apenas signos locales de alarma,
hasta que la limitacién funcional, el derrame y los bloqueos
llevan al paciente a la consulta.

No hay correlacién entre las manifestaciones clinicas y
el estadio anatomopatoldgico en el que se encuentra la en-
fermedad, por lo que se puede hablar de un fenémeno de di-
sociacion clinico-anatomopatoldgica''. Algunos autores re-

marcan las recidivas de hasta 15%, pero debemos diferen-
ciar el concepto de recidiva del de recurrencia. En nuestro
caso, 4 meses después de la primera intervencion quirdrgica
la paciente relata de nuevo la presencia de sintomas en la
misma articulacién, que tras un estudio radioldgico simple
detecta la presencia de cuerpos articulares, y que obligan a
un nuevo tratamiento artroscopico con la retirada de dichos
cuerpos libres. No sabemos si estos cuerpos libres son pro-
ducto de una nueva formacion y liberacion al medio articu-
lar, o son consecuencia de la no deteccién durante la prime-
ra intervencién, que por su pequefio tamafio y por hallarse
en lugares de poca accesibilidad a la cirugia artroscépica,
pudieron pasar desapercibidos.

La recurrencia no es infrecuente, incluso si se realiza
bajo cirugia abierta oscila entre el 22%'? y el 50%'°. Desde
la perspectiva del concepto de recidiva, lo que la mayoria
de autores observan es que disminuye de forma espectacu-
lar, en funcién de si se asocia una sinovectomia parcial, o
total durante el acto terapéutico, y también dependiendo de
la articulacién en que se presente la enfermedad por las ca-
racteristicas de su abordaje, siendo mds accesible la rodilla
y técnicamente mas dificil el hombro?.

Se ha discutido la posibilidad de transfomacién maligna
en un condrosarcoma; dicha eventualidad es realmente muy
rara y s6lo se han descrito pocos casos bien documentados’.
Anratc et al'® publican 6 casos de condromatosis sinovial
con sospechas de transformacion maligna en condrosarco-
ma. En ellos el tiempo libre de sintomas oscil6 entre 6 me-
ses y 3 afios, y éstos aparecieron de forma subita, aprecidn-
dose signos de invasién 6sea y de partes blandas, que se
confirmaron mediante RM.

Los criterios que permiten llegar al diagnéstico de una
transformacion maligna suelen ser: el reconocimiento de
una condromatosis sinovial bien documentada histolégica-
mente y la coexistencia de zonas condrosarcomatosas y
condromatosis sinovial primitiva en la misma pieza.

Hamilton et al® proponen una hipétesis: que inicialmen-
te se tratara de condrosarcoma de bajo grado que fue inicial-
mente etiquetado de condromatosis sinovial por error, o la
coexistencia de dos procesos diferentes, es decir una con-
dromatosis en evolucién y un condrosarcoma incipiente.
Mencién especial suponen los aspectos genéticos que se han
ido descubriendo durante la ultima década. Kaliffa et al des-
criben algunos casos en nifios, que presentaron condromato-
sis sinovial y simultdneamente fibrodisplasia osificante pro-
gresiva, aprecidndose que existia una alteracion en las pro-
tefnas G, cuya participacion es necesaria como sefial para la
diferenciacion de los tejidos inmaduros hacia tejidos de es-
tirpe fibrosa, 6sea o cartilaginosa®.

Mais recientemente, en cuanto a la posibilidad de que la
condromatosis sinovial se pueda considerar una entidad tu-
moral y su asociacion genética, se ha evidenciado un impor-
tante avance en la etiologia de esta enfermedad, al descu-
brirse la existencia de cambios cromosémicos'®. En cultivos
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celulares de 4 casos con condromatosis sinovial publicados
se observan anomalias cromosomicas clonales (las mismas
anomalias en mds de tres metafases). El hecho de que exista
recurrencia y anomalias clonales hace pensar que es un pro-
ceso neopldsico y no un proceso reactivo, tal y como apun-
tan algunos autores'. Las alteraciones observadas no son
las mismas en los casos publicados, pero comparten anoma-
lfas en el cromosoma 6 y en un caso se halla implicado el
12q13. En el cromosoma 6 (p21.3) estd «mapado» el gen
que codifica dos cadenas para el tipo II. Se desconoce si es-
tos genes estdn implicados en la tumorogénesis. El hecho de
no encontrar una anomalia especifica en esta clase de tumo-
res, a diferencia de los condrosarcomas mixoides extraes-
queléticos, hace que el estudio citogenético no sea de gran
utilidad.

En el aspecto terapéutico, la condromatosis requiere la
exéresis de los cuerpos libres, y si bien se sigue realizando
la cirugia abierta’, esta técnica requiere de una amplia di-
seccién y una prolongada rehabilitacion. Actualmente la ci-
rugia artroscopica se prefiere claramente como la técnica de
eleccion!>71216 gin cerrar el paso a futuras intervenciones
sobre la misma articulacién'.

No se ha demostrado que los métodos de cirugia abierta
tradicional representen una mejora sobre la artroscopia. La
artroscopia implica menos molestias, un tiempo menor de
postoperatorio y una escasa morbilidad, lo que permite al
paciente una vuelta a sus actividades domésticas y laborales
al finalizar el primer mes postoperatorio'®. Esto, sin embar-
g0, es valido para articulaciones como la rodilla y hombro,
mientras que si la condromatosis se presenta en la cadera se
aconseja el tratamiento con cirugia abierta®. S6lo en casos
excepcionales, donde coexisten una gran degeneracion ar-
ticular, se ha propuesto la artrodesis del hombro, mientras
que no se ha encontrado en la bibliografia por el momento
experiencia en el tratamiento de esta patologia mediante ar-
troplastias.

La condromatosis sinovial debe conceptuarse ante todo
como una enfermedad de cardcter benigno, si bien siempre
hay que descartar la coexistencia de procesos malignos pri-
mitivos radicados en la misma articulacién. Sélo en los ca-
sos de evolucion torpida y en los que se pueda demostrar
histolégicamente la presencia de células malignas en el dm-
bito de la misma pieza del tejido se podra etiquetar de dege-
neracioén maligna.

La recidiva se caracteriza por ser un proceso lento, que
ocurre a lo largo de varios afios; nuestro caso no se traté de
una recidiva, sino de una insuficiencia de tratamiento al no
detectarse los condromas. Para evitar esto y poder diferen-
ciar lo que posteriormente puede llevarnos a la duda, si es-
tamos ante una verdadera recidiva, lo mejor es realizar in-

traoperatoriamente un estudio radiolégico que permita de-
tectar cuerpos libres residuales.

No se considera indispensable realizar de forma siste-
madtica una sinovectomia durante el acto quirtirgico, pero si
el tomar muestras de tejido sinovial, para poder etiquetar el
estadio anatomopatolégico siguiendo los criterios de
Milgram, y s6lo asociar una sinovectomia en caso de recidi-
v a
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