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Résumé

La synovite villonodulaire pigmentée (SVNP) ou tumeur ténosynoviale a cellules géantes de type diffuse est
une néoplasie rare localement agressive, caractérisée par une hyperplasie villeuse ou nodulaire de la
synoviale. Elle peut toucher toutes les articulations. L’atteinte de 1’épaule et les formes multifocales sont
inhabituelles, seulement quelques cas ont été rapportés dans la littérature. Ses signes cliniques et
radiologiques sont non spécifiques, ce qui rend son diagnostic difficile surtout dans sa forme pseudo-
tumorale. Nous rapportons dans ce travail un cas de SVNP pseudo-tumorale de localisation inhabituelle au
niveau des deux épaules.
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Abstract

Pigmented Villonodular Synovitis (SVNP) or Tenosynovial giant cell of diffuse type is a rare locally
aggressive neoplasm characterized by villous or nodular hyperplasia of the synovium. It can affect all the
joints. Shoulder localization and multifocal forms are unusual, only a few cases have been reported in the
literature. Its clinical and radiological signs are nonspecific, which makes its diagnosis difficult especially in
its pseudo-tumoral form. We report in this article a case of pseudotumoral SVNP of unusual localization at
both shoulders.
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INTRODUCTION

La synovite villonodulaire Pigmentée (SVNP) ou
tumeur ténosynoviale a cellules géantes de type
diffuse est une affection rare, localement agressive,
caractérisée par une hyperplasie villeuse ou
nodulaire de la synoviale. Elle peut toucher toutes
les articulations avec une prédilection pour le
genou [1]. L’atteinte de 1’épaule et les formes
multifocales sont inhabituelles, seulement quelques
cas ont été rapportés dans la littérature.

OBSERVATION

Un homme de 54 ans, insuffisant rénal chronique
au stade d’hémodialyse, se présentait pour une
tuméfaction bilatérale de 1’épaule, douloureuse
d’installation récente, sans notion de traumatisme.
L’examen clinique trouvait une tuméfaction des
deux épaules avec limitation de la mobilité
articulaire dans un contexte d’apyrexie.
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Figure 1. IRM de I’épaule en séquence coronale T2 : masse Synoviale
bilatérale hétérogéne comportant des zones en hyposignal T2 ( X) avec
désorganisation architecturale de I’articulation associé a un épanchement

intra articulaire

Les explorations radiologiques révélaient une
formation bilatérale a paroi propre bien limitée, de
la paroi thoracique antérieure droite et gauche
étendue vers les régions supra scapulaires a travers
les articulations scapulo-humérales qui étaient
détruites. Cette formation était a double
composante tissulaire et liquidienne, mesurant 13,5
et 13,1 cm de grand axe a droite et a gauche
respectivement (Fig.1).

La décision était de réaliser des biopsies
chirurgicales. L’examen histologique trouvait un
revétement synovial largement ulcérée, dont les
franges étaient hyperplasiques siége d’une
prolifération faite de cellules mononucléées tantot
petites d’aspect histiocytaire tantoét plus grandes
épithélioides et nucléolées, associées a des cellules
géantes multi-nucléées, des dépots d’hémosidérine
et des calcifications (Fig.2 & 3). Il n’y avait ni
atypie ni mitose. Les fragments osseux présentaient
des lésions de type ostéodystrophie rénale.

MRI of the shoulder in coronal sequence T2: heterogeneous bilateral

synovial mass with zones in hyposignal T2 (
disorganization of the joint associated with an intra articular effusion

Figure 2. Hyperplasie villo-nodulaire des franges
synoviales avec un revétement largement ulcéré (\)
(H&Ex%200)
Villo-nodular  hyperplasia of synovial fringes
associated with a largely ulcereted epithelium ( \ )
(H&Ex=200)
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) with architectural

Figure 3. Prolifération faite de cellules mononucléées
de deux types: de petite taille (\) et de grande taille
épithélioide nucléolée ) avec des cellules géantes
multinucléées ( ) (H&Ex400)

Proliferation of two types of mononuclear cells:
small cells (\) and larger epithelioid cells with
nucleoli (W associted with multinucleate giant cells
(\) (H&Ex400)
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DISCUSSION

La synovite villonodulaire pigmentée (SVNP) a été
décrite pour la premiere fois en 1882 par
Chassaignac et c’est Jaffe et al. en 1941 qui ont
proposé le terme de SVNP pour désigner toute
Iésion de la synoviale des articulations, des bourses
séreuses et des gaines tendineuses[2].

Son incidence annuelle est estimée a 1,8 nouveaux
cas par million d’habitants. Elle survient surtout
chez I’adulte jeune entre 20 et 40 ans avec des
extrémes allant de 2 a 89 ans, sans prédilection de
sexe dans la majorité des cas. Elle se localise
préférentiellement au niveau des genoux (70 a 80%
des cas) et de la hanche (13%). La localisation au
niveau de 1’épaule est inhabituelle (2% des cas)
[3,4]. Dans une revue de la littérature, seulement
une cinquantaine de cas de SVNP de ’épaule ont
été rapporté, avec 6 cas de forme pseudo-tumorale
comme notre observation [5-7]. L’atteinte
bilatérale est encore plus rare voire exceptionnelle
[5]. A notre connaissance, il s’agit du deuxiéme cas
publié de SVNP bilatérale de 1’épaule dans sa
forme pseudo-tumorale.

Le mécanisme physiopathologique de cette Iésion
est partiellement connu et deux hypothéses restent
actuellement débattues, 1’hypothése inflammatoire,
qui pourrait étre secondaire a des saignements ou a
des traumatismes répétés, et 1’hypothése tumorale.
Cette derniére est actuellement la plus acceptée,
plusieurs études ont montré I’implication d’une
translocation  1pl3 et 2937 dans la
physiopathologie. Cette translocation aboutit a une
surexpression de CSF-1 (colony-stimulating factor-
1) qui semble participer a la prolifération cellulaire

[8].

La symptomatologie clinique est non spécifique et
trompeuse, expliquant le retard diagnostic (délai
moyen : 20 mois). Les principaux signes d’appel
sont une douleur mécanique d’aggravation
progressive (79-90%), une tuméfaction articulaire
chronique (72-79%) ou une masse indolore
palpable des parties molles simulant une tumeur
maligne. L’épanchement articulaire séro-hématique
est souvent absent au niveau de 1’épaule [4,9].

Les lésions radiologiques dépendent du caractére
diffus ou localisé de la Iésion. Au stade précoce,
I’imagerie peut étre normale. Au stade tardif, les
Iésions  osseuses  érosives sont  fréquentes,
témoignant du caractére destructeur de la SVNP.
Les géodes sont de siege épiphysaire, de contours
polycycliques cernées d’un liseré
d’ostéocondensation.
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L’IRM est I’examen de choix, car elle permet une
bonne approche diagnostique, un bilan d’extension
et un dépistage des lésions osseuses infra
radiologiques, surtout avec les séquences écho de
gradient qui montrent des signes
pathognomoniques de la SVNP a savoir des zones
d’hypo-signal contrastant avec des zones d’hyper-
signal adjacent a la synoviale et/ou du liquide
articulaire, secondaires aux dépdts d’hémosidérine
[4].

La confirmation du diagnostic est anatomo-
pathologique. A I’examen macroscopique, 1’aspect
est caractéristique avec un épaississement de la
synoviale qui est de couleur jaunatre ou brunatre
réalisant 1’aspect de villosités allongées en doigt de
gant avec des piquetés hémorragiques au sommet.
La confluence de ces villosités forme des nodules
fermes dont la taille varie de quelques millimétres a
plusieurs centimétres. A 1’histologie, il s agit d’une
hyperplasie villeuse et/ou nodulaire de la synoviale.
Le revétement est régulier, le tissu conjonctif est
richement vascularisé, siége d’une prolifération
faite de cellules mononucléées de deux types: des
petites cellules histiocytaires-like avec un noyau de
petite taille clivé et des cellules épithélioides plus
grandes & noyau vésiculeux réniforme nucléolé,
accompagnée de cellules géantes multinucléées de
type ostéoclastique, de cellules spumeuses, de
lymphocytes, de plasmocytes et de sidérophages
[1,3-5].

Le diagnostic différentiel peut se poser avec des
Iésions non tumorales a type de granulome a corps
étranger, synovite chronique ou histiocytofibrome

ou avec des lésions tumorales a type
d’histiocytofibrome malin, sarcome a cellules
claires, tumeur a cellules géantes maligne,

mélanome, mais I’absence d’atypies nucléaires, de
mitoses et de nécrose peut redresser ses diagnostics
[10].

La synovectomie totale sous arthroscopie
représente le traitement de choix pour prévenir les
récidives [4,11].

Le profil évolutif de cette entité est caractérisé par
une agressivité locale avec possibilité de
destruction osseuse et articulaire et extension aux
parties molles, malgré [’évolution lente. Cette
Iésion est caractérisée également par un risque
élevé de récidives apres traitement, ce risque varie
de 21 a 85% et il est plus important chez les
patients traités par synovectomie chirurgicale. Des
cas de transformation maligne sarcomateuse ont été
rapportés dans la littérature, estimés a 3%
[4,8,9,11].
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Une meilleure connaissance de cette lésion est
indispensable pour un diagnostic précoce et un
traitement bien codifié.
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