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introduction

La synovite villonodulaire pigmentée (SVN) est une entité no
sologique souvent méconnue. Il s’agit d’une maladie rare dont 
le caractère récidivant peut rendre sa prise en charge particu
lièrement difficile. Bien que cette entité ait été décrite pour la 
première fois il y a plus d’un siècle, ce n’est que récemment 
que des avancées importantes dans la compréhension des 
mécanismes physiopathologiques ont été réalisées. Ces résul
tats ont permis un certain nombre d’innovations thérapeutiques 
qui pourraient faire évoluer le pronostic.

épidémiologie et présentation clinique

La première description de la SVN date de 1852.1 Son incidence est de 1,8/mil
lion de personnesannée selon une étude épidémiologique datant de plus de 30 
ans.2

Deux séries rétrospectives récentes, portant sur 75 et 122 patients, montrent 
une prédominance féminine de respectivement 64 et 58%.3,4 La maladie atteint le 
plus fréquemment l’adulte jeune, avec une incidence maximale entre 30 et 40 ans. 
Toutefois, quelques cas chez des sujets de plus de 70 ans ou de moins de vingt 
ans, voire même de moins de dix ans, ont été rapportés.4,5 Les patients d’âge pé
diatrique semblent être en majorité de sexe masculin contrairement à la popula
tion adulte,4 ceci sous réserve des petits collectifs étudiés. Les patients d’origine 
caucasienne représentent 84% des cas. Néanmoins, il peut y avoir un biais de sé
lection, ces chiffres étant tirés d’une étude française.3

L’atteinte est dans la grande majorité des cas monoarticulaire, même si des 
présentations oligo, voire polyarticulaires, ont été décrites.5,6 L’articulation la plus 
touchée est le genou (63 à 75% des cas).3,4 On retrouve ensuite les hanches et les 
chevilles, qui représentent la majorité des cas restants.3,4 De manière exception
nelle, des atteintes au niveau des doigts, des articulations temporomandibulaires, 
de la colonne vertébrale ou des articulations sternoclaviculaires ont été rapportées.

Les patients atteints de SVN se plaignent d’arthralgies avec impotence fonc
tionnelle et de tuméfaction articulaire.4,7 Le délai entre le début des symptômes 
et le diagnostic est long et varie entre 2,9 et 4,5 ans.3,4 Certains cas sont même 
diagnostiqués uniquement après plus de dix ans d’évolution suite à l’apparition 

Pigmented villonodular synovitis
Pigmented villonodular synovitis (PVNS), also 
known as tenosynovial giant cell tumour is an 
articular pathology that occurs predominantly 
in young adults and is caused by an abnormal 
proliferation of the synovial membrane. The 
clinical presentation includes pain and joint 
swelling. MRI represents the best imaging 
modality to investigate this disease but the 
histopathology of synovial tissue provides the 
definitive diagnosis. The management of PVNS 
is often difficult due to the high risk of relapse 
after treatment. The objective of this article is 
to review the literature regarding the diagnosis 
and therapy of this poorly understood condi
tion.
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La synovite villonodulaire pigmentée (SVN) ou tenosynovial 
giant cell tumour est une pathologie articulaire touchant l’adulte 
jeune, qui se caractérise par une prolifération anormale de la 
membrane synoviale. Elle se présente par des douleurs et une 
tuméfaction articulaire. L’IRM est l’examen radiologique de 
choix en cas de suspicion clinique, mais l’examen histopatho-
logique donne le diagnostic définitif. L’évolution naturelle est 
marquée par un haut taux de récidives et le traitement est 
donc souvent difficile. Le but de cet article est de faire le point 
sur le diagnostic et la prise en charge de cette entité souvent 
méconnue.

La synovite villonodulaire
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de troubles dégénératifs secondaires.6 Ce délai est proba
blement expliqué par la relative méconnaissance de la ma
ladie, mais également par sa faible incidence ainsi que par 
sa présentation souvent aspécifique. Evoquer ce diagnostic 
précocement dans l’évolution de la maladie et ainsi éviter 
des troubles dégénératifs secondaires est donc un défi pour 
le praticien.

Il existe deux formes de SVN qu’il est important de dis
tinguer en raison de leurs différences pronostiques. Une 
forme localisée dans laquelle la prolifération n’atteint qu’une 
seule zone de la synoviale, appelée tenosynovial giant cell tumor 
(TGCT), et une forme diffuse dans laquelle l’ensemble de la 
membrane synoviale articulaire est atteinte. Cette dernière 
est aussi appelée diffuse-type giant cell tumor (DtGCT) ou pig-
mented villonodular synovitis (PVNS). La forme localisée est 
plus rare et ne représente que 6 à 11% des cas.3 Des formes 
extraarticulaires sont également possibles et peu vent tou
cher notamment les gaines tendineuses ou les bourses 
 synoviales. Ces deux formes semblent être en fait la même 
maladie avec une image histologique identique (voir plus 
loin) qui évolue différemment selon la localisation initiale.

L’évolution naturelle de la maladie dans sa forme dif
fuse est caractérisée par un haut taux de récidives après 
traitement. Ce risque varie de 21 à 85%.1,3,8 Ces chiffres se 
rapportent essentiellement aux patients traités par syno
vectomie chirurgicale et il y a peu de données concernant 
l’évolution naturelle sans traitement. Les récidives sont sou
vent multiples (entre une et sept récidives par patient) et le 
nombre moyen de récidives est de 1,5 par patient.3 A l’op
posé, le risque de récidives de la forme localisée est ex
ceptionnel après excision chirurgicale. De rares cas de trans
formation maligne ont été rapportés dans la littérature, mais 

les données sont actuellement insuffisantes pour quanti
fier ce risque. Ce dernier semble toutefois être très faible.9

physiopathologie

La SVN est une pathologie caractérisée par une prolifé
ration synoviale excessive. D’un point de vue macroscopi
que, les lésions ressemblent souvent à des nodules brun 
foncé avec effusion hémorragique (figure 1). Au niveau his
tologique, on retrouve un stroma de collagène associé à une 
masse cellulaire pouvant inclure de manière variable une 
grande variété de types cellulaires comme des macrophages 
souvent chargés en hémosidérine, des histiocytes, des cel
lules géantes multinucléées et des cellules xantomateuses. 
On retrouve également souvent une inflammation chronique 
lymphocytaire aspécifique (figure 2).1

Le mécanisme physiopathologique de cette prolifération 
est partiellement connu et deux hypothèses restent actuel
lement débattues, l’hypothèse inflammatoire et l’hypothèse 
tumorale. Une étude, publiée il y a plus de vingt ans, a ana
lysé l’ADN génomique sur des biopsies synoviales d’une 
patiente et a montré une prolifération d’allure polyclonale.10 
L’hypothèse formulée par les auteurs était que la SVN est 
une pathologie de type réactionnel inflammatoire. Cette 
inflammation pourrait être secondaire à des saignements 
ou à des traumatismes répétés.

L’autre hypothèse, qui est actuellement la plus acceptée, 
est celle d’une prolifération tumorale monoclonale. Fletcher 
et coll. ont montré que 35% des cellules pathologiques pré
sentaient une trisomie chromosomique 7 parlant en faveur 
d’une composante monoclonale.11 Deux cas publiés par la 
suite ont également mis en évidence des anomalies chro
mosomiques et une monoclonalité sur des biopsies syno
viales.12,13 Plus récemment, plusieurs études ont montré 
l’implication d’une translocation 1p13 et 2q37 dans la phy
siopathologie. Cette translocation aboutit à une surexpres
sion de CSF1 (colony-stimulating factor-1) qui semble partici
per à la prolifération cellulaire.1416 En 1997, Bertoni et coll. 
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Figure 1. Coupe macroscopique longitudinale d’une 
tumeur à cellules géantes diffuse intra-articulaire, 
montrant des projections papillaires en surface et 
un aspect multinodulaire en profondeur

Figure 2. Coupe histologique montrant une popu-
lation monocellulaire d’aspect histiocytaire (flèche 
bleue) associée à des cellules géantes multinucléées 
(flèche noire) de type ostéoclastique et des pigments 
d’hémosidérine (flèche blanche)
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ont publié une série de huit cas présentant une SVN dont 
la présentation clinique était celle d’une tumeur maligne.9 
La cellule qui prolifère de manière monoclonale semble 
être une cellule géante multinucléée présentant un phéno
type de type ostéoclastique. Cette dernière est présente 
en petite quantité et représente une minorité de la masse 
tissulaire, à l’image de la cellule de Reed Sternberg dans 
le lymphome de Hodgkin. Cette cellule est stimulée par une 
surexpression de monocyte colony-stimulating factor (MCSF) et 
possède une capacité de résorption osseuse. Plusieurs autres 
types cellulaires seraient ensuite recrutés sur un mode pa
racrine, formant ainsi une masse tumorale hétérogène.17 
Pour finir, la cytokine VEGF (vascular endothelial growth factor) 
semble impliquée dans la croissance de la masse tumorale. 
En effet, dans une publication récente, l’administration intra
articulaire d’un inhibiteur du VEGF (bévacizumab) semble 
avoir une efficacité intéressante contre l’atteinte inflamma
toire.18 D’autres études seront encore indispensa bles pour 
documenter cette hypothèse.

approche diagnostique

La ponction articulaire est souvent pratiquée en présen
ce d’un épanchement articulaire et ramène, en cas de SVN, 
un liquide hémorragique dans 75% des cas, avec une cellu
larité moyenne de 735 leucocytes/mm3, soit un liquide de 
caractère «mécanique».3 L’association d’une douleur articu
laire avec tuméfaction chronique et d’une hémarthrose doit 
donc faire évoquer ce diagnostic. La présence d’un liqui de 
de type hémorragique reste toutefois inconstante et peu 
spécifique. L’intérêt de la ponction articulaire est essentiel
lement d’exclure un diagnostic alternatif comme une arthrite 
microcristalline (cause fréquente d’hémarthrose), mais elle 
ne permet pas le diagnostic définitif.

La radiographie standard peut montrer des troubles dé
génératifs secondaires. Ceuxci sont fréquemment rencontrés 
avec une atteinte articulaire de sévérité variable dans près 
de 72% des cas.4 La présence de pseudokystes au niveau 
coxofémoral en dehors des régions de pression (col fémoral, 
acétabulum) semble être associée à la SVN.19 Cet examen 
est essentiellement utile à but pronostique et afin de dis
cuter des modalités thérapeutiques, notamment l’indication 
à la pose d’une prothèse articulaire en cas d’arthrose se
condaire avancée.

L’échographie articulaire peut mettre en évidence un 
épaississement synovial ainsi qu’un éventuel épanchement 
intraarticulaire (figure 3). Elle peut également permettre 
de visualiser une atteinte extraarticulaire au niveau d’une 
bourse ou d’un tendon. La valeur diagnostique de cet exa
men reste faible, mais il a sa place comme premier examen 
de débrouillage ainsi que pour guider la ponction articu
laire ou la biopsie synoviale.

L’IRM est la modalité radiologique de choix en cas de 
suspicion clinique de synovite villonodulaire. Elle permet 
de mettre en évidence un épaississement synovial (86% des 
cas), avec typiquement une image hypointense en T1 et T2 
due aux dépôts d’hémosidérine caractéristique de la SVN.20 
Des nodules synoviaux sont visibles dans un peu plus de 
la moitié des cas et la prise de contraste après injection de 
gadolinium est fréquente (92% des cas) (figure 4).3 L’IRM 

permet également de différencier la forme diffuse d’une 
atteinte localisée, ce qui a un impact majeur sur les options 
thérapeutiques et le pronostic. Des troubles dégénératifs 
débutants peuvent aussi être visualisés.3 L’image IRM n’est 
toutefois pas totalement spécifique et des atteintes secon
daires à une amyloïdose, une hémophilie, une chondroma
tose synoviale ou un hémangiome synovial peuvent donner 
des images similaires.21 Le diagnostic de certitude reste 
donc l’examen histologique, raison pour laquelle la biopsie 
synoviale par arthroscopie ou sous contrôle radiologique 
reste en général indispensable pour confirmer le diagnostic.
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Figure 3. Image échographique longitudinale de la 
fosse suprapatellaire du genou montrant un impor-
tant épanchement articulaire (flèche blanche) ainsi 
qu’une hypertrophie synoviale (flèche verte) avec 
activité doppler augmentée (images rouges et bleues)

Figure 4. Image IRM en T1 avec injection de gadoli-
nium et suppression de graisse montrant une proli-
fération synoviale avec prise de contraste (flèches)
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traitements
Forme localisée

La distinction entre formes localisée et diffuse est cru
ciale d’un point de vue thérapeutique. En effet, dans une 
étude portant sur 40 patients dont onze avec une forme 
localisée,21 les auteurs n’ont pas observé de récidive à 
quinze mois après synovectomie chirurgicale. Cette étude 
confirme les données précédentes22,23 quant au pronostic 
favorable de la forme localisée après traitement chirurgical 
seul.

Forme diffuse
Le traitement de la forme diffuse est de pronostic plus 

réservé essentiellement par son caractère récidivant. Le 
traitement associe alors plusieurs modalités, chirurgicales 
et non chirurgicales.

Le traitement chirurgical reste la pierre angulaire du trai
tement, que ce soit par arthroscopie ou par arthrotomie. 
Dans l’étude de Jain et coll., incluant 29 patients ayant une 
atteinte diffuse,21 les auteurs ont montré un taux de réci
dives de 31% à un an et 43% à cinq ans. Toutefois, l’absence 
de groupe contrôle rend ces résultats difficilement inter
prétables. La chirurgie a également une place importante 
en cas de troubles dégénératifs avancés lors d’indication à 
une arthroplastie prothétique.

L’utilisation d’une curiethérapie articulaire semble ra
tion nelle au vu du caractère prolifératif de la maladie. La 
sy no viorthèse consiste à injecter sous contrôle radioscopi
que ou échographique un isotope radioactif dans l’espace 
intraarticulaire. Plusieurs isotopes sont utilisés, à savoir 
l’yttrium90, le dysprosium165 et le rhénium186. L’yttrium90 est 
en particulier utilisé pour les synoviorthèses du genou. 
Cette méthode a été évaluée dans plusieurs séries rétro
spectives sur de petits collectifs toujours en association 
avec une synovectomie chirurgicale au préalable. Les don
nées montrent un risque de récidives de 0 à 17% selon les 
étu des, soit un risque inférieur aux données connues dans 
la littérature pour les patients traités par chirurgie seule. 
Toute fois, l’hétérogénéité des études ainsi que l’absence 
de grou pes contrôles rendent l’interprétation difficile. Une 
métaanalyse, parue en 2002, portant sur 2190 synoviorthè
ses pour différentes indications, a montré que dans la SVN 
la procédure était efficace dans 77,3% des cas. Il manque 
évidemment des études prospectives et randomisées pour 
conclure de manière définitive quant au bénéfice de cette 
approche. De telles études seront toutefois difficiles à réa
liser au vu de la faible incidence de la maladie.3,2427

La radiothérapie externe consiste en une irradiation de 
30 à 50 Gy répartie sur trois à quatre semaines.28 Plusieurs 
études rétrospectives, sur de petits collectifs de sept à dix
sept patients, ont montré un bon contrôle local dans 67 à 
87% des cas. La maladie était par ailleurs mieux contrôlée 
lors de l’association chirurgie/radiothérapie que chez les 
quelques cas traités par radiothérapie seule.2931 Une étu
de plus grande et plus récente mais toujours rétrospective, 
portant sur 50 patients traités par radiothérapie générale
ment après intervention chirurgicale, a montré un bon con
trôle de la maladie chez 94% d’entre eux après 94 mois de 
suivi.28 La radiothérapie conventionnelle a donc sa place 
dans le traitement de masses ne pouvant être réséquées 

ou que partiellement, ainsi que dans les formes récidi
vantes en association avec d’autres modalités thérapeuti
ques.17

La cytokine MCSF (Macrophage colony-stimulating factor) 
semble jouer un rôle central dans la physiopathologie de 
la SVN. Son action peut être bloquée par l’utilisation d’un 
inhibiteur de la tyrosine kinase comme l’imatinib (Glivec), 
actuellement utilisé dans le traitement de la leucémie myé
loïde chronique. Une série de sept patients avec un suivi de 
sept mois a montré une amélioration clinique et radiologi
que dans 80% des cas.32 Une deuxième étude rétrospective, 
portant sur 29 patients avec un suivi moyen de 10,8 mois et 
une durée moyenne de traitement de quatre à sept mois, 
a également montré une stabilisation de la maladie dans 
74% des cas, une amélioration dans 15% des cas et une rémis
sion complète chez un seul patient.33 Ces résultats sont en
courageants mais il manque encore des études prospectives 
à plus large échelle pour les confirmer.

Récemment, un patient présentant une SVN récidivante 
a été traité par injections intraarticulaires de bévacizumab, 
un anticorps monoclonal humanisé bloquant la cytokine 
VEGF impliquée dans l’angiogenèse. L’hypothèse avancée 
est que l’angiogenèse est nécessaire à la croissance tumo
rale et donc à celle de la SVN. Le traitement a été réalisé à 
raison d’une injection mensuelle pendant douze mois. Après 
un suivi de deux mois suite à l’arrêt du traitement, le patient 
présente une disparition complète de toute symptomato
logie et l’IRM montre une régression presque complète des 
lésions synoviales.18 Il faudra bien sûr réaliser des études 
à plus large échelle pour confirmer ce premier résultat pro
metteur.

conclusion

La SVN est donc une maladie rare du jeune adulte à la
quelle il faut penser devant un patient avec des douleurs 
et une tuméfaction articulaire persistante sans autre expli
cation. Le délai diagnostique reste toutefois important et 
une meilleure connaissance de la maladie pourrait per
mettre de le raccourcir. Le traitement reste difficile, surtout 
en cas de forme diffuse, notamment en raison d’une évolu
tion récidivante. Des avancées récentes dans la compré
hension du mécanisme physiopathologique et l’utilisation 
de molécules ciblant la prolifération cellulaire pourraient 
toutefois changer le pronostic dans le futur. 
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Implications pratiques

La synovite villonodulaire est une pathologie articulaire du 
jeune adulte et touche principalement le genou

La présentation clinique est aspécifique et associe douleur, 
impotence fonctionnelle et tuméfaction articulaire. L’évolution 
est marquée par un risque important de récidives

En cas de suspicion clinique, l’examen de choix est l’IRM, mais 
l’échographie a également sa place comme examen de pre-
mière intention

Le traitement est difficile et associe plusieurs modalités : 
chirurgicale, curiethérapie, radiothérapie et traitements mé-
dicamenteux antitumoraux
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