MEDICINA EN IMAGENES

Pustulosis palmoplantar, cervicalgia
e hiperostosis clavicular

R. Ruiz Villaverde, J. Blasco Melguizo, M. C. Martin Sdnchez, J. Salvatierra Ossorio y R. Naranjo Sintes
Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico San Cecilio. Granada.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 42 afios que acude a consulta de Dermatologia por presentar le-
siones pustulosas en palmas y en plantas de 8 meses de evolucion, las cuales no le causaban
ningin tipo de molestia subjetiva. A la exploracién se aprecian placas eritematosas y desca-
mativas, algo infiltradas, mds marcadas a nivel del arco plantar (fig. 1). Resaltan en el interior
de las mismas lesiones pustulosas en distinto estadio de evolucion (fig. 2).

Segtn refiere en los ultimos 2 meses, se encuentra mas cansada, ha perdido apetito y peso,
6 kg aproximadamente. De manera paralela refiere cervicalgia irradiada principalmente a
hombro izquierdo que se ha acentuado en los tres ultimos meses. También presenta dolor y
tumefaccion a nivel de articulacion esternoclavicular izquierda, en columna lumbar, junto a
rigidez matutina axial superior a una hora, parestesias ocasionales en manos, sobre todo en
la izquierda, y molestias a nivel de articulacién sacroiliaca derecha, por las que la paciente se
remite al servicio de Reumatologia.

En los estudios de imagen solicitados se encontraron los siguientes hallazgos: radiografia:
sacroileitis derecha; tomograffa axial computarizada (TAC) craneocervical: lesion osteolitica
subcondral de 1,7 cm de didmetro en regién superior izquierda de C7; hiperostosis de la ca-
beza de la clavicula izquierda. El estudio histolégico cutdneo mostré la presencia de pustulas
neutrofilicas secundarias a exocitosis dérmica en las capas altas de la epidermis junto a infil-
trado mononuclear en dermis papilar.

Fig. 1. Pustulosis plantar sobre base eritematosa con Fig. 2. Vision a mayor aumento con lesiones en diferente
descamacion pitiriasiforme. estadio.
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Diagnéstico
Sindrome SAPHO.

Evolucion

Se instaurd tratamiento con prednisona 5 mg/ dia,
diclofenaco 100 mg/ 12 horas y omeprazol 20 mg/
24 horas junto con la aplicacién tépica de mometaso-
na topica en las lesiones palmoplantares. Transcurridos
dos meses desde el diagndstico inicial del cuadro se ha
observado una sustancial mejoria de sus manifestacio-
nes cutdneas y reumatoldgicas. En la actualidad la
paciente es revisada cada tres meses en ambas unidades.

Comentario

El acronimo SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hipe-
rostosis y osteitis) fue propuesto en 1987 por reumato-
logos franceses' para describir la asociacion entre de-
sordenes musculoesqueléticos y varias alteraciones
dermatoldgicas con caracteristicas clinicas, radioldgicas
e histolégicas peculiares que previamente habfan sido
descritas bajo miultiples denominaciones (artrosteitis
pustulosa, sindrome de pared tordcica anterior, hipe-
rostosis esternoclavicular, etc.). La etiologia es descono-
cida y seglin muchos autores debe ser considerada
como un auténtico sindrome en construcccién *. El
SAPHO ocurre principalmente en nifios y adultos jove-
nes de sexo femenino. Las lesiones que aparecen pri-
mero pueden ser tanto las dseas como las dermatologi-
cas, existiendo la descripcién de otros casos en los que
las lesiones aparecen de manera simultdnea. El interva-
lo entre unas y otras es variable, con intervalos de has-
ta 20 afios entre las lesiones pustulosas palmoplantares
y la afectacion Gsea’.

La afectacién de las estructuras articulares de la pared
tordcica anterior es lo que define fundamentalmente al
SAPHO. Existe una afectacién mas o menos simétrica
y bilateral de las articulaciones esternoclaviculares, ma-
nubrio esternal y costocondral. El inicio clinico suele
ser gradual comenzando por dolor de las zonas afectas,
o bien difuso con sensacién de disconfort en la zona
del cuello y hombros, pudiendo exacerbarse con el mo-
vimiento. El curso de la enfermedad es prolongado y la
intensidad de la sintomatologia que muestra el paciente
variable, con brotes de inflamacién y dolor moderado
de 14 semanas separados por periodos con clinica mi-
nima y que persisten varios meses®.

El cuadro reumatolégico puede complicarse con la par-
ticipacion de otras articulaciones. En un tercio de los
casos se afectan estructuras axiales, y por ello la mayo-
ria de los autores incluyen las espondiloartropatias se-
ronegativas en este sindrome. La sacroileitis ha sido
observada en el 13%-52% de los pacientes’; sin em-
bargo, se diferencia de la espondiloartropatia seronega-
tiva en que es frecuentemente unilateral y asocia hipe-
rostosis. La afectacion vertebral ocurre sobre todo a
nivel dorsal. La sinovitis ocurre en mas del 20% de los
casos y tiende a ser una oligoartritis no erosiva de arti-
culaciones mayores. También se pueden afectar los
huesos planos, en especial la mandibula.

Las manifestaciones cutdneas son, junto con el cuadro
reumatologico, la pieza clave en el diagndstico de este
sindrome. La pustulosis palmoplantar es la dermatosis
mas frecuente y la Unica que es reconocida como com-
ponente del sindrome por todos los autores®’. Cursa en
brotes, los cuales no necesariamente tienen que ser para-
lelos a la clinica osteoarticular, ya que con gran frecuen-
cia la anteceden, como ya hemos mencionado. Uno de
los puntos que en la actualidad se antojan de mayor con-
troversia sobre el simdrome SAPHO es la relacion de és-
te con el psoriasis. La artritis psoridsica también se inclu-
ye dentro de las espondiloartropatias seronegativas y se
piensa que la pustulosis palmoplantar no es mas que una
forma localizada de psoriasis pustulosa, ya que tanto cli-
nica como histolégicamente son superponibles, como
sucede en el caso que nos ocupa®. También se discute la
inclusion de formas graves de acné, en especial el acné
conglobata, entre las manifestaciones clinicas del sindro-
me SAPHO, ya que las manifestaciones osteoarticulares
son frecuentes en los pacientes con acné fulminans, ac-
né conglobata e hidrosadenitis supurativa. No siempre la
clinica referida por estos pacientes se puede englobar
en el contexto del sindrome SAPHO, por lo que la discu-
sidn sigue abierta. También se ha descrito en la literatura
un caso de SAPHO asociado a Pyoderma gangrenoso”’.
No parece ser una asociacion fortuita, ya que se trata de
una dermatosis pustulosa estéril y también se ha relacio-
nado con frecuencia con las espondiloartropatias serone-
gativas. Otras posibles manifestaciones o complicaciones
de este peculiar sindrome son el sindrome del desfiladero
tordcico, la trombosis de la vena subclavia y el sindrome
de la vena cava superior.

La causa del sindrome de SAPHO no esté clara. Se ba-
rajan dos teorfas:

1) Artropatia reactiva posiblemente secundaria a una
infeccidn, en la que el agente responsable serfa Propio-
nibacterium acnes, un grampositivo anaerobio comen-
sal de la piel, aunque su patogénesis en el SAPHO atin
no estd clara'.

2) Una forma de espondiloartropatia seronegativa, la
cual es mayormente aceptada, al basarse en su asocia-
cién con psoriasis, sacroileitis, entesitis y enfermedad
6sea inflamatoria.

El diagnéstico se basa en los datos clinicos y radiol6gi-
cos, ya que no hay pruebas de laboratorio especificas
que confirmen el diagndstico de SAPHO ''. Normal-
mente sélo se detecta una moderada elevaciéon de la
velocidad de sedimentacién globular (VSG) o de otros
reactantes de fase aguda. El factor reumatoide es nega-
tivo en casi todos los casos. Con respecto al antigeno
HLA-B27 no parece existir diferencias significativas
con la prevalencia del mismo en relaciéon con la pobla-
cién general. Las alteraciones radiologicas se basan en
el hallazgo de hiperostosis en el tercio interno de la cla-
vicula, manubrio esternal y primeras costillas del cartila-
go costal y unién condrocostal. En la practica, la gam-
magrafia con difosfonato de tecnecio es la técnica de
eleccion, ya que es mads sensible y expone al paciente a
menos radiacién que la tomografia u otros estudios ra-
diol6gicos. Puede ser necesaria la biopsia cutdnea y la
biopsia 6sea que nos ayudardn a clarificar el proceso
en cuestion.
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El sindrome SAPHO es uno de los procesos que pone
de manifiesto la estrecha relacion existente entre enfer-
medades cutdneas y reumatolégicas. Es una enferme-
dad crénica que cursa en brotes de desigual intensidad
y para la que no existe tratamiento curativo. El trata-
miento de primera linea utilizado en el SAPHO son los
antiinflamatorios no esteroideos. Cuando la respuesta
no es satisfactoria se han intentado terapéuticas varia-
das con corticoides, metotrexate, colchicina y salazopi-
rina con resultados variables, si bien estd aumentando
el interés por el uso del pamidronato .

Coincidimos con Vélez y Moreno* en que debemos
sospechar esta entidad en todo paciente con pustulosis
palmoplantar que se queje de molestias en la pared to-
rdcica anterior. La fluidez de relacion entre reumatdlo-
gos y dermatélogos no sélo redundard en un precoz
diagnéstico, sino también en un enfoque integral que
ayude a mejorar la calidad de vida del paciente.
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