Sindrome de SAPHO
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Se presenta un caso de una paciente de 41 afios sin ante-
cedentes personales ni familiares de interés. Refiere desde
hace 9 meses dolores intermitentes en la parte anterior del
torax y columna lumbar y, ademas, pustulosis palmar dis-
creta desde hace dos afos. Se diagnostica como sindrome de
SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis)
basandonos en los hallazgos clinicos, radiologicos y gamma-
graficos. La gammagrafia 6sea permite obtener en una sola
exploracion imagenes del cuerpo entero y puede emplearse
para el diagnostico diferencial de otros procesos osteoarticu-
lares, ademas del control evolutivo y valoracion de la res-
puesta al tratamiento. Actualmente el tratamiento mas acep-
tado son los bifosfonatos. El objetivo de este trabajo es la
revision clinica y la actualizacion de los tiltimos tratamientos
de este sindrome tan poco frecuente.

Palabras clave: sindrome de SAPHO, osteomielitis cronica
multifocal recurrente, gammagrafia 6sea.

A case of a 41 year old female patient with no personal or
family background of interest is presented. She reported in-
termittent pain in the anterior part of the thorax and lumbar
spine for the last nine months and mild palmar pustulosis
since 2 years ago. She was diagnosed of SAPHO syndrome
(synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis and osteomyelitis),
based on clinical, radiological and scintigraphic findings.
The bone scintigraphy makes it possible to obtain whole
body images with a single examination that can be used for
the differential diagnosis of other osteoarticular conditions
as well as evolutive monitoring and evaluation of response to
treatment. The treatment currently most accepted is bip-
hosphonates. The purpose of this study is to make a clinical
review and up-date of the last treatments of this so uncom-
mon syndrome.
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INTRODUCCION

El acronimo SAPHO fue propuesto en 1987! para agrupar
diversas manifestaciones osteoarticulares con unos hallaz-
gos radiologicos concretos, entre los que destaca la hipe-
rostosis de la pared anterior del térax, asociados a acné
conglobata, pustulosis palmar y plantar y/o psoriasis.

Es una enfermedad de prevalencia desconocida descrita
principalmente en Japén, Escandinavia, Francia, Alemania
y, ocasionalmente, en Espana. La etiologia y la patogenia
del sindrome de SAPHO son desconocidas; la mayoria de
autores la considera como una espondiloartropatia serone-
gativa? y, en algunos casos, se discute como base la infec-
cion por Propionibacterium dcnes. Se presenta generalmen-
te en la infancia y adolescencia con predominio del sexo
femenino.
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En los adolescentes y en la edad media de la vida las le-
siones oseas se localizan principalmente en la region ester-
noclavicular, seguidas de la columna lumbar, la pelvis y los
huesos largos. En la infancia afecta a los huesos largos (ti-
bia, fémur y ctbito), la clavicula y la columna lumbar.

El diagnostico se fundamenta en la combinacion de
unas manifestaciones clinicas junto a unas pruebas de
imagen compatibles: la imagen gammagrafica en “asta de
toro” al nivel de la articulacion esterno-clavicular es bas-
tante especifica del sindrome.

Es una enfermedad cronica que cursa con brotes de in-
tensidad variable y para la que no existe tratamiento cura-
tivo; en la actualidad el mas efectivo es pamidronato en-
dovenoso.

CASO CLiNICO

Se trata de una mujer de 41 arios que refiere desde hace
9 meses dolor paraesternal y esterno-clavicular sin ante-
cedentes traumaticos en la pared tordcica. No refiere
antecedentes familiares ni personales de interés. También
explica pustulosis palmar ligera de varios afios de evolu-
cion con dolores intermitentes en las articulaciones sacroi-
lfacas y la columna lumbar.
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En la exploracion fisica destaca dolor selectivo en las ar-
ticulaciones esterno-claviculares con engrosamiento del
tercio proximal de ambas claviculas y la en zona lumbar de
forma discreta. Ademas presenta discreta pustulosis pal-
mar.

Estuvo en tratamiento durante un mes con antiinflama-
torios no esteroideos (AINE) sin que notase mejoria. Se
quedo embarazada y se prosiguio el estudio después de
acabada la gestacion.

El hemograma, calcio, fosforo, proteina C reactiva, fac-
tor reumatoide, velocidad de sedimentacion globular
(VSG), funcion hepatica y renal, inmunoglobulinas, C3,
C4, TSH y HLAB27 son normales. Las serologias viricas
fueron negativas y la orina resulté normal.

La radiografia demuestra un discreto engrosamiento
clavicular; la tomografia axial computarizada esternal in-
dica fisura esternal; la resonancia magnética nuclear es-
ternal objetiva fisura esternal, lesiones osteoesclerdticas e
hiperostosis, artritis y signos inflamatorios de la articula-
cion costo-esternal; la gammagrafia 6sea revela hipercap-
tacion del trazador en la articulacion condroesternal y en
la articulacion acromio-clavicular bilateral sugerente de
hiperostosis.

Con estos datos llegamos al diagnostico de sindrome de
SAPHO e iniciamos tratamiento con pamidronato sodico
endovenoso cada 4 semanas durante un afo. Existen nu-
merosos estudios que avalan la utilizacién de pamidrona-
to sodico endovenoso en la reduccion del dolor y la mejo-
ra de la funcionalidad, con escasos efectos adversos. Es un
bifosfonato de segunda generacion que suprime la reab-
sorcion Gsea y que posee propiedades antiinflamatorias.
En los dos primeros meses del tratamiento la mejora ha si-
do discreta.

DISCUSION

El sindrome de SAPHO es una entidad sometida a deba-
te; agrupa una serie de afecciones con hallazgos comu-
nes, como la afeccion 6sea con osteoitis aséptica que
afecta a zonas determinadas y la agrupacion cutanea en
forma de pustulosis palmo-plantar y acné conglobata.
Por otra parte, la osteomielitis cronica multifocal recu-
rrente es una inflamacion désea cronica aséptica y no su-
purativa que suele afectar a multiples localizaciones, ge-
neralmente huesos largos y clavicula, y con menos
frecuencia la columna y la pelvis, frecuente en nifios y
adolescentes®. Con frecuencia se asocia también con pus-
tulosis palmoplantar y suele tener una evolucion favora-
ble. Esta similitud entre ambas entidades hace que no ha-
ya acuerdo unanime sobre si son entidades diferentes o
una variente de la misma enfermedad, aunque el sindro-
me SAPHO suele conllevar peor pronoéstico a largo pla-
zo. Tanto la incidencia como la prevalencia de esta enti-
dad son desconocidas.

La afeccion 6sea puede estar localizada en una region
anatomica o en un hueso, aunque puede ser multifocal.
Las manifestaciones osteoarticulares incluyen sinovitis,
hiperostosis, osteitis, esclerosis y ostedlisis. En adultos
predomina en la region esternoclavicular (65-90%)*.

Todos los componentes de la pared anterior del torax
pueden estar afectados: articulaciones esternoclavicula-
res, costoesternales superiores, costocondrales y manu-
brioesternal.

La prueba radiologica que aporta mas informacion es la
gammagrafia 6sea® con difosfonatos marcados; es muy ti-
pico el patron de hipercaptacion esternoclavicular simétri-
ca en “cabeza de toro”, donde el manubrio esternal repre-
senta el craneo y las articulaciones esternoclaviculares y las
claviculas corresponden a los cuernos.

La segunda region afectada es la columna vertebral
(33%), sobre todo la dorsal. La afectacion de los huesos
largos ocurre en el 30% de los pacientes, fundamental-
mente en el fémur distal y la tibia proximal, siendo mas
frecuente en la infancia.

La afectacion cutanea mads caracteristica es la pustulo-
sis palmoplantar®, aunque también se asocia a acné seve-
ro, conglobata, fulminans, hidrosadenitis supurativa y
psoriasis. Las lesiones articulares y las manifestaciones
cutaneas no necesariamente se presentan al mismo tiem-
po, pudiendo haber incluso anos de diferencia en la apa-
ricion de las mismas.

En un porcentaje importante de casos se aisla Propio-
nibacterium acnes, Gram positivo anaerobio saprofito de
la piel, en el cultivo de liquido sinovial, sin estar total-
mente aclarada su participacion en la patogenia del cua-
dro. Puede ser necesaria la biopsia cutédnea para clarificar
el proceso.

La analitica no es determinante, normalmente se de-
tecta una moderada elevacion de la VSG o de otros re-
actantes de fase aguda. El factor reumatoide es negativo
en casi todos los casos. El HLAB27 es positivo en el 15-
30% de los casos, con una prevalencia similar en la po-
blacion general.

El diagnostico diferencial incluye osteonecrosis aséptica
de la epifisis medial de la clavicula, osteitis condensante,
osteoma osteoide, osteoartritis y osteomielitis, aunque es-
tas entidades no suelen ser bilaterales ni afectar los huesos
adyacentes. También deben descartarse otras patologias
con patrones radioldgicos similares’, como la Enfermedad
de Paget, el osteosarcoma, el sarcoma de Swing o las me-
tastasis 6seas. En muchos casos la biopsia 6sea se hace ne-
cesaria para descartar esas patologias.

Tiene una evolucion crénica y un curso a brotes sin
existir un tratamiento curativo.

El tratamiento convencional con AINE, corticoides y
metrotrexato no se ha mostrado efectivo. Actualmente se
estd utilizando pamidronato®!° endovenoso en ciclos
mensuales durante un afio; reduce el dolor y mejora la
funcionalidad articular. Es un bifosfonato de segunda ge-
neracion que suprime la reabsorcion dsea y que tiene pro-
piedades antiinflamatorias.

Es importante el conocimiento de este sindrome. Su co-
rrecto diagnoéstico dependera de que el médico piense en
este proceso y establezca un nexo de union entre las ma-
nifestaciones articulares y dermatologicas, sobre todo do-
lor en la pared toracica anterior y la pustulosis palmo-
plantar.
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