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esternoclavicular. Sindrome SAPHO
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El sindrome SAPHO esta constituido por la asociacion de
alteraciones musculoesqueléticas y alteraciones dermatolo-
gicas. Presentamos el caso de un varén de 35 anos que cum-
ple criterios de sindrome SAPHO. Aunque el tratamiento de
estos pacientes aun no esta claro, es importante hacer el
diagnostico del sindrome SAPHO para realizar las investiga-
ciones necesarias e instaurar el tratamiento. El término es un
acronimo de las manifestaciones mas frecuentes: sinovitis,
acné, pustulosis palmo-plantar, hiperostosis y osteitis.
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The SAPHO syndrome describes an association between
musculoskeletal disorders and various dermatological condi-
tions. We report the case of a 35-years-old man who fulfilled
the criteria for SAPHO. Although the optimal treatment for
these patients remains unclear, it is important to make the
diagnosis of SAPHO to avoid unnecessary investigations and
treatment. SAPHO is an acronym of the combination of sy-
novitis, acne, pustulosis, hyperostosis, and osteitis.
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INTRODUCCION

En ocasiones, en la consulta nos encontramos con patolo-
gias poco prevalentes que requieren un alto nivel de sospe-
cha y nos obligan a tenerlas en mente. Presentamos el caso
de un paciente con tumefaccion de la articulacion esterno-
clavicular, que cumple criterios de sindrome SAPHO. Este
sindrome incluye una variedad de trastornos reumaticos
asociados a manifestaciones cutaneas.

CASO CLINICO

Paciente varén de 35 afios que consulta por dolor y tume-
faccion de la articulacion esternoclavicular derecha de
dos semanas de evolucion, sin antecedentes de traumatis-
mo. Como antecedentes personales destacaba el acné
conglobata y como antecedentes familiares, el fallecimien-
to de su madre por un hepatocarcinoma diez afios antes
y la artritis gotosa de su padre.

En la exploracion fisica destacaban unas lesiones quisti-
cas, cicatriciales y pustulosicas en el térax y una tumefac-
cion con palpacion ligeramente dolorosa de la articulacion
esternoclavicular derecha. En la radiologia convencional no
se observaron alteraciones. En la analitica destacamos los
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siguientes valores: 14.450 leucocitos (80% N, 14,7% L,
1,7% M, 1,3% E), hemoglobina 11,5 g/dl, hematocrito
37%, volumen corpuscular medio 67,9 fl, velocidad de se-
dimentacion globular 62 mm/1* hora, proteina C reactiva
3,3, antigeno de histocompatibilidad HLA B27 positivo y
resto de la analitica normal. La gammagrafia dsea present6
una intensa hiperactividad del trazador en las claviculas, la
rama horizontal de la mandibula izquierda, L3-14 y las
uniones esternoclaviculares, todo ello indicativo de cambios
oseos secundarios a hiperostosis/ostetis y artritis, patron
gammagrafico observado en el sindrome SAPHO (fig. 1). La
tomografia axial computarizada (TAC) del esternon presen-
t6 signos de cambios 6seos y articulares de las dos articula-
ciones esternoclaviculares y claviculocondral sobre la pri-
mera costilla, que eran secundarios a un proceso
inflamatorio cronico. Se derivo al paciente para su trata-
miento al Servicio de Reumatologia de referencia.

DISCUSION

El sindrome SAPHO es una entidad descrita por Khan et al,
en la que se agrupan la asociacion entre desordenes muscu-
loesqueléticos y varias alteraciones dermatoldgicas'. El tér-
mino es un acronimo de las manifestaciones mas frecuentes:
sinovitis, acné conglobata (fulminans, hidrosadenitis supu-
rada o celulitis disecante), pustulosis palmo-plantar, hipe-
rostosis y osteitis. La prevalencia y la etiologia son descono-
cidas. Se presenta en la infancia y en la adolescencia, con
predominio en el sexo femenino.

El componente principal del SAPHO es la osteitis in-
flamatoria, que puede acompanarse de lesiones cutaneas,
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Figura 1. Gammagrafia 6sea con hiperactividad del trazador en claviculas; rama
horizontal de la mandibula izquierda, L3-L4 y uniones esternoclaviculares.

normalmente con cultivos negativos. Las lesiones cuta-
neas son la pustulosis palmo-plantar y el acné (55,7 y el
19,3% respectivamente) y pueden aparecer simultanea-
mente, antes o posteriormente a las manifestaciones arti-
culares y dseas. Las manifestaciones osteoarticulares mas
frecuentes son el dolor en la pared toracica anterior, es-
pecialmente la afectacion de las articulaciones esterno-
claviculares (70-90%), también de las costoesternales y
de las costocondrales. La artritis periférica y/o clinica
sugestiva de espondilitis (lumbalgia/dolor sacroiliaco) es
poco frecuente, y en este caso se asocia a la presencia de
HLA B27 positivo. Las lesiones dseas son esclerosas, so-
litarias o multiples, y pueden localizarse en cualquier
hueso largo, plano como el ileon, la tibia, la clavicula o
la mandibula. Las manifestaciones sistémicas son raras,
pero a veces hay fiebre?.

El diagnostico de este sindrome es fundamentalmente
clinico y no hay pruebas especificas. En la analitica se

puede encontrar una elevacion de reactantes de fase agu-
da y en una tercera parte de los casos el HLA B27 esta
presente. El estudio se completa con pruebas de imagen
(radiologia convencional, TAC o resonancia magnética y
gammagrafia 6sea) que, ademas, permiten el diagnostico
diferencial (enfermedad de Paget, metastasis oseas, etc.).
En ocasiones puede ser necesaria una biopsia d6sea que
pone de manifiesto una osteitis estéril®. Aunque la preva-
lencia del HLA B27 es superior a la existente en la pobla-
cion sana, esta entidad no se contempla dentro de la fami-
lia de las espondiloartritis.

La enfermedad evoluciona en brotes y no existe un
tratamiento curativo. El pronéstico a largo plazo es bue-
no, y no suele asociarse a complicaciones graves o invali-
dantes®. El tratamiento convencional con antiinflamato-
rios no esteroideos y corticoides y metotrexato no ha
mostrado su efectividad. Actualmente existen estudios
que apoyan el tratamiento con pamidronato. Otros trata-
mientos son la sulfasalazina, ciclosporina, luflunomida,
antibioticos como la doxiciclina y el infliximab*?.

El diagnostico es clinico, y por la baja prevalencia re-
quiere un alto nivel de sospecha. Ante un paciente con
manifestaciones osteoarticulares, sobre todo de la pared
anterior del térax, debemos hacer una anamnesis de las
manifestaciones cutaneas.
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