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RESUMEN

El acrénimo SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis palmo plantar,
hiperostosis, osteitis) designa un sindrome compuesto por
alteraciones osteoarticulares caracteristicas y determinadas
manifestaciones dermatoldgicas.

El diagndstico es clinico y se apoya en los estudios por image-
nes. El tratamiento incluye desde AINES hasta terapia biold-
gica. Presenta pronéstico bueno con periodos de remisién y
exacerbacion.

Se presenta el caso de un paciente con antecedentes de do-
lores articulares crdénicos y acné severo en quien se realiza el
diagnéstico de Sindrome SAPHO basado en la clinica y apoya-
dos en estudio de imagenes de gammagrafia dsea.

Palabras Claves: Acné. Hiperostosis. Osteitis. Gammagrafia
Osea.

Abstract

The acronym SAPHO (synovitis, acne, plantar palm pustulosis,
hyperostosis, osteitis) designates a syndrome composed of
characteristic osteoarticular alterations and certain dermato-
logical manifestations.

The diagnosis is clinical and is supported by imaging studies.
The treatment includes from NSAIDs to biological therapy.
Presents a good prognosis with periods of remission and
exacerbation.

We present the case of a patient with a history of chronic joint
pain and severe acne in whom the diagnosis of SAPHO syndro-
me is based on the clinic and supported by bone scintigraphy
imaging studies is presented.

Keywords: Acne. Hyperostosis. Osteitis. Bone scintigraphy.
INTRODUCCION

En 1987, se propuso denominar sindrome SAPHO a un grupo
de enfermedades que se caracterizan por manifestaciones en
el sistema musculo esquelético y piel. Este sindrome incluye
cinco patologias: Sinovitis, Acné, Pustulosis, Hiperostosis y Os-
teitis.!

La patogenia no se conoce bien, se ha propuesto que una serie
de factores genéticos y ambientales (por ejemplo, infecciosos)
y la desregulacion inmunoldégica, contribuyen a la susceptibili-
dady al desarrollo de la enfermedad.?

El sindrome SAPHO es una afeccidn rara, posiblemente debido
a que se ha subdiagnosticado. Los casos descritos se encuen-
tran fundamentalmente en Japdn y Europa y con menos fre-
cuencia en Australia, Canada y Estados Unidos. Los reportes
en Latinoamérica son escasos.?

El componente fundamental del sindrome SAPHO es la afecta-
cién osteoarticular, con un predominio de la afectacién de la
clavicula en nifilos y de manubrio esternal, articulacion ester-
noclavicular y segmento anterior de las costillas en adultos.
Otras localizaciones que con frecuencia van a verse afectadas
son: articulacidn sacroiliaca, huesos largos como el fémur dis-
tal y la tibia proximal, los cuerpos vertebrales y articulaciones
periféricas.

En cuanto a las manifestaciones cutdneas, éstas pueden estar
ausentes hasta en un tercio de los pacientes. Entre ellas se
han observado mas frecuentemente pustulosis palmoplantar,
acné en sus formas mas severas (fulminans o conglobata),
psoriasis vulgar y otras mas raras como pioderma gangre-
noso, la hidrosadenitis supurativa y la celulitis disecante del
cuero cabelludo.

Recientemente se ha descrito asociacién de este sindrome
con la enfermedad inflamatoria intestinal, con predominio en
la enfermedad de Crohn, la cual se ha observado frecuente-
mente en individuos diagnosticados de sindrome SAPHO.®

El diagnostico puede ser sencillo cuando se afectan las loca-
lizaciones dseas tipicas, se acompafian de hallazgos radio-
graficos como hiperostosis y osteitis, y se suman las manifes-
taciones cutdneas. Asimismo, no hay criterios diagndsticos
aprobados, aunque en muchos casos se utilizan los criterios
de inclusién y exclusion determinados por Benhamou et al. o
los de Kahn modificados en 2003.° Sus criterios hacen el diag-
nostico del sindrome SAPHO si se cumple alguna de las tres
presentaciones: (i) Osteomielitis multifocal crénica recurrente
(CRMO); (ii) artritis aguda, subaguda o crénica asociada con
cualquiera de los siguientes: Pustulosis Palmo Plantar (PPP),
psoriasis pustulosa, o acné severo; vy (iii) cualquier osteitis es-
téril asociada con cualquiera de los siguientes: PPP, psoriasis
pustulosa, psoriasis vulgar o acné severo. Entre estos criterios,
las lesiones dseas tipicas de SAPHO son hiperostosis y ostei-
ﬁ5.7’8’9

Es una enfermedad crénica que cursa con brotes de intensi-
dad variable, y para la que no existe tratamiento curativo en
la actualidad.

CUADRO CLiNICO

Paciente de sexo masculino, de 29 afos, con antecedente de
hipertensién y dislipidemia sin tratamiento. Prescribe un cua-
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dro caracterizado por dolor articular localizado a nivel cervical
y dorsal interescapular de 9 meses de evolucidn seguido por el
Departamento de Reumatologia, donde le realizaron diversos
estudios de imagenes vy le iniciaron tratamiento con Etaroco-
xib y prednisona. Se lo envia a Dermatologia por brotes de le-
siones papulo pustulosas desde los 19 afios, que se inician en
rostro y se extienden a cuello, térax anterior y posterior hasta
regién superior de gluteos.

Al examen fisico se observaban multiples nédulos eritemato-
sos de 0.5 a 1 cm de didmetro y maculas eritemato hiperpig-
mentadas ovaladas, las cuales comprometen toda la exten-
sidn de la espalda hasta region superior de gluteos (Figura 1),

Figura 1. Papulo- pustulas en region anterior de torax, multiples nodulos eritematosos
y maculas eritemato hiperpigmentadas que comprometen toda la extension de la

espalda.

comedones abiertos en 1/3 superior de la espalda y papulo-
pustulas en regidn anterior de térax y cicatrices atrdficas en
frente y mejillas. Columna cervical con movilidad disminuida,
rectificacion de la lordosis lumbar, limitacion moderada de
movimientos.

Los estudios de laboratorio evidenciaron valores alterados de
colesterol total (203 mg/dl) y triglicéridos (222 mg/dl) y PCR
elevada (>6).

La determinacion de HLA B27 resulté positiva.

Se realiza gammagrafia 6sea donde se observaron lesiones
dseas activas en ambas articulaciones esternoclaviculares y
tercio inferior del cuerpo esternal con un patrén en “cabeza
de toro” (Figura 2),

Figura 2. Gammagrafia ésea donde se observa patrén en “cabeza de toro”.

y sector posterior del 3er arco costal derecho.

La radiografia cervical mostré una hiperostosis cervical y la
pelviana engrosamiento cortical a nivel de cejas cotiloideas.

Se realizd una biopsia de las lesiones cutdneas que informa

foliculitis superficial y profunda histolégicamente inespecifica
(Figura 3).

Tomando en cuenta la afectacion osteoarticular, las lesiones
fFig. 3 1 y los estudios imagenolégicos se concluye con diagnd-
tico de Sindrome SAPHO.

Figura 3. Tincion H&E. Toma cutdnea centrada por infundibulo folicular dilatado re-
pleto de material queratico y al lado de este otro con ruptura de paredes epiteliales.

Se indica prednisona 20 mg/dia, sulfasalazina 1g/dia, doxici-
clina 100 mg/dia.

DISCUSION

El sindrome de SAPHO es una entidad sometida a debate;
agrupa una serie de afecciones con hallazgos comunes, como
la afeccion dsea con osteitis aséptica que afecta a zonas de-
terminadas y la agrupacion cutanea en forma de pustulosis
palmo-plantar y acné conglobata.?

Tiene una prevalencia estimada de 1:10.000. Suele afectar a
nifios y a adultos jovenes y de edad media* con ligero predo-
minio en el sexo femenino; sin embargo, entre los que pade-
cen acné predomina el sexo masculino, como en el caso de
nuestro paciente.

Se considera en la actualidad un trastorno autoinflamatorio
poligénico, en el que hay una reacciéon anormalmente exacer-
bada del sistema inmunitario innato que deriva en un proceso
inflamatorio crénico y estéril. En cuanto a la teoria del recono-
cimiento alterado de los patrones bacterianos y la existencia
de cuadros de acné severo en pacientes con este proceso, se
ha relacionado a Propinebacterium acnes como el principal
desencadenante del sindrome SAPHO, ya que esta bacteria se
ha aislado en biopsias de hueso y en lesiones tisulares de la
pared anterior del térax, la espina dorsal y el esqueleto apen-
dicular de los pacientes, ademas de la respuesta adecuada
en algunos de ellos al tratamiento antibiético crénico contra
P. acnes.?

Se ha sugerido, ademas, alteraciones que incluyen una for-
macion deficiente de p53, un aumento de la produccién de
interleucina (IL) -10 y una capacidad reducida para aumentar
la respuesta de las especies reactivas de oxigeno. La respues-
ta inflamatoria observada en SAPHO incluye varias citoquinas
proinflamatorias que incluyen IL-1, IL-8, IL-18 y factor de ne-
crosis tumoral (TNF) alfa.

La principal hipdtesis es la de osteitis reactiva, aunque dista
de ser comprobada. Las lesiones serian el resultado de una
infeccion persistente y leve por Propionibacterium acnes, que
llevaria a una activacién no especifica y disfuncional del siste-
ma inmune innato y adquirido en individuos genéticamente
predispuestos, y desencadenaria un cuadro de inflamacion
crénica.’

Algunas descripciones clasifican al sindrome como una ar-
tropatia seronegativa, ya que se ha encontrado positivo el
HLA-B27 incluso en 30% de los afectados como el presente
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CASOS CLINICOS

caso que resultd positivo.

El espectro clinico del sindrome SAPHO es amplio y complejo,
las manifestaciones osteoarticulares se consideran los signos
pivote de la enfermedad. La zona implicada mas particular-
mente es la pared anterior del térax en 65 a 90% de los ca-
sos. En nuestro caso el paciente referia afectacion de columna
cervical y dorsal interescapular y se evidencié afectacion de
articulacion esternoclavicular.

La segunda caracteristica clinica relevante es la afectacion de
la piel, que puede ocurrir entre 20 y 60% de los casos. Como
el acrénimo lo indica, las dos principales afecciones derma-
toldgicas asociadas son pustulosis y acné. La pustulosis pal-
moplantar, segun las series, se manifiesta aproximadamente
en 50 a 75% de los casos. El acné se manifiesta en 40% ge-
neralmente en sus formas severas como acné conglobata o
fulminans (25%), o como foliculitis acneiformes?; en nuestro
caso se presenta como un acné severo.

El diagndstico se fundamenta en la combinacidn de unas ma-
nifestaciones clinicas junto a unas pruebas de imagen com-
patibles: la imagen gammagrafica en “asta de toro” al nivel
de la articulacion esternoclavicular es bastante especifica del
sindrome.? Signo observado en nuestro caso.

Un gran numero de tratamientos se han considerado Uutiles
en pacientes con sindrome SAPHO. Varios informes de casos
y series descriptivas indican que los AINES a dosis habituales
alivian el dolor osteoarticular. También hay efectos benéficos
reportados con glucocorticoides y con farmacos antirreumati-
cos modificadores de la enfermedad (FARME), como el meto-
trexato vy la sulfasalazina.?

Los pacientes con cultivos positivos para P. acnes pueden me-
jorar con antibidticos, no sélo debido a sus propiedades bac-
tericidas, sino a sus efectos antiinflamatorios e inmunomodu-
ladores. La Azitromicina es la mds prescrita, de igual forma
se puede administrar doxiciclina, clindamicina, ciprofloxacino,
ampicilina o minociclina, pero casi siempre con escasos resul-
tados.

En casos muy sintomaticos o resistentes a las lineas anteriores
se han utilizado farmacos bioldgicos eficaces en el manejo de
la sintomatologia osteoarticular. Sin embargo, se ha descrito
exacerbacion de la pustulosis palmoplantar, motivo por el cual
se reserva esta medicacién para casos refractarios.®

Se han utilizado tratamientos con medicamentos inmunosu-
presores para el manejo de SAPHO con resultados variables.
Hasta la fecha, el uso de agentes anti-TNF-a ha demostrado
ser una alternativa efectiva al tratamiento convencional para
los casos de SAPHO que no responden o son refractarios.®

Mads recientemente, se han utilizado con gran éxito los bifos-
fonatos intravenosos, entre ellos el pamidronato que podria
situarse como tratamiento de primera linea. No obstante,
tiene efectos secundarios graves debido a su administracion
IV, como fallo renal o la temida osteonecrosis del maxilar, los
cuales son una limitacién para su uso. Una posible solucién es
su administracién por via oral, pero se requieren mas estudios
para determinar su efectividad.!

CONCLUSION
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En la actualidad el sindrome SAPHO es una entidad poco fre-
cuente, con reportes escasos en Latino América. Resulta fun-
damental para el dermatdélogo el conocimiento de sus princi-
pales manifestaciones, asi como la sospecha en aquellos casos
de lesiones, sobre todo pustulosas o acné severo asociado a
dolores osteo articulares para brindar al paciente desde el co-
mienzo un tratamiento acertado que evite tratamientos anti-
bidticos prolongados o maniobras invasivas innecesarias.
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