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Sindrome SAPHO de presentacion infrecuente
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Describimos un caso de sindrome SAPHO (sinovitis,
acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis) con una forma de
presentacion poco habitual, en una nifia de 14 afios de
edad con febricula de 8 meses de duracién, dolor lumbar
izquierdo y reactantes de fase aguda elevados con anemia
normocitica y normocrémica. En una radiografia de
miembros inferiores se evidenci6 una imagen litica con
osteitis e hiperostosis en peroné derecho, como hallazgo
casual tras una caida accidental. Estos datos, ademis del
acné, la pustulosis, la artritis esternoclavicular y los
estudios obtenidos por resonancia magnética (RM) de
columna y gammagrafia Gsea, orientaron el diagndstico de

SAPHO.

Palabras clave: Sindrome SAPHO. Espondiloartropatia.
Osteomielitis multifocal recurrente crénica (OMRC).

An infrequent presentation of SAPHO syndrome

We describe a case of SAPHO (synovitis, acne,
pustulosis, hyperostosis and osteitis) with an unusual
presentation in a 14 year-old girl with low grade fever
which lasts 8 months, left low back pain and elevated
erythrocyte sedimentation rates and protein C-reactive
with chronic anaemia. A radiograhy of the lower limbs
showed a lytic image with osteitis and hyperostose in the
right fibula, as a casual finding. This information, in
addition to the acne, pustulosis, sternoclavicular arthritis

and the studies got from the magnetic resonance image
(MR) of spine, pointed out the diagnosis of SAPHO.
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Introducccion

El sindrome SAPHO! (sinovitis, acné, pustulosis, hipe-
rostosis y osteitis) incluye una variedad de trastornos
reumdticos asociados a lesiones cutdneas®. Se presenta
generalmente en la infancia y la adolescencia, con pre-
dominio del sexo femenino.

La distribucién de la enfermedad depende de la edad de
presentacién. En los adolescentes y en la edad media de
la vida, se localiza principalmente en la regién esterno-
clavicular, seguido de la columna lumbar, la pelvis y los
huesos largos. En la infancia, afecta a huesos largos (ti-
bia, fémur y cubito), la clavicula y la columna lumbar.
El diagnéstico del sindrome SAPHO no es dificil
cuando las lesiones osteoarticulares tipicas estdn locali-
zadas en los puntos diana caracteristicos. La imagen
gammagréfica en “asta de toro” a nivel de la articulacion
esternoclavicular es bastante especifica del sindrome®.
Presentamos el caso de una adolescente diagnosticada
de sindrome SAPHO, cuyo estudio fue motivado por
una febricula prolongada y elevacién de los reactantes

de fase aguda.

Caso clinico

Nifia de 14 afios, en seguimiento en nuestro hospital
por febricula vespertina de 37,6 °C de 8 meses de evo-
lucién y anemia normocitica normocrémica con eleva-
cién de reactantes de fase aguda, que consulta por cua-
dro de 10 dias de dolor continuo en zona lumbar
izquierda sin sindrome miccional.

Entre los antecedentes personales cabe resaltar: tuvo un
sindrome hemolitico urémico a los 4 afios de edad, fue
apendicectomizada (apendicitis catarral) a los 12 afios y
estaba en seguimiento por dolor abdominal recurrente
(transito gastrointestinal, ecografia abdominal y tomo-
grafia computarizada abdominal normales) y por asma
extrinseco.

Como antecedentes familiares destaca madre con sin-
drome de Sjégren sin tratamiento. Sin espondiloartro-
patia ni enfermedad inflamatoria intestinal.

En la exploracién fisica se evidencia obesidad, pustulo-
sis en pubis y cara interna de los muslos (fig. 1) y que-
ratodermia palmoplantar; destaca el dolor selectivo a la
palpacién a nivel de la articulacién esternoclavicular y
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Figura 1. Pustulosis en cara interna de los muslos.

en la zona lumbar izquierda, sin signos de radiculo-
patia. Presenta, ademids, dolor a la palpacién en la in-
sercién de tendén aquilea izquierda. Ausencia de pun-
tos de fibromialgia. No se observan tlceras orales ni
vulvares.

Pruebas complementarias

Hemograma: hemoglobina, 11,7 g/dl; hematocrito,
33,9%; VCM, 81 fl; leucocitos, normales; PCR, 20
mg/1; VSG, 42 mm/1.* h.

Bioquimica: 4cido trico, 6,5 mg/dl; ferritina, 65 ng/ml;
inmunoglobulinas, C3, C4 y TSH, normales; factor
reumatoide, ANA, HLAB27, urocultivo y cultivo de
exudado faringeo, negativos; serologia de mononucleo-
sis infecciosa y yersinia, negativos; test de Schirmer, test
de salivacién y fenémeno de patergia, negativos.

Se realizaron las siguientes pruebas de imagen: radio-
grafia de peroné, en la que se observa una imagen litica
con osteitis e hiperostosis en peroné derecho (fig. 2);
radiografia de térax, que fue normal; RIM lumbar, que
evidencia protusién del disco L5-51, con disminucién
de la sefial e imagen nodular < 1 cm, isointensa en T1 e
hiperintensa en T2, adyacente al margen vertebral dere-
cho D8, inespecifico, y gammagrafia toricica, en la que
se detecta aumento de captacién esternoclavicular en
asta de toro y mayor captacién en articulacién esterno-
clavicular derecha (fig. 3).

Ante la sospecha de sindrome SAPHO, se inicia trata-
miento con naproxeno y cloxacilina, con discreta mejo-
ria, y se propone a la familia el uso de firmacos modu-
ladores de enfermedad (FAMES) (metotrexato y
sulfasalazina) y pamidronato, que rechaza. La paciente
se mantiene en la actualidad sin tratamiento y con pare-
cidos sintomas, dolor y persistencia de reactantes de
fase aguda.
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Figura 2. Radiografia de peroné: imagen litica con osteitis e hipe-
rostosis en peroné derecho.

Figura 3. Gammagrafia tordcica: aumento de captacién esterocla-
vicular en asta de toro.
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Discusion

El sindrome SAPHO es una entidad sometida a deba-
te*¢. Fue descrita por Kahn et al” para agrupar una serie
de afecciones con hallazgos comunes, como la afeccién
Gsea con osteitis aséptica que afecta a zonas determina-
das y la agrupacién cutinea en forma de pustulosis pal-
moplantar y acné conglobata. En muchos casos en estos
pacientes se aflade sacroileitis y evolucionan como una
espondiloartropatia. Por otro lado, la osteomielitis cré-
nica multifocal recurrente (CRMO)? es una inflamacién
Gsea crénica aséptica y no supurativa que suele afectar a
multiples localizaciones, generalmente huesos largos y
clavicula y con menos frecuencia columna y pelvis, fre-
cuente en nifios y adolescentes. Con frecuencia se asocia
también con pustulosis palmoplantar y suele tener una
evolucién favorable’. Esta similitud entre ambas entida-
des hace que no haya acuerdo undnime sobre si son en-
tidades diferentes o un espectro de la misma enferme-
dad', si bien parece que el sindrome SAPHO puede
conllevar un peor pronéstico a largo plazo.

El componente fundamental del SAPHO es una ostei-
tis inflamatoria que puede o no estar asociada a lesiones
cutdneas, normalmente con cultivos bacterianos nega-
tivos. Dichas lesiones cutdneas son, tipicamente, la pus-
tulosis palmoplantar y el acné (el 55,7 y el 19,3%,
respectivamente). Pueden preceder, ocurrir simultinea-
mente o posteriormente al inicio de las manifestaciones
cutdneas. Las lesiones osteoarticulares incluyen sinovi-
tis, hiperostosis y osteitis. La distribucién depende de la
edad de presentacién, con predominio de la regién es-
ternoclavicular en la adolescencia, mientras que en la
infancia afecta a huesos largos, columna lumbar y pel-
vis. En la infancia, afecta a huesos largos (tibia, fémur y
cubito), la clavicula y la columna lumbar. Las manifes-
taciones sistémicas son raras, pero a veces hay fiebre?.
En el sindrome SAPHO con afeccién cutdnea, en un
porcentaje importante de casos se detecta Propionibacte-
rium acnes en el cultivo del liquido sinovial, sin estar to-
talmente aclarada su participacién en la patogenia del
cuadro’. Las pruebas de imagen en esta paciente nos
ayudaron a orientar el diagndstico, a pesar de un cultivo
del liquido articular negativo.

El tratamiento' convencional del sindrome SAPHO
(con antiinflamatorios no esteroideos, corticoides y me-
totrexato) no se ha mostrado efectivo. Actualmente exis-
ten numerosos estudios que avalan la superioridad del
pamidronato™™" en la reduccién del dolor y la mejoria de
la funcionalidad con escasos efectos adversos. Este es un
bisfosfonato de segunda generacién que suprime la reab-
sorcion dsea y que posee propiedades antiinflamatorias.
Nos parece importante el conocimiento de este sindro-
me, ya que su diagndstico es clinico y requiere un alto
nivel de sospecha. Estimulamos al pediatra reumatélo-
go a la exploracién minuciosa de la piel y la pared ante-
rior del térax, que a nuestro juicio se podria considerar
puntos clave para dilucidar esta condicién.
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