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Sindrome SAPHO: a proposito
de un caso

Sr. Editor: El sindrome SAPHO es un conjunto de
manifestaciones dermatoesqueléticas que aparecen reu-
nidas en un paciente a lo largo de su vida'>. El término
es un acrénimo de las manifestaciones mds frecuentes:
Sinovitis, Acné conglobata (puede ser fulminans, hi-
drosadenitis supurada o celulitis disecante)!, Pustulosis
palmoplantar, Hiperostosis (habitualmente en pared to-
rdcica anterior) y Osteitis (sacroilfacas o raquis). De
etiologia desconocida, la mayoria de los autores lo en-
globan entre las espondiloartropatias®. Prevalencia poco
estudiada, afecta sobre todo a nifios y adultos jévenes, y
es raro en ancianos; similar distribucién por sexos. Pue-
de recibir otros nombres como espondiloartropatia aso-
ciada a acné, hiperostosis esternoclavicular, osteitis con-
densante clavicular, artrosteitis pustulosa u osteomielitis
multifocal recidivante crénica (forma pedidtrica)®>.
Presentamos el caso clinico de una mujer de 34 afios sin
antecedentes de interés, diagnosticada en 1994 de sin-
drome SAPHO (HLA B27+, psoriasis pustulosa pal-
moplantar, hiperostosis esternoclavicular y acromiocla-
vicular con osteitis biopsiada y poliartritis).

Demostré resistencia a dosis altas de fenilbutazona e
intolerancia a salazopirina y dosis medias de metotrexa-
to (hepatopatia bioquimica). No toleré tratamiento con
PUVA, y dosis altas de corticoides produjeron mejoria
transitoria.

En diciembre de 2001 inicié tratamiento con infliximab
3 mg/kg iv, con buena respuesta inicial de los sintomas
dseos y reactantes de fase aguda, pero precisé aumento
progresivo de dosis: 14 infusiones. La pustulosis y la ac-
tividad ésea en esternoclaviculares y sacroiliacas (con-
trol gammagréfico) empeoraron, por lo que se decidié
cambio de tratamiento.

En mayo de 2003 se pauté etanercept (50 mg sc/sema-
na) con dosis bajas de metotrexato (5 mg/semana), con
lo que mejoraron las lesiones pustulosas y las raquialgias
inflamatorias y disminuyé la PCR (0,6 mg/dl). Tam-
bién hubo mejoria de los indices de actividad BASDAI
(15) y funcional BASFI (35,7).

En octubre de 2003 present6 de nuevo dolor creciente e
incapacitante en la regién esternal, acromioclavicular
derecha y hombro derecho (estenosis del espacio acro-
mioclavicular). En una nueva gammagrafia (enero de
2004), se aprecié aumento subjetivo de captacion pato-
légica en esternén en relacion con la previa (marzo de
2003) y actividad en esternoclaviculares.

Dada la resistencia del proceso patoldgico, en abril de
2004 se decide comenzar tratamiento con zoledronato 4
mg iv (3 dosis). Finaliz6 el 22 de junio de 2004 con cla-
ra mejoria de sus sintomas, sobre todo del dolor ester-
noclavicular. En octubre de 2004 sufrié un nuevo brote
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dlgico esternal con limitacién importante del balance
articular del hombro derecho (precisé infiltracién local
apestésica), y empeor6 la pustulosis.

Ultimo control gammagréifico (diciembre de 2005):
mayor control de actividad osteoblastica, y persiste la
captacion esternal (objetivamente sin aumento de la le-
sién). Clinicamente, la paciente mantenia incapacidad
funcional y mal control del dolor. El equipo de valora-
cién del INSS resolvié una incapacidad permanente to-
tal en marzo de 2006.

El diagnéstico de este sindrome es fundamentalmente
clinico (tabla 1)* no hay pruebas de laboratorio especi-
ficas (HLA B27+ con frecuencia baja, elevacién de re-
actantes de fase aguda). El estudio se completa con
pruebas de imagen: radiografia convencional (espondili-
tis, hiperostosis y lesiones inflamatorias), tomografia
computarizada/resonancia magnética (lesiones de partes
blandas adyacentes), gammagrafia sea (lesiones asinto-
maticas). Las pruebas de imagen permiten ademis el
diagnéstico diferencial® con otros procesos (osteomieli-
tis, enfermedad de Paget, metdstasis dseas, otras espon-
diloartropatias, sindrome Tietze). En algin caso puede
ser necesaria una biopsia 6sea®®.

Clinicamente cursa en brotes y no hay tratamiento cu-
rativo. El pronéstico a largo plazo es bueno, y no suele
asociarse a complicaciones severas o invalidantes’.

La mayoria de los pacientes son tratados®’ de forma
sintomdtica (AINE, corticoides), aunque los tratamien-
tos alternativos han aumentado (con diferentes grados
de eficacia), segin va apareciendo evidencia cientifica
(metotrexato, salazopirina, leflunomida, infliximab, eta-
nercept y bisfosfonatos). En algunos casos se tratan las
lesiones 6seas (hiperostosis, osteitis) con cirugia', pero
no ha demostrado mds eficacia que los farmacos.
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TABLA 1. Criterios diagnésticos

1. Osteomielitis crénica multifocal recidivante
Generalmente estéril
Con/sin afectaci6n del raquis
Con/sin afectacion cutanea

2. Artritis aguda/subaguda/cronica junto con
Pustulosis palmoplantar
Psoriasis pustulosa
Acné grave
Osteitis estéril en cualquier localizacion junto con

3. Pustulosis palmoplantar
Psoriasis pustulosa
Psoriasis vulgar
Acné grave

Una de las tres presentaciones es suficiente para el diagndstico.
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Fe de errores

En la carta al editor “Precisiones sobre la historia de la qui-
na’, publicada en esta revista (Reumatol Clin. 2007;3[4]:
194-6) se ha detectado que sélo aparece un autor firmante
cuando en realidad los firmantes del articulo son:
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