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RESUMEN

El sindrome de SAPHO fue propuesto a finales de los afios 80 para agrupar diversas manifestaciones
osteoarticulares con hallazgos radiolégicos propios como la hiperostosis de la pared anterior del térax.
La prevalencia, la causa y la patogénesis de la enfermedad son desconocidas. El diagndstico se realiza
tanto por la clinica como por la imagen especifica gammagrafica de «asta de toro» en la articulaciéon
esternoclavicular.

Se presenta el caso de una mujer de 64 afios diagnosticada de carcinoma ductal infiltrante de mama
derecha pT1NO Mx. En el estudio de extension de la enfermedad se evidenci6é imagen gammagrafica de
lesion blastica, difusa, en manubrio esternal, sospechosa de enfermedad de Paget o lesién metastasica.
Se completd el estudio con TC toracica en la que se evidenci6 esclerosis del manubrio esternal, sugerente
de metastasis.

Por el resultado de los estudios se pensé en el sindrome de SAPHO como opcién diagnéstica mas
probable. El bajo estadio tumoral de la paciente hizo pensar en posibles alternativas diagnésticas. Conocer
esta entidad clinica puede evitar errores a la hora de clasificar en estadios tumorales mas avanzados a un
sujeto y, por tanto, evitar tratamientos quimioterapicos y radioterapico mas agresivos.

© 2015 Elsevier Espaiia, S.L.U.y
Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de Reumatologia. Todos los derechos reservados.

SAPHO syndrome in the differential diagnosis of metastasis

ABSTRACT

SAPHO syndrome was proposed in the late 80s in order to group different osteoarticular manifestations
with specific radiological findings such as the hyperostosis of the front part of the chest wall. Prevalence,
etiology and pathogenesis of the disease are unknown, while diagnosis is made both clinically and by the
specific gammagraphic image of «bull horn» in the sternoclavicular joint.

The following case of a 64-year-old woman diagnosed with infiltrating ductal carcinoma of the right
breast pT1NO Mx is reported. When studying the extent of the disease, a gammagraphic image of diffuse
blast injury in the sterna manubrium was evidenced, which allowed the suspicion of Paget’s disease or
metastatic injury. Study was completed with a chest CT in which manubrium sclerosis was evidenced,
suggesting metastasis.

Res ults of the studies pointed out SAPHO syndrome as the most likely diagnostic option. The low
tumor stage of the patient prompted the idea of possible alternative diagnoses. A deeper knowledge of
this clinical condition may be crucial to avoid mistakes when classifying a subject in more advanced
tumor stages, and consequently, to prevent the use of more aggressive chemotherapy and radiotherapy
treatments.

© 2015 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.
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Introduccion

El sindrome de SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperosto-
sis y osteitis)! fue propuesto a finales de los afios 80 por Chamot?
para agrupar diversas manifestaciones osteoarticulares con hallaz-
gos radiolégicos propios como la hiperostosis de la pared anterior
del térax. Este cuadro se asocia, a menudo, aunque esto no es obli-
gatorio, a trastornos dermatolégicos como el acné conglobata, la
pustulosis palmoplantar o la psoriasis. Las lesiones 6seas pueden
presentarse sin relacion con la aparicién de las lesiones cutaneas.
La causa del sindrome de SAPHO es desconocida, aunque diferentes
teorias abogan por la presencia de cierta predisposicion genética,
causas infecciosas y la asociacién de trastornos inmunes>. La pre-
valencia es desconocida, aunque algunos autores afirman que es de
1/10.000 en caucasicos, e inferior en pacientes asiaticos®. El diag-
néstico es fundamentalmente clinico, por la presencia de al menos
un criterio de inclusién y ninguno de exclusion, de los descritos
por Benhamou®. Ademads de esto, se complementa con pruebas
diagnésticas como la imagen especifica gammagrafica® de «asta de
toro» en la articulacién esternoclavicular. Los datos de laboratorio
son también inespecificos, a excepcién del aumento de los reac-
tantes de fase aguda’. El pronéstico de la enfermedad suele ser
benigno, aunque, en algunos casos, el dolor producido por la infla-
macion articular puede ser bastante intenso®. En el tratamiento de
esta entidad se utilizan los antiinflamatorios no esteroideos, bis-
fosfonatos intravenosos o terapias biolégicas®. La respuesta a un
tratamiento se valora con el alivio del dolor, segiin la escala escala
visual analégica o por pruebas de imagen como la gammagrafia
6sea de cuerpo entero (GOCE), la tomografia axial computari-
zada (TAC) o tomografia con emisiéon de positrones con TAC
(PET-TAC)?10,
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Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 64 afos, que fue diagnos-
ticada de carcinoma ductal infiltrante de mama derecha estadio
T1cNO Mx. Acudié a nuestra consulta, remitida desde el Comité
de Enfermedad Mamaria, después de ser intervenida quirtrgica-
mente con cuadrantectomia de la mama derechay biopsia selectiva
de ganglio centinela para realizacién de tratamiento radiotera-
pico adyuvante. La paciente referia como antecedentes médicos
hipertension arterial, dislipidemia y dolor en la regién lumbar,
que presentaba desde la juventud, de caracteristicas intermiten-
tes, que asociaba a su profesién como dependienta. La paciente no
habia consultado previamente con ningln especialista, ni necesi-
taba medicacién de forma habitual.

A la exploracion fisica, se observaba cicatriz de cuadrantecto-
mia sin signos infecciosos ni inflamatorios, aumento de tamaiio del
tercio proximal clavicular y ligero dolor selectivo a la palpacién de
la articulaciéon esternoclavicular. En la exploracién abdominal no
habia presencia de masas ni megalias. La paciente tampoco habia
presentado clinica dermatolégica (pustulosis palmoplantar ni acné)
en ningin momento de su vida.

En el estudio de extensiéon de la enfermedad solicitado, se
evidencié imagen gammagrafica de lesién blastica, difusa, en el
manubrio esternal, sospechosa de enfermedad de Paget o de lesién
metastasica (fig. 1). Se completé el estudio con radiografias de
térax, columna lumbosacra y pelvis (figs. 2 y 3), en las que solo
se evidencié aumento de densidad interapofisaria de L4 y L5. Pos-
teriormente, se solicité TC toracico, segiin recomendaciones de
Medicina Nuclear, que informé de esclerosis en el manubrio ester-
nal, sugerente de metastasis (fig. 4).

Gammagrafica osea

Posterior Posterior

Figura 1. Gammagrafia. Lesion blastica difusa en manubrio esternal.
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Figura 2. Rx de térax. Parrilla costal.

Figura 3. Rx de cadera.

Los resultados analiticos de los valores de fosfatasa alcalina
(95 UI/1), calcio (9,57 mg/dl) y LDH (161 Ul/l) y VSG (6 mm) eran
normales. Solo se evidenci6 ligero aumento en la PCR (0,60 mg/dl).
No se solicit6 antigeno HLA-B27 debido ala negatividad de las prue-
bas de laboratorio y a la poca relacién que se ha visto en algunas
series de casos con el sindrome de SAPHO?,

Ante la dificultad del caso, se realiz6 sesién clinica en la que
intervinieron los servicios de Oncologia Radioterapica, Reumato-
logia, Radiodiagndstico y Medicina Nuclear para revisar el caso.
Se concluy6 con el diagnéstico definitivo de sindrome de SAPHO,
ya que la paciente presentaba uno de los criterios de inclusién
descritos por Benhamou?®, la hiperostosis de la pared anterior del
térax con o sin afectacién dérmica, y ningin criterio de exclusién
(tabla 1). Se declin6 en ese momento realizar biopsia de la lesién,
pendiente de ver evolucién radiografica. Se decidié realizar un
control gammagrafico y con TC osteoarticular'! a los 6 meses,

Figura 4. TC de térax. Esclerosis en manubrio esternal.

Tabla 1
Criterios de inclusién y exclusién del sindrome de SAPHO

Criterios de inclusion Criterios de exclusién

Acné Osteomielitis séptica

Pustulosis palmoplantar Artritis en pared toracica

Hiperostosis con o sin afectaciéon Pustulosis palmoplantar derivada por
dérmica cuadro infeccioso

Osteomielitis crénica en esqueleto Queratodermia palmoplantar

axial o periférico con o sin Hiperostosis difusa idiopatica

afectacién dérmica Manifestaciones osteoarticulares

derivadas de retinoides

Fuente: modificado a partir de Benhamou et al.”

sin evidenciar cambios resefables, y se descarté definitivamente
biopsia de la zona afectada al no haber imagenes que sugirieran
agresividad de la lesién. La paciente durante el tratamiento no
requiri6é ningidn tipo de medicacién analgésica. Por nuestra parte,
no incluimos la zona afectada en el campo de tratamiento, para
evitar modificaciones provocadas por la radioterapia que pudie-
ran dar lugar a confusién a la hora de valorar la evolucién de
la lesi6n. Después de 18 meses de seguimiento, la paciente per-
manece en respuesta completa tumoral y, por tanto, libre de
enfermedad.

Discusion

El sindrome de SAPHO es una rara entidad clinica, de caracteris-
ticas benignas, que suele presentarse en personas jévenes, lo que
hace dificil ver complicaciones en los pacientes que presentan esta
enfermedad. El problema surge cuando el diagnéstico se realiza en
un paciente oncolégico, ya que no hay ninguna prueba de imagen
que pueda ayudar a descartar con seguridad que se trate de una
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Autor Caso clinico Shibakuuki et al.'? Abuhid et al."® Patel et al.'* Inoue et al.'® Theuman et al.'®
presentado
Edad 64 58 44 20 74 46
Sexo Mujer Varén Varén Mujer Varén Mujer
Tipo de tumor Mama Pulmoén Primario Primario Primario Mama
desconocido desconocido desconocido

Afectacion 6sea

Esternoclavicular

Esternoclavicular

Esternoclavicular

Esternoclavicular,
sacroiliacas y
vertebral dorsal

Esternoclavicular y
lumbar

Esternoclavicular,
sacroiliacay
vertebral dorsal

Afectacién cutanea No No Pustulosis Pustulosis Pustulosis Pustulosis
palmoplantar palmoplantar palmoplantar palmoplantar
Prueba de imagen RX, TAC, GOCE RM, TAC, PET RX, PET-TAC TC, GOCE, PET RX, RM, GOCE, PET RX, TAC
Biopsia No No Si No No St
Inflamacién Fibrosis
inespecifica inespecifica
Pruebas de Aumento PCR Normal Normal Normal Aumento VSG y Normal
laboratorio PCR

progresién de su enfermedad tumoralll. En la literatura (tabla
2)12-16 existen pocos casos en los que se diagnostic el sindrome de
SAPHO a partir de una imagen que era presentada como sospechosa
de metastasis y, que al ser estudiada posteriormente, se comprobd
que no tenia caracteristicas agresivas. De estos casos, solo uno se
valoré como cancer de mama, y presentaba, junto a la afectacién
esternoclavicular, alteraciones dermatolégicas, que podian ayudar
a pensar en el diagnéstico. En ninguno de estos casos, la biopsia
de la zona estudiada (manubrio esternal) ayudé a completar el
diagnéstico definitivo.

En nuestro caso, el estadio tumoral de la paciente (estadio IA) y
las caracteristicas fenotipicas indicaban que el resultado del estu-
dio de extension que informaba de posible metastasis esternal en el
carcinoma de mama podria ser puesto en duda. Asi pues, se valora-
ron posibles alternativas diagnésticas que pudieran explicar estos
hallazgos. Conocer el sindrome de SAPHO, aunque sea una entidad
clinica de baja incidencia, puede evitar clasificar como metastasico
al paciente que presenta la imagen caracteristica de «asta de toro»
en la gammagrafia dsea. Si esta imagen se hubiera presentado en
un paciente con factores de mal pronéstico, probablemente no se
habria dudado de la posibilidad de lesién metastasica y, por ende,
hubiera sido subsidiaria de tratamiento quimioterapico (vinorel-
bina o taxanos) y de un tratamiento radioterapico mas agresivo,
con las complicaciones que ello conlleva.

Conclusiones

El sindrome de SAPHO presenta diferentes manifestaciones cli-
nicas que, junto a la osteoitis inflamatoria propia de esta entidad,
pueden originar diferentes diagnésticos diferenciales. Este hecho
obliga a tenerlo en cuenta en el contexto de la enfermedad neo-
plasica, para evitar diagnésticos erréneos y que obliguen a pautar
tratamientos agresivos en una enfermedad que suele evolucionar
de forma benigna.
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