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Streszczenie

Przedstawiono przypadek pacjentki ze zmianami w uktadzie
kostno-stawowym, dajacymi dolegliwosci bélowe, a w obrazie ra-
diologicznym zmiany o charakterze osteosklerotycznym, osteoli-
tycznym oraz hiperostozy kregostupa. Zmiany dotyczyty przed-
niej Sciany klatki piersiowej oraz kregostupa piersiowego i sta-
wow krzyzowo-biodrowych.

Obraz kliniczny oraz badania obrazowe pozwolity na rozpoznanie
zespotu SAPHO (synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis osteitis
syndrome).

Niezdefiniowana ostatecznie przyczyna choroby, czesto dtugi,
skryty przebieg, utrudniaja rozpoznanie tego zespotu. Zwigzek ze
zmianami skérnymi moze by¢ tylko przemijajacy lub tez nie wy-
stepowac. Zespdt moze by¢ réznicowany z chorobg Pageta, mie-
sakiem Ewinga, szpiczakiem mnogim (zmiany osteolityczne),
bakteryjnym zapaleniem kosci i szpiku.

W omawianym przypadku od zwrécenia uwagi na deformacje ko-
Sci i pierwsze dolegliwosci bélowe do rozpoznania uptyneto 10 lat.

Nazwe zespdt SAPHO (synovitis, acne, pustulosis,
hyperostosis, osteitis syndrome) zaproponowano
w 1987 r. dla opisania wspbtistnienia kliniczno-radiolo-
gicznych zmian, taczacych manifestacje zmian skor-
nych i kostno-stawowych. Wczesniej pojawiato sie
okreslenie przewlekte nawracajqce wieloogniskowe za-
palenie kosci i szpiku — bardziej odpowiednie dla zmian
kostnych bez zmian skérnych oraz pustulotic arthro-
osteitis, ktére znalazto zastosowanie gtéwnie w odnie-
sieniu do zmian skdérnych o typie tuszczycy krostkowej.

Summary

The case of the 36-year old female patient with osteosclerotic
and osteolotic osteoarticular changes and hyperostosis of the
spine is presented. She had suffered from spinal pain for ten
years and she had clavicular pain. The changes were localized in
particular in the anterior chest wall and sacroiliac joints. Mainly
clinical features and results of the radiography, MRI and
scinthigraphy enabled diagnosis of SAPHO syndrome.

The diagnosis of the SAPHO syndrome is made difficult by its
unknown cause, long and covert progress. The correlation with
the pathological skin changes may be only transient or does not
take place at all. The syndrome has to be differentiated from
Paget disease, Ewing sarcoma, myeloma multiplex and bacterial
inflammation of bone and marrow.

In the presented case the diagnosis was eventually made ten
years after when the first complaints of pain and bone
deformations were noted.

W stomatologii opisywano zas diffusa sclerosing oste-
omyelitis of the mandible (DSOM) [1, 2], poniewaz — jak
retrospektywnie mozna byto stwierdzi¢ — czes¢ pacjen-
téow stomatologicznych mogta mie¢ zespét SAPHO ze
zmianami w zuchwie.

Do rozpoznania zespotu SAPHO konieczne jest spet-
nienie przynajmniej 1z 3 wymienionych nizej kryteriow:
1) przewlekte nawracajace zapalenie kosci i szpiku:

e jatowe (w pojedynczych przypadkach wykazano PCR
obecnos¢ propioniobacterium acne) [1-3],
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* zajecie kregostupa, przedniej Sciany klatki piersiowej
— szczegblnie czeste zajecie obojczykdw i pierwszych
zeber,

e ze zmianami lub bez zmian skérnych,

2) zapalenie stawow i wspdtistniejace zmiany skorne,

takie jak:

e tradzik (SA) a. conglobata, ulcerans, hydraadenitis
suppurativa),

e tuszczyca krostkowa rak i stop (PPP),

e tuszczyca zwykta,

3) kazde zapalenie kosci wspbtistniejace z:

e tuszczyca krostkowa rak i stép, tuszczyca zwykta, tra-
dzikiem.

U czesci chorych opisywano obecnosé antygenu
HLA-B27 (15-35%) oraz rozpoznawano zapalne choroby
jelit, takie jak choroba Lesniowskiego-Crohna i wrzo-
dziejace zapalenie jelit. Sugerowato to zwigzek zespotu
SAPHO z seronegatywnymi spondyloartropatiami.
Obecnie w podziale choréb reumatycznych zespét ten
jest klasyfikowany wsréd spondyloartropatii.

Etiologia zespotu nie jest wyjasniona. Bierze sie pod
uwage czynnik infekcyjny (organizm o niskiej wirulencji)
oraz, byé moze, predyspozycje genetyczng. W konse-
kwencji brak jednoznacznego schematu leczenia, ktéry
wraz z coraz wieksza wiedza o tym zespole chorobowym
i jego klinicznych obrazach bedzie sie zapewne zmieniac
w najblizszych latach. W ostatnim czasie w polskim pi-
Smiennictwie zespot SAPHO budzi coraz szersze zainte-
resowanie [3-7]. Daje to asumpt do poszerzenia wiedzy
na temat tego rzadko do tej pory rozpoznawanego, a co
za tym idzie, opisywanego schorzenia.

Najczesciej stosowanymi lekami sa niesteroidowe le-
ki przeciwzapalne (NLPZ) oraz leki przeciwbélowe. Stosu-
je sie réwniez kortykosteroidy doustnie (prednizon) oraz
iniekcje dostawowe kortykosteroidéw. Stosowano takze
tetracykliny w skojarzeniu z NLPZ — wykorzystujac zarow-
no dziatanie przeciwbakteryjne (przeciwinfekcyjne), jak
i supresyjny efekt zwigzany z hamowaniem metaloprote-
inaz i kolagenazy. Rowniez makrolidy, takie jak azytromy-
cyna i klarytromycyna, moga okazac sie skuteczne [4, 8].

W przypadkach zajecia stawdéw krzyzowo-biodro-
wych i choréb zapalnych jelit znalazta zastosowanie sul-
fasalazyna. Rézna jest jednak ocena jej skutecznosci.

Metotreksat, jako lek modyfikujacy przebieg choro-
by, stosowany w dawkach 15-20 mg tygodniowo dat
zadowalajgce efekty [2, 4, 6].

Opisywano leczenie infuzjami 60 mg pamidronianu
w odstepach 3 mies., tacznie 7 wlewdw, uzyskujac po-
prawe z ustepowaniem dolegliwosci bélowych. Wyko-
rzystuje sie zaréwno efekt hamowania osteoklastow
i dziatanie antyresorpcyjne, jak i hamowanie IL-1,
TNF-alfa i IL-6 [4, 9].

Ryc. 1. Typowy obraz radiologiczny dla hipero-
stozy zebrowo-mostkowo-obojczykowej. Syme-
tryczne zageszczenie struktury kostnej obu
obojczykéw, rekojesci mostka i pierwszych ze-
ber (dokumentacja wtasna).

i, T a6
Ryc. 2. Obraz radiologiczny zajecia odcinka pier-
siowego kregostupa w zespole SAPHO (doku-
mentacja wiasna).
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Ryc. 3. NMR obraz T2-zalezny, przekréj czotowy.
Widoczna przebudowa obojczyka z saturacja
tkanki ttuszczowej. Niejednorodne podwyzsze-
nie intensywnosci sygnatu w mostkowych kon-
cach obojczykéw. Zmiany zapalne (I Zaktad Ra-
diologii Klinicznej AM w Warszawie).

Ryc. 4. Wczesna faza przebudowy ttuszczowej
szpiku w obu stawach krzyzowo-biodrowych.
Obraz T1-zalezny, przekrdj czotowy (I Zaktad Ra-
diologii Klinicznej AM w Warszawie).

Wykorzystuje sie tez dziatanie kalcytoniny, ktéra
stymuluje hamowanie osteoklastéow, a pobudza oste-
oblasty, hamujac tym samym resorpcje kosci. W efekcie
ma réwniez dziatanie przeciwzapalne w tkance kostnej.

Podejmuje sie tez préby leczenia preparatami biolo-
gicznymi, takimi jak przeciwciata anty-TNF-alfa — inflik-
symab i etanercept. Leczenie to stosowano u chorych
nieuzyskujacych poprawy, po tzw. klasycznych lekach
modyfikujacych przebieg choroby [10].

Niewatpliwie wszyscy pacjenci z zespotem SAPHO
odnosza korzysci z rehabilitacji narzadu ruchu.
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Pacjentka, lat 36, od ok. 10 lat skarzyta sie na bole
kregostupa w odcinku piersiowym i krzyzowym, béle
o charakterze neuralgii miedzyzebrowej, béle i pogru-
bienie obojczykéw — poczatkowo lewego, obecnie row-
niez prawego, trudnosci z wykonywaniem r6znych éwi-
czen. Pacjentka zauwazyta tuszczenie sie skory stop
i w dotach podkolanowych, objawy te ustapity przed
hospitalizacja. Nie goraczkowata, nie stracita na wadze.

W 1993 r. na zdjeciach rentgenowskich zwracaty
uwage odcinkowe nieréwnosci warstwy korowej lewe-
go obojczyka oraz zarosniecie lewego stawu krzyzowo-
-biodrowego, w kolejnym roku opisywano znieksztatce-
nie z przebudowa utkania lewego obojczyka. Wykona-
no woéwczas scyntygrafie kosci, ktéra uwidocznita
wzmozone gromadzenie znacznika w lewym obojczy-
ku, a w fazie miazszowej wzmozone ukrwienie, zmiany
dotyczyty tez nasady prawego obojczyka oraz mostka.

Chora nie byta dalej diagnozowana. Przyjmowata do-
raznie leki przeciwbolowe oraz niesteroidowe leki prze-
ciwzapalne. W 1996 r.,, ze wzgledu na znaczng deforma-
cje i bol lewego obojczyka, wykonano pacjentce biopsje
— w ocenie histopatologicznej nie stwierdzono utkania
nowotworowego, opisano tworzenie patologicznych be-
leczek kostnych. Nie wykonano badania bakteriologicz-
nego. W badaniach laboratoryjnych na przestrzeni lat
obserwowano przejsciowo zwiekszenie wartosci OB, nie
stwierdzono niedokrwistosci, prawidtowe byto stezenie
wapnia w surowicy krwi. W 2004 r. pacjentka zostata
skierowana do Instytutu Reumatologii.

W chwili przyjecia do Instytutu pacjentka zgtaszata
b6l prawego obojczyka oraz kregostupa piersiowego
i okolicy krzyzowej kregostupa. Przywiedzenie przedra-
mion byto utrudnione. W badaniu przedmiotowym
zwracat uwage pogrubiaty prawy obojczyk, ze wzmozo-
nym uciepleniem skéry nad nim, a takze ograniczenie
ruchomosci kregostupa piersiowego. Nie stwierdzono
zmian skérnych typu tradzikowego czy tuszczycowego.
Temperatura ciata byta w normie. Poza tym nie byto
odchylef od stanu prawidtowego.

Wyniki badan laboratoryjnych wartosci CRP, OB by-
ty w normie, morfologia krwi obwodowej, stezenie
wapnia i fosforanéw w surowicy krwi prawidtowe,
stwierdzono niewielkie zwiekszenie wydalania wapnia
z moczem, prawidtowe wydalanie fosforanéw, para-
thormon 69,6 g/ml (wartosci prawidtowe 12-65 g/ml),
osteokalcyna 13,3 ng/ml (wartosci prawidtowe 3,1-13,7
ng/ml). Nie obserwowano odchylen w proteinogramie
poza graniczng wartoscia gamma-globulin. Wynik te-
stu na obecnos¢ czynnika reumatoidalnego byt ujemny,
nie stwierdzono takze w surowicy przeciwciat przeciw-
jadrowych. Antygen HLA-B27 byt nieobecny. Nie wykry-
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to przeciwciat dla Salmonella, Yersinia, Chlamydia oraz
antygenu HBs czy przeciwciat HCV.

W obrazie radiologicznym stwierdzono pogrubienie
obojczykéw z osteosklerotyczng przebudowa, z nawar-
stwieniami okostnowymi 2/3 przymostkowego odcinka
prawego obojczyka. Lewy obojczyk przebudowany oste-
osklerotycznie. Obustronnie stwierdzono pojedyncze
ogniska osteolityczne (ryc. 1.). Widoczne zarosniecie sta-
wow krzyzowo-biodrowych, a w kregostupie piersiowym
— zmiany o typie skostnienia tkanek miekkich (ryc. 2.).

W zdjeciu RTG czaszki nie byto zmian strukturalnych.

Za pomoca USG stawdéw mostkowo-obojczykowego
i barkowego prawego nie wykazano obecnosci patolo-
gicznych naczyn, zmian w btonie maziowej ani nad-
miernej ilosci ptynu.

W badaniu rezonansu magnetycznego opisano
sternoclavicular hiperostosis, charakteryzujacy sie
w obrazie radiologicznym przebudowa sklerotyczna
i pogrubieniem kosci obojczykéw (ryc. 3.). Badanie
NMR wykazato nieprawidtowy sygnat w obrazach T1-
i T2-zaleznych, z obszarami chrzestnymi i ptynowymi,

Dynamic flow

Swiadczacy o przebudowie zapalnej, ptyn w stawie
mostkowo-obojczykowym ze zmianami bardziej nasi-
lonymi po prawej stronie oraz zmiany w obrebie sta-
wow krzyzowo-biodrowych, bardziej nasilone od stro-
ny kosci krzyzowej (ryc. 4.). Kregostup piersiowy ze
skostnieniami, zrostami trzonéw kregéw w czesciach
przednich wzdtuz wiezadta podtuznego, syndesmofi-
tami, zmianami zwyrodnieniowo-wytwdrczymi w miej-
scach przyczepéw zeber. Po podaniu $rodka kontra-
stowego uzyskano wzmocnienie miejsc aktywnej
przebudowy kostnej. Opisywane zdjecia oraz przed-
stawione uprzednio rentgenogramy przemawiaty
u pacjentki za zaawansowanymi zmianami o typie
sternocostoclavicular hyperostosis (SCCH).

Scyntygrafia kosci Tc 99m uwidocznita w obrazie
koséca pacjentki ogniska wzmozonego gromadzenia
izotopu w zakresie obojczykéw i kosci krzyzowej po
prawej stronie (ryc. 5.).

W omawianym przypadku pacjentka otrzymata me-
totreksat 15 mg/tydzien i kwas foliowy, Naklofen, Actonel.
Rozpoczeta takze leczenie usprawniajace uktad ruchu.
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Ryc. 5. Wzmozone gromadzenie izotopu w zakresie obojczykéw i kosci krzyzowej, bardziej nasilone po pra-
wej stronie (Zaktad Medycyny Nuklearnej SP CSK, ul. Banacha 1a, Warszawa).
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W trakcie leczenia pacjentki obserwowano klinicz-

na poprawe — zmniejszenie dolegliwosci bélowych,
mozliwosé wiekszego zakresu ruchéw ramion i przed-
ramion, bez odczuwanego bélu. Pacjentka nadal pozo-
staje pod obserwacja.

Dziekuje dr Ewie Jarkiewicz-Kochman z | Zaktadu Ra-

diologii Klinicznej AM w Warszawie oraz dr. med. Jano-
wi Swigtkowskiemu z | Zaktadu Radiologii Klinicznej AM
w Warszawie i Katedry i Kliniki Ortopedii i Traumatolo-
gii Narzgdu ruchu AM w Warszawie.
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Za pomoc dziekuje takze Michatowi Krélikowi.
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