Zespot SAPHO jako wyzwanie terapeutyczne — opis przypadku*
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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zesp6t SAPHO (synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis,
osteitis) jest rzadkim zaburzeniem o nie do konica poznanej etiologii,
ktore cechuje sie¢ wystepowaniem zapalenia blony maziowej, tradziku,
tuszczycy krostkowej dloni i stép, nadmiernego rozrostu oraz zapale-
nia kosci.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku zespotu SAPHO u 17-letniego
pagjenta.

Opis przypadku. Chlopiec 17-letni zostal przyjety do Kliniki z powo-
du nasilonych zmian o charakterze tradziku, krost w obrebie st6p oraz
blaszek tuszczycowych na tutowiu i koriczynach. Zmianom towarzy-
szyly silne dolegliwosci bélowe stawu kolanowego lewego. Okresowo
wystepowaly réwniez béle w obrebie koéci i stawéw klatki piersiowej.
W badaniu fizykalnym stwierdzono ograniczenie ruchomosci w odcin-
ku piersiowym i ledZwiowym kregostupa. Za pomocg badania histo-
patologicznego potwierdzono rozpoznanie tuszczycy krostkowej stop.
U pacjenta wykonano badanie radiologiczne klatki piersiowej, krego-
stupa, scyntygrafie kosci oraz liczne badania laboratoryjne. Na podsta-
wie obrazu klinicznego, wynikéw badan radiologicznych i badan labo-
ratoryjnych rozpoznano zespét SAPHO. W leczeniu stosowano
antybiotykoterapie, sulfasalazyne, metotreksat i etanercept.

Whnioski. W zespole SAPHO zmiany kostno-stawowe wspolistnieja ze
zmianami skérnymi. Ze wzgledu na nie do korica poznang etiologie nie
ma jednego schematu jego leczenia. Terapia powinna by¢ dobierana
indywidualnie dla kazdego pacjenta.

ABSTRACT

Introduction. SAPHO is a rare syndrome characterized by synovitis,
acne, pustulosis, hyperostosis and osteitis. The aetiology of this syndrome
is not fully recognized.

Objective. To present a case of a 17-year-old boy with SAPHO syn-
drome.

Case report. A 17-year-old boy was admitted to the Dermatology
Department due to severe acne lesions, plantar pustulosis and psoriat-
ic plaques. Skin lesions were accompanied by severe pain of the left
knee. The patient reported pain in the anterior chest wall appearing
occasionally. On physical examination, limitation of mobility of the
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thoracic and lumbar vertebral column was noticed. The skin biopsy
confirmed the diagnosis of plantar pustular psoriasis. A vertebral col-
umn X-ray, chest X-ray, bone scintigraphy and several laboratory tests
were performed. Based on clinical, laboratory and radiological findings
the SAPHO syndrome was diagnosed. The patient was treated with
antibiotics, sulfasalazine, etanercept and methotrexate.

Conclusions. The SAPHO syndrome combines bone and join manifes-
tations associated with skin lesions. Due to the unknown aetiology of
this syndrome the treatment remains empirical, and therapy should be
adapted to the individual patient.

WPROWADZENIE

Nazwa zesp6t SAPHO (synovitis, acne, pustulosis,
hyperostosis, osteitis) pochodzi od pierwszych liter
objawéw Kklinicznych oznaczajacych odpowiednio
zapalenie blony maziowej, tradzik, luszczyce krost-
kowa dloni i stép, nadmierny rozrost oraz zapalenie
kosci [1, 2]. Okreslenie to wprowadzono w celu
wykazania zwigzku miedzy zmianami skérnymi
a zmianami kostno-stawowymi [3]. Patogeneza
zespolu nie jest do korica poznana. Pod uwage brane
sa zaréwno czynniki genetyczne i infekcyjne, jak
i procesy immunologiczne [4].

Ze wzgledu na réznorodnoé¢ objawéw klinicz-
nych oraz brak ujednoliconych kryteriéw diagno-
stycznych uwaza sig, ze zesp6t SAPHO jest za rzadko
rozpoznawany [3, 4]. Rozpoznaje sie go, jesli spelnio-
ne jest przynajmniej jedno sposéréd nastepujacych kry-
teriow: zmiany kostno-stawowe zwiazane z tradzi-
kiem lub tuszczyca krostkowa dioni i stép, zmiany
wytworcze kodci ze zmianami skérnymi lub bez
tych zmian, przewlekle nawracajgce wieloogniskowe
zapalenie kosci i szpiku z towarzyszacymi zmianami
skérnymi lub bez nich. Konieczne jest takze wyklu-
czenie podloza infekcyjnego i nowotworowego
zmian [5].

Dolegliwosci bélowe dotycza zwykle kosci lub
stawéw objetych procesem chorobowym. Zmiany
zapalne moga wystepowac w obrebie kosci mostka,
zeber, obojczykéw, w kosciach diugich, a takze
w stawach kregostupa, krzyzowo-biodrowych lub
przedniej $ciany klatki piersiowej [2, 6]. Opisano tak-
ze wystepowanie zmian w obrebie kosci plaskich
czaszki oraz w zuchwie [2, 7]. Za zmiany skérne
typowe dla tego zespolu uwaza sie tuszczyce krost-
kowa dloni i stép oraz tradzik skupiony [1-4], rza-
dziej obserwuje sie tuszczyce zwykla [8].

Przebieg zespolu jest rézny u poszczegélnych
pacjentéw. U czesci chorych ma charakter przewle-
kly z okresami zaostrzen i remisji, a u niektérych
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0s6b moze dojé¢ do samoograniczenia procesu cho-
robowego [2, 9, 10].

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku
zespolu SAPHO u 17-letniego pacjenta.

OPIS PRZYPADKU

Pacjent, lat 17, zostal przyjety do Kliniki Derma-
tologii, Wenerologii i Dermatologii Dzieciecej Uni-
wersytetu Medycznego w Lublinie po raz pierwszy
z powodu nasilonych zmian o charakterze licznych
zaskoérnikéw, grudek, krost zlokalizowanych na
twarzy i tulowiu, drobnych krost na podlozu
rumieniowym na bocznych powierzchniach stép,
blaszek rumieniowych z tuska na powierzchni oraz
obrzeku i dolegliwosci bélowych lewego stawu
kolanowego (ryc. 1.-3.). Z wywiadu wynikalo, ze od
12. do 16. roku zycia chlopiec byl leczony z powodu
choroby Schauermanna (bolesna kifoza mlodzien-
cza). Od 12. roku zycia z powodu nasilonego tradzi-
ku stosowat antybiotykoterapie doustna oraz izotre-
tynoine, jednak bez znaczacego efektu klinicznego.
W wieku 13 lat u chorego rozpoznano luszczyce

Rycina |. tuszczyca krostkowa na stopach
Figure 1. Pustular psoriasis of the soles
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Rycina 2. Zmiany tradzikowe i blaszki rumieniowe z tuska
na powierzchni
Figure 2. Acne lesions and desquamative erythematous plaques

zwykla. Dodatkowo leczono go z powodu niedo-
krwistosci z niedoboru zelaza.

W badaniu fizykalnym obserwowano ogranicze-
nie ruchomosci kregostupa w odcinku piersiowym
iledzwiowym, objaw Otta - 1,5 cm, objaw Schobera
- 1 cm, préba palce-podioga 20 cm. Okresowo
pacjent skarzyt sie na béle w obrebie Zeber i stawow
klatki piersiowej.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono nie-
znaczng leukocytoze, niedokrwistosé mikrocytarna
i nadplytkowosé, przyspieszone OB (37 mm) oraz
duze stezenie bialka C-reaktywnego [(ang. C-reactive
protein - CRP) 96,6 mg/1, norma 0-10 mg/1]. Antygen

Rycina 3. Blaszki tuszczycowe, obrzek stawu kolanowego lewego
Figure 3. Psoriatic plaques, oedema of the left knee
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HBs i HLA-B27, przeciwciata anty-HCV, anty-HBYV,
anty-CCP IgG i préba lateksowa byly ujemne,
a odczyn Waalera-Rosego wynosil ponizej 0,8 IU/ml.
W mielogramie stwierdzono zwiekszony odsetek
plazmocytéw - prawdopodobnie o charakterze
odczynowym. Posiewy krwi, moczu oraz szpiku
byty jalowe. W badaniu rentgenograficznym (RTG)
klatki piersiowej wykazano pasmowate zmiany
wldkniste obwodowo w polu érodkowym pluca
lewego. W RTG kregostupa stwierdzono hiperostoze
odcinka ledzwiowego kregostupa (ryc. 4.). W scyn-
tygrafii kosci (z uzyciem metylenodifosfonianu zna-
kowanego technetem 99m) zaobserwowano niejed-
norodny metabolizm tkanki kostnej (ryc. 5.).
W badaniu histopatologicznym skéry wykonanym
ze zmian na bocznej powierzchni stopy uzyskano
obraz odpowiadajacy tuszczycy krostkowe;.

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikéw
badann dodatkowych rozpoznano zespét SAPHO.
Wiaczono klindamycyne poczatkowo w dawce 1200
mg/dobe domiesniowo, nastepnie doustnie w daw-
ce 600 mg/dobe. Po konsultacji reumatologicznej
rozpoczeto leczenie sulfasalazyna w dawce modyfi-
kowanej od 1000 do 500 mg/dobe. Ze wzgledu na
brak poprawy chory przez 5 miesiecy otrzymywatl

aase
Rycina 4. Rentgenogram kregostupa — hiperostoza trzondw kre-
gbébw w obrebie odcinka ledzwiowego kregostupa
Figure 4. Vertebral column X-ray — hyperostosis of vertebral bodies
in lumbar spine
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Rycina 5. Scyntygrafia kosci
Figure 5. Bone scintigraphy

etanercept 2 razy po 25 mg podskérnie na tydzien
oraz sulfasalazyne w dawce 500 mg/dobe. Podczas
ponownej hospitalizacji w Klinice, ze wzgledu na
obserwowane nasilenie zmian tradzikowych oraz
duza wartoé¢ CRP (92 mg/l, norma: 0-10 mg/I),
zakorniczono terapie biologiczng po konsultacji
reumatologicznej i rozpoczeto leczenie metotreksa-
tem w dawce modyfikowanej od 15 mg/tydzient do
7,5 mg/tydzien i kwasem foliowym w dawce
15 mg/tydzieri oraz dodatkowo utrzymano sulfasa-
lazyne w dawce 500 mg/dobe. Leczenie to chory
kontynuowat przez 2 lata. Uzyskano zmniejszenie
dolegliwosci bélowych stawéw i ustgpienie wykwi-
tow tradzikowych, wystepowaly tylko pojedyncze
wykwity tuszczycowe. Pacjent pozostaje pod kon-
trola poradni dermatologicznej i reumatologiczne;j.

OMOWIENIE

Stwierdzone u pacjenta zmiany wytworcze
w obrebie staw6éw kregostupa, zapalenie stawu kola-
nowego, tradzik ropowiczy oraz tuszczyca krostkowa
stép pozwolily na rozpoznanie zespotu SAPHO. Cha-
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rakterystyczng cecha tego zespolu jest jatowe zapale-
nie kosci, a takze nadmierny ich rozrost [8]. Podobnie
jak w opisywanym przypadku, nadmierne koscio-
tworzenie najczesciej widoczne jest w obrebie stawow
kregostupa [11]. W zespole SAPHO zazwyczaj nie
stwierdza sie istotnych odchylen w badaniach labora-
toryjnych. Najczesciej opisywano zwiekszone warto-
§ci OB, CRP, leukocytoze, niedokrwistos¢ o niewiel-
kim nasileniu, a takze zwigkszenie stezenia fosfatazy
alkalicznej. Antygen HLA-B27 oraz czynnik RF sg
zwykle ujemne [4, 6, 7, 12].

Dotychczas nie opracowano schematéw postepo-
wania terapeutycznego w tym zespole. Dobér leku
oraz dawkowanie powinno by¢ rozwazane indywi-
dualnie w przypadku kazdego pacjenta [2, 4, 7, 11].
Opisano korzystne zastosowanie niesteroidowych
lekéw przeciwzapalnych, antybiotykéw, gtéwnie
makrolidéw, a takze izotretynoiny, metotreksatu, sul-
fasalazyny oraz etanerceptu, bisfosfonianéw i kalcy-
toniny [4, 8, 12]. W przedstawianym przypadku
stosowano antybiotykoterapie, sulfasalazyne, meto-
treksat i etanercept. Dopiero skojarzona terapia meto-
treksatem i sulfasalazyng doprowadzila do zmniej-
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szenia dolegliwosci bolowych stawéw oraz poprawy
stanu miejscowego skory. Warto zaznaczy¢, ze sulfa-
salazyna oraz metotreksat uwazane sa za leki prowa-
dzace w zespole SAPHO do remis;ji [12, 13].
Przedstawiony przypadek zespoltu SAPHO
u 17-letniego pacjenta zwraca uwage na trudnosci
terapeutyczne, jakie moga wystapi¢ u pacjentéw
z tym zespotem. Dzieki skojarzonej terapii metotrek-
satem i sulfasalazyng udato sie uzyska¢ zadowalaja-
cy i akceptowany przez pacjenta efekt terapeutyczny.
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