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Sindrome SAPHO: a proposito
de un paciente con dolor
osteomuscular toracico anterior
y pustulosis palmoplantar,
tratado exitosamente con
golimumab

® CrossMark

SAPHO syndrome: A case of a patient with
anterior musculoskeletal chest pain and
palmoplantar pustulosis treated successfully
with golimumab

Presentamos un caso clinico caracterizado por dolor infla-
matorio en la pared toracica anterior, acompanado de
pustulosis palmoplantar, que finalmente fue diagnosticado
de sindrome SAPHO (acrénimo de sinovitis, acné, pustulosis,
hiperostosis y osteitis). Este sindrome se encuentra entre
el grupo de las espondiloartropatias seronegativas y el de
las espondiloartritis indiferenciadas, y se caracteriza por
sinovitis, acné, pustulosis palmoplantar, hiperostosis ester-
noclavicular y osteomielitis multifocal recidivante crénica.
Recibe otros nombres como acroosteitis pustulosa, artropa-
tia asociada al acné, hiperostosis esternocostoclavicular u
osteomielitis multifocal crénica recurrente. Aunque su etio-
logia y patogenia son desconocidas, se postulan 2 teorias:
una que fuera causado por un patdgeno de baja virulencia
0 un patogeno viral o bacteriano (como Propionibacterium
acnés) que despertara una agresion autoinmune; la otra
hipdtesis sugerida encuadra al sindrome en las espondiloar-
tropatias seronegativas.

En 1989 Kahn propuso 3 criterios diagndsticos para el
SAPHO, revisados en 1994'. Presentados individualmente
posibilitan el diagndstico: 1) Osteomielitis cronica multifo-
cal recidivante (generalmente estéril, con o sin afectacion

cutaneay con o sin afectacion del raquis); 2) Artritis aguda,
subaguda o croénica con algunos de los siguientes: pustulosis
palmoplantar, psoriasis pustulosa y acné grave; y 3) Cual-
quier osteitis estéril asociada a algunos de los siguientes:
pustulosis palmoplantar, psoriasis pustulosa, psoriasis vul-
gar y acné grave. Su prevalencia es desconocida, se han
descrito casos sobre todo en Japon, pero también en Fran-
cia, Italia, Alemania, Espana y Escandinavia. Predomina en
mujeres de mediana edad’. Se ha visto mayor prevalencia
de psoriasis en estos pacientes (existen formas especiales
indistinguibles clinica e histoldgicamente como la pustulo-
sis palmoplantar). También se describen casos asociados a
enfermedad inflamatoria intestinal.

Nuestro caso se trata de un varén de 33 aios sin antece-
dentes personales ni familiares de interés, a excepcion de
sindrome de WPW tratado con ablacion, sin habitos toxicos
y trabajador de la construccion. Su cuadro clinico comienza
con una amigdalitis subaguda que asocia malestar general,
cefalea, cervicalgia, artroosteitis esternoclavicular y acro-
mioclavicular. Concuerda con el SAPHO, que muestra una
clinica mixta (afectacion articular y dsea). Presenta frecuen-
temente dolor en pared toracica anterior por inflamacion
de las articulaciones esternoclaviculares, manubrioesterna-
les, costoesternales y costocondrales. Dado que predomina
el tejido fibroso en estas articulaciones podemos hablar de
entesopatia caracteristica de las espondiloartritis. Puede
presentarse afectacion de columna, ilion y pubis (originando
un sindrome sacroiliaco bilateral y alternante como en la
espondilitis anquilosante), huesos largos y la mandibula?.
Nuestro paciente, también presentd dactilitis en dedos de
los pies bilateral y gonalgia izquierda. La artritis perifé-
rica es poco frecuente, pero pueden aparecer cuadros de
poliartritis u oligoartritis®.

Por otro lado encontramos lesiones cutaneas, que pue-
den anticiparse o no a la afectacion osteoarticular, y que
consisten en pustulosis palmoplantar y acné. La pustuloisis
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Figura 1  Pustulosis palmoplantar: muestra las lesiones der-
matologicas tipicas del sindrome SAPHO en zona volar de la
mano derecha.

compromete palmas y plantas, es de inicio abrupto y puede
aparecer asociada a lesiones psoriasicas (tipo Barber). El
acné puede ser conglobata, acné fulminans o hidradenitis
supurativa. Nuestro paciente presentaba aftas orales, pustu-
losis exantematica aguda generalizada palmoplantar figura 1

29=Apr=2014 09:08]<

Figura 2
cartilagos condroesternales.

y en miembros inferiores, sin afectacion de la mucosa geni-
tal, ni otras lesiones cutaneas.

Si nos fijamos en las pruebas de laboratorio encontrare-
mos una sedimentacion eritrocitaria aumentada, elevacion
de los reactantes de fase aguda durante el brote, antigeno
HLA-B27 positivo en un tercio de los casos y antigeno B5
también negativo en la mayoria de los casos®. Los inmu-
nomarcadores de artritis reumatoide son similares a los
de la poblacion general. Nuestro paciente presentaba VSG
67, factor reumatoide positivo, HLA-B27 positivo y HLA-B5
negativo. El signo de patergia resultd negativo, asi como
serologias de virus hepatotropos y anticuerpos antinuclea-
res. Existe controversia si se trata o no de una enfermedad
ligada al HLA-B27. En algunos estudios se ha encontrado
prevalencias aumentadas (hasta en un tercio de los casos),
sin embargo otros estudios no han encontrado asociacion
significativa*. La prevalencia de HLA-B5 y FR no suele estar
aumentada.

En cuanto a las pruebas de imagen, el sindrome SAPHO,
la radiologia convencional y la TAC pueden mostrar lesiones
Oseas osteoesclerodticas, osteoliticas e hiperostosicas, sobre
todo en articulaciones de la pared toracica anterior. Cuando
se afecta el eje axial se pueden encontrar lesiones vertebra-
les osteoesclerosas y discitis aséptica, afectacion asimétrica
y frecuentemente unilateral de articulacion sacroiliaca. La

29-Apr-2014 05:08
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Gammagrafia 6sea que muestra captacion a nivel de la pared toracica anterior en articulacion esternoclavicular y
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afectacion periférica puede mostrar lesiones erosivas. La
TAC y la radiografia de torax en nuestro paciente no apor-
taron informacion util para el diagnostico de SAPHO. La
gammagrafia dsea permite evaluar la extension de las lesio-
nes 6seas y es muy caracteristica la captacion del trazador
en la region esternal. En nuestro caso mostré hallazgos
de enfermedad poliarticular con afectacion mas evidente
a nivel de articulaciones esternoclaviculares, hombros y
sacroiliacas (fig. 2). La gammagrafia 6sea resulto definitoria,
ya que el diagnéstico es clinico-radiologico.

Aunque en nuestro caso no se realizé biopsia, la
anatomia patoldgica de las lesiones cutaneas suele pre-
sentar abundantes células mononucleadas y ocasionalmente
se aisla Propionibacterium acnés, que se ha cultivado
de muestras de biopsias Oseas y en ocasiones de otros
sitios®.

En nuestro caso, el primer diagnéstico diferencial fue
varicela, sindrome de Bechet (por las aftas orales) o sin-
drome de Reiter (por el antecedente infeccioso). Otros
posibles son osteomielitis, Paget 6seo, espondilodiscitis,
sacroileitis, polimialgia reumatica®. La afectacion cutanea
apoyo la hipdtesis sindromica del SAPHO.

En cuanto a la evolucion y el tratamiento es una enfer-
medad cronica que cursa en brotes. El prondstico a largo
plazo es bueno y no suele asociarse a complicaciones seve-
ras o invalidantes. Dado el escaso niUmero de pacientes, el
tratamiento no esta estandarizado. Existen casos publicados
de éxito terapéutico en pacientes tratados con AINE y corti-
coesteroides sistémicos, a los que se aflade metrotexato oral
o subcutaneo® u otros FAME (farmacos modificadores de la
enfermedad). También se ha tratado combinando metrote-
xato con farmacos anti-TNF-alfa (adalimumab, infliximab,
etanercept, golimumab). Algunos estudios han mostrado
un empeoramiento de las lesiones cutaneas con el inicio
de estos farmacos®. Otros farmacos usados son antibioti-
cos del tipo tetraciclinas y bifosfonatos (pamidronato o
zalendronato)’.

El tratamiento inicial se realizd con AINE, corticoides
orales y sulfasalazina via oral 500mg/12h que no logré
controlar la actividad de la enfermedad, por lo que se
inicio tratamiento con metrotexato oral y posteriormente
subcutaneo (sc) con dosis de 25mg semanal. Tampoco
resulto suficiente, por lo que al afio del comienzo se anadio
al tratamiento fuera de ficha técnica un farmaco bioldgico
anti-TNF-alfa. Inicialmente con etanercept sc 50 mg semanal
mas isoniacida pues la prueba del Mantoux resulto positiva.
Tras 5 ciclos de tratamiento se cesa por persistir dolor
articular inflamatorio que asocia rigidez y limitacion en las
actividades instrumentales de la vida diaria. Sin embargo,
se objetiva normalizacion de los parametros analiticos de
actividad inflamatoria. Se inicia adalimumab 40 mg sc sema-
nal, que logra un peor control clinico y analitico por lo que
a los 2 afos de tratamiento con este segundo farmaco biol6-
gico se inicia tratamiento con golimumab 50 mg sc mensual.
A los 4 meses de tratamiento, los reactantes de fase aguda

se muestran normales y se objetiva mejoria en las lesiones
cutaneas.

Responsabilidades éticas
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