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RESUMEN

El sindrome SAPHO es una enfermedad autoinflamatoria crénica que engloba una serie de
manifestaciones cutdneas y osteoarticulares que incluyen sinovitis, acné, pustulosis,
hiperostosis y osteitis. Se presenta el caso de un paciente masculino de 18 afos de edad, con
antecedente de esclerodermia localizada diagnosticada por biopsia hace 3 afios, quien debuté
con lesiones cutaneas y osteoarticulares 6 meses después de suspender tratamiento con
metotrexate y colchicina, para dicho antecedente. Se reporté una resonancia magnética
sugestiva de una sacroileitis con presencia de edema 6seo; y la gammagrafia 6sea reveld
zonas de captacion con imagen en cabeza de toro en articulacion esternoclavicular, sugiriendo

sindrome de SAPHO. Se decidié reincorporar el metotrexate y colchicina, evolucionando
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satisfactoriamente. No se encontraron reportes similares concomitando estas dos entidades
gue tienen como punto en comun el tratamiento con los mismos farmacos.

Palabras Clave: colchicina; esclerodermia localizada; metotrexate; sindrome SAPHO.

ABSTRACT

SAPHO syndrome is a chronic autoinflammatory disease that encompasses a series of
cutaneous and osteoarticular manifestations that include synovitis, acne, pustulosis,
hyperostosis, and osteitis. We present the case of an 18-year-old male patient, with a history of
localized scleroderma diagnosed by biopsy 3 years ago, who debuted with skin and
osteoarticular lesions 6 months after discontinuing treatment with methotrexate and
colchicine, for said history. An MRI suggestive of sacroiliitis with the presence of bone edema
was reported, and bone scintigraphy revealed uptake areas with a bull's head image in the
sternoclavicular joint, suggesting SAPHO syndrome. It was decided to reincorporate
methotrexate and colchicine, evolving satisfactorily. No similar reports were found coexisting
with these two entities that have treatment with the same drugs as a point in common.
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Introduccion

El sindrome SAPHO es una enfermedad autoinflamatoria crénica propuesta por primera vez en
1987 por Chamot y otros.() que engloba una serie de manifestaciones cutaneas y
osteoarticulares que incluyen sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis. Estas
manifestaciones conforman el acrénimo y permiten unificar diferentes cuadros clinicos
descritos de forma independiente previamente.

Esta asociacion entre lesiones cutaneas y osteoarticulares es reconocida desde 1960; sin

embargo, no se conocia como tal hasta que la reumatéloga francesa Chamot acui6 el
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acrénimo “SAPHOQO” para describir le syndrome acne-pustulose-hyperostose-osteite, sobre la
base de un estudio retrospectivo llevado a cabo por la Sociedad Francesa de Reumatologia.
Se trata de una enfermedad que se caracteriza por periodos de exacerbacionesy remisiones,
cuya gravedad varia ampliamente entre los pacientes.(®

La prevalencia estimada es 1/10,000 habitantes segun la serie mas grande de pacientes
europeos, siendo infrecuente en Estados Unidos, Canaday América Latina, principalmente en
nifios, adolescentes y adultos jévenes,y no es comun en personas mayores de 60 afios. El
predominio respecto al sexo supone actualmente una controversia, encontrando series con un
predominio femenino, excepto en la presentacién con acné severo el cual es mas frecuente en
hombres.(M().(4)

Se considera un sindrome de origen multifactorial e involucra una combinacion de
componentes genéticos, infecciosos e inmunoldgicos, el cual se debe a una reaccion
autoinmune en personas genéticamente predispuestas y se desencadena posterior a la
exposicion ante un agente infeccioso.®

El sindrome de SAPHO es una condicién recurrente; los pacientes experimentan periodos de
exacerbacion y remisién con severidades variables y las manifestaciones cutaneas y
osteoarticulares no necesariamente se presentan juntas, en ocasiones, el inicio entre las
manifestaciones tarda varios afos. Los sitios generalmente afectados son las articulaciones
del esqueleto axial y la pared toracica anterior. Para las lesiones cutaneas, la lesion informada
con mayor frecuencia es la pustulosis palmoplantar; otras lesiones incluyen acné fulminante,
conglobata y vulgar de moderado a grave, e hidradenitis supurativa.(®

Dentro de los estudios imagenoldgicos, lagammagrafia es fundamental para encontrar zonas
afectadas que son clinicamente silentes; ayuda a descartar infecciones y tumores; asimismo,
tiene alta sensibilidad para detectar lesiones en articulaciones esternoclaviculares, que
muestran una imagen en cabeza de toro, caracteristica del sindrome SAPHO.(3)-4)

No se encontraron reportes similares concomitando estas dos entidades que tienen como
punto en comun el tratamiento con los mismos farmacos, por lo que se expondra en el presente

trabajo la presentacion inusual de este caso.
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Caso Clinico

Paciente masculino de 18 afos de edad, con antecedente de esclerodermia localizada por
biopsia hace 3 afos, quien llevé tratamiento con metotrexate y colchicina durante 2 afios,
suspendido por buena respuesta.

Paciente debutd con lesiones eritematopustulosas 6 meses después, en palma de manos 'y
planta de pies conllevando una descamacién de las mismas y al mes de este episodio
comienza con cuadro de sinovitis con eritema de rodilla derecha, luego rodilla izquierda,
tobillos y cadera izquierda. Mas tarde el paciente refiere, febricula, dolor en pared anterior del
térax y regién dorso lumbar de tipo inflamatorio, al examen fisico se constata lesiones
cutdneas eritematosas pdpulo-pustulosas en cara, tronco anterior y posterior, (figura 1).
Ademas, articulaciones condroesternales, apofisis dorsal bajay lumbares dolorosas, también

dolor a la digitopresion en ambas articulaciones sacroiliacas.

Fig. 1 Lesiones papulo-pustulosas

Se realizan estudios complementarios reportando analitica sanguinea dentro de parametros
normales y se realizan estudios de imagen encontrandose en rayos X de columna vertebral;
escoliosis dorsal discreta a la convexidad derecha. Se indicé imagen por resonancia magnética
(IRM) sugestiva de una sacroileitis con presencia de edema dseo y gammagrafia 6sea con
tecnecio 99, la cual reveld multiples zonas de captacion observando imagen en cabeza de toro
en las articulaciones esternoclaviculares y captacion en articulacion sacroiliaca, al momento

del diagnéstico (figura 2).
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Fig. 2 Zonas de captacion e imagen en cabeza de toro.

Se decidié iniciar antiinflamatorios no esteroideos (AINE), primero ibuprofeno (400mg/8 h),
luego indometacina (25mg/6 h) durante un periodo de 3 meses, mostrando respuesta parcial
al tratamiento, ya que mejor6 el dolor articular pero no en su totalidad, lo que condujo
posteriormente a reevaluar dicha terapia por consulta externa decidiendo reincorporar el
metotrexate (15mg/m?2/semana) y colchicina (0.5mg/8 h), con la cual no habia mostrado
efectos adversos o contraindicacién para su uso, evolutivamente se observé una respuesta
satisfactoria a las modificaciones realizadas, por lo que se realizé una nueva gammagrafia
O0sea 3 meses posterior al diagndstico para evaluarevolucion la cual continué reportando los
hallazgos anteriormente descritos, con captacion en articulacion esternoclavicular, columna
lumbar y articulacion sacroiliacas (figura 3). Paciente ha presentado una evolucién favorable

con dicho tratamiento, llevando seguimiento por consulta externa.
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Fig. 3 Gammagrafia 6sea evolutiva. Captacioén a nivel de articulacién esternoclavicular, columna
lumbar y articulacion sacroiliacas

Discusion

El sindrome de SAPHO es una enfermedad de la que se han reportado pocos casos en la
literatura cientifica por su baja incidencia. El paciente presentd lesiones cutaneas compatibles
con acné severo, hecho que concuerda con lo descrito en la literatura que tiende a presentarse
con mayor frecuencia en el sexo masculino.(®

Las manifestaciones cutaneas pueden ocurrir en cualquier etapa de la enfermedad o estar
ausentes. La mayoria de los pacientes (mds del 70 %) desarrollan sintomas tanto cutaneos
como osteoarticulares en un plazo de 2 afios, aunque se han descrito intervalos mas
prolongados.(®

En este caso se reportaron lesiones cutaneas en un intervalo de 6 meses, pustulas
palmoplantares acompafiadas de manifestaciones osteoarticulares un mes después. Estudios
previos han demostrado que casi todos los huesos y articulaciones pueden verse afectados
en SAPHO, entre los cuales la pared toracica anterior es la region mas comunmente afectada,

seguidade lasregiones osteoarticulares axialesy periféricas. Las manifestaciones sistémicas,
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como fiebrey elevacion de los marcadores inflamatorios, son poco comunes, pero se informan
ocasionalmente, en el caso del paciente manifesté febricula, pero todos sus estudios
complementarios dentro de parametros normales.(©.?)

A pesardelbuen prondstico de la mayoria de los pacientes, SAPHO parece ser unaenfermedad
cronica con exacerbacionesy remisiones recurrentes, que socava gravemente la salud general
de los pacientes y calidad de vida. Los examenes radiolégicos juegan un papel importante en
el diagndstico diferencial y evaluacion de anomalias osteoarticulares, especialmente focos
subclinicos.®

Actualmente, la gammagrafia dsea de cuerpo entero y la resonancia magnética son de uso
comun, lo que permite un diagndstico precoz y mas sensible en comparacion con la radiografia
convencional.® Datos que avalan los hallazgos encontrados en el paciente al realizarle un IRM
sugestiva de sacroiliitis con presencia de edema 6seo, gammagrafia 6sea la cual revela
multiples zonas de captacién observando imagen en cabeza de toro en articulaciéon
esternoclavicular.

Los AINE generalmente se aceptan como medicamentos de primera linea en el sindrome de
SAPHO. Los glucocorticoides y los farmacos modificadores de la enfermedad se seleccionan
como tratamiento de segunda lineay se estan convirtiendo en opciones de tratamiento cada
vez mas importante los inhibidores del TNF-y y los bisfosfonatos. Algunos estudios
retrospectivos han sugerido que los inhibidores del TNF-y y los bisfosfonatos muestran
mejores tasas de respuesta que los farmacos modificadores de la enfermedad y los
glucocorticoides.(9 En este caso se reevalud el tratamiento de primera linea decidiendo
reincorporar el metotrexate y colchicina, observando luego de 4 mesesbuena respuesta desde
el punto de vista articular, no asi, de las lesiones cutaneas, pues mantiene, el acné vulgar.
Existe la interrogante del comportamiento cronolégico de ambas entidades segun el manejo
terapéutico, ya que en los primeros 6 meses luego de retirar el metotrexate y la colchicina, el
paciente debutd con la sintomatologia del sindrome de SAPHO, esto podria explicarse debido
a la potente actividad antiinflamatoria de ambos farmacos y las propiedades
inmunosupresoras del metotrexate que tienen la capacidad de inhibir las manifestaciones
clinicas del sindrome logrando presuntamente de esta manera retrasar el cuadro clinico.

No se encontraron reportes similares concomitando estas dos entidades, teniendo en cuenta

los solapamientos con otras entidades clinicas, los pacientes con sindrome de SAPHO deben
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distinguirse de los pacientes con otras enfermedades osteoarticulares, con o sin
manifestaciones cutaneas, y otras enfermedades autoinflamatorias sistematicas.(® Paciente
se encuentra a la espera de nuevas evaluaciones terapéuticas por la escasa mejoria del acné,
se tomara en cuenta eluso de laisotetrinoina (0,5mg/kg/6 meses)y terapia antibiética durante
3-4 meses, con azitromicina (500 mg 3 veces por semana durante 12 semanas) y sulfaprim (1
tableta cada 12 h durante 10-15 dias), por su efecto antimicrobiano, sometiéndose a controles
periddicos.

El sindrome de SAPHO es una enfermedad poco frecuente, heterogénea, lo cual genera
dificultades diagndsticas, en nuestro caso se describe un paciente que tenia el antecedente de
una enfermedad autoinmune como ser la esclerodermia localizada, la cual probablemente
pudo enmascarar la sintomatologia clinica de este sindrome, manifestandose a la suspension
del tratamiento, es importante conocer las lesiones cutaneas y osteoarticulares que presenta
la enfermedad, y utilizar terapia combinada para tratar ambas patologias y conocer las

opciones terapéuticas alternativas para mejorar la calidad de vida del paciente.
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