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Casos Clinicos
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Resumen

Presentamos el caso de una mujer con sindrome SAPHO (sinovitis-acne-pustulosis-hiperostosis-osteitis) con afectacion de la pared toracica anterior
y con una pustulosis palmoplantar progrediensy transgrediens, evolucion que no hemos encontrado referida en la literatura. La paciente fue
tratada con minociclina con buena evolucién del cuadro cutaneo, por lo que consideramos que las tetraciclinas podrian ser una buena opcion
terapéutica para las manifestaciones cutaneas del sindrome SAPHO.

(Zaballos Diego P, Ferrando Roqueta FJ, Ara Martin M, Barberd Montesinos E, Arasa Fava X, Bosch Princep R. Sindrome SAPHO con pustulosis palmoplantar progrediens y
transgrediens. Med Cutan Iber Lat Am 2004; 32(4): 167-171)

Palabras clave: sindrome SAPHO, pustulosis palmoplantar progrediens y transgrediens, minociclina.

Summary

We report the case of a woman with the classic combination of features of synovitis-acne-pustulosis-hyperostosis-osteitis (SAPHO) syndrome,
including anterior chest wall involvement and progrediens and transgrediens pustulosis palmo-plantaris. To our knowledge, this late feature has
not been reported. The patient was treated with mynocycline and experienced a good evolution, and we conclude that tetracyclines can be a
good treatment option for cutaneous manifestations of SAPHO syndrome.

Key words: SAPHO syndrome, progrediens and transgrediens pustulosis palmo-plantaris, mynocycline.

En 1987, Chamot et al.[1] acufiaron el término SAPHO para
describir un nuevo sindrome caracterizado por una afec-
tacion osteoarticular y cutanea. Las iniciales del acrénimo
SAPHO representan sus rasgos mas evidentes: Sinovitis,
Acné, Pustulosis, Hiperostosis y Osteitis[2]. Con este térmi-
no, se intent6 unificar mas de 40 denominaciones distintas
con las que ha sido descrita esta enfermedad desde que, en
1961, fuera definida la asociaciéon de problemas musculo-
esqueléticos con acné conglobata[3]. El sindrome SAPHO
es una enfermedad reumatica recurrente, de etiologia
desconocida y escasa incidencia, caracterizada por una
alteracion osteoarticular hiperostosante inflamatoria, siendo

Caso clinico

Mujer de 57 afios con antecedentes personales de hiperten-
sion arterial, dislipemia, insuficiencia renal crénica tras tuber-
culosis renal hacia 20 afios e intervenida quirdrgicamente de
doble by-pass coronario hacia 4 afios y de una enfermedad
de Paget vulvar hacia 1 afio. Acudié a nuestra consulta por
presentar un cuadro de pustulosis palmoplantar de 7 dias
de evolucién. La paciente refirié que en los Ultimos meses
estaba soportando una situaciéon con mucho estrés, debido
a la enfermedad y posterior fallecimiento de un familiar.

A la exploracion, se objetivaron, en ambas plantas y palmas,

la pared toracica anterior la localizacién mas frecuente, que
se asocia de forma caracteristica con procesos cutaneos,
siendo el mas frecuente la pustulosis palmoplantar[4]. Pre-
sentamos un caso de sindrome SAPHO que se acompafi6
de una pustulosis palmoplantar progrediensy transgrediens,
presentacion que no hemos encontrado en la literatura.

numerosas pustulas de diferentes tamafios, algunas de ellas
confluentes, sobre una base levemente eritematosa (Figu-
ra 1). Se le practicd una biopsia cutédnea y se instaurd un
tratamiento con minociclina 100 mg/12 horas por via oral y
propionato de clobetasol topico. Pocos dias més tarde, la
paciente fue ingresada en el Servicio de Reumatologia de
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Figura 1. Erupcion palmar formada por pustulas de diferen-
tes tamarios, algunas de ellas confluentes, sobre una base eri-
tematosa.

nuestro hospital para estudio y tratamiento de una lumbal-
gia aguda que fue controlada parcialmente con metamizol e
indometacina. Durante ese tiempo, la paciente mostré exten-
sién de la erupcion pustulosa a dorso de manos (Figura 2a),
antebrazos y piernas (Figuras 2b y 2c), pero con resolucion
rapida de las lesiones primitivas. El cuadro pustuloso se
acompafié de una inflamacién dolorosa de la articulacion
interfalangica distal del tercer dedo de la mano derecha (Fi-
gura 3). Ademas, referia dolor en la pared toracica anterior
que aumentaba con la palpacion.

En el estudio analitico, destacaron una cifra de VSG de
93, proteina C reactiva 163, alfa-1-globulinas 4,8 y alfa-
2-globulinas 13,3. El hemograma, bioquimica, sedimento
urinario, ASLO, complemento, factor reumatoide, anticuerpos
antinucleares y HLA-B27 fueron normales o negativos. El
cultivo del material purulento de las pustulas fue negativo
(incluyendo Propionibacterium acnes). El resultado anato-
mo-patolégico evidencié pustulas subcérneas con leve es-
pongiosis y ausencia de patrén psoriasiforme (Figura 4). La
radiografia convencional mostré un aumento de la densidad
6sea, con iméagenes radiollcidas a nivel de la articulacion
sacro-illaca compatible con osteitis. La gammagrafia 6sea
con Tecnecio 99 demostré una hipercaptacion en las articu-
laciones esterno-claviculares y sacro-iliacas (Figura 5).

En el transcurso de dos semanas, el cuadro cutédneo
mostré una remision casi total (Figura 6), que se completd
a la semana siguiente. En los dos meses siguientes, apa-
recieron brotes aislados de pustulosis palmoplantar que
remitieron con la administracién de minociclina oral. En el
momento actual (un afio después), la paciente se encuentra
asintomatica.
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Figura 2a. Extension de la erupcion pustulosa con afectacion
del dorso de ambas manos, con resolucion rapida de las lesio-
nes primitivas (region palmar).

Figura 2b. Extension de la erupcion pustulosa con afecta-
cién en tobillo.

Figura 2c. Extension de la erupcidn pustulosa con afectacion
en las piernas.
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Figura 3. Inflamacion de la articulacion interfaldngica distal
del tercer dedo de la mano derecha.

Figura 5. Hipercaptacion de las articulaciones esterno-clavi-
culares (5a) y sacroiliacas (5b) en la gammagrafia con Tecnec-
cio 99.

Comentario

El sindrome SAPHO es una entidad clinico-radiolégica
que afecta principalmente a nifios y adultos jévenes. La
distribucion por sexos es equitativa, excepto en el grupo
que cursa con pustulosis palmoplantar, que es mas pre-
valente en mujeres[4]. Los criterios diagnosticos definidos
por Kahn et al.[2, 5] son: a) osteomielitis cronica multifocal
recurrente, estéril, axial, con o sin dermatosis; b) artritis
aguda, subaguda o crénica asociada a una pustulosis pal-
moplantar, psoriasis pustuloso o acné severo y c) cualquier
osteitis estéril asociada a pustulosis palmoplantar, psoriasis
pustuloso 0 acné severo. La afectacion osteoarticular del
sfindrome SAPHO tiende a localizarse con mayor frecuencia
en la pared toracica anterior, combinando artritis, osteftis
aséptica e hiperostosis, generalmente de forma bilateral.

Figura 4. Resultado anatomopatoldégico en donde se aprecia
una pustula subcérnea con leve espongiosis y ausencia de pa-
tron psoriasiforme.

Figura 6. Resolucion parcial del cuadro pustuloso cutaneo a
las dos semanas de iniciar tratamiento.

Por ello, la forma de presentacién mas caracteristica es el
dolor toracico anterior. Maugars et al.[6] describen el dolor
en la pared toracica anterior en el 87% de los pacientes,
Goupille et al.[7] en un 66% y Olivé et al.[8] en un 87% de
los pacientes con sindrome SAPHO. Ante la sospecha de sin-
drome SAPHO, muchos autores recomiendan la realizacion
de una gammagrafia con is6topos radiactivos (difosfonato
de Tecnecio), que pondra de manifiesto la captacion del
trazador en la pared toracica anterior. Olivé et al.[8] refieren
una acumulacion del trazador en la pared anterior en un
87% de los pacientes y Dihlmann et al.[9] en un 82% de
los pacientes con sindrome SAPHO, lo que indica la utilidad
de la técnica. El cuadro reumatolégico puede complicarse
con la participacion de otras articulaciones. Destaca la afec-
tacion de las articulaciones sacro-iliacas en un 13-52% de
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los casos[10], con una mayor tendencia a la unilateralidad y
a la osteosclerosis, hecho que la diferencia de la sacroileitis
de las espondiloartropatias; a pesar de ello, algunos autores
incluyen el sindrome de SAPHO en las espondiloartropatias
seronegativas. También pueden afectarse las articulaciones
periféricas[4], como ocurrié en nuestro caso.

Las manifestaciones cutdneas son también importantes
en la sospecha y diagnostico del sindrome SAPHO puesto
que, aungue no son imprescindibles, se dan en aproxima-
damente el 66% de los pacientes[10]. Se han relacionado
con el sindrome la pustulosis palmoplantar, psoriasis, formas
graves de acné (acné fulminans, acné conglobata, hidrade-
nitis supurativa y celulitis disecante del cuero cabelludo),
sindrome de Sweet, pioderma gangrenoso y enfermedad de
Sneddon-Wilkinson[4, 11]. La relacion de alguna de estas
dermatosis con el sindrome SAPHO ha suscitado controver-
sia en la literatura. La pustulosis palmoplantar es la manifes-
tacion cutanea mas frecuente y la Unica reconocida como
componente del sindrome por todos los autores. Cursa a
brotes que suelen seguir un curso paralelo al de la sinto-
matologia osteoarticular. La pustulosis palmoplantar puede
preceder a la sintomatologia osteoarticular en alrededor de
la mitad de los casos, siendo el intervalo de aparicién de
esta Ultima de unos 2-5 afios. Ademas, aproximadamen-
te un 30% de los pacientes con pustulosis palmoplantar
presentan afectacion de la pared torécica anterior[4]. Estos
datos demuestran la necesidad de un seguimiento estrecho
de estos pacientes con la colaboracién del reumatologo.
Nuestro caso presentd una pustulosis estéril localizada, en
un principio, en palmas y plantas, que posteriormente se ex-
tendi6 a brazos y piernas, sin afectacion del tronco ni la cara.
Esta evolucion de la pustulosis palmoplantar sobrepasando
el drea cutéanea de las palmas de las manos y plantas de los
pies, de manera progresiva (transgrediensy progrediens),
no la hemos encontrado referida en la literatura asociada al
sindrome SAPHO.

La etiopatogenia del sindrome SAPHO es desconocida.
Algunos autores creen que es una entidad perteneciente
al grupo de las espondiloartropatias seronegativas, puesto
que méas del 40% de los casos presentan criterios de in-
clusién[6]: compromiso sacroiliaco, junto con entesopatia,
negatividad del factor reumatoide, HLA B27 positivo en un
15-35% de casos[8], asociacién con psoriasis y enfermedad
inflamatoria intestinal en algunos casos, etc. Otros autores
consideran que se trata de una artropatia posiblemente se-
cundaria a Propionibacterium acnes. En el grupo de pacien-
tes con pustulosis palmoplantar, se ha identificado P. acnes
en las biopsias de algunos casos. Edlund et al.[12] consi-
guieron aislar colonias de P. acnes en 11 de 15 pacientes
con artrosteitis esternoclavicular y pustulosis palmoplantar.
Wagner et al.[13] aislaron el germen en 6 de 11 pacientes
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con sindrome SAPHO y un 66% de los cuales presentaban
pustulosis palmoplantar. Sin embargo, en la mayoria de los
casos de sindrome SAPHO, los cultivos de biopsias 6seas
y liquido sinovial dan resultados negativos[4] y P. acnes es
un contaminante conocido de muestras obtenidas de forma
transcutédneal10]. Algunos autores especulan con que P.
acnes o alguna fraccién antigénica del mismo, pueda des-
encadenar una respuesta inflamatoria, hecho que explicaria
porqué muchos enfermos mejoran con corticoides y antiin-
flamatorios no esteroideos (AINES)[4]. De todas formas, el
papel de P. acnes en la patogénesis del sindrome SAPHO
sigue suscitando controversia. Finalmente, en la literatura,
se ha relacionado el estrés emocional como posible causan-
te del cuadro. Orion y Brenner[14] consideraron el estrés
soportado por su paciente de 33 afios como la causa del
sindrome y Wohl et al.[15] sefialaron que el estado emocio-
nal causado por un despido laboral fue el factor desencade-
nante del sindrome SAPHO en su paciente de 45 afios. En el
presente caso, la paciente también referia estar soportando
una situacion personal que le ocasionaba un gran estrés y,
aunqgue no encontramos otra causa que pudo ocasionar el
cuadro, no podemos asegurar si este hecho fue casual o
causal en el inicio del sindrome.

La enfermedad evoluciona a brotes y no existe trata-
miento curativo. Los AINES son los farmacos maés utilizados,
sobretodo la indometacina, aunque se han utilizado corti-
coides sistémicos, sulfasalazina, colchicina, metotrexate,
pamidronato y dapsona con resultados variables[4, 10, 11].
Los retinoides han demostrado su eficacia, aunque algunos
autores no recomiendan su utilizacién, sobretodo en el caso
del acitretino, puesto que pueden producir reacciones hipe-
rostésicas[4, 111. El empleo de antibiéticos ha demostrado
su eficacia en algunos casos, sobretodo en estadios preco-
ces de la enfermedad. Ballara et al.[16] describen dos casos
de sindrome SAPHO con respuesta sostenida con la utiliza-
cion de doxiciclina, aconsejando su utilizacion por el efecto
antibiético e inmunomodulador. Hayem et al.[17] lograron un
20% de buenas respuestas con doxiciclina (100 mg cada 12
horas) en 20 pacientes con sindrome SAPHO. Otros antibi6-
ticos que han sido utilizados son minociclinal[181, como en
nuestro caso, azitromicinal[19], oxacilina y metronidazol[20].
A pesar de ello, la mayoria de los autores consideran a los
antibiéticos como ineficaces en el tratamiento del sindrome
SAPHOI4]. En el caso de nuestra paciente, las alteraciones
osteoarticulares mejoraron con tratamiento antiinflamatorio;
sin embargo la patologia cutanea respondi6 al uso de mi-
nociclina oral, ayudada en el primer brote por la aplicacién
de un corticoide topico de elevada potencia, por lo que
creemos que el tratamiento antibiético fue Gtil en el control
de la alteracion cuténea.
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