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RESUMEN

| Sindrome SAPHO debe su nombre a un

acrénimo constituido de la siguiente forma: S:

sinovitis, A: acné conglobata; P: pustulosis pal-
mo-plantar; H: hiperostosis; O: osteitis.

Se lo define como una enfermedad reumatica recu-
rrente, cuyas principales caracteristicas son la afeccion
hiperosteosante del térax, pustulosis palmo-plantar y/o
acné grave. Afecta a adolescentes y adultos jovenes de
ambos sexos, siendo mas frecuente en los paises nérdi-
cos de Europa y el Japon. Su etiologia es desconocida,
pero se cree que se debe a una reaccion articular produc-
to de fendmenos inmunoldgicos provocados por Propine-
bacterium acnes. Su diagndstico se basa en los hallazgos
clinicos y radioldgicos. El tratamiento es sintomatico; sin
embargo, se han reportado excelentes resultados en cuan-
to se refiere a la sintomatologia articular y cutanea con el
uso de isotretinoina oral.

Presentamos dos pacientes varones, un adolescente
y otro adulto joven, que comparten caracteristicas clinicas
tipicas de esta patologia.

Palabras clave: SAPHO, acné, hiperostosis, pus-
tulosis.

INTRODUCCION

El término SAPHO es un acrénimo que hace referen-
cia a un sindrome constituido por sinovitis, acné, pustulosis,
hiperostosis y osteitis.! Se lo considera una enfermedad
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reumatica de tipo recurrente, cuya principal caracteristica
es la afeccion ésea hiperosteosante inflamatoria que com-
promete a la pared toracica anterior, asociada con pus-
tulosis palmo-plantar y/o acné en sus formas graves.2

El término fue introducido por reumatélogos franceses,
para englobar una serie de nombres, eponimos y sinoéni-
mos que hablaban de la misma enfermedad, llegando a
contabilizarse cincuenta, por lo que se le llamé “el sindro-
me de los cincuenta sinénimos”. Los mas utilizados son:
sindrome de la pared toracica anterior, hiperostosis ester-
nocostoclavicular, artrosteitis pustulosa, osteomielitis mul-
tifocal recurrente crénica, acné-artritis y el sindrome hipe-
rostedsico adquirido.?

Este sindrome ha sido estudiado desde los afos 60
hasta la actualidad, a través de varios casos publicados
en forma dispersa. Por ejemplo, Windom en 1961, Sasaki

Eduardo Garzon Aldas, Medico Tratante, Profesor
Postgrado en Dermatologia Universidad Central del Ecuador,
Hospital Dermatologico Gonzalo Gonzalez, Quito, Ecuador.

Holguer Garzon Vasconez, Médico Tratante, Profesor
Pre-grado y Postgrado en Dermatologia Universidad Central
del Ecuador, Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzalez,
Quito, Ecuador.

Laura Soria Arteaga, Médica Tratante, Dermatopatologa,
Profesora Postgrado en Dermatologia Universidad Estatal
de Guayaquil, Hospital Dermatologico Gonzalo Gonzalez,
Quito, Ecuador.

Correspondencia: Dr. Eduardo Garzon Aldas, Ladron de
Guevara 471y Madrid La Floresta, teléfono (593-2) 52 98
52, Quito, Ecuador.



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatologica

Sindrome SAPHO - primeros casos en el Ecuador

y Katao en el Japén en 1968, Koler en Alemaniaen 1975y
Bookhinder y Benhamou en 1985. De esta forma, mas de
100 articulos se recopilaron hasta esa fecha. En 1987
Kahn, autor francés, realiza un estudio multicéntrico de
todos los pacientes con manifestaciones musculoesque-
léticas y pustulosis palmo-plantar o acné grave, ademas
de la revision de toda la bibliografia anterior, lo que permi-
te enunciar el acronimo SAPHO.?

Su prevalencia es desconocida, afecta a nifios, adoles-
centes y adultos jovenes. Los casos que cursan con pus-
tulosis palmo-plantar son en su mayoria mujeres, y los que
cursan con acné son varones.* Su incidencia es mayor en
Japon, seguida de Francia, Alemania, Suiza y Bélgica,
Espana cuenta con varios casos publicados®; llama mu-
cho la atencion la escasez de casos publicados provenien-
tes de América del Norte® y la nulidad de casos de los
paises latinos, pudiendo darse este hecho ya sea por dife-
rencias étnicas o porque es una enfermedad con escaso
indice de sospecha clinica.

La etiopatogenia del sindrome es desconocida; sin
embargo, la mayoria de los autores, por la sintomatologia
osteoarticular, aceptan que se trata de una artropatia
reactiva frente a mecanismos inmunes desencadenados
por Propinebacterium acnes, al comprobarse la gran can-
tidad de anticuerpos e inmunocomplejos que presentan
estos pacientes con acné conglobata frente a esta bacte-
ria; queda aun por esclarecer el porqué de la afeccion prefe-
rencial de la pared toracica anterior.”*?

La pustulosis palmo-plantar es una de las dermatosis
neutrofilicas que se presentan como parte de este sidrome;
también hay casos de dermatosis pustular subcérnea',
psoriasis pustulosa'®'’ (por esta razén en la actualidad se
esta considerando la posibilidad de modificar el acrénimo
afadiendo una “P” mas por psoriasis (SAPPHQ)"® 19,
pioderma gangrenoso®?', y el mismo acné conglobata.??24
Esta pustulosis también se explica, segun dicen autores
japoneses, como reaccion a focos ocultos o visibles de
Propinebacterium acnes semejando a la pustulosis de
Andrews.?® Han sido postulados factores hormonales, en
especial en mujeres. Se observa mejoria de los sintomas
durante el embarazo y empeoramiento de los mismos con
el ciclo menstrual.?® También vale la pena recalcar la posi-
bilidad de una predisposicion genética al encontrarse ca-
sos familiares.?”
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Clinicamente, el hallazgo que caracteriza y define al
sindrome es la afeccion de las articulaciones toracicas an-
teriores, pudiendo verse comprometidas las esternocla-
viculares, manubrioesternal, costoesternales y costocon-
drales?®,cursando con dolor y tumefaccion, en forma fluc-
tuante e interrecurrente, en la cara anterior y superior de
uno o ambos hemitérax.?®

Las alteraciones radioldgicas son variables dependien-
do del tiempo de evolucion; al inicio son imperceptibles,
siendo necesario el uso de gamagrafias.®3®' En fases mas
avanzadas, la proliferacion 6sea significativa provoca un
incremento en la densidad y tendencia a la sinostosis de
las articulaciones esternocondrocostales. Estas zonas de
hiperostosis permanecen sin cambio, constituyéndose en
los marcadores radiolégicos de la enfermedad en tiempos
asintomaticos.® Se pueden observar también imagenes
esclerodticas y liticas en el seno de la osteocondensa-
cic’)n_33.34

Es necesario mencionar que la columnavertebral pue-
de afectarse en un tercio de los casos en forma segmentaria
(siendo la parte dorsal la mas frecuentemente comprome-
tida), por lo que muchos autores engloban esta patologia
dentro de las espondiloartropatias seronegativas.®®

En otro tercio puede haber compromiso de articulacio-
nes periféricas, y de éstas principalmente la rodilla, articu-
laciones coxofemorales y mandibulares.36-%

El segundo gran marcador clinico de este sindrome
son las manifestaciones cutdneas: pustulosis palmo-plan-
tar, acné conglobata, hidradenitis supurativa, celulitis dise-
cante del cuero cabelludo®, pioderma gangrenoso y en-
fermedad de Sneddon Wilkinson. De todas las menciona-
das, las dos primeras son las mas importantes por su fre-
cuencia.*! El cortejo sintomatico cutaneo puede aparecer
junto al articular, posterior a él o precederlo, y esto ultimo
es lo que sucede en la mitad de los casos*, dando una
idea clara de la precocidad con la que tiene que intervenir
el dermatélogo para un diagndstico preciso. Este se hace
con base en los datos clinicos y radiolégicos®, pues los
hallazgos histopatoldgicos no son especificos y no exis-
ten marcadores séricos, a excepcion del incremento de la
velocidad de la eritrosedimentacion.* Cabe mencionar que
no es necesario encontrar todos los componentes del
acronimo SAPHO para efectuar el diagnostico, basta con
las alteraciones toracicas y cutaneas.*®
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En cuanto al pronéstico, debemos decir que conforme
pasan los aios puede aumentar el numero de articulacio-
nes afectadas; sin embargo, sélo en casos raros pueden
encontrarse limitaciones en el movimiento de las articula-
ciones de la cintura escapular.“® No existe tratamiento cu-
rativo; sin embargo, las manifestaciones articulares pue-
den controlarse con AINES y en casos severos corticoides
sistémicos o metotrexate.*” La colchicina es la droga de
eleccion para la pustulosis palmo-plantar®, la isotretinoina
oral ha demostrado su gran eficacia en las manifestacio-
nes acnéicas, y en algunos casos ha logrado la remision
de las pustulosis y de los dolores articulares, constituyén-
dose en la droga de eleccion, en especial para pacientes
adolescentes con estas manifestaciones. 50

CASOS CLINICOS

CASO 1

Paciente varon de 15 anos de edad, quien consulta
por acné severo de 3 anos de evolucion, que ha recibido
multiples tratamientos sin mejoria. En la investigacion se
encuentra deformidad de la pared toracica anterior, se pre-
sentod en forma progresiva desde hace 2 anos, la cual pro-
voca dolores recurrentes (Figura 1). Refiere ademas pe-
riodos frecuentes de dolor en rodilla izquierda, siendo
diagndsticado como bursitis desde hace 6 meses. En la
cara se observan multiples lesiones nédulo-quisticas,
papulas, pustulas y comedones, llegando en algunos si-
tios como la frente a formar verdaderos sinus (Figura 2).

Los examenes generales fueron normales, a excep-
cion de la velocidad de sedimentacion globular que fue de
32 y el factor reumatoideo negativo. La radiografia de t6-
rax 6seo reporta hiperostosis de articulaciones condroes-
ternales derechas (Figura 3). Recibié tratamiento unica-
mente con isotretinoina oral (Roaccutan) a una dosis de
0.5 mg/kg/d, durante 6 meses, lograndose una disminu-
cién marcada de las lesiones de acné, remision de los
dolores articulares y disminucién de la velocidad de eritro-
sedimentacion a valores normales durante el primer mes
de tratamiento. El paciente continda asintomatico 2 me-
ses después de suspender el tratamiento.

Figura 1. Torax
en quilla. Unila-
teral derecho.

Figura 2. Acné
facial grave.
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Figura 4. Cicatrices post-acné, clavicula derecha
prominente.

Figura 3. Aumento de densidad cartilagos costoes-
ternales.

CASO 2

Paciente varén de 32 afos de edad, quien consulta
por acné severo desde la adolescencia, el cual ha dejado
cicatrices residuales marcadas en cara, térax y espalda.
En la investigacién se encuentra escoliosis dorsal y asi-
metria toracica (Figura 4), que a decir del paciente han
progresado paulatinamente. Estas lesiones fueron prece-
didas por la aparicion de lesiones pustulosas en palmas y
plantas, sobre base eritematosa que al desaparecer pro-
vocan descamacién con prurito, por un tiempo aproxima-
do de 3 anos (Figura 5). Para estas lesiones recibié multi-
ples tratamientos antimicéticos y corticoideos sin mejoria. Figura 5. Iguales lesiones en plantas.
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La analitica general demostrd normalidad, a excepcion
de la velocidad de sedimentacion globular que fue de 25y
factor reumatoide negativo. La radiografia de torax 6¢seo
demuestra subluxacion de la articulacion claviculo-costo-
esternal derecha, y doble escoliosis de columna dorsal
(Figura 8). El cultivo de las pustulas palmo-plantares fue
negativo, al igual que el KOH.

El estudio histopatolégico de la planta dei pie demues-
tra una dermatitis psoriasiforme con acumulos neutrofilicos
subcorneos (Figura 7).

Se indico isotretinoina oral al igual que en el caso 1,
durante 6 meses, lograndose la desaparicion de la erup-
cion pustulosa y de las lesiones activas de acné, asi como
disminucion de la velocidad de eritrosedimentacion.

Figura 6. Gran aumento del espacio articular claviculo-
esternal y alteracion de la columna dorsal.

Figura 7. Detalle de una cavidad subcdrnea con
acumulo neutrofilico.

Al suspender el tratamiento no ha presentado recidiva de
las lesiones pustulosas palmo-plantares, solo escasas le-
siones de acné controladas con tratamiento topico.

DISCUSION

Es muy importante tener en mente este sindrome, so-
bre todo en pacientes que consulten por pustulosis palmo-
plantar y/o acné conglobata con alteraciones toracicas; esto
permitira evitar diagndsticos simplistas que conducen a un
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empeoramiento progresivo del cuadro clinico, en especial
desde el punto de vista osteo-articular, y ademas
incentivara a los dermatologos a investigar este tipo de
pacientes mas a fondo, arrojando en el futuro un mayor
numero de casos de sindrome SAPHO, para obtener,
de esta forma, datos reales de la incidencia de esta
patologia en nuestros grupos raciales, puesto que has-
ta el momento no existen reportes de casos latinoame-
ricanos, por lo menos en la literatura indexada mun-
dialmente. Las series mas grandes de casos han sido
encontradas en el Japén y en los paises noérdicos euro-
peos; con pacientes norteamericanos esporadicamente.

En cuanto a los dos pacientes presentados, éstos
reunen las principales caracteristicas clinico-radiologi-
cas que permiten hablar de un Sindrome SAPHO, como
son acné conglobata y deformidad de la pared toracica
anterior, en el primer caso, y acné conglobata, pustulosis
palmo-plantar y deformidad toracica en el segundo caso.
Ademas, la respuesta a la isotretinoina oral fue drama-
tica, disminuyendo las lesiones inflamatorias del acné
asi como los dolores toracicos y articulares; igualmen-
te, el control de la velocidad de sedimentacion globular

fue de 8y 5 para el primero y segundo paciente respec-
tivamente, luego del primer mes de tratamiento.

SUMMARY

The SAPHO syndrome is an acrostic: S: sinovitis, A:
acne, P: palmo-plantar pustulosis, H: hyperostosis, and O:
osteitis. It is a recurrent rheumatological disease, whose
principal features are the hyperostosis of chest, palmo-plan-
tar pustulosis, and severe grades of acne. It affects to
adolescents and young adults from both sexes, with more
frequency in the Northern countries of Europe and in Japan.
Its etiology is unknown, but an articular reaction due to
immunologic mechanisms caused by Propinebacterium
acnes has been considered. The diagnosis is made accord-
ing to clinical and radiological results. The treatment is
symptomatic, but excellent results, regarding articular
symptoms and cutaneous lesions, have beenreported with
oral isotretinoin.

The case of two male patients, one adolescent and
one young adult, with typical clinical features of this
pathology, is presented.
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