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Casualidades de la Reumatología



Síndrome SAPHO

 Sinovitis

 Acné

 Pustulosis palmo 
plantar

 Hiperostosis

 Osteítis



 En el principio: 
Escandinavia, Japón, 
Francia, Alemania y 
España

 Mundo anglosajón

 Universal?

 Distribución por 
sexos equitativa

Síndrome SAPHO:epidemiología



Síndrome SAPHO:historia

 1º caso descrito 
Morris Ziff (1961)

 Anne Marie Chamot 
(1986)

 Marcel Francis Kahn

 Donald Resnick 
(1998): “Concepto 
en desarrollo, 
unificador y útil”



Los hermanos Kanh y Kahn



Síndrome SAPHO: sinonimia

 Artrosteítis pustulosa

 Artropatía asociada al acné

 Hiperostosis esternoclavicular

 Osteomielitis multifocal recidivante 
crónica

 Osteítis condensante de la clavícula



Síndrome SAPHO:Pub Meds
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Síndrome SAPHO:nacido para 
la controversia

 El acrónimo imposible

 Síndrome o concepto

 El desconocido

 Una contribución a la 
discusión

 Caústico acrónimo

 Síndrome en 
construcción

 Raro o no conocido

 Sínd. SAPHO ¿Por Qué?

 ¿Sindrome, enfermedad 
o categoría?



Síndrome SAPHO

GENETICA INFECCIOSO

ETIOLOGÍA



Síndrome SAPHO:genética

 Escasos casos familiares y en gemelos

 Asociación con el HLAB27

 Asociación con EII y el psoriasis

 OMCR: cromosoma 18q21.3-18q22

 Síndrome PAPA
 Pyogenic Arthritis

 Pyoderma gangrenosum

 Acné



Síndrome SAPHO y Sde PAPA

 Lindor NM. A new autosomal dominant 
disorder of Pyogenic sterile Arthritis, 
Pyoderma gangrenosum and 
Acne.Mayo Clin Proc 1997;72:611-5

 Yeon HB.PAPA syndrome map to 
chromosome 15q.Am J Hum Genet 
2000;66:1443-8



Propionibacterium acnes

 Saprofito de la piel

 Gram positivo y 
anaerobio

 Tiempo de incubación 
prolongado

 Aislado en lesiones 
óseas, líquido sinovial y  
pústulas acné

 Modelos animales

 Artrosteítis reactiva?



P.acnes: teoría extensión local

 Ag de P acnes en 
ganglios torácicos

 Sarcoidosis?

 Afectación pulmonar

 Extensión local?



Sindrome SAPHO:¿Es una 
espondiloartropatía?

 40 % cumplen criterios 
espondiloartropatía

 Afectación axial

 HLA B27?

 Asociación con EII, uveítis, psoriasis

 Afectación de la entesis

 Cierto acúmulo familiar
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Sde SAPHO y artritis psoriásica

SAPHO

ARTRITIS 

PSORIÁSICA



Sde SAPHO y el psoriasis

 Hayem  et a1: 120 
casos/ 35%. Semin. 
Arthritis Rheum 
1999:29:159-171

 Holgado  et al .16 
casos/18%. Med Clin 
1999;112:61-63.

 Presente en las series 
de Síndrome SAPHO



Sde SAPHO:A.patológica

 Casos tempranos: sugiere osteomielitis 
aguda. Granulomas ocasionales.

 Casos tardíos: fibrosis medular y células 
inflamatorias.

 Las partes blandas se comportan similar

 La entesis está afectada



Manifestaciones clínicas

 Dolor torácico pared 
anterior

 Síndrome sacroiliaco

 Artritis



Sde SAPHO:manifestaciones o-
articulares menos frecuentes

 Osteomielitis difusa 
esclerosante de la 
mandíbula

 Afectación craneal

 Esclerosis ósea 

 Artritis seudoséptica

 Discitis aséptica

 Compresión medular



Manifestaciones cutáneas

 Pustulosis palmo 
plantar

 Acné

 Psoriasis



Sde SAPHO:manifestaciones 
cutáneas poco frecuentes

 Hidradenitis supurativa

 Celulitis disecante de 
la cabeza

 Pioderma gangrenoso

 Síndrome Sneddon -
Wilkinson



Sde SAPHO :manifestaciones 
extraraquídeas

 Enfermedad 
inflamatoria 
intestinal

 Trombosis 

 Pulmonares

 Uveitis

 Amiloidosis

 Neurológicas

 Fibrosis 
retroperitoneal



Sde SAPHO y enfermedad 
inflamatoria intestinal

 Numerosos casos publicados 

 Sin paralelismo en  la evolución

 Hayem et al : 12 casos de 120 :7%

 9 casos: 6 Crohn y 3 colitis ulcerosas

 Holgado el al : 1 caso de 16: 6%

 1Crohn



Síndrome SAPHO y trombosis

 Kawabata Tl. Multiple 
venous Thrombosis in 
SS.Ann Rheum 
Dis2005;64:505-506

 Legoupil N.Iliac vein 
Thrombosis in SS. Joint 
Bone Spine 2001;68:79-
83

 Lazzarin P. Thrombosis 
of the subclavian vein in 
the SS.Rev Rhum 
1999;66:173-6



Sde SAPHO y pulmón

 Fernandez J.Pleural efussion associated with 
the Sapho syndrome.Chest 2001,120.1752

 Raville A.Sapho syndrome and pulmonary 
disease.J Rheumatol 1996;23:1482-3

 Vaile JH.Sapho syndrome  a new pulmonary 
manifestation.J Rheumatol 1995;22:2190-1

 Coloe et al SAPHO complicated by 7 
pulmonary emboli J Am Acad Dermatol 
2010;62:333-6



Sde SAPHO: uveítis y riñón

 Uveitis
 Villaverde  V. Acute anterior uveitis in a patient 

with sacroilitis and acne conglobata. 
Rheumatology 1999;38:797-8

 Renales
 Valentin R.Renal aa and renal failure:a novel 

complication of the SS.Nephrol Dial Transplant 
1997;12.2420-3

 Kanno T. A case of pustulotic arthro-osteitis with 
secondary amylodosis.Ryumachi 1991;31:199-205



Sde SAPHO: sistema nervioso

 Neurológica
 Wolf G .SS and transient hemiparesia in a child. J 

Rheumatol 2002;29:2019-21

 Vanin E.SS and transient hemiparesia in a 
child.2002;29:3847

 Holgado S et al. Front chest pain and paresis of 
recurrent nerve.An Otorrinolaringol Ibero Am 
1999;26:265-270

 Hiwatani et al. Aseptic meningitis as a rare 
manifestation of the Sapho syndrome.Neurology 
2008;71:1645-7



Síndrome SAPHO:afectación 
extraraquídea

 Fibrosis retroperitoneal

 Booner A. Is SS a spondyloathropathy? A 
vasculopathy.Rev Rhum 1997;64:424-7

 Schilling F. Lumbosacroiliac hyperostosis 
with retroperitoneal fibrosis in 
spondarthritis  hyperostotical pustulo 
psoriasic.Z Rheumatol    ;55:331-47





Síndrome SAPHO: imagen 

Radiología simple            ++ 

Gammagrafía ósea            +++ 

 TC             ++ 

 RNM            + 

 

 



Síndrome SAPHO: radiología

 Afectación axial: art 
esternocostoclavicul
ar y manubrio 
esternal

 Sacroiliacas: con 
esclerosis que 
predomina en iliaco

 Ocasional erosión 
periférica



SAPHO: v de marfil y discitis



Síndrome 
SAPHO:gammagrafía

 Prueba de cribado + 
importante

 Captación típica en 
art esterno-cl y 
manubrio esternal 
(bullhorn)



Síndrome SAPHO: g.ósea



Gammagrafia òsea Tc-99    



Gammagrafia òsea Tc-99



Síndrome SAPHO:TC

 Aumento partes 
blandas y masa 
ocasional

 Esclerosis

 Erosiones

 Hiperostosis



Tomografia computada N=44



Tomografia computada  N=44

A. manubri-esternal



Síndrome SAPHO :TC



Tomografia computada  N=44

A. sacroilíaques



Tomografía emisión de positrones

 F18 FDG PRT/CT can help differentiate 
SAPHO from suspected bone mets.Clin Nucl 
Med 2009;34:254-7+

 Diagnosis active immflamation in the SAPHO 
using 18FDG-PET/CT in suspected mets 
vertebral bone tumours Ann Nucl Med 
2007;21:477-80

 FDG PET helpful for diagnosing SAPHO 
syndrome.Clin Nucl Med 2003;28:838-9





Sde SAPHO:criterios de Kahn

 Inclusión

 Afectación ósea y/o articular en PPP y psoriasis

 Afectación ósea y/o articular en acné grave

 Hiperostosis aislada esteril con o sin dermatosis

 Osteomielitis  crónica multifocal recurrente

 Exclusión

 Infecciones, tumores, otras lesiones condesantes



Síndrome SAPHO:d. diferencial

 Condrodinia

 Artrosis e-
clavicular

 Subluxación e-
clavicular

 Cancer:Mets, 
linfoma, mieloma

 AR, Espondis,Gota

 Xifodinia

 Necrosis clavícula

 Infección

 Enf óseas

 Paget

 Hiperparatiroidismo

 Displasia fibrosa

 Enf Engelman´s



Síndrome SAPHO:pronostico

 Enfermedad 
inflamatoria que 
cursa a brotes

 Pocas veces 
incapacidad

 Curso se extiende a 
años



Sindrome SAPHO:tratamiento

 Sintomático

 analgésicos

 AINEs

 Glucocorticoides

 Calcitonina

 Modificador de la 
enfermedad

 Antibióticos

 Sulfasalacina

 Metotrexato

 Leflunomida

 Bisfosfonatos

 Antagonistas TNF



Síndrome SAPHO: bisfosfonatos

Autor Año N tratados N mejor

Crisp 1993 1 1

Hayem 1999 6 4

Dornum 2000 2 2

Guignard 2002  5 4

Widmer 2001 5 5

Marshall 2002 1 1

Courtney 2002 1    1

Kerrison 2004 7 7

Amital 2004 10 7

Valls/Olivé 2004 6 6





SAPO, 600 AC

 Habla lira divina y 
de cantar no dejes



Sde SAPHO y TNF

Autor Sexo/edad Anti-TNF Seguimient
o

Olivieri 02 M 35                 
M 52   

Infliximab 
Infliximab

2 meses, 
mejoría

Wagner 02 F 44                   
F 41

Etanercept

Infliximab

9 meses, 
mejoría

Widmer 
03

¿53

¿39

¿37

Infliximab

Infliximab

Infliximab

10 meses 

2 mejoría

?

Karsten 03 F 25 Infliximab 2 meses, 
mejoría

Iqbal  05 M 23 Infliximab 10 meses, 
mejoría


