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ABSTRACT

Introduction: SAPHO syndrome is a heterogeneous disease of
unknown pathogenesis characterized by osteoarthritis and con-
comitance of skin lesions. The most common sites of lesions are
sterno-clavicular joints and sterno-costal joints. Skin symptoms
include palmoplantar pustulosis and acne lesions. The disease
can occur in any age group, the spectrum of symptoms is broad
and characterized by different dynamics of changes.

Cases report: The paper presents cases of SAPHO syndrome
and diagnostic difficulties connected with it from case reports
of two pediatric patients aged 10 and 8 years admitted to the
hospital due to pain of the sternocostoclavicular region. Dif-
ferential diagnoses included oncological, hematological, infec-
tious, orthopedic, immunological and rheumatological diseases.

ABSTRAKT

Wstep: Zesp6t SAPHO jest heterogenna chorobg o nieznanej
patogenezie, charakteryzujaca sie zapaleniem kosci i stawow
oraz wsp6twystepowaniem zmian skérnych. W przebiegu scho-
rzenia najczesciej dochodzi do zajecia stawdw mostkowo-oboj-
czykowych i mostkowo-zebrowych. Do objawéw skérnych naleza
tuszczyca krostkowa rak i stép oraz zmiany o typie tradziku.
Choroba moze wystapi¢ w kazdej grupie wiekowej, a spektrum
objawow jest szerokie i cechuje sie r6zna dynamika zmian.
Opis przypadkoéw: W pracy przedstawiono przebieg zespotu
SAPHO i trudno$ci diagnostyczne z nim zwigzane na przykta-
dzie 2 pacjentek pediatrycznych w wieku 10 i 8 lat z b6lem oko-
licy mostkowo-obojczykowo-zebrowej. W diagnostyce rézni-
cowej uwzgledniono choroby onkologiczne, hematologiczne,
zakazne, ortopedyczne, immunologiczne oraz reumatologiczne.

WSTEP

Zesp6t SAPHO jest rzadka chorobg reumatologiczng objawia-
jaca sie zajeciem uktadu kostno-stawowego oraz zmianami
skérnymi o typie tradziku, a takze tuszczycy krostkowej rak
istép. Akronim SAPHO utworzono w 1987 r. od pierwszych liter
charakterystycznych objawdw wystepujacych w tym zespole,
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Diagnostic imaging showed characteristic changes in the affected
regions. The disease process corresponded to SAPHO syndrome.
Follow up visits by the patients are presented to evaluate the
effectiveness of treatment, including magnetic resonance imag-
ing and computer tomography.

Conclusions: The presented cases indicate attention to the pos-
sible course of SAPHO syndrome. It is an interdisciplinary disease,
which should not be forgotten as one of differential diagnosis
of patients in each age group. Early confirmation of the diag-
nosis allows the use of appropriate treatment and avoidance of
unnecessary diagnostic procedures.

Keywords: SAPHO; synovitis; acne; palmoplantar pustulosis;
hyperostosis; osteitis.

Diagnostyka obrazowa wykazata charakterystyczne zmiany
w okolicy mostkowo-obojczykowo-zebrowe;j. Cato$ciowo obraz
odpowiadat zespotowi SAPHO. W pracy przedstawiono réwniez
kontrolne wizyty pacjentek celem oceny skutecznosci leczenia
oraz wyniki badan - rezonansu magnetycznego i tomografii
komputerowej zajetych miejsc.

Whioski: Bazujac na prezentowanych przypadkach, autorzy
zwrocili uwage na mozliwy przebieg zespotu SAPHO. Jest to inter-
dyscyplinarna jednostka chorobowa, o ktérej nie nalezy zapomi-
nac podczas diagnostyki réznicowej pacjentéw w kazdej grupie
wiekowej. Wczesne postawienie diagnozy pozwala na zastoso-
wanie odpowiedniego leczenia oraz unikniecie niepotrzebnych
badan inwazyjnych.

Stowa kluczowe: SAPHO; zapalenie btony maziowej; tradzik;
krostkowica; tuszczyca krostkowa dtoni i stop; zapalenie kosci.

tj. synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis [1]. Przebieg
choroby jest czesto wieloletni z okresami zaostrzen i remi-
sji. Czestos$¢ wystepowania szacuje sie na mniej niz 1:10 000
zywych urodzen [2]. Choroba rozwija sie najczesciej miedzy
30.a50.1.Z., ale moze wystapi¢ w kazdym wieku [3, 4]. Z badania
obserwacyjnego na 120 pacjentach z zespotem SAPHO wynika,
ze czes$ciej choruja kobiety [5]. Etiologia nie jest do korica
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poznana. Patogeneza jest wieloczynnikowa, a najbardziej
prawdopodobng przyczyna wydaje sie reakcja autoimmuno-
logiczna wywotywana przez czynnik infekcyjny u organizméw
predysponowanych genetycznie [6]. Rozpoznanie stawia sie
na podstawie wykluczenia innych jednostek chorobowych,
obrazu klinicznego oraz wynikéw badan dodatkowych, wyka-
zujacych cechy charakterystyczne dla tego zespotu. W dia-
gnostyce réznicowej nalezy uwzgledni¢ choroby rozrostowe,
dermatologiczne, przewlekte infekcje uktadu kostnego oraz
inne choroby reumatologiczne.

Celem pracy byto przedstawienie na przyktadzie 2 pacjentek
mozliwego przebiegu zespotu SAPHO oraz zwro6cenie uwagi
na trudnosci diagnostyczne z nim zwiazane.

PRZYPADEK 1

Opis pierwszego przypadku dotyczy 10-letniej dziewczynki
z guzem obojczyka lewego. W przesztosci u dziecka wystapit
bol w okolicy mostka i wysokie parametry stanu zapalnego.
Dolegliwosci ustapity po zastosowaniu antybiotykoterapii
na ok. 2 miesigce. Po tym okresie pojawit sie b6l lewego barku
oraz zaczerwienienie i obrzek konica mostkowego obojczyka.
Objawy czesciowo ustapity po zastosowaniu antybiotyku
iz tego powodu dziewczynka zostata réwnoczesnie skiero-
wana do Kliniki Immunologii, Pulmonologii i Alergologii celem
obserwacji w kierunku niedoboru odpornosci oraz do Kliniki
Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Mtodziezy w celu pobrania
biopsji. Badania immunofenotypu wykluczyty niedobdr odpor-
nosci, a biopsja potwierdzita proces zapalny w obrebie ko$ci.
Zalecono wéwczas opieke ortopedyczng. W trakcie hospitali-
zacji w Klinice Ortopedii i Traumatologii Dzieciecej wykonano
probe tuberkulinowg - wynik byt ujemny. Nastepnie pacjentka
zostala przekazana do Kliniki Hematologii i Onkologii Dzie-
ciecej, gdzie ostatecznie wykluczono proces nowotworowy.
Z podejrzeniem zapalenia ko$ci pacjentka zostata skierowana
do Kliniki Endokrynologii i Reumatologii Dzieciece;.

Przy przyjeciu dziecko byto w stanie og6élnym dobrym, bez
gorgczki. W badaniu przedmiotowym zaobserwowano zaczer-
wienienie i tuszczenie skéry na powierzchni dtoniowej rak
i podeszwowej stop, a nad lewym obojczykiem widoczna byta
podtuzna blizna (stan po biopsji). Wezty chtonne dostepne
w badaniu palpacyjnym nie byty powiekszone. Nad zmienionym
przysrodkowym i srodkowym odcinkiem obojczyka lewego
stwierdzono wyczuwalny bolesny guz oraz obrzek tkanek miek-
kich o orientacyjnych wymiarach 5,5 x 5,0 x 3,0 cm (dtugos$¢
x przekatna x szeroko$¢). Dolegliwo$ci bélowe wystepowaty
réwniez przy maksymalnym odwiedzeniu stawu barkowego
lewego oraz zgieciu z udziatem topatki. Badania laborato-
ryjne wykazaty nieznacznie podwyzszony odczyn zapalny
biatka C-reaktywnego (CRP) i odczyn Biernackiego (OB).

W wykonanym rezonansie magentycznym (MRI) stwier-
dzono poszerzenie cze$ci mostkowej i trzonu lewego obojczyka
zrozlegty, niejednorodna przebudowg kostng oraz odwarstwie-
niem okostnej bez przerwania jej ciggtosci, z licznymi zbior-
nikami ptynu gromadzacego sie podokostnowo (ryc.1). W %3
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blizszej obojczyka uwidoczniono martwak o wymiarach 5 x 8
x 7 mm z przetoka do skéry. Po podaniu kontrastu objete pro-
cesem zapalnym czes$ci obojczyka oraz tkanek miekkich ulegty
rozlegtemu wzmocnieniu. Stwierdzono réwniez cechy nacieku
zapalnego lewej zyty szyjnej wewnetrznej oraz podobojczy-
kowej w okolicy kata zylnego. Obraz przemawiat za aktyw-
nym przewlektym zapaleniem ko$ci z rozlegtym odczynem
zapalnym sgsiadujgcych struktur.

RYCINA 1. Rezonans magnetyczny w sekwencji TSE obraz T2-zalezny
w ptaszczyznie czotowej ukazuje aktywny przewlekty proces zapalny
lewego obojczyka i sasiadujacych struktur

Wobec powyzszego zdecydowano sie na rozpoczecie dozyl-
nej antybiotykoterapii, poczatkowo ceftriaksonem, a nastep-
nie po uzyskaniu wyniku badania MRI - wankomycyna przez
15 dni. Po uzyskaniu poprawy klinicznej w postaci ustgpienia
dolegliwosci bélowych, normalizacji parametréw stanu zapal-
nego oraz uzyskaniu petnego zakresu ruchéw w lewym stawie
barkowym zdecydowano sie rozpoczac¢ leczenie metotreksa-
tem w dawce 10 mg co 7 dni.

Catoksztatt obrazu klinicznego pozwolit na rozpoznanie
zespotu SAPHO. Dziewczynke zwolniono do domu w stanie
ogblnym dobrym z zaleceniem dalszej kontroli reumatolo-
gicznej i ortopedyczne;j.

Cztery miesigce pézniej dziewczynka zostata ponownie
przyjeta do kliniki celem oceny efektow leczenia. W chwili
przyjecia stan ogdlny byt dobry, temperatura ciata prawidtowa.
Zmiany na rekach i stopach podobne byty do stwierdzonych
podczas poprzedniej hospitalizacji. W badaniu palpacyjnym
nadal wyczuwalny byt bolesny guz o $rednicy 3,8 cm oraz
obrzek tkanek miekkich w okolicy przy$rodkowego odcinka
obojczyka lewego. Podczas pobytu pacjentce wykonano zdjecie
RTG (ryc. 2) oraz badanie MRI (ryc. 3), w ktérym stwierdzono,
ze zmniejszeniu ulegt naciek zapalny tkanek miekkich okolicy
obojczyka lewego oraz podokostnowe zbiorniki ptynu. Nie
stwierdzono réwniez przetoki skdrnej. Poza tym obraz oboj-
czyka lewego nie ulegt istotnej zmianie.

Kolejna hospitalizacja pacjentki miata miejsce 2,5 roku p6z-
niej celem wykonania badan kontrolnych. Przy przyjeciu nie
stwierdzono zmian skérnych na dtoniach i stopach. Pogrubienie
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RYCINA 2. Zdjecie RTG klatki piersiowej w projekcji PA - pogrubienie oraz
sklerotyzacja trzonu obojczyka lewego

RYCINA 3. Rezonans magnetyczny w sekwencjach STIR w ptaszczyznach
czotowych oraz w sekwencjach TSE - obraz T2-zalezny w ptaszczyznach
poprzecznych

RYCINA 4. Rezonans magentyczny w sekwencji TSE - obraz T2-zalezny
w ptaszczyznie czotowej

obojczyka w czesci przysrodkowej byto znacznie mniejsze
niz poprzednio, niebolesne palpacyjnie, bez cech aktywnego
zapalenia.

W kolejnym badaniu MRI (ryc. 4) stwierdzono utrzymu-
jace sie pogrubienie lewego obojczyka, przebudowe kostng
i wzmocnienie pokontrastowe, natomiast naciek sgsiaduja-
cych tkanek miekkich ulegt znacznemu zmniejszeniu - brak
byto zmian obrzekowych, po podaniu kontrastu zauwazono
minimalne wzmocnienie. Uwidocznito sie pojedyncze ognisko
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RYCINA 5. Tomografia komputerowa obojczyka lewego - przekroj
w ptaszczyznie poprzecznej

RYCINA 6. Tomografia komputerowa obojczykdw - rekonstrukcja VRT

osteolityczne w %2 dtugosci trzonu, intensywnie wzmacniajace
sie po podaniu $rodka cieniujgcego.

Po konsultacji z lekarzem radiologiem wykonano uzupet-
niajgce badanie tomografii komputerowej (TK) obojczykow
(ryc. 51 6). Stwierdzono nieznaczne wydtuzenie, wyrazne
pogrubienie i przebudowe struktury kostnej lewego oboj-
czyka z silng sklerotyzacja (z zaoszczedzeniem konca barko-
wego) i brakiem zréznicowania na warstwe korowa i gagbczasta.
Stwierdzono réwniez liczne ogniska osteolityczne w obrebie
zmienionych odcinkéw kosci.

Zdecydowano sie podnie$¢ dawke metotreksatu do 15 mg
w zwigzku ze zwiekszeniem powierzchni ciata dziewczynki.
Pacjentke wypisano do domu z zaleceniami dalszej kontroli
reumatologicznej i ortopedyczne;j.

PRZYPADEK 2

Opis drugiego przypadku dotyczy 8-letniej dziewczynki
z obrzekiem i bolesnos$cig uciskowa obojczyka lewego. Okoto
6 miesiecy wczes$niej dziewczynka spadta z roweru i uderzyta
kierownicg w okolice lewego stawu mostkowo-obojczykowego,
z tego powodu byta hospitalizowana w SPZOZ w Wolsztynie
oraz w Szpitalu Dzieciecym im. B. Krysiewicza w Poznaniu.
Wyniki wykonanego badania TK oraz scyntygrafii kosci wska-
zywaty na proces zapalny lub rozrostowy. Z powodu nieuste-
pujacego przez 3 miesigce bolu i obrzeku pacjentka byta dalej
diagnozowana w poradni onkologicznej z podejrzeniem histio-
cytozy. Po wykluczeniu procesu nowotworowego w celu dal-
szej diagnostyki dziewczynka zostata skierowana do Kliniki
Endokrynologii i Reumatologii Dzieciecej. Ponadto pacjentka

ojs.pum.edu.pl/pomijlifesci
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zglaszata nieznacznie nasilony bél prawej konczyny dolnej
utrzymujacy sie od ok. 8 miesiecy.

Przy przyjeciu dziecko byto w stanie ogélnym dobrym.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono nieznaczny szmer
skurczowy nad sercem (badanie ECHO serca prawidtowe),
bolesnos¢ uciskowq obojczyka lewego oraz niewielkie ogra-
niczenie bélowe ruchomos$ci w stawie biodrowym prawym;
objaw Patricka byt ujemny, a chéd prawidtowy. W badaniu
USG stawéw biodrowych nie stwierdzono cech zapalenia. Nie
zaobserwowano zmian skérnych.

Badanie USG okolicy mostkowego konca lewego obojczyka
wykazato pogrubienie i wzmozong echogenicznos$¢ tkanek
miekkich, liczne drobne wezty chtonne w okolicy nadoboj-
czykowej z umiarkowanie wzmozonym przeptywem naczy-
niowym. Koniec barkowy obojczyka lewego byt nieco posze-
rzony, z drobnymi ubytkami osteolitycznymi w obrebie kory,
bez widocznych odczynéw okostnowych.

W badaniu RTG klatki piersiowej opisano zageszczenia
okotooskrzelowe oraz niewielka ilo§¢ ptynu w jamie optuc-
nej. Wykonano diagnostyke réznicowa w kierunku zakazenia
Borrelia, Yersinia oraz Mycobacterium, a takze diagnostyke reu-
matologiczng (przeciwciata ANA, antygen HLA-B27) - wyniki
badan byty prawidtowe.

W badaniu TK stwierdzono drobne brzezne ubytki osteoli-
tyczne otoczone sklerotycznym rabkiem przy powierzchni sta-
wowej dolnej cze$ci prawego stawu krzyzowo-biodrowego oraz
drobne ogniska osteolityczne w bocznej czesci kosci krzyzowe;j
na poziomie S4. Po podaniu $§rodka cieniujacego nie stwier-
dzono wzmocnienia w obrebie opisanych zmian. Obraz zmian
osteolitycznych wskazywat na proces zapalny lub rozrostowy.

W MRI okolicy obojczykowej (ryc. 7) stwierdzono odcinkowe
nawarstwienia okostnej oraz ogniska osteolityczne i nadzerki
w obrebie poszerzonego konca mostkowego lewego obojczyka.
Zmiany ulegaty wzmocnieniu po podaniu $rodka cieniujacego.
Obraz MRI sugerowat aktywne przewlekte zapalenie lewego

obojczyka ze zmianami zapalno-obrzekowymi okolicznych

RYCINA 7. Rezonans magnetyczny w sekwencji TSE - obraz T1-zalezny
w ptaszczyznie poprzecznej (A), obraz T1-zalezny w ptaszczyznie poprzecznej
po podaniu $rodka cieniujacego (B), w sekwencji STIR w ptaszczyZznie czotowej
(C) oraz obraz T2-zalezny w ptaszczyznie poprzecznej (D)
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tkanek miekkich. Podobne, mniej nasilone zmiany bez nawar-
stwien okostnej stwierdzono w obrebie nieposzerzonego kornca
mostkowego prawego obojczyka.

W takcie hospitalizacji wtaczono antybiotykoterapie dozylna,
steroidoterapie oraz metotreksat. Catoksztatt obrazu klinicz-
nego pozwolit na rozpoznanie zespotu SAPHO.

Kolejna hospitalizacja pacjentki miata miejsce 8 miesiecy
p6zniej. Dziewczynka zostata przyjeta do kliniki celem kontroli
leczenia oraz wykonania badan obrazowych i laboratoryjnych.
W badaniu przedmiotowym zmiana na mostkowym koncu
obojczyka lewego nie byta bolesna, klinicznie poréwnywalna
do zmian w trakcie ostatniej hospitalizacji.

W kontrolnym badaniu TK (ryc. 8 i 9) stwierdzono posze-
rzenie korica mostkowego i blizszego odcinka lewego oboj-
czyka, z niewielkim nawarstwieniem okostnej od powierzchni
przednio-dolnej. Nasileniu ulegty zmiany osteolityczne oraz
bardzo liczne nadzerki konica mostkowego obu obojczykdw.

Podstawowe dane kliniczne obu omawianych przypadkow
zestawiono w tabeli 1.

RYCINA 9. Badanie wirtualne tomografii komputerowej w ptaszczyznie
czotowej

OMOWIENIE

Do najczestszych manifestacji kostno-stawowych w zespole
SAPHO u mtodszych pacjentéw zalicza sie zajecie stawu most-
kowo-obojczykowego oraz stawéw mostkowo-zebrowych
(65-90%). U tych pacjentéw czesto dochodzi tez do zajecia kre-
gostupa (32-52%), miednicy (13-52%) oraz kosci dtugich (30%).
Najrzadsze przypadki dotycza zajecia stawédw skroniowo-

-zuchwowych (11%) [7, 8]. Zmianom zapalnym w obrebie koSci
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TABELA 1. Podstawowe dane kliniczne przedstawionych przypadkéw

Przypadek 1 Przypadek 2
Wiek w latach 10 8
Ptec¢ (M/K) K K
Masa ciata (kg) 29 23,6
Wzrost (cm) 137 130
Objawy — bol okolicy mostka, bdl lewego barku — boliobrzek obojczyka lewego

— zaczerwienienie i obrzek korica mostkowego -

obojczyka

w wywiadzie uraz lewego obojczyka

Nieprawidtowosci - guziobrzek tkanek miekkich nad czescia
w badaniu

przedmiotowym — bolesnosc¢ uciskowa ww. zmiany

- bol przy maksymalnym odwiedzeniu stawu

przysrodkowa i srodkowa obojczyka lewego -

— obrzekibolesnos¢ uciskowa obojczyka lewego
niewielkie ograniczenie bolowe ruchomosci w stawie
biodrowym prawym

barkowego lewego, zgieciu z udziatem topatki
— zaczerwienienie i tuszczenie skéry na powierzchni

dtoniowej rak i podeszwowej stop

biatko C-reaktywne 0,72 mg/dL
0B 32 mm/h

Nieprawidtowosci -
w badaniach -
laboratoryjnych -

obnizone stezenie limfocytéw CD4 oraz limfocytéw
podwdjnie negatywnych w badaniu immunofenotypu
leukocytéw krwi obwodowej oraz nieznacznie
obnizony metabolizm tlenowy neutrofilow

— w badaniach laboratoryjnych bez istotnych
odchylen od normy (w tym prawidtowe wyniki
badan w kierunku zakazenia Borrelia, Yersinia,
Mycobacterium oraz przeciwciat ANA i antygenu
HLA-B27)

Czas od wystapienia

objawéw do zastosowa- 6 miesiecy 3 miesiace
nia leczenia
Leczenie - dozylna antybiotykoterapia (Ceftriakson, — dozylna antybiotykoterapia (Klimicin)
Vancomycyna) — Solu-Medrol 40 mg
- metotreksat 10 mg co 7 dni - metotreksat poczatkowo 10 mgco 7 dni,
- kwas foliowy 5 mg co 7 dni nastepnie 12,5 mg co 7 dni
— naproksen - kwas foliowy 5 mg co 7 dni
- u pacjenta przeprowadzono rehabilitacje ruchowa - Encorton poczatkowo 1 x 15 mg,
nastepnie 1 x 10 mg
— naproksen
- upacjenta przeprowadzono rehabilitacje ruchowa
Scyntygrafia nie wykonano zwiekszone gromadzenie znacznika w koncu

mostkowym obojczyka lewego, w fazie pdznej
zwiekszone gromadzenie znacznika w prawym stawie
krzyzowo-biodrowym - podejrzenie stanu zapalnego

Aktualne leczenie -
redukcja do 2,5 mg s.c.

- kwas foliowy 15 mg co 7 dni

— suplementacja witaminy D3

metotreksat 12,5 mgs.c co 7 dni ze stopniowa -

metotreksat 15 mgs.c. co 7 dni

— kwas foliowy 5 mg co 7 dni

— suplementacja witaminy D3

- pacjent pozostaje pod opieka reumatologiczna

- pacjent pozostaje pod opieka reumatologiczna

i stawow moze towarzyszy¢ zaczerwienienie skory, obrzek
tkanek miekkich, ograniczenie zakresu ruchu oraz boél przy
palpacji.

Zmiany dotykajace przedniej Sciany klatki piersiowej mozna,
na podstawie badan obrazowych, pogrupowac na 3 stadia
zaawansowania (tab. 2).

TABELA 2. Klasyfikacja zmian w obrebie klatki piersiowej w przebiegu
zespotu SAPHO [9]

Stadium |  Entezopatia wigzadta zebrowo-obojczykowego

Stadium Il Artropatia stawu mostkowo-obojczykowego oraz zmia-
ny osteolityczne i osteosklerotyczne przysrodkowego
korica obojczyka i sasiadujacych struktur, tj. rekojesci
mostka, pierwszego zebra i chrzastki zebrowej

Stadium Il Progresja zmian wymienionych w stadium I, a osta-
tecznie ankyloza stawu mostkowo-obojczykowego
i zebrowo-mostkowych

124

Zajecie szkieletu osiowego najczesciej ogranicza sie do zmian
w obrebie pojedynczych segmentéw kregostupa. Objawia sie
ono zazwyczaj zmianami osteosklerotycznymi lub osteolitycz-
nymi w obrebie pojedynczego kregu oraz spondylozg, co z cza-
sem doprowadza do zmniejszenia wysokosci poszczegdlnych
segmentéw i powstawania kregozmykéw. Charakterystyczna
zmiang dla zespotu SAPHO, ktéra odréznia go od spondyloar-
tropatii seronegatywnych, jest jednostronne zajecie stawdw
krzyzowo-biodrowych [2].

Zmiany w obrebie koSci dtugich czesciej widoczne sg u dzieci
niz u dorostych. Najczesciej zajete sg dystalne przynasady
kosci udowych oraz proksymalne i dystalne przynasady kosci
piszczelowych [7]. Zwykle w badaniach obrazowych widoczna
jest osteoliza oraz osteoskleroza, a caty obraz odpowiada prze-
wlektemu zapaleniu kosci. Rzadko natomiast wystepuje reak-
cja okostnowa.

ojs.pum.edu.pl/pomijlifesci



Zesp6t SAPHO u dzieci - opis przypadkéw

W pierwszych 3 miesigcach trwania choroby klasyczne zdje-
cie rentgenowskie jest prawidtowe u ok. 80% pacjentéw [8],
dlatego w tym okresie wieksze zastosowanie ma scyntygrafia
oraz MRI [9]. Charakterystycznym obrazem jest symetryczny
wychwyt znacznika w okolicy mostkowo-obojczykowej w bada-
niu scyntygraficznym, nazywany objawem ,gtowy byka” (bull’s
head sign) [10]. Nie jest to objaw patognomoniczny dla zespotu
SAPHO, mimo to czesto wystepuje u pacjentéw z podejrze-
niem tego zespotu, ktorzy nie prezentujg objawéw klinicznych
z uktadu mie$niowo-szkieletowego [11].

Do objawéw skérnych w przebiegu zespotu SAPHO zali-
cza sie tuszczyce krostkowg dtoni i stop (czesciej u kobiet)
oraz zmiany skdérne o charakterze tradziku (cze$ciej u mez-
czyzn). Te ostatnie mogq wystepowac w postaci tradziku
skupionego (acne conglobata), tradziku o ciezkim przebiegu
(acne fulminans) lub tradziku w postaci mnogich ropni pach
(hidradenitis suppurativa). Zmiany skérne moga wyprzedzac,
wystepowac réwnocze$nie lub po pojawieniu sie zmian kostno-

-stawowych [5]. W 70% przypadkdéw czas miedzy wystapie-
niem zmian skérnych i zmian stawowych wynosi ok. 2 lat [12].
Uwaza sie, Ze u %3 pacjentéw nie wystepuja zmiany skoérne [13].

Objawy systemowe w zespole SAPHO sa rzadkoscia, cho¢
moze wystapic goraczka oraz wzrost markeréw stanu zapal-
nego, tj. OB i CRP.

Obecnie brakuje walidowanych kryteriéw diagnostycz-
nych dla zespotu SAPHO. Rozpoznanie stawia sie na podsta-
wie wykluczenia innych jednostek chorobowych oraz obec-
nosci przynajmniej jednego z warunkéw przemawiajacych
za zespotem SAPHO. NajczeSciej uzywane oraz uznawane
za najprecyzyjniejsze sg kryteria diagnostyczne zapropono-
wane przez Kahn i wsp., zmodyfikowane w 2003 r. (tab. 3).

W diagnostyce réznicowej zespotu SAPHO nalezy uwzgled-
ni¢ przede wszystkim choroby nowotworowe szerzace sie
przez naciek miejscowy, jak rak tarczycy, kostniakomiesak
oraz chtoniak. Nalezy rowniez bra¢ pod uwage choroby roz-
rostowe dajace czesto przerzuty do kosci, tj. rak piersi, rak
prostaty oraz neuroblastoma. Choroby z grupy spondyloar-
tropatii seronegatywnych (tuszczycowe zapalenie stawow,
zesztywniajgce zapalenie stawow kregostupa, zapalenie sta-
wow w przebiegu nieswoistych zapalen jelit) z uwagi na zajecie
szkieletu osiowego, stawéw obwodowych oraz zmiany skérne
moga réwniez przypomina¢ w swoim przebiegu zesp6t SAPHO.
Na uwage zastuguje takze fakt, Ze zaréwno w spondyloartro-
patiach seronegatywnych, jak i w zespole SAPHO moze wyste-
powac gen HLA-B27 [8]. W diagnostyce réznicowej nalezy bra¢
pod uwage takze kolejng grupe choréb - infekcje patogenami,

w przebiegu ktérych moze dojs$¢ do zajecia uktadu kostnego:
gruzlica, borelioza, jersinioza. W populacji dzieciecej w diagno-
styce roznicowej konieczne jest uwzglednienie takze miesaka
Ewinga, histiocytozy czy ostrych biataczek.

W przedstawionym przez autorow materiale pierwsza
pacjentka spetniata kryteria rozpoznania zespotu SAPHO
w postaci wystapienia objawéw kostno-stawowych w cha-
rakterystycznej lokalizacji (staw mostkowo-obojczykowy)
w powigzaniu z tuszczycg krostkowg dtoni i stop. U drugiej
przedstawionej pacjentki wystapity objawy wskazujace
na przewlekte nawracajgce wieloogniskowe zapalenie ko$ci
i szpiku, z cechami zajecia obu stawéw mostkowo-obojczyko-
wych oraz stawu krzyzowo-biodrowego w badaniach obrazo-
wych oraz w scyntygrafii. U pacjentki wykluczono etiologie
infekcyjng oraz niezapalne zajecie kosci.

Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie zespotu SAPHO nie
ma obecnie badan randomizowanych oceniajgcych skutecz-
nos¢ poszczegdlnych metod terapeutycznych. Leczenie opiera
sie gtéwnie na obserwacjach opiséw przypadkéw medycz-
nych oraz na opinii ekspertow. Terapig pierwszorzutowg
sa niesteroidowe leki przeciwzapalne oraz inne leki prze-
ciwbdlowe [14]. U okoto potowy pacjentéw nie dochodzi
do wystarczajacego ztagodzenia objawéw podczas stoso-
wania powyzszej terapii. U tych oséb warto rozwazy¢ gli-
kokortykosteroidy (GKS) oraz leki modyfikujace przebieg
choroby, jak: metotreksat, sulfasalazyna czy azatiopryna.
Leczenie GKS jest dos¢ skuteczne, szczegdlnie jesli stosuje sie
iniekcje dostawowe [5, 15]. Nalezy mie¢ na uwadze, Ze w popu-
lacji pediatrycznej GKS moga doprowadzi¢ do op6Znienia
wzrastania, natomiast po wycofaniu leczenia czesto obser-
wuje sie nawroty [16]. W tym przypadku zastosowanie lekéw
modyfikujgcych przebieg choroby pozwala na zmniejszenie
uzywanych dawek GKS. Niestety, to potgczenie rowniez nie
zawsze jest skuteczne [5]. W przypadku braku odpowiedzi
na wcze$niej wspomniang terapie stosuje sie leki biologiczne
wykazujgce antagonistyczne dziatanie w stosunku do TNF-q,
najczesciej: infliksymab, etanercept i adalimumab. Skutecz-
nosc tych lekéw jest obiecujaca [17, 18, 19]. Zmniejszajg dole-
gliwosci ze strony uktadu mie$niowo-szkieletowego, chociaz
moga tez przyczynic sie do zaostrzenia zmian skérnych [20].
Z uwagi na potencjalny udziat w patogenezie czynnikéw
infekcyjnych u pacjentéw, u ktérych wyhodowano ze zmian
skérnych Propionibacterium acnes, warto takze rozwazy¢
zastosowanie antybiotykoterapii. Odnotowano skutecznos¢
terapii przy zastosowaniu doksycykliny, sulfametoksazolu/
trimetoprimu, azytromycyny i klindamycyny [21].

TABELA 3. Kryteria dla zespotu SAPHO zaproponowane przez Khan i wsp., zmodyfikowane w 2003 r. [8]

Kryteria przemawiajace za zespotem SAPHO

Kryteria wykluczajace zespét SAPHO

- objawy kostno-stawowe powigzane z tuszczyca krostkowa dtoni
i stop oraz tuszczyca zwyczajna

— objawy kostno-stawowe powigzane z silnym tradzikiem

- izolowana jatowa* hiperostoza lub zapalenie kosci (dorosli)

- przewlekte nawracajace wieloogniskowe zapalenie kosci i szpiku
(dzieci)

- objawy kostno-stawowe powigzane z przewlekta choroba jelit

- infekcyjne zapalenie kosci
- choroba nowotworowa kosci
— niezapalne zajecie kosci

* nie dotyczy Propionibacterium acnes
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Zesp6t SAPHO miesci w sobie szerokie spektrum objawéw
kostno-stawowych oraz skérnych i z uwagi na to moze zostac
wykryty przez lekarzy réznych specjalizacji. Jest to niewat-
pliwie interdyscyplinarna jednostka chorobowa, o ktdrej nie
nalezy zapomina¢ podczas diagnostyki réznicowej pacjen-
tow w kazdej grupie wiekowej. Do postawienia rozpoznania
zespotu SAPHO nie jest konieczne stwierdzenie zmian w bada-
niach obrazowych, ale ich zastosowanie z pewnos$cig zaweza
diagnostyke réznicowa. Wczesne wykrycie pozwala unikng¢
niepotrzebnych badan inwazyjnych oraz przyspiesza wpro-
wadzenie wtasciwego leczenia.
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