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RESUMO: A sindrome SAPHO é uma comorbidade imunomediada crénica rara, que pode ser
entendida como um conjunto de diversas desordens idiopéticas. Seus maiores achados sio
sinovite, acne, pustulose, hiperostose e osteite, os quais formam o acrénimo SAPHO'. Seu
diagnéstico é clinico com auxilio de técnicas de imagem. Relato de caso de paciente masculino,
branco, 35 anos, com inicio dos sintomas em 2018 caracterizado por dores na face lateral dos
joelhos esquerdo e direito e na regido sacroiliaca direita com piora progressiva e alteragdes
dermatolégicas. Diagnosticado com SAPHO em julho de 2021, em atual uso de roacutan 40
mg/dia, pregabalina 50 mg/dia, meloxicam 7,5 mg e famotidina.

Palavras-chave: Sindrome SAPHO. Psoriase. Osteite.

ABSTRACT: SAPHO syndrome is a chronic immune-mediated comorbidity, which can be
understood as a set of several idiopathic disorders. Its main findings are synovitis, acne,
pustulosis, hyperostosis and osteitis, which form the acronym SAPHOLu. Its diagnosis is
clinical with the aid of imaging techniques. Case report of a male, white, 35-year-old patient,
with onset of symptoms in 2018, alleviating pain in the lateral aspect of the left and right knees
and in the right sacroiliac region, with progressive worsening and dermatological changes.
Diagnosed with SAPHO in July 2021, currently using roaccutane 40 mg/day, pregabalin so
mg/day, meloxicam 7.5 mg and famotidine.
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1. INTRODUCAO

A sindrome SAPHO ¢ uma comorbidade imunomediada crdnica rara, que pode ser
entendida como um conjunto de diversas desordens idiopaticas. Seus maiores achados sio
sinovite, acne, pustulose, hiperostose e osteite, os quais formam o acrénimo SAPHO".

Descrita inicialmente por Chamot et al’em 1987, a sindrome de SAPHO tem como
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principal caracteristica o envolvimento cutineo e osteoarticular. As manifestagdes cutineas sdo
compostas tipicamente por pustulose palmoplantar e acne fulminante, acne conglobata ou
hidradenite supurativa’, acometendo com maior frequéncia a face e o dorso. J4 as manifestaces
osteomusculares se apresentam tipicamente como hiperostose e a osteite inflamatéria’.

Nesse sentido, os poucos dados epidemiolégicos disponiveis estimam uma prevaléncia
inferior a 1/10.000 na populacdo caucasiana, porém, sabe-se que esse nimero pode ser maior

(019 Ademais, a sindrome afeta sobretudo adultos jovens e

devido aos casos subdiagnosticados
de meia-idade, mas também pode acometer criancas %e parece predominar no sexo feminino™.
A etiologia da sindrome SAPHO ainda nio é totalmente elucidada. Alguns autores
ressaltam uma possivel participagio do Propionibacterium acnes como desencadeador dos eventos
da doencga, uma vez que o mesmo foi detectado em lesdes 4sseas, articulares e cutineas de alguns

8 . .. . .
G919 Em contrapartida, na maioria dos casos, nenhum agente infeccioso é

(8,10).

dos pacientes
isolado, por isso, ainda se considera que a SAPHO nio é uma doenca de cariter infeccioso

Sua patogénese ainda nio foi esclarecida e seus achados laboratoriais sdo inespecificos.
Contudo, estudos imunolégicos humanos recentes identificaram células Thi7 aumentadas no

e . . 5 , . .
sangue periférico de pacientes com SAPHO?’. Além disso, demonstrou-se que o papel exercido
pela superexpressdo das citocinas pré-inflamatérias TNF-a, IL-8, IL-17 na fisiopatologia de
todo o espectro de dermatoses neutrofilicas associadas a SAPHO ocorre de forma semelhante
\ ’ : 6
a psoriase e outras doengas autoimunes’.

Em relagio ao diagnéstico da Sindrome SAPHO, este é feito, iminentemente de forma
clinica com auxilio de técnicas de imagem®. Ao decorrer dos anos, diversos critérios
diagndsticos foram propostos, mas o sugerido por Kahn and Benhamou do American College
of Rheumatology é um dos mais aceitos, sendo que a presenca de um dos critérios de inclusio
é o suficiente para o diagndstico™.

Tabela 1: Critérios de diagnéstico propostos por Kahn para a sindrome SAPHO, modificado em 2003 (de Kahn;
American  College of Reumatologia 672 Encontro Cientifico Anual, outubro de 2013)

Inclusido Exclusio

Envolvimento de articula 30 6ssea associado aPPPe Osteite infecciosa
<
psor{ase Vulgar

Envolvimento de articulagio éssea associado & acne | Condicdo tumoral 4ssea

grave
Hiperostose estéril 2 / Osteite isolada Lesdes de condensac¢io nio inflamatérias do osso
Osteomileite multifocal  recorrente crdnica

(criancas)

Envolvimento da articulagio éssea associado a
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doencas intestinais crdnicas |

2 Excegdo: crescimento de Propionibacterium acnes

Fonte: Adaptado (Cianci F, Zoli A, Gremese E, Ferraccioli G. Clinical heterogeneity of SAPHO syndrome:
challenging diagnose and treatment. Clin Rheumatol. Setembro 2017 )

2. OBJETIVOS

Relatar um caso de Sindrome SAPHO atendido em um consultério particular no
municipio de Araraquara - SP, descrevendo seus achados clinicos, radiolégicos e patolédgicos,
além de correlacionar o relato em tela com as informacdes revisadas na literatura cientifica
sobre tratamento e progndstico, visando contribuir para a sociedade médica com novos dados

com o intuito de que essa doencga rara n3o seja mais subdiagnosticada.

3. MATERIAL E METODO

Realizou-se uma pesquisa bibliogréfica qualitativa via base de dados PUBMED e
Scielo. Nesse estudo observacional descritivo, foram incluidos revisdes sistematicas, periédicos
cientificos e relatos de casos referente 3 Sindrome SAPHO publicados dos 4ltimos 10 anos em
portugués, espanhol e inglés, sendo a selecio feita por titulo e resumo e utilizando os
descritores: sindrome SAPHO, psoriase e osteite, com base no Descritores em Ciéncias da
Satde (DeCS). Ademais, foram excluidos artigos que se repetissem nas bases de dados, artigos
de opinido, de reflexdo e editoriais. A coleta de dados foi realizada através de anamnese do
paciente e anélise de seus exames complementares durante a consulta dermatolégica mediante
termo de consentimento livre e esclarecido - TCLE, informado por escrito para publicacdo
cientifica.

Durante a execucio do relato de caso, houve algumas precaucdes para garantir o
anonimato do paciente e privacidade e confidencialidade de suas informagdes, utilizando
apenas dados do prontudrio médico pertinentes ao caso em questdo, com o intuito de minimizar
possiveis riscos de quebra de sigilo. Os beneficios deste estudo incluem corroborar com o

escopo tedrico sobre o tema demonstrando o quadro clinico, diagndstico e conduta diante de

um raro caso de Sindrome SAPHO.

4. RELATO DO CASO
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Paciente masculino, branco, 35 anos, natural e procedente de Araraquara - SP foi
diagnosticado com Sindrome SAPHO em janeiro de 2021. Em consulta com dermatologista,
relatou que o quadro clinico teve inicio no final do ano de 2018 com sintomas leves, descrevendo
dores na face lateral dos joelhos esquerdo e direito e na regido sacroiliaca direita, ambos de
carter pulsante e sem irradiacio desencadeados depois de exercicios fisicos. Apds algumas
semanas desse primeiro episédio, o paciente relatou dor mais recorrente, continua e sem fatores
desencadeantes acometendo outras regides do corpo, como térax anterior com irradia¢do para
dorso, face medial do cotovelo esquerdo e regido cervical, além de notar aparecimento de um
abaulamento nesse tltimo local descrito.

As alteracbes cutineas da sindrome, iniciaram apds 06 meses, com quadro de acne
conglobata, muito dolorosas na regido tordcica anterior, principalmente esternal, e dorso.
Ademais, referiu histérico de psorfase vulgar diagnosticado na infincia.
Nesse periodo, as dores 4sseas se intensificaram, sendo refratdrio ao uso de antiinflamatério
(paciente se automedicava) e a intensidade da dor evoluiu em um periodo de o1 més até se
tornar incapacitante, sendo que paciente referiu andar de muleta. Com isso, procurou
atendimento médico e foram solicitados exames complementares inconclusivos e prescritos
prednisona e tetraciclina, com pouca melhora do quadro.

No inicio do ano de 2019, devido as intensificacdes das dores &sseas novamente,
procurou um neurologista. Com novos exames e raio-X normais, foi dado como hipétese
diagndstica de dor neuropitica e receitado Cymbalta, contudo, o quadro clinico do paciente
piorou e tornou-se novamente incapacitante, tendo sido necessiria a internacdo. Durante
internagio de o1 semana, foram realizados novos exames de imagem, com alteracdes na TC e
RNM. A RNM do joelho esquerdo evidenciou um edema ésseo no platé tibial lateral e aspecto
lateral da patela, de natureza inespecifica. J4 a RNM da coluna lombar mostrou focos de edema
4sseo no aspecto anterior do corpo vertebral de Ls, também de natureza inespecifica, além de
conseguir registrar um edema 6sseo em torno da articulacdo sacroiliaca direita. O paciente
estava sendo medicado com Nubain IV e antiinflamatérios, com melhora do quadro clinico,
mas as dores dsseas ainda persistiam.

No final do ano de 2019, devido queixas de piora da acne, procurou servico de
dermatologia e durante anamnese, referia dores intensas na regido esternal. Ao exame fisico:
paciente corado, hidratado, anictérico, aciandtico e afebril, quadro de nédulos dolorosos,

purulentos com marcas de cicatrizes e queloides em regides de dorso e térax anterior, dores a
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palpacio superficial em regido de joelhos, sacroiliaca e esterno, com visualiza¢io de pequeno
abaulamento préximo da face clavicular esquerda do mandbrio, sem sinais de edema, eritema
ou alteracdo de temperatura local. E presenca de psoriase em cotovelo esquerdo. Paciente negou
histérico familiar de doenca autoimune. Com isso, foi feito hipétese diagndstica de sindrome

SAPHO e encaminhamento para reumatologista.

7660

Figura 1: paciente masculino, 35 anos de idade. Imagem mostra 4reas de psoriase do paciente relatado.

Ademais, foram solicitados pelo reumatologista alguns exames complementares, sendo
B27 nio detectado e cintilografia éssea que confirmou o diagnéstico de SAPHO. A cintilografia
4ssea revelou hiperconcentracdo do radiotracador, em grau acentuado, nas 12s e 22s articulaces
condrocostais, articulagdes esternoclaviculares, mandbrio esternal, na jung¢io manubrioesternal
e na sacroiliaca direita. Exames laboratoriais solicitados tiveram como resultados: hemograma
e leucograma sem alteragdes, provas de funcio tireoidiana adequadas, auséncia de elevacio das
transaminases AST e ALT e elevacdes no perfil lipidico (colesterol total aumentado; baixo
HDL; LDL e VLDL elevados; hipertrigliceridemia). Os valores para proteina C reativa (PCR
= 5,3 mg/L) e velocidade de hemossedimentagao (VHS = 8 mm/12 hora) encontraram-se dentro

da faixa de normalidade.
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Figura 2: cintilografia anterior e posterior

Figura 3: cintilografia fluxo ésseo

Em nova consulta com reumatologista em julho de 2021, com a intencdo de iniciar
terapia com imunossupressor para amenizar as dores, fez um exame para detectar tuberculose

e como o resultado foi positivo, estd em tratamento profildtico para tuberculose com isoniazida
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100 mg durante o2 meses. Paciente segue em acompanhamento com dermatologista e

reumatologista e encontra-se em tratamento com roacutan 40 mg/dia, pregabalina 50 mg/dia,

meloxicam 7,5 mg e famotidina eventualmente.

Figura 4: paciente masculino, 35 anos de idade. Imagem demostra lesdes dermatolégicas durante o tratamento
médico.

s. DISCUSSAO

No caso descrito, observa-se pontos que envolvem a sindrome SAPHO, em
s P q ’
concordincia com a literatura, por exemplo, o paciente apresentou dor em térax anterior e
coluna cervical, sendo estes os locais mais comuns de envolvimento osteoarticular em adultos,
podendo também haver envolvimento de outros locais, como no caso relatado em joelhos,
sacroiliaca e cotovelos.

O envolvimento osteoarticular é de cardter insidioso na maior parte das vezes, porém

)
alguns pacientes podem apresentar dor acentuada e, muitas vezes, incapacitante, associada ou
nio a edema de tecidos moles locais e presenca de outros sinais flogisticos, como rubor e

I . . \ . . . .

aumento da temperatura. A artrite ocorre devido 4 osteopenia periarticular, estreitamento do
espago articular e erosdes dsseas; pode ocorrer osteite em cértex e/ou medula éssea causando
dor; hiperostose acontece devido a osteogénese excessiva dentro da medula éssea ou subjacente

; hup g )

. ~ . 2 .

ao cértex como resultado da proliferacdo endosteal e/ou periosteal”. Ainda sobre a osteite dos
pacientes com SAPHO, inicialmente, ocorre um infiltrado inflamatério estéril com
predominio de células polimorfonucleares, formagio 4ssea reativa e focos de edema. Logo apés

ocorre a fase com maior infiltragio de mononucleares com linfécitos T, aumento das trabéculas
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bsseas e fibrose esclerética™.

As lesdes dermatolégicas tipicas dessa sindrome sdo a pustulose palmo-plantar (PPP),
a qual aparece em 55,79% dos pacientesse usualmente se manifesta simetricamente com ptstulas,
eritema e descamacio, e a acne severa, geralmente a acne fulminante, acne conglobata e a
hidradenite supurativa’. Além disso, ainda se discute a possibilidade de incluir a psorfase vulgar
como uma manifestacio desta sindrome, visto que frequentemente est4 associada as outras
lesGes dermatolégicas da sindrome SAPHO, podendo também ser observada isoladamente em
até 100 dos casos. Histologicamente, lesdes pustulosas sio carregadas de neutréfilos®,
entretanto, o paciente relatado nio realizou o exame histopatolégico.

Nesse sentido, evidencia-se ainda que o envolvimento cutineo dos pacientes com
SAPHO pode ocorrer em um periodo de 2 anos, antes ou depois, da presenca dos sintomas
osteoarticulares, em 709 dos diagnésticos”. Como relatado, o paciente apresentou o
acometimento dermatolégico apés 6 meses do inicio do quadro articular.

De modo geral, os exames de sangue dos pacientes com a sindrome SAPHO nio
apresentam alteracdes significativas que possam ser relacionadas a todos os pacientes com a
doenga, j4 que regularmente os testes laboratoriais sdo normais. Com base na literatura, em
alguns casos pode-se encontrar uma anemia leve, leucocitose e aumento da PCR e VHS,
indicando uma reacio inflamatéria ®9), Todavia, os dois tltimos mostraram-se sem alteragdes
nos exames do paciente relatado.

A sindrome SAPHO se assemelha as espondiloartropatias seronegativas devido a alta
frequéncia de envolvimento do esqueleto axial e estd documentado que em 13% a 30% dos
pacientes o HLA B27 est4 presente, mas ndo ha clara associagio com o mesmo' . Nesse caso, o
HLA B27 nio foi detectado.

Os exames radiolégicos do paciente ndo apontaram alteracdes em pelve, coluna e joelho.
A hiperostose, radiograficamente, apresenta-se como osteoesclerose, estreitamento do canal
medular e espessamento das trabéculas ésseas™. Apés isso, durante a internagio do paciente, a
RNM explicitou dreas de edema 6sseo em joelho esquerdo e em face anterior do corpo vertebral
de Ls. Como j4d mencionado, o acometimento da coluna é frequente, sendo o segundo local mais
comum da doenca em adultos, ocorrendo em 33% dos casos’. J4 o comprometimento da regido
proximal lateral da tibia esquerda do paciente é compativel com a literatura, a qual menciona
que os ossos longos s3o afetados em 30% dos pacientess.

A cintilografia 6ssea é uma técnica de grande utilidade, uma vez que revela a atividade
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metabdlica até mesmo em sitios nio suspeitos e em pacientes com achados radiogréificos

(8,10)

negativos , como o do presente caso. A cintilografia evidenciou reacio osteogénica nas
projecdes anterior e posterior do térax com hiperconcentragio do radiotracador na regido
esternoclavicular, sendo essa conformagio denominada “sinal do bisio” ou “em cabeca de

7

touro”, tal sinal é identificado nos exames de aproximadamente 1/3 dos pacientes com

sindrome SAPHO e é um indicativo significativo para essa suspeita diagnéstica @8, Ademais,
apontou hiperconcentracio do radiofirmaco na articulagio sacroiliaca direita, fato este
condizente com a literatura, a qual denota que sacroileite pode ocorrer de 139 a 529% dos casos,
sendo geralmente unilateral’,

Como a patogénese da sindrome de SAPHO nio é totalmente conhecida, o tratamento
utilizado envolve principalmente analgésicos e antiinflamatérios n3o-esteroidais ),
Metotrexato, corticosterdides orais, colchicina, sulfassalazina, ciclosporina, anti TNF-a,
azatioprina, leflunomida e pamidronato também podem ser utilizadas 1 Tnibidores do fator
de necrose tumoral, como adalimimab, etarnecept e infliximab vém sendo utilizados para o
tratamento de casos refratdrios, mas ainda possuem sua eficicia a longo prazo desconhecida ®

O paciente, atualmente, encontra-se em tratamento com roacutan 40 mg/dia, pregabalina so0

mg/dia, meloxicam 7,5 mg e famotidina eventualmente.

6. CONCLUSAO

A sindrome SAPHO, apesar de rara, pode ser diagnosticada rapidamente quando se
manifesta com sintomas osteoarticulares em locais tipicos, associados a lesGes dermatoldgicas.
O diagnéstico é fundamentalmente clinico, porém a utilizacdo de exames de imagem pode
auxiliar no processo de elaboracdo diagndstica. Diante de uma suspeita diagndstica, mesmo a
investigacio radiogrifica inicial tendo sinais negativos, como foi visto no paciente relatado, a
cintilografia éssea é indicada para deteccdo de quadros subclinicos e de leses inflamatérias
ocultas ®'®, Ressalta-se, assim, que a sindrome SAPHO deve ser incluida no diagnéstico
diferencial de pacientes com queixa de dor em localizagio 4ntero-superior do térax com lesdes
dermatolégicas associadas. Dessa maneira, ocorrerd uma diminuic¢io tanto do ndmero de casos

subdiagnosticados quanto do atraso no tratamento dos pacientes.
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