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Streszczenie

Zesp6t SAPHO jest chorobg heterogenna ze wspétistnieniem
zmian kostno-stawowych o wielomiejscowej lokalizacji, zmian
skornych i narzadowych. Do najczestszych objawdw kostno-sta-
wowych naleza: béle przedniej sciany klatki piersiowej, bole kre-
gostupa oraz obrzeki stawéw mostkowo-obojczykowych. Naj-
czestszymi zmianami sa tuszczyca krostkowa rak i stép oraz zmia-
ny o typie tradziku, cho¢ brak zmian skérnych nie wyklucza
rozpoznania choroby. Przebieg choroby rézni sie u poszczegélnych
pacjentéw — od postaci tagodnych do przebiegajacych ciezko.
W pracy przedstawiono réznice w obrazie klinicznym i przebiegu
choroby u 9 obserwowanych chorych. Oméwiono wyniki badan
laboratoryjnych i obrazowych oraz mozliwosci terapeutyczne.

Wstep

Zesp6t SAPHO jest rzadka, przewlekta choroba, pole-
gajaca na wspoétwystepowaniu niektérych patologicz-
nych objawéw dotyczacych kosci i stawdw ze zmianami
skérnymi o typie tuszczycy krostkowej rak i stop lub tra-
dziku. Niektérzy autorzy zesp6t SAPHO zaliczajg do spon-
dyloartropatii.

Nazwa pochodzi od pierwszych liter objawéw kli-
nicznych: synovitis (zapalenie btony maziowej), acne
(zmiany skorne o charakterze tradziku), pustulosis (tusz-
czyca krostkowa rak i stép), hyperostosis (zmiany wy-
tworcze), osteitis (zapalenie tkanki kostnej i/lub szpiku).

Summary

SAPHO syndrome is a heterogeneous disorder that involves bone,
joints with multifocal location, skin and organs. The most
frequent forms of bone and joint involvement are: anterior wall
pain, spine pain and swelling of sterno-clavicular joints. The most
frequent forms of skin involvement are palmo-plantar pustulosis
and acne, although a lack of skin involvement does not preclude
disease diagnosis. The disease course varies between patients
from mild forms to severe. The article presents differences in
clinical manifestation and disease course in 9 observed patients.
Laboratory and radiological results and therapeutic possibilities
are discussed.

Zesp6t ten moze zawieraé wszystkie lub niektére tylko
ww. elementy kliniczne.

Nazwe zespotu SAPHO zaproponowat w 1987 r. Kahn,
ktory przedstawit rowniez pierwsze kryteria diagnostyczne
choroby (tab. I). Wedtug Kahna do rozpoznania konieczne
jest spetnienie przynajmniej jednego z kryteridw [1].

W 2000 . Schilling i Kessler przedstawili klasyfikacje
zespotu SAPHO na podstawie czestosci wystepowania
zespotu objawow w obserwowanej 86-osobowej grupie
chorych (tab. II) [2].

W klasyfikacji opracowanej przez Schillinga i Kessle-
ra wyrézniono 5 klinicznych podtypéw choroby, jedno-
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Tabela I. Kryteria diagnostyczne SAPHO wg Kahna
(1]

Table I. Diagnostic criteria of SAPHO according to
Kahn [1]

1. Przewlekte nawracajace wieloogniskowe zapalenie kosci
i szpiku
« zwykle jatowe
* 7 zajeciem kregostupa
 z obecnoscia lub bez zmian skérnych

2. Ostre lub przewlekte zapalenie stawdw wspétistniejace
z jednym z ponizszych kryteriow:
e tuszczyca krostkowa rak i stép
e tuszczyca zwykta
« tradzik

3. Kazde zapalenie kosci i szpiku wspotistniejace z:
« tuszczyca krostkowa rak i stép
* tuszczyca zwykta
« tradzikiem

Rozpoznanie ustala spetnienie przynajmniej jednego z kryteriow

czednie okreslajac ich czestos¢ u obserwowanych cho-
rych. Autorzy podkreslaja, ze najczesciej obserwowang
postacia zespotu SAPHO jest spondyloartropatia krostko-
wo-tuszczycowa z hiperostoza mostkowo-obojczykowa.

Zespot SAPHO charakteryzuje sie znaczna hetero-
genna konstelacja objawéw klinicznych, co moze stwa-
rza¢ trudnosci diagnostyczne. Przebieg choroby jest
zmienny u poszczegblnych chorych i charakteryzuja go
okresy remisji i nawrotow.

Cel pracy

Celem pracy jest analiza obrazu i przebiegu klinicz-
nego z uwzglednieniem zmian kostno-stawowych, skér-
nych, badan laboratoryjnych i radiologicznych oraz wcze-
Sniej stosowanego leczenia u chorych z rozpoznanym

zespotem SAPHO, hospitalizowanych w Klinice Reuma-
tologii Instytutu Reumatologii.

Dane demograficzne chorych
na zesp6t SAPHO

W latach 1999-2004 w Klinice Reumatologii Instytu-
tu Reumatologii zesp6t SAPHO rozpoznano u 9 cho-
rych: 5 kobiet i 4 mezczyzn. Sredni wiek chorych w cza-
sie ustalenia rozpoznania wynosit 42,1 roku (rozpie-
tos¢ 21-58 lat).

Wiek w momencie wystapienia pierwszych objawéw
wynosit od 8 do 50 lat, Srednio 32 lata. Catkowity czas cho-
roby oceniany w 2005 r. wynosit od 5 do 19 lat, srednio 9 lat.

Opbdznienie w ustaleniu rozpoznania wynosito od
1 roku do 15 lat, Srednio 6 lat.

Metody

Przeanalizowano retrospektywnie objawy kliniczne,
wyniki laboratoryjne oraz radiologiczne u chorych z zespo-
tem SAPHO, ze szczegblnym uwzglednieniem najczesciej
wystepujacych objawow klinicznych, w tym objawéw kost-
no-stawowych ze wspétistnieniem tuszczycy krostkowej
lub tradziku, hiperostozy przedniej ciany klatki piersiowej,
kregostupa, miednicy lub kofAczyn albo przewlektego, na-
wracajacego wieloogniskowego, jatowego zapalenia kosci
ze wspdtistnieniem lub bez wspétistnienia zmian skérnych.

U wszystkich chorych ustalono wiek w chwili wysta-
pienia pierwszych objawoéw oraz w momencie rozpo-
znania, czas trwania choroby, lokalizacje objawéw sta-
wowych oraz rodzaj obecnie lub w przesztosci wystepu-
jacych zmian skérnych.

Dokonano oceny wykonanych badan obrazowych,
takich jak ptaskie radiogramy, USG stawow, scyntygrafia
kosci oraz MRI u wybranych chorych.

Tabela Il. Klasyfikacja zespotu SAPHO wg Schillinga i Kesslera [2]
Table II. Classification of SAPHO syndrome according to Schilling and Kessler

Typy zespotu SAPHO Zesp6t objawow Czestosé wystepowania
w grupie 86 chorych
I Spondyloartropatia krostkowo-tuszczycowa (spondyloarthritis pustulo-psoriatica) (SPP) z triada: 31 (36%)
1) pustulosis palmo-plantaris (PPP)
2) hiperostoza mostkowo-obojczykowa
3) zajecie kregostupa
Il Hiperostoza mostkowo-obojczykowa, czesto wspdtistnieja objawy z grupy |, ale niekompletna triada 10 (12%)
Il Przewlekte nawracajace wieloogniskowe zapalenie ko3ci (chronic reccurent multifocial osteomyelitis — CRMO) 25 (29%)
jatowe, 50% chorych z krostkowg tuszczyca rak i stop
IV Objawy zapalenia Sciany przedniej klatki piersiowej (anterior chest wall) 15 (17%)
V Objawy kostno-stawowe towarzyszace tradzikowi (tez CRMO z tradzikiem) 5 (6%)
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Tabela lll. Lokalizacja bélu i wystepowanie zmian skérnych u 9 chorych z zespotem SAPHO
Table Ill. Pain localisation and skin involvement in 9 patients with SAPHO syndrome

Pacjenci Wiek Pte¢ Czasod objawéw Czastrwania Zmiany skérne Lokalizacja bélu
do rozpoznania  choroby (lata)
1 35 K 3 8 tuszczyca krostkowa stép,
tuszczyca matzowiny usznej  przednia Sciana klatki piersiowej, barki
2 50 M 8 14 krostki na podeszwach stép ~ przednia $ciana klatki piersiowej,
i dtoniach barki, kregostup Ci L
3 42 K 5 9 tuszczyca krostkowa stop przednia Sciana klatki piersiowej,
i dtoni stawy ragk, skokowe, kolanowe
4 39 K 9 19 bez zmian skérnych barki, zuchwa, kregostup L, kolana,
biodra, stawy nadgarstkéw, stawy
skokowe, kos¢ udowa, spojenie tonowe
5 51 K 5 7 zmiany tuszczace skory gtowy  przednia Sciana klatki piersiowej,
prawe kolano, kregostup Ci L, Zuchwa
6 58 M 5 7 zmiany grudkowo-krostkowe  przednia Sciana klatki piersiowej,
dtoni, stop i tokci barki, kregostup Ci L
7 43 M 6 8 zmiany tuszczace na stopach  przednia Sciana klatki piersiowej,
barki, kregostup L
8 40 K 15 15 zmiany tuszczace przednia Sciana klatki piersiowej,
na podeszwach stép, barki, kregostup Ci L, Zuchwa, kolana
tuszczyca tokci
9 21 M 0,5 5 ciezki tradzik prawy staw mostkowo-obojczykowy

K — kobieta, M — mezczyzna, C—szyjny, L - ledzwiowy

Poréwnano wyniki wykonanych w momencie rozpo-
znania badan laboratoryjnych: OB, CRP, liczby leukocy-
tow, stezenia fosfatazy zasadowej oraz obecnos¢ anty-
genu HLA-B27.

Wyniki
Objawy stawowe

Najczestszym objawem u wszystkich pacjentéw byt
bol przedniej Sciany klatki piersiowej, w tym bél
przy ucisku stawéw mostkowo-obojczykowych, mostka,
potaczen mostkowo-zebrowych, czesto z towarzysza-
cym wyczuwalnym obrzekiem, przewaznie jednego sta-
wu mostkowo-obojczykowego. U wiekszosci pacjentow
bol nasilat sie podczas gtebokich wdechoéw i poruszania.

Dolegliwosci bélowe ze strony kregostupa zgtasza-
to 6 chorych, z czego u 4 chorych wystapity réwniez bo-
le odcinka szyjnego. Bol stawdéw obwodowych, w tym
rak i stop, wystepowat u 2 pacjentek, kolan u 3, zuchwy
u 2, spojenia tonowego oraz kosci dtugich u jednej.

Obrzeki najczesciej byty widoczne w okolicy stawéw
mostkowo-obojczykowych (u 4 chorych), ponadto u jed-
nego chorego obserwowano krétkotrwate, minimalne
obrzeki nadgarstkow.

Objawy skérne

Zmiany skorne obserwowano u 8 chorych, wystepo-
waty okresowo i u wiekszosci chorych miaty charakter
tagodny. Zaliczaty sie do nich: epizody tuszczycy krostko-
wej (u 2 chorych), zmiany tuszczace skory gtowy (u 1 cho-
rego), zmiany tuszczace na podeszwach stép (u 2 cho-
rych), zmiany grudkowo-krostkowe na stopach (u 2 cho-
rych), tradzik (u 1 chorego) (tab. IlI).

Zadnemu z pacjentéw nie wykonano biopsji skory,
u 3 chorych rozpoznanie zmian skérnych ustalono
w przychodni dermatologicznej. W przypadkach pozo-
statych pacjentéw opierano sie na konsultacji dermato-
loga w klinice lub relacjach pacjenta.

Tylko u 1 chorej wystepowata tuszczyca skéry w ro-
dzinie, natomiast wywiad rodzinny i podmiotowy w kie-
runku przewlektych zapalnych choréb jelit u wszystkich
chorych byt negatywny.

Badania laboratoryjne

Wartosci OB wahaty sie od 11 do 64 mm/godz. (Sred-
nio 27,2 mm/godz.), u 4 chorych byty znacznie podwyzszo-
ne. Wartosci CRP byty podwyzszone réwniez u 4 chorych.
Nie stwierdzono odchylef dotyczacych liczby leukocytéw.
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Tabela IV. Wyniki badan laboratoryjnych
Table IV. Laboratory results

Pacjenci OB mm/godz. CRP dl/I Leukocyty x10/1 HLA-B27 Fosfataza Czynnik
zasadowa j.m./| reumatyczny j.m./|
1 19 6 6,8 + 71 -
2. 18 3 51 + 83 -
3. 32 3 59 - 61 -
4. 32 1 5.6 - 75 +(109)
5. 27 10 9,1 - 96 -
6. 64 49 8,6 - 172 -
7. 38 34 9,2 + 86 -
8. 11 12 8,2 - 93 -
9. 13 10 59 - 93 -

(=) nieobecny
(+) obecny

U 1 pacjenta zaobserwowano zwiekszong aktyw-
nos¢ fosfatazy alkalicznej w surowicy (172 j.m./|,
N<126). U 1 chorej wykazano obecnos¢ czynnika reuma-
toidalnego w klasie IgM (tab. IV).

W 3 przypadkach stwierdzono obecnosé¢ antygenu
HLA-B27. U 1 pacjenta wykonano biopsje mostka, po-
dejrzewajac chorobe nowotworowa. Badanie histopa-
tologiczne wykazato cechy przewlektego zapalenia
i zwyrodnienia, nie znaleziono komérek nowotworo-
wych.

Objawy radiologiczne

U wiekszosci pacjentéow badania radiologiczne wy-
kazywaty wielomiejscowa lokalizacje zmian, ktére
ksztattowaty sie nastepujaco: podchrzestna sklerotyza-
cja (gtéwnie obojczykdw) u 7 chorych, hiperostoza oboj-
czykdw u 4 chorych, hiperostoza kregostupa u 3 cho-
rych, spondylodiscitis u 1 chorego, pojedyncze ogniska
sklerotyczne u 2 chorych, geody (gtéwnie obojczykdw)
u 3 chorych, zmiany kregostupa takie jak po przebytej
chorobie Scheuermanna u 3 chorych, nadzerki gtowy
kosci ramiennej u 1 chorego, osteofitoza wieficowa sta-
wu biodrowego u 1 chorego, nawracajace samoistne
ztamania zeber (bez cech osteoporozy) u 1 chorego.

Zmiany patologiczne w rutynowym RTG klatki pier-
siowej, zalecanym z uwagi na dolegliwosci ze strony
mostka, obojczykéw czy zeber, stwierdzono tylko u 3 pa-
cjentéw. W RTG kregostupa zmiany patologiczne wyste-
powaty u 6 chorych. W pozostatych przypadkach bada-
niem potwierdzajacym rozpoznanie byto USG, CT lub
MRI bolesnej okolicy. W odréznieniu do radiograméw
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przydatnosé diagnostyczna tych badanh byta znacznie
wieksza (tab. V).

Scyntygrafia

Scyntygrafie wykonano u 4 pacjentéw. Zmiany pato-
logiczne polegaty na lokalnie wzmozonym wychwycie
znacznika w fazie p6znej, gtéwnie w stawach mostko-
wo-obojczykowych. U 1 chorego scyntygrafia wykazy-
wata zmiany w obu stawach mostkowo-obojczykowych,
natomiast w radiogramie zmiany byty niesymetryczne.
W 2 przypadkach scyntygrafia wykazywata zmiany
w stawach mostkowo-obojczykowych przy ich nieobec-
nosci w radiogramach.

Objawy pozastawowe

U 3 chorych stwierdzono wystepowanie objawéw
pozastawowych, ktére przyczynowo mogtyby byé zwia-
zane z zespotem SAPHO.

U 1 chorej wystepowaty objawy ucisku na naczynia
zylne podobojczykowe w pewnych pozycjach, przeja-
wiajace sie czerwienieniem twarzy, zwigzane z kompre-
sja zyty podobojczykowej w nastepstwie obrzeku stawu
mostkowo-obojczykowego.

U kolejnego pacjenta przypadkowo wykryto, prze-
biegajaca bezobjawowo, pozapalng marskosé ptuca ze
zrostami i zgrubieniami optucnowymi. Szczegétowa dia-
gnostyka pulmonologiczna nie wyjasnita etiologii proce-
su zapalnego.

U innego pacjenta stwierdzono zapalenie aorty oraz
pozapalne uszkodzenie miesnia sercowego z hipokineza
i powiekszeniem lewej komory. Diagnostyka kardiolo-
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Tabela V. Wyniki badanh obrazowych u 9 chorych z zespotem SAPHO
Table V. Results of imaging examinations in 9 patients with SAPHO syndrome

Pacjenci  Radiogramy USG/CT
L w normie cechy zapalenia stawow
mostkowo-obojczykowych
2. sklerotyzacja prawego obojczyka, zwapnienia w chrzastkach pierwszych zeber -
3. sklerotyzacja guzka lewej kosci promieniowej, ognisko sklerotyzacji w paliczku -
lewego palucha, geody w gtowie kosci ramiennej, geoda w palcu Il reki lewej
4. sklerotyzacja gtowy kosci udowej lewej, sklerotyczna przebudowa trzonu lewej -
kosci udowej, geody w prawym srédreczu
5. masywne odczyny kostniejace trzondw Th12, L1-L3, odczyny proliferacyjne L5-S1,
spondylodiscitis L1-1.2
6. sklerotyzacja obu obojczykdw, zwapnienie chrzastek pierwszych zeber, -
stan po ztamaniu zeber V,VIVII|, hiperostoza szkieletu
7. hiperostoza kregostupa piersiowego wysieki w stawach
mostkowo-obojczykowych
8. 3 ogniska sklerotyzacji (w gtowie kosci ramiennej, w trzonie L2, obrzek btony maziowej i nadzerki
w kosci krzyzowej), liczne geody i nadzerki gtowy kosci ramiennej stawu mostkowo-obojczykowego,
CT - jatowe zapalenie kosci zuchwy
9. sklerotyzacja w stawach krzyzowo-biodrowych, sklerotyzacja i nieréwny zarys -
konca mostkowego obojczyka

giczna (kilkakrotne echo serca, koronarografia) nie wyja-
$nita etiologii procesu zapalnego.

Leczenie

U wszystkich pacjentéw lekiem pierwszego wyboru
byt lek z grupy niesteroidowych lekéw przeciwzapal-
nych. Leki te byty jednak skuteczne tylko u 3 chorych.

Sulfasalazyne stosowano u 7 chorych (bez popra-
wy), u 3 metotreksat (u 2 bez poprawy). U 3 pacjentow
stosowano enkorton w matych dawkach, uzyskujac
przemijajaca poprawe oraz obnizenie wskaznikéw za-
palnych.

Lokalne podanie glikokortykosteroidu zastosowano
u 2 chorych do stawéw mostkowo-obojczykowego, uzy-
skujac czesciowa poprawe.

Dyskusja

W ciggu ostatnich 15 lat ukazato sie ponad 200 pu-
blikacji opisujacych przypadki zespotu SAPHO. Oprécz
4 publikacji: 2 wieloosrodkowych badar klinicznych opu-
blikowanych przez autoréow francuskich, obejmuja-
cych 85 chorych [3] i 120 chorych [4], oraz 2 publikacji
autoréw niemieckich, obejmujgcych 173 chorych [5] i 86
chorych [2], pozostate publikacje, rowniez polskie [6, 7]
zawieraja opisy mniej niz 20 chorych.

Zesp6t SAPHO najczescie] jest obserwowany u 0séb
dorostych w $rednim wieku, cho¢ moze wystepowaé
rowniez u dzieci. Wsréd chorych ze zmianami grudko-
wo-krostkowymi dtoni i stép przewazaja kobiety, nato-
miast wsréd pacjentdw z tradzikiem obserwuje sie prze-
wage mezczyzn [4, 5].

Zgtaszane przez chorych dolegliwosci kostno-stawo-
we to najczesciej bol przedniej Sciany klatki piersiowej
(66%) [4]. Czesto towarzyszy mu obrzek, zaczerwienie-
nie, bolesnos¢ palpacyjna stawéw mostkowo-obojczy-
kowych. Zmiany zapalne w obrebie szkieletu osiowego
obserwowano u 92,5% chorych, natomiast w stawach
obwodowych u 10-36% chorych [8]. Zajecie trzonéw
kregdw stwierdza sie u 24-33% pacjentéw. Nadzerki by-
ty rzadziej spotykane u chorych z zajeciem stawéw ob-
wodowych (12%). W obrazie radiologicznym najczesciej
jest widoczna podchrzestna sklerotyzacja, wystepujaca
szczegblnie w regionie mostkowo-zebrowo-obojczyko-
wym, z odczynem okostnowym i zwapnieniami. Innymi
zmianami obserwowanymi w kregostupie sa zmiany
spotykane w spondyloartropatiach, takie jak parasynde-
smofity, osteofity, spondylodiscitis, sklerotyzacja trzo-
noéw kregowych. Uwage zwraca wystepowanie w prze-
biegu SAPHO jatowego zapalenia kosci i szpiku zuchwy,
opisywane czesto w pismiennictwie [9, 10, 11], a obser-
wowane przez nas u 1 pacjentki.
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We wczesnym okresie choroby zmiany radiologiczne
najczesciej sa niewidoczne w rutynowych obrazach RTG.
Wskazane bytoby woéwczas wykonanie badania MRI
i/lub scyntygrafii.

W wiekszosci przypadkéw nie stwierdza sie zmian
narzadowych w przebiegu choroby. Opisano jednak
przypadek wystgpienia amyloidozy nerek po 10 latach
od rozpoznania zespotu SAPHO [12], ponadto pojedyncze
przypadki zmian ptucnych, takie jak wysiekowe zapale-
nie optucnej [13], zmiany pozapalne ptuc [14]. Opisywa-
no réwniez przypadki ucisku na naczynia krwionosne
oraz zapalenie aorty w zwigzku z zespotem SAPHO [5].
Mimo stosunkowo niewielkiej liczby chorych u 3 chorych
z zespotem SAPHO zaobserwowaliémy podobne objawy
narzadowe, niedajace sie wyttumaczy¢ innymi przyczy-
nami, a ktére pokrywaja sie z doniesieniami z literatury.

Zmiany skérne w przebiegu zespotu SAPHO moga by¢
rézne. Najczesciej opisywano tuszczyce krostkowa umiej-
scowiong przewaznie na dtoniach, tradzik skupiony lub
piorunujacy, ponadto ropne zapalenie gruczotéw poto-
wych, zapalenie skoéry owtosionej gtowy. W opublikowa-
nych badaniach ok. 1/3 chorych nie ma objawoéw skérnych.
W obserwowanym przez nas materiale tylko u 1 chorego
nie obserwowano zmian skérnych. Opisano przypadek,
w ktérym zmiany skérne pojawity sie dopiero po 20 latach
od wystgpienia objawdw stawowych [15]. A zatem brak ob-
jawow skdrnych nie wyklucza rozpoznania SAPHO.

Brak jest specyficznych testéw laboratoryjnych po-
twierdzajacych zespét SAPHO. U wiekszosci chorych
stwierdza sie podwyzszenie wskaznikéw odczynu zapal-
nego, co nie koreluje doktadnie z naszymi obserwacjami.
Stwierdzenie podwyzszonego OB w mniej niz potowie
przypadkéw nalezy wigza¢ z liczniejszymi ogniskami
wielomiejscowego zapalenia i aktywniejszym przebie-
giem choroby u tych chorych. Nie obserwowalismy row-
niez opisywanego w literaturze zwiekszenia liczby leuko-
cytéw. Parametry biochemiczne byty natomiast w nor-
mie. Obserwowano jedynie wzrost aktywnosci fosfatazy
alkalicznej w surowicy jednego z naszych pacjentéw, co
mozna wigzac z licznymi ogniskami sklerotyzacji w gto-
wie kosci ramiennej i trzonach kregowych oraz z jato-
wym zapaleniem kosci zuchwy. Cho¢ w zespole SAPHO
czynnik reumatoidalny w surowicy jest na ogot nieobec-
ny, to jednak zostat wykryty u jednej pacjentki.

Podobnie do naszych wynikéw, antygen HLA-B27 jest
wykrywany u 30% chorych. Istnieja jednak doniesienia,
ktére neguja obecnosé antygenu HLA-B27 w zespole SA-
PHO [16]. Zespét ten coraz czesciej jest zaliczany do spon-
dyloartropatii, czego dowodem ma byé zwigzek z tuszczy-
3, zapaleniem stawoéw kregostupa [17], chorobg Lesniow-
skiego-Crohna oraz osiowa lokalizacjg zmian stawowych.

Co jednak rézni zespét SAPHO od tuszczycowego za-
palenia stawdw (tZS)? Istniejg pewne podobienstwa
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i roznice. Naleza do nich: szczeg6lna posta¢ zmian tusz-
czycowych — zmiany grudkowo-krostkowe wystepujace
tylko na powierzchni dtoniowej reki i podeszwowej stop,
wystepowanie tych samych objawéw stawowych w prze-
biegu ciezkich postaci tradziku skoéry, wieloosrodkowy
charakter zmian zapalnych w uktadzie kostno-stawo-
wym, najczesciej o typie sklerotyzacji i zapalenia w sta-
wach mostkowo-obojczykowych lub jatowego zapalenia
kosci. Rzadko natomiast obserwuje sie przewlekte zapa-
lenie stawéw obwodowych z wystepowaniem zmian
nadzerkowych, zajeciem stawéw miedzypaliczkowych
dalszych oraz zmiany zapalne w miejscach przyczepéw
Sciegien do kosci o typie enthesitis [18].

Najczesciej stosowanymi lekami sg NLPZ. Rola anty-
biotykéw (doksycykliny, azytromycyny, itrakonazolu) nie
jest udokumentowana. Inne metody leczenia, w tym
kortykosteroidami, sulfasalazyna, kolchicyna byty stoso-
wane z niezadowalajgcymi efektami. W rzadkich przy-
padkach obserwowano poprawe po zastosowaniu me-
totreksatu. Wzrasta zainteresowanie dozylnym stoso-
waniem pamidronianu sodu. W jednej z publikacji
opisano terapie pamidronianem u 6 pacjentéw z zespo-
tem SAPHO, podczas ktérej w potowie przypadkéw ob-
jawy cofnety sie juz po 2 tyg. od rozpoczecia leczenia
[19-21]. Efektywna moze sie okazac terapia antagoni-
stami TNF-a.. Do tej pory opisano pojedyncze przypadki
leczenia zespotu SAPHO infliksymabem w dawce
5 mg/kg masy ciata w 3 kolejnych wlewach. Uzyskano
zmniejszenie dolegliwosci bélowych przedniej Sciany
klatki piersiowej, czeSciowe ustgpienie zmian skérnych
oraz zmniejszenie parametrow zapalnych [22].

Zespot SAPHO ma najczesciej przebieg przewlekty
z okresowymi zaostrzeniami i remisjami, ale zgodnie
z doniesieniem Maugarsa [8] ostatecznie mozna uzy-
skac poprawe.

Podsumowanie

Zesp6t SAPHO jest choroba heterogenna, ze wspot-
istnieniem zmian kostnych, skérnych i narzadowych.
Przebieg choroby r6zni sie u poszczegblnych pacjentéw
—od postaci tagodnych do przebiegajacych ciezko.

Rozpoznanie zespotu SAPHO jest trudne. Opdznie-
nie w ustaleniu rozpoznania waha sie od roku do 15 lat,
Srednio 6 lat.

Najczestszymi objawami choroby s3 béle przedniej
sciany klatki piersiowej, bole kregostupa oraz obrzeki
stawéw  mostkowo-obojczykowych.  Najczestszymi
zmianami skérnymi sa tuszczyca krostkowa rak i stop
oraz zmiany grudkowo-krostkowe stép. Brak zmian
skérnych nie wyklucza rozpoznania choroby.

Istnieja r6znice w obrazie i przebiegu klinicznym ze-
spotu SAPHO i tZS, ktére upowazniaja do uznania tego
zespotu za osobng jednostke nozologiczna.
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W wypadku negatywnych wynikéw badan RTG
wskazane jest wykonanie innych badan obrazowych
(USG, MRI, scyntygrafii, CT) bolesnych obszaréw kostno-
-stawowych.

Najczesciej stosowanymi lekami sg NLPZ, ale czesto
sg one mato skuteczne. Nadzieje budzi terapia anty-TNF
oraz stosowanie pamidronianu.
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