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Osteite Esternoclavicular e Psoriase em Paciente
com Sindrome Sapho: Relato de Caso.

Sternoclavicular Osteitis and Psoriasis in a Patient
with Sapho Syndrome: Case Report

RESUMO:

Introdugdo: A sindrome SAPHO é uma condicgdo relativamente rara,
pouco diagnosticada e com caracteristicas especificas que originaram seu
epdnimo: Sinovite, Acne, Pustulose, Hiperostose e Osteite. Casuistica:
Esse relato de caso apresenta um paciente 37 anos, engenheiro, morador
de uma cidade no Sul de Minas Gerais que apresentava dor torécica
persistente ha 5 anos que ndo respondia ao uso de drogas convencionais.
Discussdo: O diagndstico da Sindrome SAPHO é realizado pela
combinacdo de manifestacOes clinicas, achados laboratoriais e exames de
imagem, com destaque importante para a cintilografia 6ssea e tomografia
computadorizada do esterno. A sindrome SAPHO deve ser incluida nos
diagnosticos diferenciais diante de um paciente com lesBes escleréticas
liticas ou Osseas hiperostéticas. Conclusdo: A sindrome SAPHO é
doenca rara e seu diagndstico se faz pela combinacdo de manifestaces
cutaneas, achados radiolégicos e histopatologicos que necessitam de
conhecimento adequado pelos médicos para seu tratamento.
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ABSTRACT:

Introduction: The SAPHO syndrome is a relatively rare condition,
underdiagnosed and with specific characteristics that led his eponym:
synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis and osteitis. Case report: This
case report presents a patient 37 years old, engineer, resident of a town in
southern Minas Gerais who had persistent chest pain 5 years ago that did
not respond to conventional drugs. Discussion: The diagnosis of SAPHO
syndrome is accomplished by combining clinical, laboratory and imaging
tests, especially important for bone scintigraphy and computed
tomography of the sternum. SAPHO syndrome should be included in the
differential diagnosis when a patient with lytic or sclerotic bone lesions
hiperostoticas. Conclusion: The SAPHO syndrome is a rare disease and
its diagnosis is made by combining cutaneous manifestations,
radiological and histopathological findings that require adequate
knowledge by doctors for their treatment.

Keywords: SAPHO, hyperostosis, psoriasis and sternoclavicular osteitis

Revista Ciéncias em Salde v3, n1, jan/mar 2013


mailto:rvazdemagalhaes@yahoo.com.br

INTRODUCAO

A sindrome SAPHO, apesar de
incomum, constitui um diagnostico a ser
incluido no diagnostico diferencial de
pacientes com quadro doloroso na
parede antero-superior do tdérax e
alteracBes cutaneas associadas.’

A sindrome SAPHO é uma
condigéo rara, eventualmente
autolimitada, descrita inicialmente em
1987 por Chamot e colaboradores, que
utilizaram o nome sindrome SAPHO
para agrupar uma série de patologias
que  teriam em comum 0
comprometimento 0sseo caracterizado
por osteite asséptica afetando a
cartilagem costal e o térax anterior com
comprometimento cutaneo . Eles
verificaram correlacdo entre as cinco
manifestagdes clinicas, radiologicas e
patoldgicas frequentemente
combinadas, das quais deriva o
acrébnimo que a denomina: sinovite,
acne, pustulose, hiperostose e ostefte .
Em geral, o curso é prolongado, com
episddios de remissdo e exacerbacdo,
sem resposta a antibioticoterapia. °

Esta sindrome pode ocorrer em
qualquer idade afetando principalmente
criancas e adultos jovens. O
envolvimento osteoarticular na
sindrome SAPHO é caracterizado por
hiperostose, osteite e sinovite.?’” Na
presenca desses achados, o clinico e o
radiologista devem  considerar a
Sindrome SAPHO como possibilidade
diagnostica.*

Os critérios de classificacdo
propostos para SAPHO (sindrome
por Chamot et al) incluem as mesmas
caracteristicas para o diagnéstico
realizado com um dos quatro critérios:

1. Caracteristicas lesbes cutaneas (acne
ou pustulas) na presenca de hiperostose,
sinovite ou osteite;

2. Sinovite estéril, hiperostose ou osteite
que compromete o esqueleto axial ou
periférico (especialmente regido anterior
do torax, corpos vertebrais e articulagao
sacro-iliaca) com ou sem caracteristicas
lesbes cuténeas;

3. Sinovite estéril, hiperostose e osteite
do esqueleto axial ou periférico
(especialmente metafise dos 0ss0s
longos em criangas) com ou sem lesdes
cutaneas caracteristicas;

4. Como doenca osteomielite crénica
multifocal recorrente (CRMO).?

Os exames laboratoriais sdo
inespecificos, podemos encontrar ou
ndo alteragBes nas provas inflamatorias
3. A analise laboratorial ¢ de valor
limitado na confirmagdo diagndstica
desta sindrome sendo mais importante
na exclusdo de condicdes malignas.®

Em geral, as provas de fase
aguda (VHS e PCR) estdo elevadas nas
fases ativas e normalizam nas
remissdes. Outros testes laboratoriais
frequentemente sdo normais. Ha relatos
de que em 13% a 30% dos casos O
antigeno de histocompatibilidade (HLA
B27) se faz presente.®°

N&o existem exames especificos
para 0 diagnostico da sindrome
SAPHO, entretanto, o acometimento de
articulagbes esternoclaviculares ou da
parede toracica anterior, associado a
presenca de acne severa em paciente
jovem devem levantar suspeita deste
diagnostico.?

Sinais e sintomas caracteristicos
ajudam a limitar o amplo espectro de
diagnosticos diferenciais de esclerose e
hiperostose  focais, que incluem
metéastases, tumores primarios
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osteogénicos, doenca de  Paget,
sarcoidose, mastocitose e esclerose
tuberosa.*®

A cintilografia  déssea, a
tomografia ou a ressondncia sdo Uteis
para identificar as lesdes liticas.’® As
alteracdes radiograficas sdo similares as
da osteomielite séptica com lesdes
liticas e esclerose circunscrita. © A
apresentacao radioldgica inclui
irregularidade, erosdo e esclerose das
placas epifisarias, hiperostose difusa
dos corpos vertebrais, formacgfes de
sindesmofitos e  ossificagdo  do
ligamento paravertebral. A sacroileite
pode ocorrer em 13% a 52% dos casos,
sendo frequente 0o envolvimento
unilateral com extensa esclerose do 0sso
iliaco adjacente. ’

O diagnobstico da sindrome
SAPHO ¢ fundamentalmente clinico
podendo ser auxiliado por métodos de
imagem. Ele ndo € dificil, quando as
lesbes Osseas sdo tipicas e estdo
localizadas em sitios caracteristicos,
especialmente se elas estdo associadas a
pustulose  palmoplantar ou acne.
Contudo, pode haver dificuldade se o0s
sitios de envolvimento ou os achados
radiograficos forem atipicos,
especialmente quando ndo ha alteracéo
cutanea conhecida.’

A  cintilografia  6ssea €
importante no diagndstico da sindrome
SAPHO particularmente na deteccéo
precoce do envolvimento 0sseo e de
lesBes assintomaticas.®'® A presenca da
configuragdo em “cabega de touro” ou
“sinal do bisdo” por acumulo do
radiofarmaco na regido
esternoclavicular  deve alertar ao
radiologista para o diagnostico dessa
sindrome.*®

A cintilografia é importante para
a deteccdo e acompanhamento da
atividade da doenca nos locais
acometidos, evidenciando hipercaptacao
nestas areas e orientando o0s pontos de
investigacao por radiografia
convencional, ressonancia magnética ou
tomografia computadorizada.*®

A tomografia computadorizada
(TC) é a modalidade de escolha para
avaliar detalhes anatdmicos, bem como
condi¢cbes patolégicas do esterno,
articulacbes  esternoclaviculares e
tecidos moles adjacentes.” Imagens de
tomografia ~ computadorizada  e/ou
ressonancia magnética podem ajudar a
definir a extensdo do envolvimento e o
grau de atividade particularmente em
relagdo as lesbes na parede anterior do
torax, coluna e 0ssos longos *.

Jé& nas criancas, os locais comuns
de envolvimento esquelético incluem:
0s 0ss0s tubulares longos seguidos pela
clavicula e coluna. Outras lesbes foram
descritas em todo esqueleto, incluindo a
pelve, articulacdo sacro-iliaca, costelas,
esterno, escapula, mandibula, méos e
pés. 8115 Og Jocais mais comuns da
doenca sdo as metafises ou equivalentes
metafisarios, contabilizando
aproximadamente 75% de todas as
lesdes.™

A sinovite é mais comumente
encontrada nas articulacGes
esternoclavicular,  costoclavicular e
manubrioesternal na parede toracica
antero-superior.°

Altamente caracteristicos de
SAPHO séo a reacdo periosteal cronica
e 0 espessamento cortical levando a
hipertrofia do 0sso. Pode haver uma
entesopatia associada levando a uma
ossificacdo ligamentar e a pontes 6sseas
entre as costelas e articulagOes.
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Geralmente, h& envolvimento dos
tecidos moles imediatamente adjacentes
aos 0ss0s e articulagdes envolvidas.®

As  alteragbes  histologicas
relatadas nas lesGes iniciais mostram
um infiltrado inflamat6rio agudo ou
crébnico com predominio de células
polimorfonucleares e &reas ocasionais
de necrose. Posteriormente as lesdes
mostram predominio de linfécitos e
células plasmaticas como células
gigantes multinucleadas e granulomas
ndo-caseosos na medular dssea. As
lesbes mais antigas mostram areas de
necrose e fibrose com neoformacéo
6ssea.'* A bidpsia também é necesséria
para afastar a osteomielite infecciosa e
principalmente tumor 6sseo.'%**

A doenca tem curso benigno,
porém cronico, marcado por episodios
de exacerbacoes e remissoes
imprevisiveis das lesbes cutdneas e
esqueléticas. O progndstico funcional
em longo prazo é bom *. O diagnéstico
diferencial inclui  tumores, artrite
infecciosa, osteomielite bacteriana e
doenca de Paget.®

Ndo ha tratamento especifico
para a sindrome SAPHO. A terapéutica
utilizada envolve principalmente
analgésicos e antiinflamatérios néo-
esteroidais.>®

O tratamento inicial inclui
antiinflamatdrios ndo hormonais e/ ou
corticosteroides. A cadmara hiperbarica,
bem como os bifosfonatos ou
metotrexato podem ser utilizados em
casos refratarios (dores mantidas ou
importantes).™

O prognoéstico para pacientes
com a SAPHO sindrome varia, mas
geralmente é bom. Embora as
exacerbacdes intermitentes de dor possa
ocorrer na maioria dos pacientes, a

tendéncia geral é de melhora ao longo
do tempo.®

As complicagbes mais sérias
desse sobrecrescimento 0sseo e das
alteracOes inflamatorias sdo: sindrome
do desfiladeiro toracico, oclusédo da veia
subclavia e sindrome da veia cava
superior.t

Este trabalho foi aprovado pela
Comissdo de etica da Faculdade de
Medicina de Itajuba e apresentou como
objetivo relatar os achados clinicos e
radioldgicos da sindrome SAPHO e
enfatizar a necessidade de sua inclusdo
no diagnostico diferencial de pacientes
que apresentem quadro doloroso na
parede antero-superior do térax e
alteracdes cutaneas.

CASUISTICA

Paciente de 37 anos, engenheiro,
morador de uma cidade no Sul de Minas
Gerais, refere que em 2006 comecou a
apresentar dor na regido toracica apos
exercicio fisico sem melhora com uso
de anti-inflamatorios.

Nessa mesma época 0 paciente
realizou uma série de exames clinicos e
laboratoriais  inconclusivos.  Entre
agosto e setembro de 2011, o paciente
apresentava quadro algico mantido. Os
resultados da dosagem do PTH,
fosfatase alcalina Ossea, leucometria
global e diferencial e hematimetria eram
normais, sendo que a proteina C reativa
e teste de Waller-Rose eram reagentes.
O paciente apresenta ainda histéria de
lesdo descamativa encontrada somente
em ambos os condutos auditivos com
bidpsia compativel com Psoriase.

Em 05/05/2010 realizou RM da
articulacdo esternal caracterizada como
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lesdo inflamatdria inespecifica no
esterno.

Em 06/12/2011 realizou
cintilografia do corpo inteiro com
tecnécio que demonstrou aumento
acentuado da atividade osteoblastica na
primeira cartilagem costal esquerda e na
juncdo mandubrio-esternal sem outras

areas de acumulo do radiotracador no
esqueleto. Os achados encontrados
sugeriam processo inflamatorio/
infeccioso e  possivelmente  uma

osteocondrite e realizar a correlacdo
com uma Tomografia computadorizada
do esterno (Figuras 1 e 2).

Figura 1 - Cintilografia 6ssea de corpo todo em posicédo anterior em (a) e posterior em (b) demonstrando
hipercaptacgdo acentuada do radiotracador na primeira cartilagem costal esquerda e na jungdo manubrio-
esternal demonstrando aumento da atividade osteoblastica.

Figura 2 - Cintilografia 6ssea do térax com o paciente em posic¢éo anterior em (a) e lateral esquerda em
(b) demonstrando hipercaptacdo acentuada do radiotragador na primeira cartilagem costal esquerda e na
juncéo manubrio-esternal.
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Realizada Tomografia
computadorizada do esterno em
13/12/2011 que evidenciou aumento da
densidade Gssea com pequenas erosdes
marginais na primeira articulacdo costo-

esternal esquerda e na jungdo manubrio-

esternal, sugerindo osteite/ hiperostose
(Figuras 3 a 5). Os achados séo
encontrados na Sindrome SAPHO em

pacientes com  quadro  clinico

compativel.

Figura 3 - Tomografia computadorizada do esterno no plano coronal demonstrando pequenas erosoes
marginais na primeira articulacdo costo-esternal esquerda e na juncdo manubrio-esternal.

Figura 4 - Tomografia computadorizada do esterno no plano axial demonstrando pequenas erosdes

marginais na primeira articulacdo costo-esternal esquerda e na juncdo manubrio-esternal.
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Figura 5 - Tomografia computadorizada do esterno no plano coronal no formato MIP demonstrando
aumento da densidade 6ssea com pequenas erosées marginais na primeira articulacao costo-esternal
esquerda e na jungdo mantbrio-esternal.

Com a conclusdo da Tomografia
Computadorizada do Esterno, realizou-
se 0 tratamento com o wuso do
Pamidronato de  Sodio  venoso
administrado em 15/04/ 2012. Referiu
diversas reacbes ao medicamento
incluindo febre alta, mialgia e astenia
por aproximadamente trés dias e
evoluiu com melhora clinica da dor
toracica algumas semanas ap0s. Foi
proposto controle clinico e por métodos
de imagem e nova aplicacdo 3 meses

apos o tratamento inicial.

DISCUSSAO
A condicdo sine qua non da
SAPHO séo suas

manifestacoes no

sindrome
sistema
musculoesquelético. A sindrome ocorre
predominantemente em adultos jovens e
de meia-idade, com predilecdo pelo
sexo feminino, usualmente simétrica e
multifocal (podendo acometer apenas

um 0ss0), apresentando curso crénico

com episédios de agudizagéo.t*6101

Embora o quadro clinico seja bastante
varidvel, a maioria dos pacientes relata
dor e edema na parede toracica antero-
superior como o relatado pelo paciente
em quest&o.'

A patogénese da sindrome
SAPHO permanece desconhecida e 0s
achados laboratoriais sdo inespecificos,
mas auxiliam na exclusdo de outras
doencas.’

Em um trabalho realizado
mediante entrevista com 52 pacientes
com clinica, cintilografia 0ssea e
achados radiologicos estabelecidos de
hiperostose esternocostoclavicular
(SCCH) observou-se que a maioria
deles apresentava dor, e/ou inchago na
regido esternocostoclavicular com ou
sem limitacdo do movimento da cintura
escapular. A pustulose palmoplantar
estava presente em aproximadamente
30% dos pacientes. A doenca foi

reconhecida por uma média de 3,5 anos
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apoés o inicio dos sintomas e o0s
pacientes foram vistos por pelo menos
trés medicos antes do diagnostico ser
suspeitado e finalmente estabelecido. A
falta de reconhecimento das
manifestagdes clinicas da doenca e a
demora no diagndstico foram associadas
a importantes consequéncias fisicas,
psicolégicas e sdcio-econbmicas na
qualidade de vida do paciente."

Os achados clinicos do paciente foram
sutis [tais como a presenca de psoriase
somente  nos condutos  auditivos
(anterior as manifestacdes articulares) e
a presenca de um desconforto torécico],
sem outros sintomas associados ou que
limitasse as atividades fisicas do
paciente, determinando que a sindrome
se mantivesse subdiagnosticada por um
tempo prolongado (5 anos do inicio dos
sintomas).

As alteragbes de imagem presentes
neste caso encontram-se de acordo com
as descritas na literatura: em adultos, a
parede anterior do térax - em especial a
regido esternocostoclavicular - é o local
mais frequentemente afetado pela
doencga (70% a 90% dos casos), seguido
pela coluna, pelve e o0ssos longos. Em
todas as localizagbes, os achados
dominantes sdo a hiperostose e a osteite
147813 " Hiperostose e osteosclerose s&o
achados caracteristicos na radiografia

convencional e tomografia

computadorizada.  Outros  achados
incluem erosdo articular e anquilose. O
sinal da "cabeca de touro™ (ou seja,
captacao do radiofarmaco aumentada no
manubrio esternal em ambas as
articulacbes  esternoclaviculares  na
cintilografia) é altamente especifico
para o diagnéstico de SAPHO. ' O
paciente  apresentava imagens de
hiperostose, osteite e osteosclerose na
Tomografia do Esterno e captacdo
aumentada pelo radiofarmaco a
cintilografia na primeira articulacdo
costo-esternal esquerda e na juncdo
manubrio-esternal.

A hiperostose refere-se a osteogénese
excessiva. Esta osteogénese pode
ocorrer no interior do canal medular ou
subjacente ao cortex advindo da
proliferacdo endosteal e periosteal.
Radiograficamente a hiperostose €
visualizada como osteoesclerose, com
espessamento trabéculas e corticais e
por conseguinte, pode reduzir o canal
medular e a superficie externa do 0sso
aparecer  expandida, indistinta e
irregular.®

A hiperostose esternocostoclavicular é
caracterizada por hipertrofia dssea e
ossificagdo ligamentar envolvendo a
parede anterior do térax. O paciente
tipico encontra-se entre a quarta e a
sexta décadas de vida e sente dor e

inchaco na porgdo superior da parede
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torécica anterior bilateralmente.
Aproximadamente dois tercos dos
pacientes com hiperostose
esternocostoclavicular também
apresentam afeccBes caracteristicas na
pele, incluindo pustulose palmoplantar
(50%), psoriase vulgar (10%) e acne
grave (10%) °. No relato, o paciente
apresentava lesbes Osseas foram
precedidas por psoriase somente no
conduto auditivo sem outras
manifestacdes cutaneas.

Os achados laboratoriais séo
geralmente de pouco valor e incluem
leve elevacdo ndo especifica de varios
indices inflamatorios: PCR e VHS séo
normais ou ligeiramente elevados
durante exacerbacdes, mas a contagem
de células brancas geralmente é normal.
Em adultos com sindrome SAPHO, a
prevaléncia do antigeno alelo HLA-B27

é alta, variando entre 13% e 30% 3°°
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