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SAPHO: szindroma vagy gyiitéfogalom? Radiologiai jelek
Earwaker, J., Cotten, A.: Skeletal Radiol. 2003. 32. 311-327

Musculoskeletalis rendellenességek ¢s acne conglobata
egylittes eléfordulasat eldszor 1961-ben irtak le. Ezt ko-
vetden a szakirodalomban mintegy 50 kiil6nb6z6 névvel
jelolt, bor és csont-iziileti eltérésekkel (pustulosisos
arthro-osteitis, sterno-costo-clavicularis hyperostosis,
acne-asszocialt spondyloarthropathia) jaré klinikai és ra-
dioldgiai manifesztacidk széles korét talaltak.

1987-ben Chamot ¢és mtsai. 85 eset attekintése kapcsan
els6ként irtak le a ,,syndrome acne pustulose hyperostose
osteite”-t és hoztak létre a SAPHO betliszot. Azota a mo-
zaikszo6 elso betlijét a synovitis megjeldlésére hasznaljak.
Egyes szerzok szerint a SAPHO elnevezést szindroma
helyett inkabb gytijtéfogalom- vagy spektrumként kelle-
ne kezelni, mely szamos, hasonld klinikai, radioldgiai és
pathologiai jellemz6ét mutatd, idiopathias eltérést foglal
magaba. Ezt tdmasztja ala az is, hogy nem minden tiinet
all fenn egyidejiileg.

Klinikai és biologiai jellemzok

Tipusos esetben palmoplantaris pustulosist (PPP) és
acne-t latunk a betegeken. A PPP sérgas intradermalis
steril pustulak krénikus erupciodja a tenyéren és a talpon.
Az acne altalaban sulyos lefolydsu (acne fulminans, acne
conglobata, hidradenitis suppurativa). A PPP-s betegek
korében a csontléziok prevalencidja 10-33%. Masrészrol
a PPP és az acne incidencidja SAPHO-betegek esetében
55,7, illetve 18,3%. A borlézidk megeldzhetik vagy ko-
vethetik az osteoarticularis elvaltozasokat, de egyideji-
leg is 1étrejohetnek. A bor és a csont-iziileti 1ézidk meg-
jelenése kozti intervallum a legtobb esetben kevesebb,
mint 2 év, de lehet akar 20-38 év is. A bdrléziok hianya
nem zarja ki a SAPHO-t.

A csont-iziileti elvaltozasok harom stadiuma kiilonit-
het6 el. A SAPHO korai stadiumaban a tiinetek nem kii-
16nboztethetok meg az osteomyelitis tlineteitél. A maso-
dik stadiumra a mononuclearis sejtekbdl allo infiltratum
jellemzd. A késoi stadiumban alakulnak ki a megnagyob-
bodott és scleroticus trabeculdk fokozddé csontveldfibro-
sissal.

Egyeseknél csak 1-2 reumatologiai fellobbanas van a
hosszatavu kovetés soran, mig masok folyamatosan szen-
vednek az arthritis és osteitis okozta fajdalmaktdl, gyakran
tegnél eldfordul fajdalom, lagyrészduzzanat és mozgas-
korlatozottsag az érintett teriileteknek megfelelden.

Radiologiai jellemzék

A csontvaz egy vagy tobb teriilete is érintett lehet.
Amennyiben tobbsz6ros az érintettség, a 1éziok egyideji-
leg vagy egymast kdvetden jelenhetnek meg. A betegség
lokalizacioja a beteg életkoratol fiigg. Fiatal és kozépko-
ra felnodtteknél els6sorban a sternoclavicularis régio érin-
tett, majd a gerinc, a medence €s a hosszu csontok kovet-
keznek. Gyermekkorban a betegség foként a hosszl
csontokon jelentkezik, majd a kulcscsonton és a gerin-
cen. Mindkét populacidban a hyperostosis €s az osteitis
radiologiai képe dominal, melyek hatterében synovitis,
arthritis ¢és kronikus gyulladasos csontbetegség all.

Felnoéttek esetében a sterno-costo-clavicularis régid az
esetek 65-90%-aban érintett. A sternoclavicularis (SCI),
a fels6 costosternalis (CSI), a costochondralis (CCI) és a
manubriosternalis (MSI) iziiletek involvaltak leggyak-
rabban, de az eliils6 mellkasfal barmely alkotoeleme
érintett lehet. Az 1. stadium a costoclavicularis szalagra
lokalizalt, megfelelhet primer enthesopathianak. A II.
stadiumban a sternoclavicularis iziilet arthropathiaja és a
clavicula medialis végének sclerosisa alakul ki, az elsd
borda is érintett lehet. A III. stdidiumban osteosclerosist,
hyperostosist és csonthypertophiat latunk, mely a clavic-
ula medialis végét, a sternumot ¢s a felsd bordakat érinti.
Enthesopathia is jellemzd, mely a szalagok ossifi-
catidjadhoz, valamint a borddk kozotti és az iziileteken
(SCI, CCI, MSI) ativeld csontos hidak képzddéséhez, il-
letve id6vel ankylosishoz vezet. Rendszerint a szomszé-
dos lagyrészek is megbetegednek — tumort vagy lym-
phadenopathiat utanozva.

Felnoéttkorban a gerinc a masodik leggyakrabban in-
volvalt teriilet. A 1ézidk altalaban segmentalisak, els6-
ként a hati, majd az agyéki és a nyaki gerinc érintett. A
radiologiai megjelenésnek négy forméajaval taladlkozha-
tunk: nem specifikus spondylodiscitis (egyenetlen
zardlemezek, sclerosissal 6vezett erosiok, porckorongok
elvékonyodasa), egy vagy tobb csigolyatest osteosclero-
sisa, paravertebralis ossificatio (nem-marginalis, aszim-
metrikus syndesmophytak, hidképzddés, ankylosis,
kyphosis) és a sacroiliacalis iziilet érintettsége (egyoldali
sacroileitis, kiterjedt osteosclerosis az ileumban).

A hosszu csontok koziil elsdsorban a distalis femur és
lyamat, de a fibula, a humerus, a radius és az ulna is meg-
betegedhet (osteosclerosis, a trabeculdk és a corticalisok
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megvastagodasa, periostealis csontképzddés, a csont
megnagyobbodasa, a veloiir beszlikiilése; szekveszter- és
talyogképzodés nem fordul eld).

A lapos csontok koziil az ileum és a mandibula 10%-
ban érintett. A mandibuldban elsdsorban a szivacsos
csont betegszik meg. A folyamat raterjedhet a szomszé-
dos temporomandibularis iziiletre.

Arthritis az esetek 92%-aban alakul ki, a leggyakrab-
ban érintett iziiletek: a térd, a csipd és a boka, de érintve
lehetnek a 1ab és a kéz kisiziiletei is (juxtaarticularis
osteoporosis, iziileti rés sziikiilet, marginalis vagy centra-
lis erosiok; az ankylosis, a hyperostosis és az enthe-
sopathia ritka).

Gyermekeknél a betegség altaladban CRMO (krénikus
rekurralé multifokalis osteomyelitis) formajaban jelentke-
zik. A predilectios hely az als6 végtag hosszi csontjainak
(tibia, femur, fibula) névekedési zona melletti metaphysise
(osteolysis, osteosclerosis, minimalis periostealis reakcid),
ezt koveti a clavicula (osteolysis, hagymahéjszerli perios-
tealis reakcid) és a gerinc (spondylodiscitis-szerti 1€zio).
Aszimmetrikus sacroiliacalis iziileti érintettség is eléfordul-
hat. Gyermekek esetében a medence ¢és a periférias iziiletek
altalaban nem involvaltak, de a carpus és a tarsus megbete-
gedhet. A felndttkori megbetegedéssel ellentétben a SCI, a
sternum €s a bordak ritkan érintettek. Az elvaltozasok
gyakran tobbszorosek, és olykor szimmetrikusak, de a be-
tegség manifesztalddhat csupan egy teriileten is.

Patogenezis

A SAPHO etiologiaja tovabbra is ismeretlen, de két
hypothesis valdszinlinek tiinik. Az els6 szerint a latott
csontlézidkat egy alacsony virulenciaji kérokozd hozza
létre, amely hematogén uton terjed. SAPHO betegek
csontbiopszias mintaibdl, synovialis szovetébol és folya-
dékabol izolaltak a Propionibacterium acnes-t, igazolva
az organizmus oki szerepét. Ugyanakkor a P. acnes egy
anaerob szaprofita, mely gyakran eléfordul a bérén, és
sokszor szennyezi a transcutan vett biopszias mintakat. A
masodik hypothesis az axialis érintettség miatt feltételezi
a seronegativ spondylarthropathiakkal valo kapcsolatot —
az aszimmetrikus paravertebralis ossificatio megkiilon-
boztethetetlen a spondylarthropathia psoriaticaban latot-
tol; valdszintsithetd a psoriasissal és a gyulladasos bél-
betegségekkel valo kapcsolat.

Diagnozis

A SAPHO spektrum diagnosztikajaban a radiologusé a
kulcsszerep, mivel a betegség ismerete teszi lehetdvé
mas, hasonl6 radioldgiai jelekkel jaro elvaltozasoktol
(osteomyelitis, osteosarcoma, Ewing-sarcoma, Paget-
koér) valo differencialast. Amennyiben a tipusos csontléz-

0k jellegzetes teriileten lathatok, a diagnozis nem nehéz,
foként, ha PPP és acne is tarsul hozzajuk. Joval nehezebb

a diagndzis, ha a kiterjedés vagy a radiologiai jelek atipu-
sosak ¢€s a bortlinetek is hianyoznak. Fontos a beteg ala-
pos kikérdezése, mivel a csont és a bor elvaltozasai tobb
évnyi kiilonbséggel is kialakulhatnak. Ilyen esetekben az
izotop vizsgalat lehet segitségiinkre. Az izotop vizsgalat
fo elonye, hogy a szcintigrafia idején klinikailag néma
(foként az eliils6 mellkasfal) teriiletek aktivitasat is kimu-
tatja. A SAPHO spektrumra igen specifikus elvaltozas a
,bikafej” mintazata fokozott aktivitds a sternoclavicu-
laris régidban. A diagnozist segitheti a tobbszords 1€ziok
kimutatasa is. Mas esetekben a csontléziok biopszidja és
a nyomon kovetés (olykor tébb éven at) segit megerdsi-
teni a korismét.

Rekonstrualt multislice CT képek pontosan mutatjak
az érintettség fokat, foként az eliils6 mellkasfal 1ézidinak
esetében. Az MR vizsgalat az aktivitas mértékének meg-
itélésében igen hasznos, elsdsorban az eliilsé mellkasfal,
a gerinc és a hosszu csontok 1ézioinak tekintetében. Kép-
alkoto vizsgalat soran CRMO esetén latott csigolya-el-
valtozasok alig kiilonboznek az infectios spondylodisci-
tisben latottaktol. Ezek a jelek igen nagy jelentdséggel
birhatnak a CRMO diagndzisaban, mivel a 1€ziok szovet-
tani vizsgalata altalaban negativ eredménnyel jar.

Terapia

A non-szteroid gyulladasgatlok altalaban hatékonyan
csillapitjak a fajdalmat — tovabbra is a fo tlineti szerek.
Sulyos fajdalom esetén alacsony ddzisu kortiko-
szteroidok, analgetikumok, vagy a cyclosporin javasolha-
tok. A lokalis terapia, mint példaul az intraarticularis kor-
tikoszteroid, gyakran hatékony a fajdalomcsillapitasban.
Egyes szerzok a hosszatavi antimikrobas terapia valame-
lyes hatékonysagat is leirtak, de masok ezt nem erdsitet-
ték meg.

Osszefoglalds

A SAPHO szindroma elnevezést kiilonféle, borelvaltoza-
sokkal (els6sorban palmoplantaris pustulosissal és acne
conglobataval) egyiitt jard, musculoskeletalis rendelle-
nességek megjelolésére hoztak 1étre. Egész pontosan ez
egy spektrum, mely a kovetkezoket foglalja magaba: bor-
1ézidk, csont-iziileti manifesztacidk (synovitis, hyperos-
tosis, ¢és osteitis) jellegzetes teriileteken, relapszusokkal
¢és remissziokkal jellemezhet6 klinikai lefolyassal. Az
eliils6 mellkasfal, a gerinc, a hossza csontok, valamint a
nagy- ¢s kisiziiletek az els6sorban érintett teriiletek. Az
eloszlas és az érintettség mértéke kiilonbozik a felndttko-
11 és a gyermekkori formakban. Amennyiben a tipusos
csont-iziileti elvaltozasokat a jellemz6 eloszlasban latjuk,
a SAPHO szindroma diagnosztizalasa nem okoz problé-
mat. Nehezebb a dolgunk, ha atipusos teriiletek érintettek
¢és borbetegség sem all fenn.

Keresztury A, gnes dr.



