Introdugao:

A sindrome SAPHO é uma condicdo rara, globalmente distribuida, com prevaléncia anual estimada em menos de 1
caso a cada 10.000 individuos da raga branca, embora a prevaléncia real seja considerada subestimada. O nome vem
do acrénimo de suas manifestacGes (sinovite, acne, pustulose, hiperostose e osteite), sendo o sintoma cardinal a
hiperostose causada por osteite estéril e osteomielite em territdrios axial e/ou periférico, com ou sem envolvimento
cutdneo. A etiopatogenia precisa da SAPHO segue incerta, porém tem sido considerada uma sindrome
autoinflamatdria atribuida a inimeras etiologias, como disfuncdo imunolégica, infecces e suscetibilidade genética.
Muitos pacientes apresentam envolvimento cutaneo manifestado por pustulose palmoplantar e acne grave. O
diagndstico da sindrome baseia-se em elementos clinicos e radiolégicos, ndo havendo testes laboratoriais
especificos.

Relato do Caso:

Paciente masculino, 44 anos, branco, relata histdrico de crises recorrentes de dolorimento e rubor em articulagées de
membros superiores a partir dos 14 anos de idade, de padrdo assimétrico, unilateral e ndo-aditivo, inicialmente
atribuidos a tenossinovites em virtude de fatores ocupacionais (trabalhava como musico), que aliviavam mediante o
uso de anti-inflamatdrios. Aos 30 anos as crises cessaram e o paciente refere ter ficado 10 anos sem exacerbacgdes.
Em janeiro de 2022, os sintomas retornaram com maior intensidade, porém acometendo membros inferiores,
igualmente de padrdo assimétrico, com relato de ruido importante a movimentacdo do joelho direito, além de queixa
de lombalgia baixa a direita de caracteristicas inflamatdrias. Ao exame, foram observados artrite de joelho direito
com estalos grosseiros a flexdo e extensdo, desconforto em territdrio lombar baixo a direita, além de lesdes
pustulosas em tronco (figura 1) e face. Relata que comegou a ter acne leve com vinte anos e que percebe
concomitancia entre crises cutdneas e de dolorimento. Apresentou avaliacdo laboratorial normal (figura 2) e
ressonancia magnética de articulagdes sacroiliacas com discreto foco de edema ésseo subcondral na porcao
anterossuperior da margem sacral direita laudada como de natureza mecanica (figura 3). Atualmente em tratamento
com sulfassalazina 2g/dia, além de colchicina e loxoprofeno por demanda para crises cutdneas e articulares,
respectivamente, com evolugao clinica satisfatéria.

Figura 1

Exames Resultados
HLA-B27 Ausente
Fator Reumatoide Negativo
Anti-CCP Negativo
FAN Negativo




Hemograma + Plaquetas Normais

PCR 7

VHS 23

TGO 15

TGP 18

Creatinina 1,0

RM de Bacia Ténue foco de edema dsseo subcondral em porcao
antero-superior da margem sacral em articulacdo
sacroiliaca D

Discussao:

A etiologia da sindrome ainda ndo esta bem elucidada, existindo diversas teorias para sua origem. Sua patogénese é
proposta como sendo multifatorial, envolvendo tanto fatores genéticos, infecciosos e imunoldgicos. O foco de estudo
atual é um possivel envolvimento do HLA na fisiopatogenia da SAPHO, sem claras evidéncias, ainda, para se
estabelecer uma associac¢do definitiva. Além disso, diversos patégenos foram isolados em culturas de pele e de lesGes
6sseas. O microorganismo Propionibacterium acnes foi o mais encontrado em lesGes dsseas, sugerindo-se uma
possivel correlagdo pelo aumento de IgA circulante, no entanto o patdégeno sé se encontra em dois tercos das
bidpsias. Outra hipdtese é que a doenca seria causada por uma disfungdo no sistema imunolégico com aumento de
producdo de IL-8 e TNF-alfa.

As manifestacGes articulares sdo extremamente comuns, com a artrite ndo-erosiva sendo reportada em 92,5% dos
pacientes. O esqueleto axial é acometido na maioria das vezes. As articulacOes esternocostais e esternoclaviculares
sdo afetadas em até 91% dos casos, seguidas de joelhos, sacroiliacas e tornozelos em cerca de 30% dos pacientes. Ja
a osteite pode ocorrer tanto na porgao cortical quanto na trabecular. Hiperostose pode ocorrer com a progressao da
doenca devido a proliferagdo periosteal.

Quanto as manifestagdes dermatoldgicas, SAPHO pode apresentar pustolose palmoplantar como a manifestagdo
mais comum afetando até 60% dos pacientes. Acne nodular também pode estar presente, geralmente envolvendo a
face e térax em até 25% das vezes e mais prevalente em homens.

O tratamento da sindrome SAPHO pode variar de acordo com os sintomas predominantes de cada paciente. Para
individuos com manifestacGes osteoarticulares, sdo utillizados AINEs e glicocorticoides por demanda. DMARDs
(Drogas Anti-Reumaticas Modificadoras de Doengas) convencionais como a sulfassalazina e o metotrexato sdo
utilizados com o objetivo de controlar a resposta imunoinflamatéria. Ja a colchicina pode ser utilizada em quadros de
manifestacdes cutaneas recorrentes. Os Bisfosfonatos também sdo uma opc¢do por inibirem a atividade osteocldstica
e exercem agao antinflamatéria

A terapia alvo-especifica tem sido utilizada a partir do maior conhecimento dos mecanismos fisiopatoldgicos da
sindrome. Drogas anti-TNF alfa como etanercepte, certolizumabe pegol e infliximabe podem ser utilizados em casos
refratdrios ao manejo tradicional. J& os blogueadores de IL-1, IL-6 e IL-17/IL-23 estdo indicados em casos de
refratariedade ao tratamento anti-TNF alfa. Recentemente a terapia anti-JAK tem sido utilizada em casos de falha
e/ou intolerancia aos anteriormente citados

Conclusdo:

Um bom conhecimento da sindrome é necessario para se considerar o diagnéstico de SAPHO. Devido a sua grande
variedade de apresentagdes, a sindrome deve sempre ser um diagndstico diferencial em casos de artrite associada a
dermatoses. O tratamento inicial deve sempre ser feito com AINEs e em caso de falha ser individualizado segundo as
gueixas de cada paciente.
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