Kotevoglu ve Arkadaslari

Olgu sunumu

OLGU SUNUMU

Maltepe Tip Dergisi / Maltepe Medical Journal

Spondilodiskiti taklit eden SAPHO sendromu:

SAPHO syndrome mimicking spondylodiscutis: Case report

Nurdan Kotevoglu1, Betill Toygar1, Rahmi Cubuk2, Hayal Ahmetoglut, Selin Cilli1, Adil Oncel1

1Maltepe Universitesi, Tip Fakultesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon A.D.
2Maltepe Universitesi, Tip Fakultesi, Radyoloji A.D.

OZET

SAPHO (sinovit,akne,pustulozis,hiperostozis,ostei-
tis) sendromu cildi de tutmakla birlikte kas, eklem
ve kemik hastaligidir. Geng, orta yas grubunda ve
kadinlarda daha sik olarak gérular.Cilt bulgularinin
olmadigi hastalarda tani glgtlir.Gégus 6n duvarini
en sik olmakla birlikte, omurgay da tutabilir. Etyo-
patogenezi cok net degildir. Osteitik ve hiperostotik
lezyonlar bu hastalik icin belirleyici 6zellikte olup,
hastaligin temel olarak kemikten kaynaklanan
inflamatuar olusumunu isaret eder. SAPHO send-
romunda spondilodiskit Spondiloartropati‘de goru-
lene benzer, skleroz ile cevrelenen vertebral plate
erozyonu, bazen tim vertebra gévdesini tutabilir.
Paravetebral ossifikasyon masif koprilesmelerle sey-
rederek DISH'u hatirlatir. Seronegatif spondiloart-
ropatiler ile muhtemel bagdlantisi oldugu seklinde
literattr bildirimleri vardir. HLAB27 %30 hastada bu-
lunabilir. Benhamou kriterlerine gére SAPHO send-
romu tanisi icin asagidaki kriterlerden bir tanesinin
olmasi yeterlidir: a-cilt bulgusu olarak ciddi akne,
b-palmoplantar pustilozis, c- dermatozla birlikte
veya tek basina hiperostoz, d-kronik rekirrren os-
teomiyelite benzer tutulum, omurga veya periferik
iskelette olabilir ( dermatoz olsun/ olmasin ).MRI da
vertebra kdselerinde erozyon da tani icin 6nemlidir.
Erken donemde T1 de disiik, T2 de artmis sinyal
yogunlugu ile enflamasyon taninir, ileri evrelerde
marjinal sindesmofitlerden cok non-marjinal olanlar,
osteofite benzer olan yapilar goralir. Vertebra yik-
sekliginin kaybi kifoz olusturabilir, abse veya sekestr
formasyonunun olmamasi, paravertebral yumusak
dokunun tutulmamasi SAPHO'yu piyojenik spondi-
litten ayirmaya yardim eder lyi bir prognoza sahip
olan hastaldi, ayiricl tanida akilda tutmak gereksiz
tetkiklerin yapilmasini da onler.

Anahtar kelimeler: SAPHO , spondilit, spondilodis-
kit

ABSTRACT

SAPHO syndome (synovitis,acne,pustulosis,hyperos-
tosis,osteitis) although involves the skin, it is a dise-
ase of muscle, joint and bone. Itis more frequent in
young or middle age women. The diagnose is dif-
ficult in patients without skin involvement.It affects
anterior chest wall most frequently,but also invol-
ves the spine.The etiopathogenesis is not very clear.
Osteitis and hyperostosis are pathognomotic for his
disease and show its inflammatory origin taking
primarily from bone. Spondylodisciitis in SAPHO
syndrome looks like the one in Spondyloartropathy,
vertebral end plate erosion encircled with sclerosis,
sometimes involves whole vertebral body. Paraver-
tebral ossification reminds DISH with its massive bri-
dging. There is some literature about its possible re-
lation to seronegative spondiloarthropathy. HLAB27
may be positive in 30%.of paitients. At least one of
the following critera should be positive for definite
diagnosis according to Benhamou: .a- severe acne
as skin manifestation b-palmaplantar pustulosis
c-hyperostosis with or without dermatosis d- chro-
nic recurrent osteomyelitis like involvement either
in spine or peripheral skeleton.( with /or without
dermatosis). Erosion in vertebral corners diagnosed
with MRI is important for diagnosis.In early period
low signal intensity on T1 and high signal inten-
sity on T2 reveals inflammation, in advanced cases
non-marginal syndesmophytes more than marginal,
similar to osteophyetes are more frequent.Vertebral
height loss may cause kphosis, absence of abcess
or secestr, preservation of paravertebral soft tissue
help differantial diagnosis for SAPHO from pyoge-
nic disciitis. The disease has a favourable prognosis,
considering it in the differential diagnosis will pre-
vent unnesseary tests.
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Klavikulada aseptik hiperostosis ve palmoplantar
pustulozis(PPP) birlikteligi olan ilk olguyu 1967 yilin-
da Sasaki tanimladi. Chamot ise 1987'de SAPHO
sendromu (sinovit, akne, pustulozis, hiperostozis,
osteitis) cildi de tutan kas, eklem ve kemik hastaligi
olarak tarif etti (1).

Prevelansi 1/10000 kadardir. Geng, orta yas grubun-
da ve kadinlarda daha sik olarak goralir.

En sik cilt bulgulari PPP, akne ve psdriasis olup,
spondilit tanisini koymak her zaman kolay degildir.
Ik cilt tutulumu ve eklem bulgulari arasinda ortala-
ma gegen sire 9.1 yil olarak bildirilmistir (2, 3).
GOgus duvarinin 6n kismi siklikla tutulur (% 70-90),
omurganin tutulumu  %32-52 hastada gorulur.
Genellikle selim prognoza sahiptir, nadiren norolojik
komplikasyonla seyreder (2,4,5). Sakroiliit olabilir,
cogunlukla tek taraflidir (6).

SAPHO sendromunda 6zellikle cilt bulgularinin ol-
madigi hastalarda kesin tani ancak uzun sure takip
ve ayirici tanida bu hastaligi da akilda bulundurmak-
la mimkindur. Olgu sunumu esliginde literaturi
g6zden gegirmeyi amacladik.

OLGU SUNUMU

Elli bes yasinda kadin hasta U¢ hafta 6nce baslayan,
geceleri siddetlenen, nefes almayi zorlastiran sirt
agnisi ile poliklinigimize basvurdu. Agridan birkac
hafta dnce avuc iclerinde ve ayak tabanlarinda gi-
derek yayginlasan pustuler dokintileri mevcuttu.
Sirt agnisi akut baglangich olup, herhangi bir trav-
ma tanimlamiyordu. Ates ve kilo kaybi yoktu. Idrar
yollari enfeksiyonu veya bagirsak sikayetleri tanim-
lamiyordu. Periferik eklemlerinden sikayeti yoktu.
Ozgecmisinden benzer yakinmalarinin yaklasik 2 yil
once de oldugu ve yaklasik 3 hafta icinde kullandigi
antiinflamatuar ve antibiyotiklerle geriledigi, cilt
doékilintulerinin daha hafif olmakla birlikte daha uzun
surede kayboldugu 6grenildi.Fizik muayenesinde
Schober testi 1.5 cm (normal >5 cm ), g6gus ek-
spansiyonu 1 cm (normal > 2.5 cm) olarak oélculdu.
Boyun hareketleri her yone kisith olup, omuz ve
kalca eklemlerinin ve periferik eklemlerin fizik muay-
eneleri normaldi. Diger sistem muayeneleri normal
sinirlarda idi. Avuc iclerinde yogun olarak eritemli
zeminde pustiler doklntiler vardi (Resim 1).

Resim 1.Avug iclerinde pustiler yaygin lezyonlar
izlenmektedir.

Laboratuvarda incelemelerinde sedimantasyon 55
mm/ saat, CRP: 5.0 mg/dl, hemogram normaldi.
Tam idrar analizi ve biyokimya degerleri normaldi.
Brusella testi ve PPD negatif idi. HLAB27 negatifti.
Pelvik grafisi normaldi, torakal lateral grafide tim
seviyelerde baslangi¢ dlizeyinde sindesmofitler
tespit edildi (Resim 2).

Resim 2. Torakal lateral grafide tim seviyelerde
baslangi¢ diizeyinde sindesmofitler.

Torakal MR’'da T5-6 vertebralarda T1'de azalmis sin-
yal yogunlugu, kontrast madde sonrasi ise artmig
tutulum goralda. Intrevertertebral disk araliklari ko-
runmustu. Paravertebral yumusak doku tutulumu
yoktu ( Resim 3-4).

Resim 3. Dorsal MR'da sagittal ksitlerde, T5-6 ver-
tebralarda T1'de azalmis sinyal yogunlugu izlenme-
ktedir.



Resim 4. Kontrast madde sonrasi artmis tutulum
izlenmektedir. Intrevertertebral disk araliklari korun-
mustur.

Spondilodiskitle ayirici tanisi amaciyla  bilgisayarh
tomografi esliginde lezyondan alinan biyopside
lenfosit ve polimorf niveli I6kositler tesbit edildi.
Kiltirlerde Greme olmadi. Nonspesifik enflamasyon
olarak degerlendirildi.

Eklem bulgulari ve cilt tutulumunun varliginda SA-
PHO sendromu oldugunu duislindiigiimiz hastaya
prednisolon 15 mg / giin baslandi. Bir hafta icinde
cilt bulgulari ile birlikte agrisi hizla azaldi. Doz azal-
tilarak 3 hafta icinde steroid kesildi. Nonsteroid an-
tiinflamatuar tedavi (indometazin 75 mg / giin ) ile
2 hafta daha izlenen hastanin akut faz yanitlari da
normale dondu. Cilt dokuntuleri ile birlikte sirt agrisi
tamamen kayboldu. Yaklasik 3 yillik takipte halen hig
bir sikayeti bulunmamaktadir.

TARTISMA )
SAPHO sendromunda tani oldukca zordur. Ozellikle
cilt bulgularinin olmadigi hastalarda gereksiz tet-
kikler, hatta girisimsel islemler yapilabilir.

Benhamou kriterlerine gére SAPHO sendromu tanisi
icin asagidaki kriterlerden bir tanesinin olmasi yeter-
lidir: a-cilt bulgusu olarak ciddi akne, b-palmoplan-
tar puUstulozis, c- dermatozla birlikte veya tek basina
hiperostoz, d-kronik rekirrren osteomiyelite benzer
tutulum, omurga veya periferik iskelette olabilir (der-
matoz olsun/ olmasin).

Infeksiyon, septik osteomiyelit, palmoplantar kerato-
derma, DISH, retinoid tedavinin kemik bulgularinin
olmasi ise dislama kriterleridir (2).

SAPHO sendromunun tek basina klinik bir antite veya
Spondiloartropati grubunun uyesi olduguna dair
soru halen tam olarak cevaplanmamistir. Seronegatif
spondiloartropatiler ile muhtemel baglantisi oldugu
seklinde literatlr bildirimleri vardir. HLAB27 %30
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hastada bulunabilir. Genetik bir aciklama saglayacak
kadar glicli bir baglanti degildir(7).

Etyopatogenezi de cok net degildir. Hastalarin kemik
veya sinovyumlarindan izole edilen anaerobik sap-
rofit olan Propionibacterium acnes, en sik neden
olarak dustnilmustir. Otoimmun cevabi baslatan
bir tetikleyici ajan olarak innate immun yaniti Toll-
like reseptorler araciligiyla aktive ettigi dustinilmek-
tedir(8,9).

Sedimantayon ve CRP gibi akut faz yanitlari hast-
ahk aktivite parametreleri olarak kabul edilemeyebil-
ir cinkd hastalarin  ancak 1/3" Gnde yuksek olarak
bildirilen seriler vardir (10).

Osteitik ve hiperostotik lezyonlar bu hastalik icin be-
lirleyici 6zellikte olup, hastaligin temel olarak kemik-
ten kaynaklanan inflamatuar olusumunu isaret eder.
SAPHO sendromunda spondilodiskit SpA'da
gorulene benzer, skleroz ile cevrelenen vertebral
plate erozyonu, bazen tim vertebra govdesini tut-
abilir. Paravetebral ossifikasyon masif koprulesmel-
erle seyrederek DISH'u hatirlatir. Sindesmofit olarak
tanimlansa da entesopatiye daha cok benzerler (11).
Spinal lezyonun vertebra end plate’den baslaya-
bilecegi gibi, vertebra govdesinden baslayip diske
yayilabilecegi de gosterilmistir(6,8). Entezit olarak
baslayan lezyonun osteoliz, erozyon, sinovit, hiper-
ostoz, sinoztoz ve ankiloz ile seyredebilecegi belir-
tilmistir(12). MRI da vertebra koselerinde erozyon da
tani icin 6nemlidir(13). Erken dénemde T1 de dustk,
T2 de artmis sinyal yogunlugu ile enflamasyon
taninir, ileri evrelerde marjinal sindesmofitlerden ¢ok
non-marjinal olanlar, osteofite benzer olan yapilar
gorulur. Vertebra yuksekliginin kaybi kifoz olustura-
bilir, abse veya sekestr formasyonunun olmamasi,
paravertebral yumusak dokunun tutulmamasi SA-
PHO'yu piyojenik spondilitten ayirmaya yardim
eder(14).

Olgumuzda 6zgemisinden benzer sikayetelerinin old-
ugunu ve kisa strede geriledigini 6grendik. Cilt bulgu-
lari ile birlikte spondilit varhgi, yiksek akut faz yaniti
ile ilk planda piyojenik diskiti dustindirdiginden
biyopsi planlandi. Biyopsinin de taniyt SAPHO olarak
degerlendirmemize ve diger tanilari reddetmemize
katkisi oldu.

SAPHO sendromu genellikle iyi bir prognoza sahiptir
(15).

NSAID ve steroidler bazi durumlarda methotrexate,
bifosfonat ¢ogu kez etkili ve yeterli tedavi saglar.
Cok direncli bazi olgularda anti-TNFa kullanilabilir
(16).
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