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correlação entre cinco manifestações clí-
nicas, radiológicas e patológicas freqüen-
temente combinadas, das quais deriva o
acrônimo que a denomina: sinovite, acne,
pustulose, hiperostose e osteíte(1–5).

Os componentes fundamentais da sín-
drome, que pode ser entendida como um
conjunto de diversas desordens idiopáticas,
são a hiperostose e a osteíte inflamatória.
Na presença desses achados, o clínico e o
radiologista devem considerar a possibili-
dade diagnóstica da síndrome(2).

As manifestações cutâneas incluem
pustulose e formas graves de acne, tais
como acne conglobata. As lesões pustula-
res usualmente se manifestam ou por pso-
ríase ou por pustulose palmoplantar. No
entanto, a ausência de alterações cutâneas
não exclui o diagnóstico, pois essas lesões
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podem ocorrer antes, simultaneamente ou
depois do início das manifestações osteo-
articulares(2,3,6).

A síndrome ocorre predominantemen-
te em adultos jovens e de meia-idade, com
predileção pelo sexo feminino, apresentan-
do curso crônico com episódios de agudi-
zação(1,3). Embora o quadro clínico seja
bastante variável, a maioria dos pacientes
relata dor e edema na parede torácica ân-
tero-superior.

A patogênese da síndrome SAPHO per-
manece desconhecida(1–3) e os achados la-
boratoriais são inespecíficos, mas auxiliam
na exclusão de outras doenças(2).

O objetivo do presente trabalho é des-
crever os achados clínicos, radiológicos e
patológicos da síndrome SAPHO e suge-
rir que, apesar de ser considerada rara, esta
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INTRODUÇÃO

A síndrome SAPHO é uma condição
rara, descrita inicialmente em 1987 por
Chamot e colaboradores, que verificaram
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síndrome deve estar sendo subdiagnosti-
cada por clínicos e radiologistas, provavel-
mente em função do desconhecimento das
suas características.

MATERIAIS E MÉTODOS

Foram estudados seis pacientes diag-
nosticados como síndrome SAPHO, no
período de seis anos. Foi feita análise re-
trospectiva dos prontuários médicos e dos
exames radiológicos quanto às caracterís-
ticas clínicas (idade, sexo, sintomas) e de

imagem (cintilografia óssea em seis casos,
radiografia e tomografia computadorizada
em cinco casos e ressonância magnética em
três casos) e realizado o confronto desses
achados com os descritos na literatura.

RESULTADOS

Os pacientes eram do sexo feminino,
com bom estado geral, idades entre 22 e
57 anos (idade média de 36 anos), com
queixa principal de dor e abaulamento na
parede torácica ântero-superior há pelo

menos quatro meses (Figuras 1 e 2). Um
dos pacientes era portador de doença ce-
líaca há quatro anos e vinha em acompa-
nhamento endocrinológico para tratamen-
to de tireoidite de Hashimoto com hipoti-
reoidismo subclínico.

Todos tinham achados de imagem de
processo inflamatório e/ou osteíte e hipe-
rostose nas articulações da parede ântero-
superior do tórax (Figuras 3 a 12). Um dos
pacientes mostrava também alteração infla-
matória nos ângulos anteriores dos corpos
vertebrais torácicos (Figuras 13 e 14).
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Em nenhum dos seis casos a interpre-
tação inicial das imagens, feita por radio-
logistas não especialistas em sistema mús-
culo-esquelético, sugeriu o diagnóstico da
síndrome. Todavia, ao serem analisados
por radiologistas especialistas em sistema
músculo-esquelético, os achados clínicos
e de imagem foram considerados suficien-
tes para o diagnóstico em cinco dos seis pa-
cientes. Em um dos pacientes, como havia
suspeita clínica de osteomielite, foi reali-
zada biópsia óssea por agulha, que revelou
espessamento irregular de tecido ósseo
subperiosteal compatível com hiperostose.

DISCUSSÃO

Os nossos achados clínicos e de imagem
estão de acordo com os descritos na lite-
ratura, pois em adultos (objeto do nosso
estudo) a parede anterior do tórax, em es-
pecial a região esternocostoclavicular, é o
local mais freqüentemente afetado pela
doença (70% a 90% dos pacientes), segui-
da pela coluna, pelve e ossos longos(1,3,7).
Em todos, os achados dominantes são a
hiperostose e a osteíte. Já nas crianças, a
doença predomina nos ossos longos, segui-
dos pelas clavículas e coluna, sendo comu-
mente designada como osteomielite mul-
tifocal crônica recorrente(3,8).
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As alterações cutâneas da síndrome,
tipo pustulose palmoplantar, estiveram
presentes, em algum momento na evolução
da doença, em cinco dos seis pacientes
(Figuras 15 e 16).

� �

Os seis pacientes realizaram cintilogra-
fia óssea, que evidenciou hipercaptação do
radiofármaco na região esternoclavicular
(“sinal do bisão”) em todos os casos (Fi-
guras 17 a 20).
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Na parede torácica anterior, que é o
local mais acometido, três estágios patoló-
gicos de comprometimento têm sido des-
critos(3). O estágio 1 caracteriza-se por uma
entesopatia primária envolvendo a região
do ligamento costoclavicular. No estágio 2,
com a evolução do processo inflamatório,
identificamos comprometimento da articu-
lação esternoclavicular, com esclerose da
extremidade medial da clavícula e da su-
perfície esternal adjacente e hiperostose
das primeiras junções costocondroester-
nais. O estágio 3 é uma continuação do
precedente, com osteoesclerose, hiperos-
tose e hipertrofia óssea afetando a extremi-
dade medial das clavículas, o esterno e as
costelas superiores, com artrite nas articu-
lações adjacentes. As alterações são quase
sempre bilaterais. Pode existir envolvimen-
to isolado das clavículas e esterno(3).

A coluna é o segundo sítio mais comum
da doença em adultos, estando envolvida
em 33% dos casos(1,3). As lesões são usual-
mente segmentares, sendo a coluna torá-
cica a mais freqüentemente afetada, segui-
da pela lombar e cervical(3,5,6). A apresen-
tação radiológica inclui irregularidade,
erosão e esclerose das placas epifisárias,
hiperostose difusa dos corpos vertebrais,
formações de sindesmófitos e ossificação
do ligamento paravertebral(2,5).

Sacroileíte pode ocorrer em 13% a 52%
dos casos, sendo freqüente o envolvimen-
to unilateral com extensa esclerose do osso
ilíaco adjacente(1,3).

O comprometimento da mandíbula
pode ocorrer e se caracteriza por osteoes-
clerose e reação periosteal. Algumas vezes
o processo estende-se para a articulação
temporomandibular adjacente(3).

Os ossos longos, principalmente metá-
fises de tíbia e fêmur, são acometidos em
30% dos pacientes, com padrão de imagem
muito semelhante ao da osteomielite crô-
nica em fase esclerosante, com exceção de
seqüestros e abscessos ósseos que não
ocorrem na síndrome SAPHO(1,3).

Manifestações articulares de sinovite e
artrite com osteoporose justa-articular, re-
dução do espaço articular, erosões margi-
nais, hiperostose e entesopatia podem
ocorrer isoladamente ou em associação a
outros achados mais específicos. As articu-
lações mais atingidas são as dos joelhos,
dos tornozelos e da parede torácica(1,3).

Várias teorias foram postuladas na ten-
tativa de elucidar a patogênese da síndro-
me SAPHO, incluindo doença auto-imu-
ne e disseminação hematogênica de infec-
ção viral ou bacteriana, ressaltando-se a
possível participação de microorganismos
da espécie Propionibacterium acnes, um
saprófita anaeróbico recuperado de lesões
cutâneas, ósseas ou articulares de alguns
desses pacientes. Entretanto, na maioria
dos casos, nenhum agente infeccioso, an-
ticorpos ou complexos imunes têm sido
isolados(1–4).

Uma semelhança com espondiloartro-
patias seronegativas tem sido sugerida em
função da alta freqüência de envolvimen-
to do esqueleto axial, da presença de os-
sificações paravertebrais assimétricas se-
melhantes às encontradas na espondiloar-
tropatia psoriásica e pela possível associa-
ção com psoríase e doença inflamatória in-
testinal(1–4,9).

Em geral, os teste sanguíneos de rotina
mostram a existência de uma reação infla-
matória, podendo-se observar elevação dos
reagentes de fase aguda, tais como veloci-
dade de hemossedimentação e/ou proteí-
na C reativa. Outros testes laboratoriais
freqüentemente são normais(2,6,9). Há rela-
tos de que em 13% a 30% dos casos o an-
tígeno de histocompatibilidade (HLA B27)
se faz presente(3).

O diagnóstico da síndrome SAPHO é
fundamentalmente clínico, podendo ser
auxiliado por métodos de imagem. Ele não
é difícil, quando as lesões ósseas típicas
estão localizadas em sítios característicos,
especialmente se elas estão associadas com
pustulose palmoplantar ou acne. Pode
haver dificuldade, contudo, se os sítios de
envolvimento ou os achados radiográficos
são atípicos, especialmente quando não há
alteração cutânea conhecida(1,3).

Pustulose palmoplantar e acne têm sido
relatadas, respectivamente, em 55,7% e
18,3% dos pacientes com síndrome SA-
PHO. A prevalência de lesões ósseas em
pacientes com pustulose palmoplantar va-
ria de 10% a 33%(3). Pustulose palmoplan-
tar é considerada por muitos dermatologis-
tas como uma variante de psoríase vulgar
e há provas de que existe uma relação ge-
nética próxima entre ambas(2).

Tendo em vista o possível intervalo, já
descrito, entre as manifestações cutâneas

e osteoarticulares da síndrome, torna-se
necessário um acurado interrogatório e/ou
seguimento a longo prazo dos pacientes,
para que se possa efetuar corretamente o
diagnóstico.

Nesse sentido, a realização da cintilo-
grafia pode ser bastante útil, demonstran-
do atividade metabólica em sítios não sus-
peitos, mesmo quando assintomáticos e
com achados radiográficos negativos(1,3,6).
A presença da configuração em “cabeça de
touro” ou “sinal do bisão” de acúmulo do
radiofármaco na região esternoclavicular
deve alertar o radiologista para o diagnós-
tico dessa síndrome(1–4,6).

Imagens de tomografia computadoriza-
da e/ou ressonância magnética podem aju-
dar a definir a extensão do envolvimento
e o grau de atividade, particularmente em
relação às lesões na parede anterior do
tórax, coluna e ossos longos(2,3,5,6).

Sinais e sintomas característicos ajudam
a limitar o amplo espectro de diagnósticos
diferenciais de esclerose e hiperostose fo-
cais, que incluem metástases, tumores pri-
mários osteogênicos, doença de Paget, sar-
coidose, mastocitose e esclerose tuberosa.
Considerações específicas para o acome-
timento da parede torácica anterior podem
incluir osteoartrite esternoclavicular, os-
teíte condensante da clavícula, osteone-
crose da epífise medial da clavícula e ar-
trite séptica da articulação esternoclavicu-
lar. Osteíte condensante e osteonecrose
são consideradas, na maior parte dos ca-
sos, fenômenos relacionados ao estresse.
Pacientes com alguma dessas duas desor-
dens podem ter uma história de trabalho
manual e ausência de lesões cutâneas ca-
racterísticas como pustulose palmoplan-
tar. Se um fator de risco para artrite sépti-
ca — por exemplo, abuso de drogas intra-
venosas — está presente, a articulação es-
ternoclavicular deve ser puncionada para
excluir a possibilidade de infecção(2).

A doença tem curso benigno, porém
crônico, marcado por episódios de exacer-
bações e remissões imprevisíveis das lesões
cutâneas e esqueléticas. O prognóstico fun-
cional a longo prazo é bom(1–3).

As complicações mais sérias desse so-
brecrescimento ósseo e das alterações in-
flamatórias associadas são síndrome do
desfiladeiro torácico, oclusão da veia sub-
clávia e síndrome da veia cava superior(2).
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CONCLUSÃO

A síndrome SAPHO, apesar de inco-
mum, deve ser incluída no diagnóstico di-
ferencial de pacientes que apresentem qua-
dro doloroso na parede ântero-superior do
tórax com alterações cutâneas associadas.
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