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R E S U M O

A Síndroma de SAPHO (Sinovite, Acne, Pustulose, Hiperostose, Osteite) descrita pela primeira vez na
década de 80 por Chamot e Kahn, caracteriza-se pelo compromisso simultâneo cutâneo e ósseo,
principalmente da grelha costal e da parede anterior do tórax (Skin-Bone Disease). As manifestações
clínicas diferem consoante a idade de início e a resposta ao tratamento é variável. Considera-se uma
patologia rara, apesar de não se conhecer a sua real prevalência, que afecta ambos os sexos, em qualquer
idade, mas sendo menos frequente no idoso. Neste artigo apresentamos um caso de Síndroma de SAPHO
e procedemos à revisão dos aspectos mais relevantes da literatura.

Palavras Chave: Síndroma de SAPHO; Skin-Bone Disease; Osteomielite Multifocal Crónica Recorrente;
Espondilartrite Hiperostótica Pústulo-Psoríatica.

A B S T R A C T

SAPHO Syndrome (Synovitis, Acne, Pustulosis, Hyperostosis, Osteitis) was first described in the 80s by
Chamot and Kahn. This disease affects both skin and bones, mainly in the costal area and anterior chest
wall (Skin-Bone Disease). Clinical symptoms vary according to the age of onset and response to the treat-
ment is uncertain. This is considered a rare disease, although its real prevalence is not known. SAPHO
syndrome may occur in any age and both sexes are equally affected. In this article, we present a case of
SAPHO Syndrome and review the most relevant aspects of the literature.

Keywords: SAPHO Syndrome; Skin-Bone Disease; Chronic Recurrent Multifocal Osteomyelitis; Pustulo-
-Psoriatic Hyperostotic Spondylarthritis.
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C A S O C L Í N I C O

S Í N D R O M A D E S A P H O –  C A S O C L Í N I C O

Michele De Santis*, Jorge Fortuna**

Introdução

Em 1984 Chamot e Kahn utilizaram a designação
de Síndroma de SAPHO para agrupar uma série de
patologias pouco frequentes e de etiologia desco-
nhecida que tinham como achado comum o envol-
vimento ósseo, principalmente da grelha costal e da
parede anterior do tórax, associado a compromis-
so cutâneo (SKIBO=Skin Bone Disease)1,2,3,4.

As iniciais do acrónimo SAPHO representam
cada uma das características da Síndroma:
S inovite, A cne, P ustulose, H iperostose, O steite.

As manifestações clínicas da Síndroma são va-
riáveis consoante a idade de aparecimento, mas
uma das características principais é a dor a nível da
região torácica anterior. O curso da doença é cró-
nico evoluindo geralmente por períodos de recru-
descência e remissão com intervalos variáveis. O
diagnóstico é essencialmente clínico, como esti-
pulado por Kahn3,4,5, complementado por alguns
exames imagiológicos. O diagnóstico é mais fácil
quando estão presentes as lesões cutâneas e arti-
culares, sendo mais difícil nas formas incompletas
(somente com envolvimento articular ou cutâneo)
ou nas formas não completamente desenvolvidas,
visto que o compromisso pode não ser simultâneo.
O tratamento é empírico e tem que ser adaptado ao
doente e à forma clínica de apresentação. Adminis-
tram-se anti-inflamatórios não esteróides (AINEs)
e corticóides como tratamento sintomático. O se-
guimento do doente com SAPHO necessita de co-
operação interdisciplinar3. 

Caso Clínico

Doente do sexo masculino, 49 anos, raça caucasia-
na, trabalhador numa empresa de produtos de hi-
giene, sem antecedentes pessoais ou familiares sig-
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nificativos, que recorre ao Serviço de Urgência com
um quadro com cerca de 4 anos de evolução carac-
terizado por lesões pustulosas palmo-plantares e
dor a nível da região esterno-costo-clavicular es-
querda. O doente referia períodos de remissão e fa-
ses de recrudescência tendo no máximo duas cri-
ses por mês. Referia ainda lombalgia de ritmo in-
flamatório e desconforto a nível da cintura escapu-
lar e pélvica. Negava febre ou emagrecimento em
qualquer altura da evolução das queixas. Durante
estes 4 anos tinha recorrido várias vezes ao médi-
co assistente tendo sido referenciado a vários der-
matologistas. Medicado com uma grande varieda-
de de fármacos (nomeadamente corticóides tópi-
cos e sistémicos), nunca apresentou melhoria das
queixas. À exploração apresentava lesões em pla-
cas descamativas no interior das quais se observa-
vam pústulas a nível palmo-plantar (Figura 1 e 2).
Na parede anterior do tórax apresentava tumefac-
ção dolorosa aproximadamente a nível do terço
médio da clavícula esquerda. Ao exame do apare-
lho locomotor apresentava limitação da abdução
dos membros superiores (90º à direita e 120º à es-
querda), diminuição da expansão torácica e teste
de Schöber 12/15 cm.

Os exames de laboratório (integrando os realiza-
dos no internamento e os recolhidos nos anos an-
teriores) revelaram uma velocidade de sedimenta-
ção (VS) ligeiramente elevada (10-40 mm/h), leu-
cocitose moderada (10,5-12000/µL), uma proteína
C reactiva (PCR) persistentemente negativa, HLA
B27 negativo, HIV 1 e 2 negativos, VDRL negativo,
serologias para Clamydia e Ureaplasma negativas.
Nos exames de imagem solicitados encontraram-
-se os seguintes achados: radiografias - sacroileíte
à esquerda; cintigrafia- aumento da captação a ní-
vel do tórax, sacroilíaca esquerda, mãos e joelhos
(figura 3, 4 e 5).

Face aos achados clínicos, laboriatoriais e ima-
giológicos fez-se o diagnóstico de Síndroma de
SAPHO. O doente iniciou tratamento com Metotre-
xato 7,5 mg/semana e programa de fisioterapia,
apresentando melhoria significativa, objectivada
por desaparecimento das lesões palmo-plantares,
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ca, osteoesclerose dos corpos vertebrais, forma-
ção de sindesmófitos no ligamento anterior9,10), dos
ossos longos (porção distal do fémur e proximal da
tíbia10) e da mandíbula10,11. A artrite periférica tem
sido reportada em mais de 36% dos casos10. As ma-
nifestações cutâneas associadas ao SAPHO são a
pustulose palmo-plantar e o acne nas formas con-
globata ou fulminans. O aparecimento das lesões
ósseas e cutâneas pode ser simultâneo, como no
caso do nosso doente, mas na maioria dos casos
existe um tempo de latência que pode chegar aos
20 anos3,12. Outras possíveis manifestações ou com-
plicações são a síndrome do desfiladeiro torácico,
a trombose da veia subclávia e o síndrome da veia
cava superior por envolvimento dos tecidos moles
imediatamente adjacentes aos ossos e articulações

SÍNDROMA DE SAPHO – CASO CLÍNICO

Figura 3. Aumento da captação a nível de ambas as mãos
na cintigrafia.

Figura 4. Aumento da captação a nível da articulação sa-
croilíaca esquerda

Figura 2. Lesões pustulosas a nível do pé direito

Figura 1. Lesões pustulosas a nível da mão esquerda

diminuição acentuada da dor e tumefacção costo-
-clavicular e ausência de limitação à mobilidade
dos membros superiores.

Discussão

O acrónimo SAPHO (Sinovite, Acne, Pustulose, Hi-
perostose, Osteíte) foi proposto em 1987 por reu-
matologistas franceses1 para descrever a associa-
ção entre patologias osteoarticulares e várias alte-
rações dermatológicas com características clíni-
cas, radiológicas e histológicas peculiares que
previamente tinham sido descritas sob múltiplas
denominações2. O envolvimento das estruturas os-
teoarticulares da parede torácica anterior é o que
define fundamentalmente o SAPHO, tendo como
característica principal tumefacção e dor a nível
das articulações esterno-costo-claviculares, mas a
expressão clínica da síndroma pode variar grande-
mente3,4,6, podendo haver também compromisso
das articulações sacroilíacas (em 13-52% dos casos,
unilateral e associado a hiperostose5,7,8,9,10), da colu-
na cervical e dorsal (com espondilodiscite assépti-
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acometidas7,10,13. Como estipulado por Kahn, 3 cri-
térios diagnósticos caracterizam a Síndroma de
SAPHO:
1) Osteíte multifocal com ou sem manifestações

cutâneas;
2) Artrite aguda ou crónica estéril associada a pús-

tulas ou psoríase palmoplantar, acne ou hidro-
adenite;

3) Osteíte estéril na presença de uma das manifes-
tações cutâneas referidas anteriormente
Qualquer uma das 3 apresentações é suficiente

para o diagnóstico3,4,5.
De acordo com estes critérios, desde 1986 foram

descobertas e documentadas pelo menos duas for-
mas independentes da Síndroma de SAPHO:
1) Osteomielite Multifocal Crónica Recorrente

(CRMO) do adulto, com ou sem manifestações
cutâneas, que responde ao 1º critério diagnós-
tico mencionado por Kahn;

2) Espondilartrite hiperostótica pústulo-psoriáti-
ca (PPHS)que combina sintomas dos 2º e 3º cri-
térios diagnósticos3.
A PPHS constitui a forma clínica de apresenta-

ção da Síndroma de SAPHO no nosso doente, uma
espondilartropatia seronegativa da idade adulta
constituída pela tríade: 
1. Hiperostose esterno-costo-clavicular com fi-

broosteite costo-clavicular e periosteite ossifi-
cante dolorosa, frequentemente unilateral e
complicada por estenose da veia subclávia;

2. Espondiloartropatia «produtiva» (com forma-
ção de sindesmófitos ou parasindesmófitos);

3. Pustulose palmo-plantar.
Pode ainda ser associada a artrite e sacroileíte3.
As restantes entidades da Síndroma de SAPHO

são constituídas por formas incompletas da CRMO
e PPHS.

Não existem muitos dados epidemiológicos dis-
poníveis, mas trata-se de uma doença da criança
(sobretudo na forma de CRMO) e do adulto (prin-
cipalmente na forma de PPHS) com igual distribui-
ção por sexo, rara no idoso.

A etiologia é desconhecida, mas, dada a varie-
dade dos quadros clínicos, não pode ser explicada
por um único factor. Pensa-se que um agente pa-
togénico de baixa virulência, como o Propionibac-
terium acnes isolado em algumas amostras de bi-
ópsias ósseas, possa desencadear uma resposta in-
flamatória que leve ao aparecimento das altera-
ções osteoarticulares típicas da síndroma3,10. Por
outro lado, a explicação genética é insuficiente, es-
tando o HLA B27 presente em apenas 13-30% dos
casos3,10.

O diagnóstico, fundamentado em dados clínicos
como referido anteriormente, pode ser confirma-
do por dados imagiológicos e histológicos, não
existindo nenhum exame de laboratório específi-
co para SAPHO. Os únicos achados laboriatoriais,
como no caso em questão, são VS discretamente
elevada e leucocitose. As radiografias simples po-
dem mostrar as lesões típicas de hiperostose e os-
teoesclerose, de acordo com o tempo de evolução,
sobretudo a nível costo-clavicular, das sacroilía-
cas e da coluna lombar. Lesões osteolíticas e page-
tóides podem-se evidenciar a nível dos ossos lon-
gos e mandíbula nas formas de CRMO. Mais espe-
cíficos são a tomografia axial computorizada (TAC)
e a ressonância magnética (RM), respectivamente
para definir a extensão do envolvimento, particu-
larmente da parede anterior do tórax e determinar
o grau de actividade da doença a nível do tórax, es-
queleto axial e dos ossos longos10. A biópsia óssea
é útil para revelar o infiltrado inflamatório, mas
pode ser substituída pela realização duma cintigra-
fia que evidencia o típico aspecto em «cabeça de
touro» por aumento da captação a nível da parede
anterior do tórax e em outras localizações, mesmo
assintomáticas, e que, no contexto clínico apro-
priado, é altamente sugestivo da Síndroma de
SAPHO10,14. 

Não existe terapêutica específica para a síndro-
ma de SAPHO. Os AINES são indicados para o tra-

MICHELE DE SANTIS E COL.

Figura 5. Imagem em «cabeça de touro» devida à capta-
ção aumentada de ambas as articulações esternocostocla-
viculares.
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tamento sintomático da dor. A utilização de corti-
cóides, metotrexato, sulfassalazina e ciclosporina
tem sido considerada útil3,5,14,15. Existe também re-
ferência à utilização, com sucesso, de antagonis-
tas do factor de necrose tumoral alfa3. A utilização
de macrólidos, devido à sua acção antinflamató-
ria e imunomoduladora, foi também preconiza-
da16. O uso de calcitonina e/ou bifosfonatos pode-
rá estabilizar a massa óssea, impedindo os meca-
nismos de reabsorção e inflamação na base das le-
sões ósseas características da síndroma17,18. O
seguimento dos doentes com Síndroma de SAPHO
implica uma intervenção multidisciplinar. A cirur-
gia é necessária em casos raros e o tratamento das
lesões cutâneas deve ser orientado por dermato-
logistas. Todos os doentes beneficiam de fisiotera-
pia. O nosso doente apresentou uma resposta ime-
diata e sustentada com o metotrexato em dose bai-
xa, coadjuvado pela fisioterapia. Registou-se me-
lhoria de toda a sintomatologia, inclusive das
lesões cutâneas. O desafio principal será o follow-
-up do doente em termos de continuidade do tra-
tamento e escolha de meios diagnósticos para ava-
liar a actividade da doença.
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