SAPHO-oireyhtyméa

ICD-10: M86.3
OMIM: -

Muut nimet: Hankittu hyperostoosioireyhtyma, hankittu hyperostoosisyndrooma, Acquired
Hyperostosis Syndrome, SAPHO Syndrome.

SAPHO-oireyhtyma on krooninen sairaus, joka kohdistuu ihoon, luihin ja niveliin. Nimi SAPHO
muodostuu sairauteen liittyvien oireiden synoviitin, aknen, pustuloosin, hyperostoosin ja osteiitin
alkukirjaimista.
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Mista sairaus johtuu?

SAPHO-oireyhtyman aiheuttajaa ei tunneta. Sen taustalla nayttaisi olevan perinndéllisten,
immunologisten sek& ymparisto- ja tulehdustekijoiden yhdistelma. Alttius sairastua SAPHO-
oireyhtymé&an olisi perinndllinen, mutta sen lisaksi tarvittaisiin laukaiseva tekija. Eraan arvion mukaan
esimerkiksi hidaskasvuiset bakteerit, kuten aknea aiheuttava propionibakteeri, saattaisivat toimia
oireyhtym&n puhkeamisen laukaisevana tekijana.

Esiintyvyys

SAPHO-oireyhtyma on harvinainen sairaus, mutta sen esiintyvyydesta ei ole tarkempaa tietoa. Sita
pidetddn kuitenkin alidiagnosoituna. Siihen sairastutaan keskimaéarin 30—40-vuotiaina, kuitenkin
kaikenikaiset, myds lapset, voivat sairastua.

Osa tutkijoista on sita mielta, ettda SAPHO-oireyhtyma on sukua spondylartropatioille, selkédrangan
tulehduksellisille sairauksille.

Oireet

SAPHO-nimi tulee sairauteen liittyvista eri oireista: synoviitista, aknesta, pustuloosista, hyper-
ostoosista ja osteiitista.

Synoviitti tarkoittaa nivelkalvon, synoviumin tulehdusta. Se ilmenee niveltulehduksena eli nivelen
kuumotuksena, kosketusarkuutena, kipuna ja turvotuksena. Niveltulehdukset ovat usein lyhytaikaisia.
Niita voi esiintya niin selkarangan alueella kuin muissakin nivelissa, kuten sormien ja ranteiden
nivelissa tai polvissa. SAPHO-oireyhtyma&a sairastaville saattaa kehittyd myos nikamatulehdusta,
spondyliittia, joka aiheuttaa niskan ja selan jaykkyytta ja kipua.
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Iho-oireet voivat olla monimuotoisia ja alkaa vuosia ennen muita oireita tai vuosia niiden jalkeen.
Akne on ihosairaus, joka ilmenee pienina paikallisina tulehdusalueina sek& markarakkuloina. Aknea
esiintyy yleisimmin kasvojen ja ylaselan alueilla. Pustuloosi on tulehduksellinen ihosairaus, joka
aiheuttaa suuria nesterakkuloita erityisesti kAmmeniin ja/tai jalkapohjien alueella. Tulehtuneen alueen
iho kuoriutuu ja hilseilee.

Hyperostoosi tarkoittaa luun epanormaalia liikakasvua. Se esiintyy usein SAPHO-oireyhtymassa
niiden luiden paissé, joihin janteet kiinnittyvat; yleensa rintakehassa. Osteiitti on luun tulehdustila. Se
on taudinmaarityksen kulmakivia. Tavallisin ilmentymispaikka on rintakeh&, usein niin, etta toinen
solisluu ja osa rintalastasta ovat vaurioituneet. Aika usein todetaan myds pitkien ja litteiden luiden
kuten suoli- ja alaleukaluun osteiitti.

Selkarangassa esiintyvid muutoksia ovat yhden tai useamman nikamasolmun skleroosi,
kovettuminen. Niihin liittyy joskus diskiitti, valilevyn tulehdus, joka on samankaltainen kuin
selkarankareumassa. Useimmiten toispuoleinen sakraoiliitti, risti-suoliluunivelen tulehdus on verrattain
yleinen. Sakroiliitin esiintyminen samoin kuin se, etté arviolta yhdella kymmenesta sairastuneesta
todetaan krooninen tulehduksellinen suolistosairaus yhdistaa SAPHO:n seronegatiivisten
spondyloartropatioiden ryhmaan.

Sairastuneilla, joilla on luumuutoksia, voivat karsiéa vuosien ajan oireilevien ja oireettomien kausien
vuorottelusta. Aktiivisessa vaiheessa osteiittiin liittyy voimakastakin kipua, kuumotusta ja turvotusta.

Diagnosointi

SAPHO-oireyhtyma diagnosoidaan sille tyypillisten oireiden nivelkalvon tulehduksen, aknen,
pustuloosin, hyperostoosin ja luutulehduksen perusteella. Tulehdusarvot ovat yleensa vain lievasti
koholla.

Diagnoosi varmennetaan kuvantamismenetelmilld: rontgenkuvilla, tietokonetomografialla tai
magneettikuvauksella. Niiden perusteella voidaan arvioida osteolyysin, luun liukenemisen, ja
osteoskleroosin, luun epanormaalin paksunemisen, maaraa seka sekundaarista luun lilkkakasvua.
Muita mahdollisia lI6yddksia ovat luuydinédeema eli -turvotus seké luun siséisten ja ulkoisten
kalvojen, niitd ymparoivien kudosten ja lahinivelten tulehdus. Luunaytteesta I6ytyy usein
alkuvaiheessa neutrofiilien maaran kasvua. Ne alkavat taudin edetessa korvautua yksitumaisilla
valkosoluilla. Mydhaisvaiheessa todetaan usein kudoskovettumaa. Bakteriologisessa tutkimuksessa
havaitaan joskus propionibakteerildydds. Nivelnesteviljely on yleensa negatiivinen.

Tarkeimmat erotusdiagnostisesti huomioon otettavat sairaudet ovat Pagetin tauti, luutuumorit ja
markainen osteomyeliitti.

Hoito

SAPHO-oireyhtymaan ei ole sovittua hoitoprotokollaa, eika siihen ole parantavaa hoitoa. Hoito on
oireenmukaista tavoitteena kipujen lievittdminen ja tulehduksen hillitseminen. Ensimmaisena
hoitovaihtoehtona ovat yleensa tulehduskipuladkkeet. Antibiootteja, glukokortikoideja ja anti-
reumaattisia laakkeita on kaytetty vaihtelevalla menestyksella. Bisfosfonaatit ovat osoittautuneet
lupaavaksi hoitovaihtoehdoksi SAPHO:n hoidossa, osalla sairastuneista niistd on ollut paljon hyotya.
Biologisia laakkeitd, kuten TNF-estdjia on kokeiltu niissa tapauksissa, joissa sairaus ei vastaa muulle
hoidolle.
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Paikallisia niveltulehduksia on hoidettu nivelensisaisin glukokortikoidipistoksin. Pahoja akneoireita on
hoidettu antibiooteilla, kuten doksisykliinilla. Kadmmenten ja jalkapohjien pustuloosia on hoidettu
paikallisesti kaytettavilla glukokortikoideilla ja PUVA-hoidolla.

Kylmé&hoidot voivat auttaa tulehdusoireiden lievittamisessa, myds fysioterapiasta voi olla hyotya.

Ennuste

SAPHO-oireyhtyma on suurimmalla osalla sairastuneista kulultaan aaltoileva rauhallisten ja
aktiivisten kausien vaihdellessa. Sairauden ennuste riippuu vasteesta laakitykselle. Parhain ennuste
saavutetaan, kun laakitys auttaa lievittamaan tulehdusoireita. Komplikaatioina voivat olla luuston ja
nivelten toiminnan heikentyminen, krooninen kipuoireyhtyma ja sairauden kehittyminen
selkarankareuman suuntaan. Sairaus on useimmiten hyvanlaatuinen, mutta ajoittain kivulias.
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