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Deutsche

RHEUMA-LIGA

* GEMEINSAM MEHR BEWEGEN

Das SAPHO-Syndrom ist eine seltene Erkrankung, die
mit Beteiligung der Haut und Schmerzen am Skelettsys-
tem einhergeht. Es existieren viele Auspragungsformen
dieser Erkrankung. So wird das SAPHO-Syndrom auch
als Uberlappungssyndrom zwischen Erkrankungen der
Psoriasis, dem Formenkreis der Spondyloarthritiden und
den multifokalen lokalisierten Knochenentziindungen
(CRMO) angesehen.

Haufiger bei Erwachsenen (aber auch bei Kindern):

S Synovitis (Gelenkentziindung)

A Akne, haufig schwere Manifestation vom Kongloba-
ta-Typ: besonders schwere Verlaufsform mit beson-
ders groBen Komedonen bis hin zu schmerzhaften
entziindlichen Knoten, Abszessen und Fisteln. Die
Acne conglobata zeigt sich nicht nur im Gesicht, oft
sind auch der Nacken, der Riicken oder die Oberarme
betroffen.

P Psoriasis pustulosa (winzige Eiterbldschen) palmaris
(der Handflachen) und plantaris (der FuBsohle) - eine

Sonderform der Psoriasis (Schuppenflechte)

H Hyperostose, vermehrte Verkndcherungen im Bereich
des Brustkorbs

O Osteomyelitis (sterile Knochenmarkentziindung)
Haufiger bei Kindern (aber auch bei Erwachsenen):
C Chronische

R Remittierende (wiederkehrende)

M Multifokale (an vielen Stellen, aber auch an nur einer
Stelle mdglich)

O Osteomyelitis (Knochenmarkentziindung héaufig
gelenknah)

2. Auflage

Krankheitsbild

Haufig bestehen uber viele Jahre unterschiedlich stark
ausgepragte Schmerzen am Bewegungsapparat. Am
haufigsten kommt es zu Schmerzen und Schwellungen
des mittleren Drittels des Schliisselbeins bis hin zum
Brustbein-Schlusselbeingelenk (sternoclavicular). Auch
die angrenzenden Brustbein-Rippengelenke kdnnen
betroffen sein (sternocostal). Ansonsten kdnnen Entziin-
dungen die langen Réhrenknochen, die Wirbelsdule, das
Becken und hierbei auch die Kreuzdarmbeinfugen (Sak-
roiliitis) betreffen. Im Verlauf kommt es in den betroffe-
nen Arealen zu liberschieBenden Knochenneubildungen
(Hyperostosen). Diese kénnen gerade am Schliisselbein
als verstarkte Vorwdlbungen gegebenenfalls sichtbar
und als harte Schwellungen tastbar sein.

Unterschiedlich stark ausgeprdgt sind Hauterschei-
nungen, die wie Akne oder Schuppenflechte (aknei-
form und psoriasisform) in Erscheinung treten kénnen.
Haufig sind die Hand- und FuBflachen mit dem Auf-
treten von eitrigen Pusteln betroffen. Hierbei gibt es
vielféltige Ahnlichkeiten oder Uberschneidungen zur
Schuppenflechte (Psoriasis).

Der Verdacht auf ein SAPHO-Syndrom begriindet sich
auf der Zusammenschau typischer Hautmanifestatio-
nen und charakteristischer Krankheitserscheinungen
des Bewegungsapparates. Da die Hauterscheinungen
und die Knochen- sowie Gelenkentziindungen nicht
unbedingt gleichzeitig auftreten, kann die Diagnostik
im Einzelfall schwierig sein.

Zundchst wird eine vollstandige kdrperliche Untersu-
chung durchgefiihrt. Es folgt eine Blutuntersuchung,
wobei es keine spezifischen Krankheitsmarker fiir das
SAPHO-Syndrom gibt. Marker fiir eine systemische
Entziindungsreaktion (CRP, BSG) kdnnen sowohl im
Normbereich als auch erhdht sein. Eine Assoziation mit
einem HLA-B27 positiven Genstatus, wie bei den Spon-
dyloarthritiden, besteht nicht. Laboruntersuchungen
dienen gegebenenfalls auch zum Ausschluss anderer
Diagnosen (Differenzialdiagnostik).

Sollten Schmerzen in einem Gelenk vorhanden sein,
wird der Arzt unter Umstdnden eine Ultraschall-



untersuchung durchfiihren. Hierdurch kann bei unkla-
rer Symptomatik festgestellt werden, ob eine Gelenk-,
Sehnenscheiden- oder Weichteilentziindung vorliegt.
Entsprechend dieses Befundes kann eventuell eine
Punktion zur Analyse von Gelenkflissigkeit durchge-
fiihrt werden.

In der konventionellen Rontgenuntersuchung wird
man im Frihstadium der Erkrankung keine diagnos-
tisch relevanten Befunde sehen. Erst bei fortgeschritte-
ner Erkrankung sieht man Knochenverdickungen oder
irreguldre Knochenstrukturen. Eine Skelettszintigraphie
dient zur Suche der Ausbreitung der Osteitisherde. Das
Ausmal der aktiven Knochenentziindung mit Zeichen
eines Knochenmarkédems ist in der Magnetresonanzto-
mographie (MRT) zu sehen. Bei einem Befall von Wir-
belkérpern ware eventuell im MRT eine Gefdhrdung
des Riickenmarks zu erkennen. Mit Hilfe der Compu-
tertomographie (CT) sieht man am besten die struktu-
rellen Knochenveranderungen und deren Ausbreitung.
Eine Knochenneubildung kann ggf. GefdRe hinter dem
Schliisselbein komprimieren.

In anderweitig nicht sicher zu verifizierender Diagnose
sollte aus einem betroffenen Knochenherd, nach loka-
ler Betdubung, Gewebe gewonnen werden. Die feinge-
webliche Beurteilung (Histologie) mit dem Nachweis
einer sterilen Knochenmarkentziindung dient zum Aus-
schluss anderer Erkrankungen wie Infektionen, Lympho-
men oder Tumorabsiedlungen.

Die Therapie richtet sich nach der Erkrankungsaus-
pragung und behandelt die individuellen Symptome.
Da die Erkrankung relativ selten ist, wurden bisher kei-
ne systematischen Studien zur Therapie durchgefiihrt.
Somit beruhen die Empfehlungen auf Fallberichten und
der Erfahrung des behandelnden Arztes.

Haufig ist eine kooperative Zusammenarbeit des Rheu-
matologen, Hautarztes und Orthopdden notwendig.

Bedarfsweise ist eine Behandlung mit NSAR (nichts-
teroidalen Antirheumatika) beschwerdelindernd. Falls
ein einzelnes Gelenk, zum Beispiel das Brustbein-Schliis-
selbeingelenk betroffen ist, kann eine lokale Injektion
mit einem Glukokortikoid ausreichen. Bei im Vorder-
grund stehenden Knochenschmerzen sind erfolgrei-
che Therapieversuche zunéchst mit Bisphosphonaten
(Wirkstoffe, die den Knochenabbau durch Hemmung
der Osteoklasten hemmen) beschrieben. Bei fehlen-
dem Therapieansprechen kann ein zeitlich begrenzter
Behandlungsversuch mit Glukokortikoiden, zum Bei-
spiel Prednisolon, hilfreich sein. Eine ausreichende Ver-
sorgung mit Vitamin D und Kalzium ist dann nétig.
Auch gibt es Berichte lber eine erfolgreiche Behand-
lung mit dem Antibiotikum Azithromycin.

Eine Therapie mit Immunmodulatoren wie Methotrexat,
Leflunimid und Azathioprin zeigt ggf. Wirkung sowohl
auf die Hautverdnderungen als auch auf die Gelenk-
entziindungen. In Einzelfdllen wurden auch anti-TNF-
Medikamente und andere Immunmodulatoren bei The-
rapieversagen der genannten Medikamente eingesetzt.

Um den Leidensdruck wegen der Hauterscheinungen
zu mildern, kann sowohl eine lokale (topisch) als auch
systemische Therapie Besserung bringen.

Weitere Informationen zu seltenen rheumatischen
Krankheitsbildern sowie Ansprechpartner und Termine
finden Sie auf der Internetseite der Deutschen Rheuma-
Liga.

seltene.rheuma-liga.de

Fachliche Beratung: Prof. Dr. Peter Herzer, Facharzt fiir
Innere Medizin und Rheumatologie, Miinchen
Expertin aus Betroffenensicht: Beate Helmer, Ansprech-
partnerin der Arbeitsgemeinschaft Taunusstein und fiir
Sklerodermie bei der Rheuma-Liga Hessen e.V.

Bei allen Bezeichnungen, die sich auf Personen bezie-
hen, haben wir aus Griinden der leichteren Lesbarkeit die
mannliche Form gewahlt. Mit der gewahlten Formulierung
sprechen wir aber ausdriicklich alle Geschlechter an.

Die Rheuma-Liga ist die grote Gemeinschaft und Interessenvertretung rheumakranker Menschen in Deutschland.
Wir informieren und beraten fachkompetent und frei von kommerziellen Interessen. Weitere Informationen:

Info-Hotline 0800 6002525

Deutsche Vereinigung Morbus Bechterew e.V.
www.bechterew.de ¢ Telefon 09721 22033

Lupus Erythematodes Selbsthilfegemeinschaft e.V.
www.lupus.rheumanet.org * Telefon 0202 4968797

Sklerodermie Selbsthilfe e.V.
www.sklerodermie-sh.de ¢ Telefon 07131 3902425
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