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I 1. Auflage

Krankheitsbild Schmerzen im Bereich der Sehenanséatze (Enthesitis) und
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Das SAPHO-Syndrom ist eine seltene Erkrankung, die
mit Beteiligung der Haut und Schmerzen am Skelett-
system einhergeht. Es existieren viele Spielarten und Aus-
pragungsformen 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, hdufig schwere Manifestation
vom Konglobata-Typ

P Pustulosa der Hand- und FuBSflachen mit
dominierender Neutrophilen Infiltration,
dhnlich der Psoriasis

H  Hyperostose, vermehrte Verknécherungen
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 erster Stelle moglich)

O  Osteomyelitis (Knochenmarkentziindung
haufig gelenknah)

B sreore

Haufig bestehen lber viele Jahre unterschiedlich stark
ausgepragte, teilweise diffuse Schmerzen am Bewe-
gungsapparat. Bevorzugt betroffen sind die langen
Rohrenknochen, die Wirbelsaule und das Becken sowie
die Brustbein-Rippengelenke (sternocostal) und Brust-
bein-Schisselbeingelenke (sternoclavicular). Insbeson-
dere in den zuletzt genannten Gelenken kdnnen Zeichen
der Entziindung (Schmerzen, Rétung, Schwellung, Uber-
warmung) auftreten und Schmerzen beim Atmen ver-
ursachen. Im Verlauf zeigen sich an diesen Gelenken
dann auch (berschieBende Knochenneubildungen
(Hyperostosen). Diese kénnen als verstarkte Vorwdl-
bungen sichtbar und als harte Schwellungen tastbar
sein. Andere Gelenke kénnen ebenfalls eine Entziin-
dung (Arthritis) aufweisen. Auch kénnen entziindliche

der Kreuzdarmbeinfugen (Sakroiliitis) auftreten.

Unterschiedlich stark ausgepragt sind Hauterscheinun-
gen, die wie Akne oder Schuppenflechte (akneiform und
psoriasisform) in Erscheinung treten kénnen. Insbeson-
dere sind die Hand- und FuBflachen haufig betroffen
mit dem Auftreten von eitrigen Pusteln. Es sind jedoch
auch zahlreiche andere Formen der Schuppenflechte
beschrieben.

In Einzellféllen sind auch Manifestationen in Verbin-
dung mit chronisch entziindlichen Darmerkrankungen
beschrieben, in Anlehnung an den Formenkreis der
Spondyloarthritiden mit Magendarmtrakt-Beteiligung.

Weitere Krankheitsmanifestationen bestehen in der
Regel nicht, d. h. der Patient ist bis auf die angegebenen
Schmerzen und Hautmanifestationen beschwerdefrei.

Diagnostik

Der Verdacht auf ein SAPHO-Syndrom besteht, wenn
pustulése Hauterscheinungen aktuell oder im Verlauf
sowie rheumatische Beschwerden am Bewegungsapparat
vorliegen. Dann erfolgt primar eine Ausschlussdiagnostik
von anderen Erkrankungen.

Zunachst wird eine vollstdndige kérperliche Unter-
suchung durchgefiihrt. Es folgt eine Blutuntersuchung
als Suchdiagnostik flr andere Erkrankungen. Spezifische
Krankheitsmarker existieren fiir das SAPHO-Syndrom
bisher jedoch nicht. Marker fiir eine systemische Ent-
ziindungsreaktion (CRP, BSG, Blutbildveranderungen)
konnen sowohl im Normbereich als auch erhoht, bzw.
verandert sein (Andmie, Leukozytose). Andere spezifische
Immunmarker sind in der Regel negativ. Eine eindeutige
Assoziation mit einem HLA-B27 positiven Genstatus, wie
bei den Spondyloarthritiden, besteht nicht.

Sollten Schmerzen im Gelenkbereich vorhanden sein,
wird der Arzt eine Ultraschalluntersuchung durch-
fiihren. Hierdurch kann festgestellt werden, ob eine
Gelenk-, Sehnenscheiden- oder Weichteilentziindung vor-
liegt. Entsprechend dieses Befundes kann eine Punktion
zur Analyse von Gelenkflussigkeit durchgefiihrt werden.
Dies dient zum Ausschluss bakterieller, tumordser und
anderer Erkrankungen.



In der konventionellen Rontgenuntersuchung der
schmerzhaften Region zeigt sich eine Aufhellung im
Knochen (Osteitis). Dann sollte eine Skelettszintigraphie
erfolgen, um zu priifen, ob es noch weitere Osteitisherde
gibt. Diese kdnnen dann gezielt réntgenologisch darge-
stellt werden, um ein Knochenbruchrisiko abzuschatzen.
Auch kann bereits haufig aus der konventionellen Ront-
gendarstellung auf den zugrunde liegenden Knochen-
prozess geschlossen werden. Computertomographie
und Magnetresonanztomographie spielen eine eher
untergeordnete Rolle und werden bei speziellen, differen-
zierenden Fragenstellungen angewandt.

Bei den ersten Untersuchungen sollte auf jeden Fall aus
einem Knochenherd, nach lokaler Betdubung, Gewebe
gewonnen werden. Die feingewebliche Beurteilung
(Histologie) ist sehr wichtig, um andere Erkrankungen,
wie Lymphome, Infektionen, Tumorabsiedelungen, sicher
auszuschlieBen.

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

Haufig ist eine kooperative Zusammenarbeit des
Rheumatologen, Hautarztes und Orthopaden/Unfall-
chirurgen notwendig.

Falls ein einzelnes Gelenk, z. B. das Brustbein-Schliissel-
beingelenk betroffen ist, kann eine lokale Injektion mit
einem Glukokortikoid ausreichen.

Bei im Vordergrund stehenden Knochenschmerzen sind
erfolgreiche Therapieversuche zunachst mit Bisphospho-
naten beschrieben. Bedarfsweise ist eine Behandlung mit
NSAR (Nichtsteroidalen Antirheumatika) beschwerde-
lindernd. Bei fehlendem Therapieansprechen kann ein
Behandlungsversuch mit Glukokortikoiden (z. B. Pred-
nisolon) einen Erfolg bewirken. Eine ausreichende Ver-
sorgung mit Vitamin D und Calzium ist dann nétig.

Eine Therapie mit Immunmodulatoren, wie Methotrexat
und Leflunomid, zeigt haufig Wirkung sowohl auf die
Hautveranderungen als auch auf die Gelenkentziin-
dungen. In Einzelfallen werden auch anti-TNF-Medika-
mente und andere Immunmodulatoren bei Therapie-
versagen der genannten Medikamente eingesetzt.

Um den Leidensdrucks wegen der Hauterscheinungen zu
mildern, kann sowohl eine lokale (topisch) als auch syste-
mische dermatologische Therapie Besserung bringen.

Bei Verdacht auf Knocheninstabilitat sollte gemeinsam
mit einem Orthopdden oder Unfallchirurgen iiber die
Notwendigkeit einer Knochenstabilisierung beraten
werden.
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