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Uspésna lécba SAPHO syndromu (nebakteridinf osteomyelitidy a akné) anakinrou a denosumabem. Popis pfipadu a prehled lécebnych moznost

physical deterioration and acne type skin lesions. Laboratory tests revealed abnormal elevation of inflammatory markers.
Imaging studies illustrated multiple osteolytic bone lesions and paraosseal infiltrates. According to the set of criteria diagnosis
of SAPHO syndrome was stated. The patient was treated with glucocorticoids and non-steroidal anti-inflammatory drugs
(NSAIDs), but only high dose dexamethasone and prednisone were effective. Daily subcutaneous administration of anakinra
at the dose of 100 mg was initiated due to limited response to more classical therapies. Because of planned mandibular
osteosynthesis initiation of denosumab was preferred before bisphosphonates. Therapeutic response was confirmed by
FDG-PET/MR after 5 months of anakinra and denosumab therapy, showing decreased accumulation of FDG in periosteal and
paraosseal infiltrates. Inflammatory markers significantly decreased, bone pain deferred but skin manifestation receded only

partially. Therefore the response was evaluated as partial remission.
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Uvod a charakteristika SAPHO syndromu

SAPHO syndrom je akronym vytvoreny z ndzvl typickych pfiznakd
této nemoci: Synovitis, Akné, Pustulosis, Hyperostosis, Osteitis. Prvni
popis SAPHO syndromu je z roku 1988 (1). Etiopatogeneze tohoto syn-
dromu nebyla v dobé prvniho popisu jasng, a tak ani nebylo jasné, do
které kategorie tento syndrom zaradit. AZ poté, co byla po roce 2000
definovana skupina autoinflamatornich chorob, byl SAPHO syndrom
pfifazen do této skupiny.

Autoinflamatorni onemocnéni jsou charakterizovéna vyraznymi
zndmkami zanétu na podkladé poruchy regulacnich mechanism
zanétu na Urovni vrozené imunity. Tvoli vzacnou a relativné recentné
popsanou kategorii poruch imunity s postupné narlstajicim poctem
definovanych klinickych jednotek. Skupina autoinflamatornich cho-
rob ¢ita dle zpravy International Union of Immunological Societies
celkem 37 monogennich autoinflamatornich chorob. Dale obsahuje
¢etné autoinflamatorni choroby, u kterych zatim nebyla odhalena
geneticka podstata (2). K tém geneticky nedefinovanym patii syndrom
Schnitzlerové a Stillova choroba vznikajici v dospélosti, s nimiz jsme se
u nasich pacientd jiz setkali, a také SAPHO syndrom.

V roce 2013, tedy pred 10 lety, byla definovéna skupina autoinflama-
tornich chorob, které postihuji kosti. Nékteré choroby z této skupiny jsou
jiz geneticky definované (monogenni), ale vedle nich existuje skupina
geneticky nedefinovanych autoinflamatornich kostnich chorob, k nimz
patff SAPHO syndrom, kterému vénujeme tento text (1).

Na moznost SAPHO syndromu je vhodné pomyslet u pacientd,
jejichz subjektivni potize a klinické ndlezy odpovidaji osteitide, hy-
perostdze, synovitidé, artropatii a entenzopatii provazené otokem
postizenych oblasti. Pfi uvedenych lokalizovanych zanétlivych pro-
cesech mlze byt pfitomna horecka jako odraz systémové zénétlivé
reakce. Zanétlivé zmény pfi SAPHO syndromu postihuji nejcastéji
sternokostélni a sternoklavikularnf klouby, pfipadné sakroiliakalnf,
kycelni ¢i kolenni klouby.
koznimi projevy typu akné, ale mUZe probihat i bez koZnich projevd.

Na nase pracovisté pfivedla pacienta osteolyza provézena za-
nétlivymi projevy s podezifenim na maligni krevni onemocnéni typu
mnohocetného myelomu, lymfomu nebo Castlemanovy choroby.
Vzhledem k vzacnosti této klinické jednotky uvadime popis pfipadu
a prehled soucasnych lé¢ebnych moznosti. Biologicka lécba velmi
vyrazné zlepsila prognézu nemocnych.
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Popis pripadu

Diagndzu SAPHO syndromu jsme stanovili v roce 2022 u muze ve
veku 42 let. Prvni problémy zacal pocitovat v Unoru 2021, po extrakci
tfetiho molaru z mandibuly vlevo. P¥i tomto vykonu byla odebrana
granula¢ni tkan ze zubniho l8zka k histologickému vysetfeni. Hodnotici
patolog popsal nespecifické zanétlivé zmény kosti. Nasledné v breznu
roku 2021 zacaly bolesti v zddech, v oblasti hrudni a bedernf patefe
a sakroiliakdIniho skloubeni a postupné se obnovily bolesti v dolnf Celisti
v mistech extrahovaného molaru. Zmény v Celisti ilustruje obrazek 1.

Pro bolesti zplsobené patologickou frakturou mandibuly v oblasti
levého celistniho Uhlu byla provedena revize fraktury a resekce posti-
Zené kosti. Pri dalsim vysetfeni byla sonograficky detekovdna mirné
zvetsend krenf uzling, kterd byla vyjmuta pro histologické vysetfen.
Morfologicky byl v uzliné popsan obraz, ktery by mohl odpovidat
Castlemanové nemoci. V té dobé udaval Ubytek hmotnosti z 96 kg na
56 kg, na ¢emz se jisté také v posledni dobé podilely problémy s pfi-
jmem potravy po operaci dolnf ¢elisti.

PYi pfeloZzenina nase pracovisté v Cervenci 2022 byl pacient zna¢né
kachekticky, upoutén na ltzko s koncetinami ve flekéni poloze, pohyb
v koncetindch byl limitovan vyraznou synovitidou nosnych kloub dol-
nich koncetin, ale postizené byly i klouby hornich koncetin. Dominovaly
velmi silné bolesti kloubU, svald, celého téla. Analgeticka |é¢ba, veetné
silnych opioidd, tyto bolesti zmirnila pouze ¢astecné.

Vistupni laboratorni parametry odpovidaly nebakteridlnimu zénét-
livému procesu s hodné vysokou hodnotou CRP a norméini hodnotou
prokalcitoninu.

Hematologické vysetfeni krve prokazalo zmény odpovidajici anémii
chronickych chorob, v tomto pfipadé anémii spojenou s chronickym
zanétem: leukocyty 12,8 x 10%/1 (nhorma 4-10 x 10%1), hemoglobin 86 g/I
(norma 135-175 g/I), trombocyty 626 x 10%I, (norma 150-400 x 10%/1).
Koagula¢ni vysetieni prokézalo zvyseny fibrinogen, ktery byl vyssi nez
7 g/l (norma 1,8-4,2 g/1). Biochemické vysetfeni prokdzalo zvysené CRP
136 mg/I (norma 0—-5 mg/l), prokalcitonin byl 0,22 pg/I (horma 0,00-0,50
1g/l, kreatinin 37 umol/I (norma 59-104 pmol) vy3si byly hodnoty GGT
2,10 pkat/I (norma 0,17-1,19 ukat/I) a ALP 4,67 pkat/I (norma 0,67-2,15
ukat/l), Ferritin 588 g/l (horma 30-400 pg/l), Fe 2,7 umol/I (norma
5,8-34,5 umol/I).

V séru byla zvysend koncentrace IgG (31,7 g/l) a volnych lehkych
fetézcl obou typu (free kappa 104 mg/|, free lambda 574 mg/I) s hra-
ni¢nim pomérem free kappa/free lambda (1,81; referen¢ni meze dle
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