Do konce roku 2022 byla zvefejnéna pouze jedna prace, v niZ autofi
analyzuji vliv pfitomnosti zvysené koncentrace IgG4 na priibéh SAPHO
syndromu. Autofi prokézali zvysenou koncentraci IgG4 u 23 % (12/52)
pacientt se SAPHO syndromem a tito pacienti se vyznacovali zavaznéj-
$im prbéhem nemoci (7). Nas pacient mél vstupné zjisténou pomerné
vysokou koncentraciimunoglobulind IgG 31 g/l, jejichz koncentrace pfi
kortikoterapii a dalsf 1é¢bé pomérné rychle klesala. Podtfidy imunoglo-
bulinu IgG a tedy IgG4 jsme u naseho pacienta pred lé¢bou nevysetfili.

Zobrazovaci vysetreni

Na klasickych rentgenovych snimcich ma nemoc nespecificky ob-
raz. Nej¢ast&jsim mistem postizeni byva sternoklavikuldrni kloub pod
obrazem osteitidy a hyperostézy. Dalsimi morfologickymi obrazy mazou
byt osteoskleréza obratlovych tél, osteolytickd nebo osteoskleroticka
loZiska v metafyzach dlouhych kosti nebo sakroiliitida. Jejich absence
viak nemoc nevylucuje. U dospélych na rozdil od déti je optimalni
zobrazeni metodou pocita¢ové tomografie (CT) pfipadné magnetické
rezonance (MR). MR je dnes preferovanou metodou pro monitorovani
chronické nebakteridlni osteomyelitidy (CNO). Vyhodou MR je vysoky
tkdnovy kontrast a absence ionizujiciho zafeni. Metoda magnetické
rezonance umoznuje posouzenf jak osedlnich, tak i extraosedlnich struk-
tur a stanoveni rozsahu zénétlivych zmén (8). V ceské literatufe pfinos
MR zobrazeni pro detekci zmén skeletu nebakteridIni osteomyelitidou
popsala Kor¢akova (9), Skotakova a Cervinkova (10).

V posledni dobé se objevuji prace o pfinosu zobrazeni rozsahu
SAPHO syndromu pomoci radiofarmaka fluorodeoxyglukdzy (FDG)
metodou FDG-PET/CT (1). U naseho pacienta jsme pouzili zobrazenf
pomoci FDG-PET/MR. Zatim v databazi PubMed nenfi evidovéna zadna
publikace o FDG-PET/MR zobrazeni této nemoci. Dle nasich zkusenostf
je FDG-PET/MR zobrazeni velmi pfinosné jak pro stanoveni rozsahu
nemoci, tak i pro vyhodnocen( [é¢ebné odpovedi.

Histologie kosti

Kostni biopsie v pfipadé SAPHO syndromu & CNO nemduze tyto
diagndzy stanovit, identifikovat specificky znak téchto chorob, ale
mUze vyloucit jiné nemodi, jako je fibrozni dysplazie, malignity nebo
histiocytozu z Langerhansovych bunék, které by podobny zobrazovaci
nédlez mohly zpdsobit. Histologické nalezy z CNO popisuji zndmky
osteitidy s denznimi infiltraty zanétlivych elementd, kostni osteolyzu,
remodelaci s nadprodukci osteoidu a zmnozZeni osteoblastl fibrozou
kostni drené. V ¢asnych stadiich choroby se popisuji burky vrozené
imunity, tedy neutrofily, monocyty/makrofagy. Lymfocyty, véetné
bunék plazmatickych, se objevuji v pozdéjsich stadiich. Makrofagy
jsou povazovany za nejstabilnéjsi komponentu ve viech fazich vyvoje.
Nicméné infiltraty vrozené a adaptivni imunity mohou koexistovat
jako dusledek kolisavé intenzity projevl. V nékterych pfipadech byly
identifikovany bakterie Propionibacterium/Cutibacterium acnes, které
mohou komplikovat stanoveni diagndzy. Propionibacteriae jsou po-
vazovany za kontaminace (11).

Histologické hodnoceni vzorku z periostalnich infiltratl ¢i z kosti
mUze popsat sice zanétlivé zmény, ale nemUze prokazat, ze se jedna

o autoinflamatorni onemocnén!
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Uspésnd lécba SAPHO syndromu (nebakteridlni osteomyelitidy a akné) anakinrou a denosumnabem. Popis pripadu a prehled Ié¢ebnych moznost

Stanoveni diagndzy SAPHO syndromu
SAPHO syndrom a chronické nebakteridini osteomyelitida nemaji
specifickych znakd, dle nichz by bylo mozné tyto nemoci morfologicky
(histologicky) rozpoznat. Stejné tak zatim nebyla odhalena geneticka
pficina onemocnénti, takze ani molekuldrné biologické vysetfeni nemda-
Ze stanovit diagnézu. Proto se diagndza této nemoci stale stanovuje
na zékladé spinéni klinickych kritérif, kterd poZaduji typické zanétlivé
zmény na kostech, kloubech, pfipadné na kizi a na zdkladé peclivého
vyloucenf jinych pficin téchto kostnich zmén, jak uvadi tabulka 3.
Diagnoézu SAPHO syndromu Ize zvaZovat, kdyZ je naplnéna jedna
ze Ctyf charakteristik (inclusion kritérif):
B z3vaznd forma akné a osteoartikuldrni zanétlivé projevy,
B palmo-plantarni pustuldza a osteoartikuldrni zanétlivé projevy,
B hyperostosis postihujici predni hrudni sténu, koncetiny ¢i patef
s nebo bez koznich projevi typu akné a palmoplantarni pustuldzy,
B chronickd rekurentni multifokdInf osteomyelitida (CRMO) postihujict
axialni ¢i periferni skelet s nebo bez popsanych koznich projevi (12).

Modifikovand kritéria zvefejnil v roce 2004 Hayem (13), tento navrh
byl zaloZzen na analyze 120 pacientt se SAPHO syndromem. Tato kritéria
se opét zakladaji na pfitomnosti typickych osteoartikularnich a koznich
projevd, podobné jak popsal Kahn. Podminkou je opét vyloucenfjinych
pficin téchto zmén:

B poskozeni kosti a kloubl asociované s palmoplantarni pustulézou,
poskozeni kosti a kloubl asociované se zavaznou formou akné.

B nebo izolovand ¢i multifokalni sterilni hyperostéza/osteitida u do-
spélych ¢i chronické rekurentni multifokdlni osteomyelitida u déti

(13).

Od zvefejnéni prvnich kritéril v roce 1993 do roku 2022 se tyto
principy stanoven( diagnézy SAPHO syndromu nezménily. Stanovenf
diagndzy je stale zalozeno na pritomnosti osteoartikuldrich a koznich
zmén a vylouceni jinych zndmych pficin kostnich a koznich projeva.
Pomyslet na tyto nemoci se ma vzdy, pokud je spinéna charakteristika
této nemoci. Diagndza se povazuje za stanovenou, pokud je vyloucena
jind diagndza, kterd by tyto zmény mohla zapficinit. Diagnosticka kri-
téria a diferencidlné diagnostické alternativy, které je pred stanovenim
diagndzy SAPHO syndromu tfeba vyloucit, uvadi tabulka 3 (1, 12, 13).

Citovany princip (per exclusionem) stanoveni diagnézy vysvétluje,
pro¢ pod tento zastfesujici termin SAPHO syndrom mohou byt zafazeny
rlizné aktivni a rlizné rozsahlé zanétlivé zmény kosti, kloubd a okolnich
struktur, pro néZ se nenajde jinad prokazatelna etiologie.

Revmatologové, do jejichZ oboru patfi systémové zanétlivé nemoci
pojiva dospélych, tedy i autoinflamatorni choroby, pouZivaji termin
SAPHO syndrom v souvislosti s chronickou nebakteridIni osteomye-
litidou. Termin SAPHO syndrom by ale mél byt vyhrazen pro stavy
s pfitomnosti koznich zmén odpovidajicich akné a pustuldze (1).

V pediatrické literatufe se Castéji pouziva terminu ,chronic non-
-bacterial ostemyelitis, chronickd nebakteridlni osteomyelitida®, kte-
rd se popisuje ponejvice u déti a adolescentd, ale mize postihnout
i dospélé jedince. Chronickd nebakteridlni osteomyelitida mze mit
velmi r&znorody klinicky prabéh a spektrum pfiznakd, od self-limiting
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