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

Tab. 3. Diagnostickd kritéria a diferencidlné diagnostické alternativy, které je pied stanovenim diagnézy SAPHO syndromu tieba vyloucit

Kritéria z roku 1993-1994 pro zvazovani diagn6zy SAPHO syndromu.
Pfitomnost jednoho kritéria je dostacujici pro zvazovani této nemoci (12)

Modifikovana kritéria z roku 2004. Pfitomnost jednoho kritéria je
dostacujici pro zvazovani této nemoci (13)

3. Hyperostosis postihujici pfedni hrudni sténu, koncetiny ¢i patef s nebo
bez koznich projevid typu akné a palmoplantarni pustulézy.
4. Chronicka rekurentni multifokaini osteomyelitida (CRMO) postihujici
axialni ¢i periferni skelet s nebo bez koznich projev.

(Kahn,1993) (Hayem 2004)
1. Osteoartikuldrni multifokdInf zanétlivé projevy s nebo bez zavazné formy
akné. 1. Poskozeni kosti a kloubl asociované s palmoplantarni pustulézou anebo
2. Osteoartikuldrni zanétlivé projevy s palmo-plantarni pustulézou, akné, ¢i psoridzou.
psoriazou. 2. Poskozeni kosti a kloub( asociované se zavaznou formou akné.

3. 1zolované ¢i multifokalni sterilni hyperostéza/osteitida u dospélych.
4. Chronicka rekurentni multifokaIni osteomyelitida u déti.
5. Poskozeni kosti a kloubU asociované s chronickym onemocnénim stfeva.

Choroby, které je nutno vyloucit pfed stanovenim diagn6zy SAPHO syndrom

Choroby ¢i skupiny chorob

Priklady

Karcinomy a sarkomy nebo benigni kostni tumory

Primarnf kostni malignity (Ewingtv sarkom, osteosarkom, chondrom),
metastazy solidnich tumor( do kosti (u déti napf. i neuroblastomu),
benigni tumory, napfiklad osteoidni osteom

Hematologické malignity

Leukemie, lymfomy a mnohocetny myelom

Metabolické choroby

Hypofosfatemie

Infekce kosti a kloubt

Bakteridlni osteomyelitida,
bakteridIni spondylitida,
pyogenni artritida

Neinfekéni nemoci kloubd

Chronické artritida,
ankylozujicf spondyloartritida

Primarnf{ deficit imunity

Defekt IFN-gama/IL-12 osy (facilituje vznik mykobakteridlnich infekci)

Deficit vitamind

Kurdéje, deficit vitaminu C

Jiné autoinflamatorni choroby postihujici i kosti

Deficit antagonisty receptoru II-1 (DIRA),
pyoderma gangrenosum a akné (PAPA),
Majeed syndrom

Jiné

Histiocytdza z Langerhansovych bunék,
fibrozni dysplazie,
kostni cysty

monofokéiniho loZiska po chronicky aktivni a rekurentni multifokaini
chorobu. Pro tyto zdvazné pfipady se pouziva termin ,chronic recurrent
multifocal osteomyelitis (CRMO)", tedy chronicka rekurentni multifokalnf
osteomyelitida. Autoinflamatorni choroby postihujici kosti, klouby a ki,
byly v ¢eskeé a slovenské odborné literatufe opakované popsany, i kdyz
pocet publikaci ,in extenso” neni velky (14, 15).

Lécba

Kortikoidy, nesteroidni antiflogistika a léky ze skupiny
DMARDs (Disease Modifying Anti-Rheumatic Drugs)

Lécba této nemoci se odvozuje od publikovanych popist pfipadd,
zadné randomizované klinické studie u této diagndzy nebyly provadény.

Kortikosteroidy, podobné jako nesteroidni antiflogistika (NSAIDs), in-
hibuji tvorbu zanétlivych cytokint inhibici fosfolipazy-Al. Kortikosteroidy
inhibuji tvorbu pro-inflamatornich cytokind, které jsou regulovany
transkrip¢nim faktorem NFkB, véetné IL-1, IL-6 a TNF-a.

V klinické praxi se tedy pouzivé prednison v ddvce 2 mg/kg/den po
dobu 5-10 dni, k pokryti obdobi nez Iéky ze skupiny DMARDS rozvinou
svj potencial. Kortikosteroidy sice maji schopnost rychle zmfrnit pro-
bihajici kostni zdnét ve vétsiné pripadd, ale nevedou k dlouhodobym
remisim, navic je jejich dlouhodobé podavani provazeno nezddoucimi
Ucinky potfebnych vysokych davek.

Nesteroidni antiflogistika maji potencidl zmirnit symptomy a mohou
u ¢asti pacientd pomoci s mirnénim zénétu kosti. Jejich Ucinek je ale

limitovany jak intenzitou, tak i casové. Nesteroidni antiflogistika mirné
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redukujf tvorbu cytokinl stimulujicich zanét ve skeletu, samotna anti-
flogistika ale nemaji potencial nemoc zmimit (1, 2).

Z téchto dlvodl se obvykle podavaji soucasné s léky razenymi
do skupiny ,Disease Modifying Anti-Rheumatic drugs — DMARDs",
kam je fazen sulfasalazin, metotrexat, cyklosporin-A, cyklofosfamid
a thalidomid, pfipadné dalsi Iéky ze skupiny Imunomodulatory Drugs
(IMiDs). Nové byl popsan také pozitivni efekt leflunomidu. Retinoidy
byly pouZity s cilem zmirnit akné. Léky ze skupiny konven¢nich DMARDs
maji omezeny potencidl zadsadné zmirnit pribéh nemoci a skutecny
zfetelny efekt maji jen ve vyjimecnych pifpadech (16).

Bisfosfonaty

Bisfosfonaty pomahaji u pacientl s vyraznou osteolyzou, inhibujt
osteoklastickou aktivitu. Pamidronat ma potencial tlumit i expresi pro-
inflamatornich cytokinQ. Pamidrondt indukoval dle nékolika publikacf
dlouhotrvajici remise u CNO pacientl. V podstaté byly pouzity dva
lécebné pamidronatové rezimy, 1 mg/kg maximalné 60 mg 1x za mésic
nebo stejnou davku 3 dny po sobé kazdé 3 mésice po dobu 9-12 mé-
sicl. Bisfosfonaty jsou tedy u pacientd s patologicky aktivovanou
aktivitou osteoklastt vzdy vhodnym Iékem (17). PouZiti denosumabu
v této indikaci bylo zvefejnéno az v roce 2023.

Biologické léky pouzivané pro SAPHO syndrom
Blokatory TNF

Léky blokujici tumor nekrotizujici faktor (anti-TNF Iéky) jsou
nejdéle a tedy nejvice pouzivany pro lé¢bu SAPHO syndromu.
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