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Klinicke udaje a makropopis

* muz, 42 let

e patologicka zlomenina mandibuly (preparat)
* vicecetne loziskoveé postizeni skeletu

e uzlinovy syndrom?*

* konzultacni vysetreni

* inicialne klinicky susp. z mnohocetneho myelomu
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souhrn morfologie
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e obraz chronicke a akutni
osteomyelitidy

* znamky prestavby
* vyrazna aktivita osteoblastl

* smesny infiltrat -
lymfocyty/plazmocyty

* hnisavy exsudat s neutrofily
* bakterialni puvod neprokazan!!!
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dalsi nalezy - sternoklavikularni skloubeni

 remodelace, fibréozni proliferace, mékkotkanova infiltrace
* fokusy prevazneé chronické zanétlivé celulizace
* fibrozni dysplazie - like zmény
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dalSi nalezy — lopata kosti kyCelni £ PR

 osteomyelitida, pfevazné chronicka
 remodelace, fibrézni proliferace
 meékkotkanova infiltrace

e prevazneé plazmocytarni infiltraty*

 bez aberantniho fenotypu (CD56-, kappa/lambda
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dalsi nalezy — lymfaticka uzlina submandibularne

e folikularni hyperplazie
* nevyrazné Castleman-like zmény — nesplnuje kritéria pro susp. CD/MCD
* fokusy dermatopatickych zmeén v parakortexu







radiologickeé nalezy |

* RTG -oblast fraktury uhlu mandibuly

* CT-Cetné extraosealni a paraskeletalni
infiltraty s perifernim kalcifikovanym lemem
navazujici na lopatky, klicni kosti a panevni



radiologické nalezy ||

PET/MRI
* symetrické postizena sternoklavikularnich kloubu + lopatek

< * pater-Th12-S1 entesofyty + sklerotické zmeny
',’ | * zebra, panev (SIS entesopatie)
» h * synovitida kolennich kloub(
- P * mekkotkanoveé infiltraty / myositida m. iliacus + entesofyty
‘e ’

souhrnne:

e stranove symetrickée
entesopatie / entesitida

* osteitida

* spondylartritida

* myositida

* synovitida

I 1”.
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Diagnoza

CRMO /SAPHO syndrom

chronicka rekurentni multifokalni osteomyelitida
synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis




SAPHO syndrom

synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis

* multifocal osteomyelitis, pustulotic arthroosteitis, acne rheumatism...
1987/1988 — Chamot AM et al. — série 85 pfipadu a navrh akronymu SAPHO
e vzacheé x pod-diagnostikované onemocneni (odhad prevalence az 1/10 000)

etiologie — nejasna / mulfifaktorialni ty

- HLA-B27 u10-15% pacientu % |

- LPIN, NOD2 mutace - PMN a reakci na bakterialni
peptidoglykany |

- autoimunitni reakce na kozni bakterie (Propionibacterium
acnes)

- rolelL-1, IL-17, TNF-alfa

e CRMO -vice déti/mladistvi



J Child Orthop (2015) 9:19-27
DOI 10.1007/s11832-014-0627-7

SAPHO syndrome: a review

Iva Rukavina

* obraz akutni a chronické osteomyelitidy
* histologicky nelze odlisit od bakterialni OM

* hyperostdéza - proliferace kosti s
entezopatii + moznou osifikaci vcetne 3
srustu kloubU |

* synovitida — ne-erozivni oligoartritida
vétSich kloubu, primarni nebo sekundarné
z osteitidy

m Sternocostoclavicular
region (65 - 90 %)

m Spine (32 - 52 %)

» Pelvis (13 - 52 %)
® Long bones (30 %)

® Mandible ( 11 %)

SAPHO

* artrltlda u 92% SAPHO p\rlllpadl'c:I (ddx' Fig. 2 Percentage distribution of arthritis in the body (SAPHO/
AS/SpA, RA) RO



dif.dg. klinicka/zobrazovaci/morfologicka

 osteomyelitida/-y (v¢. bakterialnich)

e psoriaticka artritida / revmatoidni artritida
e ankylozujici spondylitida/spondylatropatie (HLA-B27)

* pridruzena Al onemocnéni
- SLE, Sjogrenuv syndrom, IBD

e osteosarkom, metastatické postizeni, lymfom etc.
* fibrozni dysplazie, myositis ossificans

Table 5 Differential diagnosis
of SAPHO/CRMO [17, 32, 54]

Osteomyelitis
Lymphoma
Osteosarcoma
Metastatic cancer
Psoriatic arthritis
Paget’s disease
Tietze’s syndrome
Sweet’s syndrome
Only in children
DIRA

Majeed syndrome
Ewing’s sarcoma

Histiocytosis




morfologicka dif.dg.

* myositis ossificans e fibrézni dysplazie
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5/2022 vstupni PET  po péti mésicich lécby

SAPHO —terapie a follow-up v §

n
* NSAIDs, kortikosteroidy v e K
 MTX, sulfasalazine, cyklosporin, bisfosfonaty ; ‘ ” - 0
* biologicka terapie — anti-TNFalfa, anti-ILx S k ‘q- K
A -. '
(L 2|
* denosumab - RANKL/RANK inhibice na y &

.
-

osteoklastech, snizeni odbouravani kosti
 anti-IL1 anakinra
* anti-IL6 tocilizumab
* anti-IL12/23 ustekinumab

* regrese metabolické aktivity, zmenseni/vymizeni vetsi ¢casti periosealnich
infiltratu po 5 mésicich kombinované terapie

posledni kontrola 3/2024 - trva parcialni remise
* udrzovaci terapie anakinra + prednison dle aktivity onemocneni



