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Quintessenz

� Das SAPHO-Syndrom (Synovitis, Akne, Pustulosis, Hyperostosis, Osteitis) ist
ein seltener Symptomenkomplex, bei dem pustulöse Hautveränderungen
zusammen mit rheumatischen Knochen-, Gelenk- und Hauterkrankungen bei
variablem Befallsmuster (Osteitis, Synovitis), aber mit einer Präferenz ster-
nokostoklavikularer Strukturen auftreten.

� Das Syndrom kann in jedem Lebensalter beginnen. Die Ursache ist entzünd-
lich-enthesiopathisch ohne Hinweis auf Malignisierung mit rezidivierendem
oder chronischem Verlauf.

� Die Diagnose stützt sich vor allem auf die Bildgebung (CCT, MRT, Szinti-
gramm) bei unspezifischer Laborkonstellation.

� Therapiekonzepte sind interdisziplinär vorwiegend rheumatologisch und
dermatologisch ausgerichtet, wobei sich symptomatisch-antiphlogistische, even-
tuell immunmodulatorische oder osteotrope (Biphosphonate) Behandllungsan-
sätze sowie die physikalische Therapie bewährt haben.

Summary

SAPHO syndrome (synovitis, acne, pustulosis,
hyperostosis, osteitis): diagnosis and therapy
� The SAPHO (synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, osteitis) syndrome is
a rare symptom complex in which pustulous skin lesions are associated with
rheumatic bone/joint symptoms assuming various forms (osteitis, synovitis) but
preferentially affecting sterno-costo-clavicular structures.

� The syndrome may develop at any time of life. The cause is inflammatory-
enthesopathic with no sign of malignancy, and the course is recurrent or
chronic.

� Diagnosis is based on imaging (CCT, MRI, scintigram) with unspecific labo-
ratory findings.

� The therapeutic concepts are interdisciplinary and chiefly geared towards
rheumatology and dermatology, good results having been obtained with symp-
tomatic-antiinflammatory and possibly immunomodulatory or osteotrophic
(biphosphonates) approaches and physiotherapy.

CME zu diesem Artikel finden Sie auf S. 333 oder im Internet unter www.smf-cme.ch.

Einführung

Die Arthroosteitis pustulosa (AOP) wurde erst-
mals als eigenständige rheumatologische Er-
krankung von Sonozaki et al. [1] beschrieben.
Typisch für diese Entität, die den seronegativen
Spondylarthropathien zugeordnet wird, ist die

Assoziation einer Pustulosis palmoplantaris (PPP)
mit arthritischen oder vorwiegend sternokosto-
klavikularen hyperostotischen (SCCH) Verände-
rungen der vorderen Thoraxwand. Schon in den
1970er Jahren wurden die SCCH und die inter-
sternokostoklavikularen Ossifikationen (ISSCO)
als Entitäten einer Grunderkrankung auf unter-
schiedlicher Entwicklungsstufe aufgefasst. Sono-
zaki et al. fassten die PPP und die Arthroosteitis
der vorderen Thoraxwand unter dem Begriff
«pustulöse Arthroosteiitis» (PAO) zusammen.
Schilling et al. [2] beschrieben die Spondarthritis
hyperostotica pustulo-psoriatica (Spond.hyp.pp)
als Assoziation einer Pustulosis plantaris und
einer sternoklavikularen Hyperostosis. Da die
Assoziation der PPP mit der SCCH und der chro-
nisch rezidivierenden Osteomyelitis (CRMO) der-
matologisch auch durch eine Acne fulminans,
Acne conglobata und eine Hidradenitis gekenn-
zeichnet sein kann, wurde ein gemeinsamer pa-
thologischer Syndromkomplex wahrscheinlich.
Einige Autoren sprechen bei einer Dominanz der
Beschwerden der CRMO im Bereich der vorde-
ren Thoraxwand von einem ACW-Syndrom (an-
terior chest wall) im Sinne einer Minimalvariante
der CRMO. Als gemeinsamer Syndromkomplex
wird das SAPHO-Syndrom (Synovitis, Akne,
Pustulosis, Hyperostosis, Osteitis) postuliert. Da
eine gemeinsame Pathophysiologie noch nicht 
belegt werden konnte, ist es sicherlich sinnvoll,
von einem SAPHO-Dachsyndrom mit unterschied-
lichen klinischen Ausprägungen zu sprechen,
wobei die CRMO und die Spond.hyp.pp wichtige
Entitäten repräsentieren. Das SAPHO-Syndrom in
Verbindung mit Knochen-, Gelenk- und Hauter-
krankungen subsumiert man auch unter den
Oberbegriff «Skibo disease» (skin, bone disease).

Klinik

Das SAPHO-Syndrom wird charakterisiert durch
osteoartikuläre Beschwerden mit Betonung der
sternoklavikularen Gelenke und durch pustulöse
Hautsymptome wie Psoriasis, palmoplantare Pu-
stulosis, Akne oder Hidradenitis suppurativa [3].
Die PPP zeichnet sich durch sterile Pusteln der
Hände und Füsse auf fakultativ erythematösem



Diagnostik

Eine rheumatologische Labordiagnostik ist sinn-
voll, wobei beim SAPHO-Syndrom keine spezifi-
schen Laborparameter existieren. Leicht erhöhte
Entzündungswerte (BSG, CRP) liegen meist vor.
Unspezifische Komplementerhöhungen (C3, C4)
oder Immunglobulinanstiege werden beobach-
tet. Die Bildgebung einschliesslich Nativröntgen,
CCT und MRT sowie nuklearmedizinische Unter-
suchungen (Szintigramm, PET) komplettieren
die klinische Diagnostik und Therapieplanung.
Eine Biopsie (Malignität?) kann erforderlich
sein. Die Abbildung 1 x zeigt das Beispiel eines
planaren Knochenszintigramms einer Patientin
mit SAPHO-Syndrom. Meist finden sich Merk-
male osteoproliferativer (Hyperostose) und
osteodestruktiver (Osteitis) Veränderungen [4].
Ein FDG-PET und die CT-gesteuerte Biopsie
eines Herdes haben sich bewährt und die diffe-
rentialdiagnostischen Zuordnungen (Malignom,
Metastase, Morbus Paget, seronegative Spondyl-
arthropathien) im Hinblick auf Behandlung und
Prognose erleichtert. Neurologische Methoden
(Elektrophysiologie, Lumbalpunktion) können
notwendig sein, um Polyneuropathien oder ent-
zündliche ZNS-Erkrankungen auszuschliessen.
Die Abbildung 1 zeigt den Befund einer 36jäh-
rige Patientin mit einer Gewichtsabnahme von
zwei bis drei Kilogramm innerhalb von drei Wo-
chen, Nachtschweiss und Schlafstörungen mit
zunehmenden Schmerzen in Schultern, Brust-
und Lendenwirbelsäule und in den Beinen. Zeit-
gleich trat ein pustulöser Hautausschlag an
Handflächen und Fusssohlen auf. In der plana-
ren Ganzkörperszintigraphie wurden multiple
verdächtige Mehranreicherungen vor allem im
Bereich der Sternoklavikulargelenke, der mittle-
ren und unteren Brustwirbelsäule, der unteren
Lendenwirbelsäule, im lumbosakralen Übergang
sowie im Bereich des Beckens festgestellt.

Ätiologie

Die Ätiologie des SAPHO-Syndroms ist nicht voll-
ständig geklärt. Japanische Autoren sehen eine
mögliche Triggerfunktion von Hautinfektionen,
wobei zwischen den dermatologischen und den
osteoartikulären Manifestationen Intervalle von
einem Jahr liegen können [3]. Der histologische
Nachweis einer Psoriasis ist keine notwendige
Bedingung für die Diagnosestellung. Neben im-
munologischen Faktoren könnte auch eine here-
ditäre Disposition für das SAPHO-Syndrom vor-
liegen. Die Erkrankung tritt bei Kindern auf und
ist in Einzelfällen mit einer entzündlichen Darm-
erkrankung assoziiert [5]. Als weitere Manifesta-
tion im Bereich der Wirbelsäule kommen Spon-
dylodiscitiden im Rahmen des SAPHO-Syndroms
vor [3]. Tumorähnliche ossäre Veränderungen in
Zusammenhang mit dem SAPHO-Syndrom wer-
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oder exfoliativem Grund aus. Histologisch lassen
sich intraepidermal sterile und scharf begrenzte
Pustulae nachweisen, wobei neutrophile Granu-
lozyten dominieren. Die Hautläsionen gehen in
75% der Fälle der Knochenmanifestation etwa
zwei Jahre voraus, können aber auch erst nach
der Arthropathie auftreten [3]. Bei ungefähr 30%
bzw. etwa 25% der Patienten lassen sich Verän-
derungen der Wirbelsäule und der Sakroiliakal-
gelenke nachweisen. Wirbelkörperdestruktionen
mit Rückenschmerzen und neurologischer Sym-
ptomatik können durch das SAPHO-Syndrom
ausgelöst werden und die Klinik bestimmen.
Prinzipiell sind aber Skelettveränderungen, die
das klinische Bild dominieren, auch an atypi-
schen Lokalisationen (z.B. Befall des Schädel-
knochens) möglich.

Abbildung 1
36jährige Patientin mit SAPHO-Syndrom (Abbildung zur Verfügung gestellt von 
Dr. med. Jörg Marienhagen, Nuklearmedizin, Universität Regensburg).



[12], Sulfasalazin [8], Zytostatika, Interferone
(INF-a), Calcitonin (Osteoklastenhemmung) oder
Vitamin-D3-Derivate [3], Colchicin oder Doxycy-
clin [7]. In den letzten Jahren wurde auch über
den erfolgreichen Einsatz von Biphosphonaten
(z.B. Pamidronat, Zoledronsäure) berichtet, wo-
bei der antiosteoklastische und möglicherweise
auch der antiinflammatorische Effekt mit Sup-
pression von IL-6, IL-1 oder TNF-a diskutiert
wird [13]. TNF-a-blockierende Substanzen wie
Infliximab oder Etanercept werden ebenfalls
schon erfolgreich eingesetzt, und diese Erfah-
rungen korrespondieren mit den erhöhten TNF-
a-Werten in Knochenbiopsien. Makrolide könn-
ten teilweise über diesen TNF-vermittelten
Mechanismus wirken [11]. Erfolgreiche Thera-
pieversuche mit Methotrexat sind ebenfalls be-
schrieben [7]. In Einzelfällen können auch eine
Tonsillektomie und bei spinalen Instabilitäten
mit Nervenkompressionen ebenfalls chirurgi-
sche Interventionen im Bereich der Wirbelsäule
sinnvoll sein [3]. Die Radiotherapie mit Dosen bis
etwa 20 Gy kann bei therapieresistenten Patien-
ten, ähnlich wie bei rheumatischen Erkrankun-
gen, eine Therapieoption darstellen. Insbeson-
dere das ACW-Syndrom scheint gut auf eine
Entzündungsbestrahlung anzusprechen [14]. Alle
pharmakologischen Therapieansätze sind, abge-
sehen von den symptomatisch und rheumatolo-
gisch etablierten Substanzen, als individuelle
Heilversuche anzusehen und bedürfen ausführ-
licher Aufklärung und Verlaufsbeobachtung.
Eine physikalische Therapie ist je nach Ausprä-
gung der Beschwerden gemäss physiotherapeu-
tischen Prinzipien sinnvoll.

Ausblick

Die Syndrome, die unter dem Akronym «SAPHO»
zusammengefasst werden, erfordern ein interdis-
ziplinäres medizinisches Denken und Handeln.
Primäre Ansprechpartner sind je nach Symptom-
konstellation der Rheumatologe und der Der-
matologe. Im Rahmen der Diagnostik spielen die
Radiologie und die Nuklearmedizin eine wich-
tige Rolle. Weitere Fächer wie Orthopädie/Chir-
urgie oder Neurologie/Schmerztherapie können
für die Therapieplanung Bedeutung gewinnen.

Abkürzungen
SAPHO Synovitis, Akne, Pustulosis, 

Hyperostosis, Osteitis
ACW Anterior chest wall
SCCH Sternokostoklavikuläre Hyperostose
CRMO Chronisch rezidivierende multifokale

Osteomyelitis
PPP Pustulosis palmoplantaris
PAO Pustulöse Arthroosteitis
AOP Arthroosteitis pustulosa
ISCCO Intersternokostoklavikuläre Ossifikation
Spond.hyp.pp Spondarthritis hyperostotica pustulo-

psoriatica
Skibo disease Skin, bone disease
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den in der Bildgebung gelegentlich beobachtet.
Eine gemeinsame Pathogenese mit durch neu-
trophile Granulozyten und Monozyten gekenn-
zeichnete entzündliche Infiltrate in den betroffe-
nen Arealen von Haut, Knochen und Synovia
erklärt den Syndromkomplex. Eine Enthesitis
der kostoklavikularen Bänder, der eine Hypero-
stose folgt, und eine mögliche Arthritis oder 
Gelenkhautentzündung können auftreten. Diese 
kostoklavikularen histologischen Veränderungen
entsprechen dem vierstufigen Prozess einer Pso-
riasis-Arthritis mit Störung des Proteoglykanstoff-
wechsels und nachfolgendem reaktivem Knochen-
umbau. Eine Infektassoziation (Proprionibacte-
rium acnes, Corynebakterien) wurde von einigen
Autoren diskutiert und erklärt auch therapeuti-
sche Effekte der Antibiotikatherapie. Darüber hin-
aus werden auch extratopische Infekte und physi-
kalische Einflüsse angeführt [6]. Dafür spricht die
therapeutische Effizienz der Tonsillektomie. Im-
munologisch spielen möglicherweise Autoantikör-
per, zum Beispiel gegen das Stratum corneum,
oder eine erhöhte Chemotaxis eine Rolle.

Therapie und Verlauf

Die Langzeitprognose des SAPHO-Syndroms ist
quoad vitam günstig, wobei jahrelange Remis-
sionen mit erneuten Exazerbationen vorkommen
[3, 7]. Auch bei Kindern ist mit mehrjährigen
Verläufen zu rechnen [8]. Ossäre Komplikatio-
nen wie Frakturen und Deformationen können
die Lebensqualität und Mobilität erheblich ein-
schränken. Die Therapie des SAPHO-Syndroms
ist sehr uneinheitlich, was einerseits auf die un-
terschiedlichen pathogenetischen Konzepte, an-
dererseits auch auf die mögliche Heterogenität
des Krankheitsbildes hinweist. Chirurgische Ver-
fahren werden eher zurückhaltend beurteilt,
sind aber bei Komplikationen wie Frakturen
oder spinalen Affektionen zu diskutieren. Hage-
mann et al. [9] berichten über einen 57jährigen
Patienten, der sich mit gürtelförmigen, nach
ventral ausstrahlenden Schmerzen von einein-
halb Jahren Dauer und einem pustulösen Aus-
schlag an den Handflächen vorstellte. Im Szinti-
gramm fanden sich Mehranreicherungen in der
Brustwirbelsäule und in den Sternoklavikular-
gelenken. Nach Ausschluss eines Primärtumors
wurde die Diagnose eines SAPHO-Syndroms ge-
stellt und der Patient mit Clindamycin und Ibu-
profen erfolgreich behandelt. Seno et al. [10]
behandelten einen 46jährigen Patienten mit Pu-
stulosis palmoplantaris, der neben thorakalen
Beschwerden eine Osteomyelitis im linken Schlä-
fenbein zeigte, effektiv mit Cyclosporin A. Insbe-
sondere beim Nachweis von Propionibacterium
acnes kann offenbar eine antibiotische Behand-
lung, zum Beispiel mit Azithromycin, erfolgver-
sprechend sein [11]. Weitere Therapieschemata
enthalten neben Steroiden, NSAR, Isoretinoin
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