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SAPHO syndrome, which has different skin changes and 

osteoarticular inflammation, is an acronym that stands for 

synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis, and osteitis. Treat-

ment of SAPHO syndrome includes non-steroidal anti-in-

flammatory drugs (NSAIDs), anti-rheumatic drugs, such 

as colchicines, corticosteroids and bisphosphonates, and 

disease-modifying agents. However, the treatment of 

SAPHO syndrome is controversial because it is a new clin-

ical entity with unclear etiopathogenesis and inadequate 

clinical studies. We report a case with refractory SAPHO 

syndrome, which was successfully treated with a tumor ne-

crosis factor (TNF)-α blocker.
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서      론

 SAPHO 증후군은 윤활막염(Synovitis), 여드름(Acne), 농포

증(Pustulosis), 과골증(Hyperostosis), 골염(Osteitis)을 동반하

는 하나의 증후군으로 다양한 피부 병변과 골 의 염증

이 특징 이며, 감염성 염이나 화농성 골수염과 혼돈

될 수 있어 진단에 주의를 요한다. 비스테로이드성 소염제 

 colchicine과 스테로이드, bisphosphonate, 그리고 metho-

trexate, sulfasalazine과 같은 disease-modifying 약제들이 

SAPHO 증후군의 치료에 사용될 수 있으나, 병태 생리가 

확실치 않고, 임상 연구가 충분히 이 지지 않아 치료 가이

드라인이 확립되어 있지는 않다 (1-3). 자들은 난치성 

SAPHO 증후군 환자에서 tumor necrosis factor (TNF)-α차

단제인 Etanercept으로 성공 으로 치료한 1 를 경험하

는데, 국내에서는 보고된 바가 없어 이를 보고하는 바이다. 

증      례

 환  자: 28세 남자

 주  소: 오른쪽 고  통증

 과거력: 특이 사항 없음.

 병력: 평소 건강하던 남성으로 1년 부터 오른쪽 고

의 통증이 발생하여 본원 정형외과에 방문하 다. 외상

의 병력은 없었으며, 1년  타 병원에서 화농성 염으

로 진단을 받았고, 항생제 치료를 하 으나 증상은 호 과 

악화를 반복하 다. 이후 환자는 증상에 한 정  검사를 

해 류마티스 내과로 과되었다.

 이학  소견: 내원 당시 환자의 압, 맥박, 호흡수, 체온 

등 활력 징후는 정상이었다. 흉부와 복부 진찰에서 특이 

소견은 없었으며, 림  종 도 지되지 않았다. 오른쪽 

고  부 가 뻣뻣하고 통증이 있었다. 얼굴과 두피에는 

여드름이 찰되었다(그림 1). 

 검사실 소견: 말  액 검사에서 백 구 10,410/mm³, 색

소 15.0 g/dL, 소  253,000/mm³ 이었다. 구침강 속

도는 66 mm/hr (정상치: 0∼20 mm/hr), C-반응단백이 5.79 

mg/dL (정상치: 0∼5 mg/L)로 상승된 소견은 보 다. 생화

학 검사에서 AST 20 IU/L, ALT 31 IU/L, 액요소질소 14 
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Figure 1. Acne in different size 

and shape were seen in his face.

Figure 2. Coronal FSE fat saturated T2 weighted image showed 

irregularity of joint space and subchondral bone marrow edema 

and enhancement at the sacroiliac joint (arrow). These findings 

suggest sacroilitis.

mg/dL, 크 아티닌 0.9 mg/dL으로 모두 정상이었고, 요검

사, 종양표지자 검사 등에서 이상 소견은 찰되지 않았

다. HLA-B27은 음성이었다.

 방사선 소견: 흉부 방사선 검사는 정상이었으며, 골반 단

순 방사선 사진에서 천장골 의 미란 소견이 찰되었

으며, 자기공명 상 사진에서 천장골의 미란  연골하 골

수 부종이 찰되었다(그림 2). Technetium-99m 골스캔에

서 양쪽 흉쇄  부   왼쪽 내측 경골돌기 쪽으로 방

사선 동 원소의 섭취가 증가되었고, 특히, 양쪽 흉쇄  

부 에 과골증 소견을 확인할 수 있었다(그림 3).

 조직검사 소견: 두피의 병변에서 피부조직검사를 시행하

으며 병리학  검사상 성 화농성 염증 소견을 보 다. 

 임상경과  치료: 피부 병변과 고  단순 방사선 사진 

 자기공명 상, 골스캔 검사 결과를 확인 후, SAPHO 증

후군으로 진단하 다. 천장골 의 염증 소견이 경하

고, 염증성 요통의 과거력이 없었으며, HLA-B27도 음성으

로 나타나 청음성 척추 염은 감별 진단을 할 수 있었

다. 환자는 비스테로이드성 소염제와 경구 스테로이드, 

methotrexate, sulfasalazine  pamidronate를 투여하 다. 3

주간의 지속 인 약물 치료에도 불구하고 환자의 증상은 

호 과 악화를 반복하 고, 왼쪽 고  통증  왼쪽 어

깨 통증을 새롭게 호소하 다. 이에 난치성 SAPHO 증후

군에 하여, etanercept 25 mg을 주 2회, 피하 주사로 투약

하는 치료를 시작하 다. 그 에 환자가 PPD 검사  Tb 

specific antigen induced interferon γ검사에서 양성을 보여 

TNF-α차단제 치료를 하기 에 잠복 결핵의 방 목 으

로 rifampin을 투약하 다. 치료를 시작한 지 일주일 후에 

환자의 증상은 완화되었고, 이후 주 2회 etanercept를 계속 

투여 받으면서 증상은 차 호 되는 양상을 보 다. Bath 

Ankylosing Spondylitis Disease Activity Index (BASDAI) 척

도는 원래 강직척추염의 정도를 표 하기 한 척도이지

만 건선 염이나 말  염의 활성도도 잘 반 하는 

것으로 알려져 있어 자들은 본 증례의 질병 활성도를 평

가하기 해 BASDAI 척도를 사용하 다. Etanercept를 처

음 투약하기 에 환자의 BASDAI 수는 6.4이었으나, 5

번째 투약하기 에 측정한 BASDAI 수는 1.0으로 

히 감소하 고, 피부 병변도 호 되는 양상을 보 다. 비

스테로이드성 소염제와 스테로이드는 용량을 감량할 수 

있었고, 치료 기간 동안 etanercept에 의한 부작용은 찰되

지 않았다.

고      찰

 SAPHO 증후군은 농포증  여드름 등의 피부 병변과 연

된 골 계 질환으로 매우 드문 질환으로 알려져 있다. 

청소년기나 년층에서 잘 호발하고, 흉쇄 을 65∼

90%까지 침범하는 것으로 알려져 있으며, 그 외에도 척추

(33%), 골반(13∼52%), 장골(30%) 등을 주로 침범한다 (2, 

4). 가장 흔하고 문제가 되는 증상은 침범된 골  부 의 

통증과 부종, 압통이며, 수장족  농포증  여드름, 농포

성 건선과 같은 피부 병변도 이 질환의 주요 증상이다 (5).
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Figure 3. Technetium-99m bone 

scan shows increased uptake in 

the sternocleidoclavicular regions. 

This is known as “bull’s head” or 

“bull-horn” sign and is charac-

teristic for SAPHO syndrome.

 SAPHO 증후군의 유병률은 정확히 알려져 있지 않으나, 

략 1/10,000 미만일 것으로 추정된다. SAPHO 증후군은 

랑스, 독일, 일본, 호주  스칸디나비아 반도 국가들에

서 부분 보고되고 있다 (6,7).

 Benhamou 등에 의해서 처음으로 SAPHO 증후군의 진단 

기 이 제시되었고, Kahn 등이 2003년에 열린 67회 annual 

scientific meeting of American College of Rheumatology에서 

진단 기 을 재정의하 다 (8). 이에 따르면, 수장족  농

포증이나 농포성 건선이 동반된 골 계 질환이나 심각

한 여드름이 동반된 골 계 질환, 소아에서 만성 인 장

질환을 동반한 만성 이고 재발성, 다발성의 골수염이 발

생하는 경우에 SAPHO 증후군으로 진단할 수 있다고 하

으며, 이는 감염성 골염이나 종양, 비염증성의 골병변을 

배제한 경우로 제한하 다. SAPHO 증후군의 진단에 있어

서 가장 빠지기 쉬운 함정은 감염성 골수염으로 오진하여 

본 증례와 같이 장기간의 불필요한 항생제 치료를 하는 경

우이다.

 SAPHO 증후군의 정확한 병인은 알려져 있지 않으나 낮

은 발병력을 갖는 병원체가 액을 통해 골 의 병변을 

일으킨다는 것이 첫번째 가설이다. Propionibacterium acnes

가 여드름의 원인균으로서 SAPHO 증후군과의 연 성이 

보고되고 있으나, 부분의 균배양 검사에서 음성으로 나

와 원인균으로서 확립되지는 못한 상태이다 (9). 두번째 가

설은 SAPHO 증후군을 청 음성 척추 병증의 일부로 

보는 견해로서, 이는 SAPHO 증후군이 천장골염이나 척추

의 침범, 건선이나 염증성 장질환등과 병발하는 경우가 많

고, HLA-B27과 연 성이 있기 때문이다. 따라서 SAPHO 

증후군의 치료 역시, 척추 병증의 치료에 크게 향을 

받았다 (2).

 SAPHO 증후군은 증상이 다양하게 발 되고, 발생률도 

어서 단편 인 증례 주로 치료의 효과를 평가해 온 경

향이 있다. 비스테로이드성 소염제가 증상의 완화에 효과

이며, 가장 리 쓰이는 약제로 알려져 있고, 그 외에도 

스테로이드, sulfasalazine, methotrexate, cyclosporine, le-

fluno- mide, calcitonin, bisphosphonates와 같은 약제들이 

SAPHO 증후군 치료에 사용되고 있다. 그러나 완  해

가 안되거나 재발하는 경우가 략 삼분의 일 정도를 차지

하는 것으로 알려져 있고, 이런 난치성 SAPHO 증후군은 

집 인 치료를 요한다. TNF-α차단제는 재 임상 인 

효용성에 한 근거가 확실하지 않지만, 난치성 SAPHO 

증후군에서 효과 인 치료제로 여겨지고 있다. 몇몇 연구

에서 TNF-α와 같은 proinflammatory 사이토카인이 

SAPHO 증후군의  증상의 발생과 악화에 연 성이 있

다고 밝 졌다. TNF-α가 SAPHO 증후군의 발병에 미치는 

향에 해 명확한 기 을 밝히는 연구가 TNF-α차단제를 

난치성 SAPHO 증후군의 치료제로 사용하는 근거를 제공해 

 수 있을 것으로 사료된다 (10).

 본 증례에서는 난치성 SAPHO 증후군으로 진단된 환자

가 TNF-α 차단제를 투약한 뒤, 일주일 만에 임상 인 반

응을 보 으며 증상 호 이 6개월 이상 지속되었다. 한, 

치료에 한 심각한 부작용은 발견되지 않았고, 약물에 

한 환자의 순응도도 양호하 다. 

 이  연구에서도 bisphosphonate 계통의 약제에 항성을 

보이는 SAPHO 증후군에서 TNF-α차단제가 효과 이었

다는 보고들이 있었는데, 부분 Infliximab을 사용한 경우

가 많았다 (1,11,12). 그 에서 몇몇 자들은 inflixiimab이 

 증상의 조 에는 효과가 좋지만 피부 증상의 완화에

는 효과 이지 않다는 사실을 발표하기도 하 다. 자들

은 난치성 SAPHO 증후군의 치료에 있어서 etanercept가 효

과 이었다는 문헌들을 참고하여 etanercept를 치료 약제

로 선택하 다 (13).

 본 증례도 감염성 염과의 구분이 힘들었던 경우로, 

일 년간 환자가 통증을 호소하 고, 불필요한 항생제 치료

를 받았었는데, 피부 병변  골 의 이상 소견이 보이

는 경우 SAPHO 증후군의 가능성을 생각하고, 한 진

단 검사를 통하여 부 한 치료를 방지하는 것이 요하

다 하겠다. 한 이번 증례를 통해서 TNF-α차단제가 난

치성 SAPHO 증후군 치료에 효과 인 안이 될만한 치료 
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약제라는 사실을 확인할 수 있었다.

요      약

 자들은 피부 병변과 연 된 골 계 증상을 호소하는 

28세 남자 환자에서 SAPHO 증후군을 진단하 고, 기존의 

치료에 불충분한 반응을 보여 난치성 SAPHO 증후군에 

하여 TNF-α차단제인 Etanercept으로 성공 으로 치료하

기에 이를 보고하는 바이다.
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