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Suhrn

Prezentujeme pripad 23-ro¢nej pacientky s tazkou formou acne conglobata s prvymi prejavmi ochorenia este
v predpubertdlnom veku. V poslednom roku bolo ochorenie kombinované s hidradenitis suppurativa , stadium Hurly |
v axilach aj ingvinach obojstranne, s rodinnou zatazou acne conglobata (ma ju mama aj brat). Vysetreniami bolo vylicené
zapalové ochorenie Criev i dalSie asociované ochorenia, okrem sideropenickej anémie lahkej formy. Ochorenie bolo
az doteraz refraktérne na liecbu vratane dlhodobej lieCby metylprednizolénom v kombinacii s isotretinoidom, ako aj
dapsonom a antibiotikami.
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Abstract

We are presenting a case of a 23-year-old woman patient a with severe form of acne conglobata, with the first
symptoms of the disease as far back as prepubertal age. In the past year the disease has been combined with hidra-
denitis suppurativa (HS in the further text), stage Hurly I, in the axilas and both sides of the inguinal region, with
the family history of acne conglomerata (both her mother and brother were affected). Further examinations excluded
inflammatory bowel disease, without further associated disease except sideropenic anemia (lighter form) and lower
serum values of vitamin D. Up to now the disease has been refractory to the treatment including the long-term treatment

by methylprednisolone in the combination with isotretinoid as well as dapsone and antibiotics.
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Uvod

Hidradenitis suppurativa (d’alej HS) sa moze vyskytovat’
spolu s tazkou formou akné (acne conglobata), disekujiicou
celulitidou vlasatej Casti kapilicia a pilonidalnym sinusom
(pilonidalnymi cystami) [1].

Prezentujeme podobny pripad sucasného vyskytu tazkych
prejavov acne conglobata a HS.

Kazuistika

Pacientka vo veku 23 rokov (175 cm vyska, 62 kg
hmotnost, BMI — 20,2), matka dvoch deti, toho casu
materskej dovolenke, nikotinizmus bol vylaéeny, v rodine sa
mama aj brat liecili na tazké prejavy acne conglobata.

Pacientka je sledovand a lieCena na sideropenicku
anémiu. Citi sa slabd, unavena, udava aj bolesti kibov

generalizovane, ako aj intenzivnu bolest’ jednotlivych 1ézii
acne conglobata, vyzarujicu do periférie. Anamnesticky
eSte uvadza nepravidelné bolesti zalidka a ob¢asné kicovité
bolesti v podbrusku, spojené s hnackami bez pritomnosti
hlienov a krvi a intermitentne subfebrilie. Uz od veku 12
rokov, v obdobi prvého menzes, udava tvorbu hlbokych
podkoznych uzlov, nasledne hnisajucich na tvari, zahlavi,
chrbte a v dekolte, ktoré boli dermatologom klasifikované
ako acne conglobata. Posledny rok boli podobné l1ézie
klasifikované ako abscesy a fistuly, z ktorych vyteka hnis,
a vytvorili sa aj v inguinalnej oblasti, menej v hypogastriu
a v podpazusi obojstranne. Pri vySetreni boli klinické prejavy
preklasifikovanéako HS, Stddium Hurly I (Obr. 1,2) sprejavmi
acne conglobata (Obr. 3, 4). Z d’al$ich vysetreni sa zistilo, ze
gynekologicky nalez je veku primerany, menzes pravidelny.
Pacientka prekonala adnexitidu, v sicasnosti ma zevedené
vnutromaternicové teliesko (IUD). Kréné vysetrenie, ako aj
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rontgen (d’alej RTG) paranazalnych dutin vylucilo fokalny
infekt v tejto lokalizacii, avSak stomatologické vysSetrenie
potvrdilo viacpocetné granulomy radixov, ako aj kariézny
chrup. Ultrasonografia organov abdomenu (peceni, zl¢nik,
slezina, pankreas, oblicky, paraaortalne lymfatické uzliny),
periférnych lymfatickych uzlin, ako aj RTG vySetrenie
pluc nepotvrdili nijaku patologiu. Kolonoskopia vylucila
zapalové ochorenie Criev, avSak parazitologické vysetrenie
stolice potvrdilo ndlez Ascaris lumbricoides, ktory bol
nasledne lieCeny mebendazolom. Gastrofibroskopia pri

fyziologickom naleze nepotvrdila infekt Helicobacter

pylori. Pacientka prekonala tromboflebitidu vena mediana

cubiti vpravo v rozsahu 6 cm, bola lie¢ena fraxiparinom.
Kultivaéne bol z 1ézii acne conglobata chrbta opakovane
izolovany  Staphylococcus aureus methicilin/oxacilin
rezistentny (MRSA), opakovane uz iba Staphylococcus
aureus MRSA negativny, Pseudomonas stutzeri, Streptoco-
ccus agalactiae a anaerobne Propionibacterium acnes, z mocu
najprv Staphylococcus aureus MRSA pozitivny, nasledne
Staphylococcus aureus uz MRSA negativny, Streptococcus
agalactiae a Escherichia coli, z poSvy najprv tiez MRSA
a opakovane uz iba Staphylococcus aureus, Lactobacillus
a Candida albicans stolice Candida

species a 7o

albicans.

Obr. 1 « Prejavy HS v axilach (Hurley I)

Obr. 3 * Acne conglobata Sije a chrbta. Nodozity kryté
krustosqamou, po expresii vytekd hnisovy pachnuci obsah.
Jazvenie v miestach hojenia procesu.

Obr. 2 « Prejavy HS v inguinach obojstranne, v hornej Casti
obrazu pritomné dvojité komedo, typicky prejav HS.

1ézii inflamované, na chrbte vidiet’ viacpocetné jednoduché
komeda, typické pre akné.
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V biochemickom profile pacientky boli v ramci
referenénych hodndt parametre mineralogramu (Na,
K, Cl, P, Ca, Mg), feritin, vitamin B12, urea, kreatinin,
kyselina mocova, celkové bielkoviny, homocystein,
elektroforéza bielkovin - ELFO betal, imunoglobuliny IgA,
IgM, IgG, IgE, Tlahké retazce kappa a lambda aj pomer
kappa/lambda, nepritomny paraprotein, C3 a C4 zlozka
komplementu, lipidogram (celkovy cholesterol, HDL
cholesterol, triacylglycerol), hepatilne enzymy (celkovy
bilirubin, GMT, AST, ALT, laktikodehydrogenaza, amylaza),
antistreptolyzin O (ASLO), reumatoidny faktor, krvny obraz
diferencial, ako aj sedimentacia erytrocytov, z koagulacie
APTT - aktivovany parcialny tromboplastinovy ¢as, ako aj
APTT — racio, methemoglobin, ako aj referen¢né hodnoty
glukoza 6-fosfat dehydrogenazy, stolica na okultné krvacanie,
pANCA (myeloperoxidaza), cANCA (PRO3), antinuklearne
protilatky ANA, anti-ds DNA, anti-sm, anti-SS-A, anti-SS-B,
anti-Scl-70,hormony Stitnej zlazy (FT3, FT4, TSH, anti -
TG, anti-TPO), negativny Quantiferénovy test, sérologicky
Yersinie, testy na HIV p24Ag, HBsAg, HCV, TPHA, ale aj
cytomegalovirus, virus Epstein-Barrovej, boreliozu .

Z biochemickych parametrov bola opakovane znizena
iba hladina sérového zeleza v rozmedzi 5,1 — 6,7 umol/l
(referencné hodnoty 7.2 — 21,5 umol/l), ako aj znizené
sérové hodnoty celkového vitaminu D (25-OH) — 15,6 ng/
ml (referenéné hodnoty 30,0 — 50,0 ng/ml) a pretrvavajuce
zvySené hodnoty kreatininfosfokinazy (CK) v rozmedzi
hodnoét 2,65 az 3,51 ukat/l (referen¢né hodnoty 0,0 — 2,42
ukat/l).

Pacientka bola bez vicSieho efektu lieCena
metylprednizolénom 0,5 mg/kg hmotnosti denne v kom-
binacii s isotretinoinom 0,75 mg/kg hmotnosti denne
a metronidazolom. V stcéasnosti je lieena dapsonom
100 mg denne, dalej antibiotikami podavanymi podla
citlivosti izolovanych kmenov, ciprofloxacin 1,0 g denne,
klindamycin 900 mg denne v kombindacii s metronidazolom
a probiotikami, 600 mg klindamycin v kombinacii s 600 mg
rifampicin, amoxicillin + klavulat 2,0 g denne, trimetoprim
+ sulfénamid 2 tbl 480 mg 2-krat denne, fluconazol 50 mg
denne 7 dni a nasledne 150 mg 1-krat tyZdenne, antibiotika
tetracyklinovej rady dlhodobo. Okrem antibiotickej liecby
bol mebendazolom lieCeny infekt Ascaris lumbricoides
a fraxiparinom tromboflebitida. V sucasnosti, napriek
uvedenej liecbe, doslo opakovane k reaktivacii procesu
tak prejavov HS, ako aj prejavov acne conglobata, a preto
planujeme zahajenie liecby adalimumabom a nasledne po
regresii prejavov chirurgické riesenie nalezu.

Diskusia

Ako sme uz uviedli, HS okrem tazkych prejavov acne
conglobata, disekujucej folikulitidy vlasatej casti hlavy
a pilonidalneho sinu (pilonidalnych cyst) sa Casto spaja
aj so SAPHO syndromom (sinovitida, acne, pustulosis,
hyperostosis a osteitis) [2], v 8% s ulcerdznou kolitidou a az
v 17% pripadov s Crohnovou chorobou [3]. Prave Crohnova
choroba aj HS moézu mat ako prvé prejavy ochorenia
podobntl  klinicki symptomatoloégiu v podobe tvorby

roznych foriem perianalnych alebo perirektalnych sinusov
[4]. Nie zriedkavo s popisané pripady sucasného vyskytu
HS a pyoderma gangrenosum. Prave pre pomerne cCasty
sucasny vyskyt uvedenych ochoreni sa diskutuje o podobne;j
resp. pribuznej patogenéze uvedenych ochoreni, na ktoru je
viacero nazorov.

V patogenéze HS zohrava doleziti ulohu komplex
faktorov. Predovsetkym je to postupny vyvoj lézii az
do vzniku rozvinutého klinického obrazu HS (primarne
a sekundarne zmeny vlasového folikulu), d’alej genetika
ochorenia, mechanické, hormondlne, imunologické, ako aj
dalsie faktory. Zakladom vzniku HS sa v sucasnosti povazuje
folikularna okluzia (uzaver), ¢o HS klasifikuje do skupiny
tetrady ochoreni folikularnej okluzie spolu s acne conglobata,
disekujucou celulitidou vlasatej Casti hlavy a pilonidalnymi
cystami — sinusmi [5].

Zda sa, ze 1ézie HS sa vyskytuju v miestach, kde sa mozu
spajat’ mazové zl'azy a folikularne dukty vlasovych folikulov
[6].V dosledkunadmernej hormonalnej stimulacie duktalnych
keratinocytov vznikajh zatky, ktoré v dosledku odstredivého
tlakunatieto oblasti vedi k ruptare duktalnej steny auvolneniu
intraduktalneho folikuldrneho obsahu do hlbokej dermis,
s naslednou stimulaciou vrodeného imunitného systému
»innate immune system®. Proces hojenia sa snazi zreparovat
normalnu anatémiu folikulosebacedznej jednotky. V pripade,
ze reparacia zlyha, fragmenty folikulov stimuluju tri separatne
reakcie [1]. Prvou reakciou je zapalova odpoved’ na cudzie
telesd, spusStajuca systém vrodenej imunitnej odpovede,
¢oho nasledkom je hnisanie, deStrukcia tkaniva a rozsiahle
jazvenie. Druhou reakciou moze byt tvorba epitelizovanych
sinusov pochadzajucich z kmenovych buniek povodu
z folikulosebacedznej jednotky, ktoré prezivaji a destruuja
[7]. Tretou reakciou je tvorba invazivnych proliferativnych
zelatinovych hmét produkovanych vo vécSine pripadov
HS, pozostavajucich z gélu, do ktorého su zapustené bunky
zapalu, povazované za prekurzory epitelizacnych elementov.
Pokracujiica hormonalna stimulacia udrziava a podporuje
tvorbu invadujuceho materialu a udrziava zapalovy proces
v dermis a podkozi neprestajne, pokial’ tento material nebude
eliminovany. Vysledkom uvedenych pochodov v dermis
a podkozi je tvorba klinickych prejavov tetrady ochoreni
folikularnej okluzie, od miernych az po mimoriadne zavazné
1ézie.

Nepredpoklada sa, ze bakteridlna infekcia ma primarny
patogeneticky vplyv pri tvorbe 1ézii tetrady folikularnej
okluzie, teda pri tvorbe HS aj acne conglobata. Ako
sekundarna infekcia 1ézii v§ak méze udrziavat' chronicitu
procesu, relapsy ochorenia a moéze sa tieZ podielat’ na
destrukénych procesoch tkaniva.

Ukazuje sa aj velky vzt'ah medzi sexualnymi horménmi
a ochoreniami folikularnej okluzie, predovsetkym u zien.
V tomto smere zohrava dolezita tlohu elevacia androgénov
v sére a senzitivita cielovych buniek. Za najddlezitejSiu
sa povazuje uloha FoxOl androgénneho receptora. Na
narastajuci pristup k androgénnemu receptoru ma vplyv
inzulin a inzulin-like rastovy faktor (IGF-1); u¢inok obidvoch
narastd pod vplyvom diétnych faktorov [8]. Zaciatok HS
u zien je najcastejs$i v obdobi menarche a reaktivacia zapalu
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premenstrualne pod vplyvom androgénnych progestinov, ako
su medroxyprogesteron acetat (MPA) alebo levonorgestrel.
Vo vSeobecnosti k zlepSeniu klinického obrazu dochadza
pocas gravidity a po menopauze.

Predpoklada sa, ze az v 35 — 40% pripadov tetrady
ochoreni folikularnej oklizie, teda aj HS a acne conglobata,
ma pozitivnu rodinnl anamnézu s autozomalne dominantnou
dedi¢nostou s variabilnou penetraciou [9]. V popredi
su¢asného vyskumu je aj molekularna genetika HS
so snahou Specifikacie predovsetkym tzv. kandidatnych
génov. Rozni autori udavaji mutacie génov regulujucich
trans membranové proteiny, gamma sekretdzu. Ich poznatky
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