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Suhrn

Hidradenitis suppurativa (dalej HS) je chronické rekurentné zapalové ochorenie koze postihujlice vlasové folikuly,
veduce k vyraznému zhorseniu funkéného stavu pacienta. Manifestuje sa obvykle po puberte bolestivymi uzlami,
abscesmi a neskor suppurujucimi fistulami predilekéne v axilarnej, ingvinalnej a genitoanalnej oblasti. Ochorenie je ¢asto
nespravne diagnostikované, a teda aj liecené, pricom adekvatna liecba zacina neskoro, niekedy aZz po 20-tich rokoch,
ked uz su pridruzené dalSie zavazné ochorenia asociované s HS. Nakolko v poslednom obdobi v dosledku vyskumu
HS sa vytvoril Uplne novy pohlad na patogenézu, a teda aj liecbu HS, zaoberame sa touto problematikou aj na nasom
pracovisku. Analyzujeme novy pohlad na liecbu HS a na vybratych kauzistikdch poukazujeme na zloZitost a problematiku
diagnostiky HS a jej problematicku liecCbu. V praci upozornujeme na mimoriadne délezité radikalne chirurgické rieSenie
ochorenia, nasledujlce po spravne zvolenej systémovej liecbe pacientov, a tiez na mimoriadne doéleziti medziodborovu
spolupracu predovsetkym dermatoldga a chirurga.
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Abstract

Hidradenitis suppurativa (HS further on) is a chronic recurrent inflammatory skin disease affecting hair folicules
and leading to the massive deterioration of the functional condition of a patient.

It is usually manifested in the postpubertal age by painful nodes, abscesses and later on by suppurating fistulas
with predilection for axillar, inguinal and genitoannal areas.

The disease is often wrongly diagnosed, and so wrongly treated; whereby it is clear that the adequate therapy starts
late when serious diseases associated with HS are already associated. Since lately the research into HS has resulted into
an absolutely new view of the pathogenesis and thus also of the treatment of HS, also our workplace has been dealing
with these issues.

We provide an outline of this new classification of HS, of the pathogenesis of the disease as well as of the disease
associated with HS. We analyse the new view of the HS therapy. We analyse the new view of the HS treatment
and through the selected case reports we point at the complexity and problems of the HS diagnosis, as well as
of the wrong treatment.

In the proposed paper we call attention to an extremely significant radical surgical solution of the disease
which follows the correctly chosen systemic treatment of the patients, as well as to the extremely important
interdisciplinary cooperation, mainly of the dermatologist and surgeon.

Key words: hidradenitis suppurativa, etiology, typification of the disease, diagnosis, stages, therapy

Liecba l'ahkej formy hidradenitis suppurativa

U pacientov s nizkou frekvenciou tvorby nodozit je
dostacujuca lokalna lie¢ba klindamycinom [ 1], suplementéacia
zinku [2] a doplnenie rezimovych opatreni. Pokial
u pacienta je uz pritomna tvorba abscesov, postih viacerych
predilekcii, alebo intenzivna tvorba aktivnych prejavov,
je nutné zahajit' systémovu lieCbu. Ako prvu liniu liecby
volime prolongovanu antibioticku liecebni schému. Podl'a

europskych smernic volime tetracyklinovii radu v trvani
10 —12 tyzdnov [1]. Vo vSeobecnosti je klindamycin ovela
lepsie tolerovany ako tetracyklin, a vzh'adom na teratogenitu,
hepatotoxicitu a fotosenzitivitu preferujeme skor liecbu
klindamycinom v davkovani 300 mg 2-krat denne po dobu
10 — 12 tyzdnov [3, 4]. Uvedena liecba, pokial’ je dostatocne
dlha, by mala umoznit' rézne dlhii remisiu ochorenia.
V pripade relapsu HS antibioticki liecebnii schému
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opakujeme. Ak je zlepSenie len kratkodobé, alebo pacient
antibiotikum netoleruje, je na zvazenie indikacia acitretinu
([5, 6] ¢i dapsonu [7]. Isotertinoin, ¢asto u nas v lieCbe
HS zauzivany, je v aktudlnych postupoch hodnoteny ako
neefektivny a v liebe HS sa neodportca [8]. V pripade HS
Hurley I nie je biologicka lie¢ba a priori indikovana. Mnohi
pacienti vSak maju velka intenzitu tvorby bolestivych
nodozit a abscesov, mnohokrat vo vsetkych predilekénych
lokalizaciach HS, ¢asto rychlo progredujucich. V takychto
pripadoch by mohlo byt’ perspektivnym zavedenie do liecby
biologikum [9], a to aj pri klinickom naleze HS Hurley 1.

Lieéba stredne taikej a taikej

suppurativa

formy hidradenitis

Stredne t'azka a tazka forma HS podl'a Hurley klasifikacie
maju spoloény menovatel’, pritomnost’ fistal a sinusovych
traktov [10]. Podstatnym momentom v rozhodovani
o lieCebnej stratégii bude pocet postihnutych lokalit
a frekvencia tvorby novych zapalovych prejavov. Toto je
hlavnym bodom pri voleni prioritne chirurgickej alebo
konzervativnej systémovej lie¢by v §tadiach HS Hurley II
a III. HS je chronickym ochorenim a i ked’ je lokalizované
len v jednej z predilekcii, teoreticky sa prejavy mozu neskor
tvorit’ aj v inych lokalizaciach. Pokial' vSak pacient ma
postihnut len jednu predilekciu pri stredne tazkej alebo
tazkej forme HS, prioritne volime radikalne chirurgické
rieSenie postihnutej oblasti. Ak nasledne dochadza k tvorbe
abscesov a nodozit v inych lokalizaciach, nastavujeme
pacienta na systémovu lie¢bu a takyto pacient je adeptom aj
na lie¢bu adalimumabom [11]. Na zaklade naSich skiisenosti
mnohi z naSich pacientov, u ktorych bola postihnuta len
jedna predilekcia, s po operanom zakroku dlhodobo
v remisii ochorenia (Obr. 1, 2, 3). Pri postihu viac ako
jednej predilekcie je nutnd kombinacia systémovej liecby
a chirurgického zakroku oblasti, kde uz st vytvorené fistuly
a sinusové trakty. Pacienta nastavujeme na adalimumab
a v lieCbe pokracujeme i po chirurgickych zakrokoch.
Pokial' st pritomné permanentne suppurujiice pocetné
fistuly a sinusové trakty, z hladiska nacasovania liecby je
vhodna tvodna prolongovana antibioticka lie¢ebna schéma
a nasledne radikalna excizia 1ézii HS, priCom je potrebné
nasledné nastavit' pacienta na adalimumab. V idedlnom
pripade je takto lieCeny pacient bez suppurujicich fistal a pri
dobrej odpovedi na liecbu adalimumabom bez tvorby novych
aktivnych prejavov ochorenia. Pokial’ pacient nedosahuje
v 16-tom tyzdni lieCby skore ,hidradenitis suppurativa
clinical response index* (HiSCR) viac ako 50 %, lieCbu
ukonéujeme [11]. Aké je nasledovna volba lieCby? Pre
malo literarnych udajov maji d’al§ie konzervativne lieCebné
moznosti malt validitu dokazov. V literatire absentuji prace
zaoberajuce sa d’alsimi moznostami lie€by HS pri zlyhani
prvej a druhej linie. Dal§im problémom je, ak po obdobi
dobrej odpovede na adalimumab nastdva relaps prejavov.
Kombinacia adalimumabu a metotrexatu zauzivana v liecbe
psoriazy sa zda byt v lie€be HS neucinna. Z nasich skiisenosti
kombinacia adalimumabu a antibiotickej liecby, eventualne
s methylprednisolonom méze byt pre pacienta efektivna.

V buducnosti budi vyznamnym prinosom v problematike
lieCebnych stratégii HS $tudie s vy$Sou troviiou a validitou
dokazov na podstatne vaésich suboroch pacientov.

Obr. 1 ¢+ Postihnuta jedna predilekéna lokalita HS po upo-
kojeni antibiotickou lie¢bou, indikované chirurgické riesenie

Obr. 3 « Hojenie per secundam po radikalnej chirurgicke;j
excizii lézie HS

Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do cita¢nej databazy CiBaMed. 5



LIECBA DERMATOVENEROLOGICKYCH OCHORENI

Ako (vy)lie¢it pacienta s hidradenitis

— kazuistika €. 1, 2

suppurativa

Skor laicky polozena otazka, ktora v zmysle naSich
snah o potlacenie priznakov ochorenia s cielom zlepsit
kvalitu Zivota pacientov s HS, napriek novym poznatkom
ostava stale tazko zodpovedatelna. V nasledujucich dvoch
prikladoch pacientov s HS prezentujeme na jednej strane
pozitivny fakt, ako pacientovi nové sktisenosti v liecbe HS
vyznamne pomohli, ale i ten deprimujici, Ze HS ostava
ochorenim velmi tazko lieCitelnym a pre nas v snahe
pomdct’ pacientovi stale frustujucim.

34-ro¢ny pacient v anamnéze udaval tvorbu abscesov
a neskor supurujucich fistil v genitofemoralnej, glutealnej,
axilarnej oblasti i v hypogastriu, v rodinnej anamnéze bez
pozoruhodnosti, faj¢iar, s nadvahou (hmotnost’ 100 kg,
vyska 180 cm), okrem HS bez inych zdravotnych t'azkosti.
Prvé roky ochorenia dostaval lokalnu liecbu, neskor bol
nastaveny na isotretinoin v davke 0,5 mg /kg/den, v Givode
i s methylprednisolonom s postupnou detrakciou. Pri prvom
vySetreni u nds v axildrnej oblasti boli pritomné pocetné
supurujuce pustulacie, rovnako ako v genitalnej a glutealnej
oblasti. Sucasne bola pritomna aj tvorba nodozit a abscesov na

stehnach a v hypogastriu, subjektivne bez gastrointestinalnych
tazkosti a bez bolesti kibov. Laboratorne, vzhladom na
trvanie ochorenia a klinicky nalez, bol bez vyznamnej aktivity
ochorenia s pritomnou iba miernou sideropenickou anémiou,
elevaciou c—reaktivneho proteinu (CRP) a monoklonalnou
gamapatiou IgG. V lieCebnej stratégii bola v tvode ukoncena
liecba isotretinoinom, pacient bol nastaveny na klindamycin
300 mg 2-krat denne s miernym ustupom supuracie.
Nasledne, vzhladom na klinicky nalez, bola indikovana
a zahajenad liecba adalimumabom v lieCebnej schéme
160 mg — 0. tyzden, 80 mg — 2. tyzden a 40 mg — 4. tyzden
s kontinualnym podavanim adalimumabu 40 mg s.c. 1-krat
tyzdenne. Po 4 mesiacoch lie¢by adalimumabom bez novych
prejavov fistll, bez supuracie, bol nalez vyrazne upokojeny.
Pre pritomnost’ pocetnych sinusovych traktov v axilarnej
a glutealnej oblasti bola indikovand kombindcia adalimu-
mabu s chirurgickou intervenciou. Predopera¢ne a pooperac-
ne sme pauzovaliadalimumab, pricom vSak ochorenie tvorbou
abscesov na stehnach a v hypogastriu rychlo recidivovalo, ¢o
uz tri tyzdne po operacii viedlo ku opakovanému nastaveniu
na adalimumab v nezmenenej liecebnej schéme. Pacient
pokracuje v liecbe adalimumabom a nad’alej ma HiSCR nad
50 % (Obr. 4, 5, 6, 7).

Obr. 4 » Lézie HS v axile pred opera¢nym rieSenim

Obr. 5 « HS lokalizovana iba v axilach, stadium Hurley II,
po radikalnej chirurgickej excizii, Stddium hojenia

Obr. 6 » Nalez v genitoanalnej a glutealnej oblasti pred operaciou, lieCeného adalimumabom a operacia

6 Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do citaénej databazy CiBaMed.
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Obr.7 « Pacient po radikalnej excizii fistal HS, jazviace
hyperpigmentacie, pokracuje liecba adalimumabom

Druhym pacientom je 22-ro¢ny muz, fajciar, s nadvahou,
bez genetickej zat'aze asociovanej s HS, odoslany zo spa-
HS,

8 mesiacov na adalimumab v Standardnej lieCebnej schéme,

dového centra biologickej lieCby nastaveného
na chirurgicki kliniku za celom radikalnej chirurgickej
intervencie lozisk HS v axilarnej a glutealnej oblasti. Pacient
sa na liecbe adalimumabom subjektivne citil horSie ako
pred nastavenim na lie¢bu, objektivne s vyraznou aktivitou
ochorenia, s vyraznou infiltraciou axil a s prechodom do
nekrézy tkaniva az do tej miery, ze nebol schopny abdukcie.
Momentalne je po radikalnej excizii s ponechanim na
sekundarne hojenie (Obr. 8, 9). Otazkou vSak ostava jeho

d’al$ie nastavenie na systémovu liecbu.

Obr. 8 « Rozsiahle az nekrotické 1ézie HS v axile, pacient
refraktérny na lie¢bu adalimumabom, neschopnost’ abdukcie

Hidradenitis suppurativa Hurley Ill, diagnéza po 20
rokoch - kazuistika ¢. 3

Tuto kazuistiku uvadzame z dévodu zdokumentovania
problematickej diagnostiky HS, zalozenej predovsetkym
na klinickom obraze ochorenia, kde bola HS v dosledku
nespravnej diagnostike potvrdena, a tym aj lieCena az po
mnohych rokoch trvania ochorenia.

55-roény muz, bez vyznamnej rodinnej anamnézy, silny
fajciar, index telesnej hmotnosti (BMI) v norme (hmotnost’
65 kg, vyska 160 cm). V ¢ase prvych koznych prejavov
bol bez inych zdravotnych tazkosti a nebol lieCeny na iné
ochorenia. Priblizne vo veku 30-tich rokov pozoroval tvorbu
hnisavych vredov v axilarnej a glutealnej oblasti. Prvé roky
trvania ochorenia bol pacient bez liecby, potom nasledovali
opakované incizie chirurgom a kratkodoba opakovana
liecba systémovo podavanymi abtibiotikami. Konzultovany
imunolég klasifikoval stav ako poruchu imunity,
ordinovand imunomodulacia bola lie¢ebne neefektivna.
Stav bol dlhé roky diagnosticky vedeny ako recidivujuce

Obr. 9 « Operacné riesenie 1ézii HS v axile, $tddium hojenia

abscesy a perianalne fistuly. V roku 2006 bol odoslany
ku gastroenterologovi ako suspektna fistulujuca forma
m. Crohn, kde bol kolonoskopicky pozorovany tumor
infiltrujtci stenu colon transversum. Nasledovala resekcia
colon transversum a pre perianalne fistuly terminalna
sigmostomia s histologicky verifikovanym inflamatérnym
pseudopolypom. Vzhladom na plazmocytarnu infiltraciu
sliznice ¢reva a hyperplaziu lymfoidného tkaniva bolo
vyslovené podozrenie na ochorenie IBD (zapalové ochorenie
Criev) charakteru. Hodnoty celkovych antinuklearnych
protilatok  (ANA), perinuklearnych protilatok proti
neutrofilom, resp. proti myeloperoxidaze neutrofilov
(p-ANCA), cytoplazmatickych antinuklearnych protilatok
(c-ANCA) boli v norme, ale s pritomnou vysokou
zapalovou aktivitou a sideropenickou anémiou stredného
stupiia, d’alej monoklonalnou gamapatiou IgG a IgA,
hyperimunoglobulinémiou IgE, kombinovany trombofilny
stav, ziskany antifosfolipidovy sydrom, ako tieZ s pozitivitou
paraproteinu so zvySenymi hodnotami kappa a lambda
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lahkych retazcov, pozitivitou beta-2 mikroglobulinu
(Tabulka ¢. 1). Na RTG kosti popisované prejasnenia
v oblasti humeru a femuru, v désledku ¢oho pre podozrenie
z plazmocytomu bola indikovana biopsia koze, inguinalnej
lymfatickej uzliny a trepanobiopsia kostnej drene.

Biopsia koze zobrazila v pars papilaris a reticularis
dermis loziskovu fibrézu a dilataciou cievnych priestorov
s extenzivnym zmieSanym zapalovym infiltratom tvorenym
populaciou T (CD3+) a B (CD20+) buniek s primesou
polyklonalnych plazmocytov ( kappa retazce - K+, lambda
retazce - L+) a neutrofilnych leukocytov.

V exciziach z ingvinalnej lymfatickej uzliny sa nachadzal
obraz chronickej neSpecifickej, etiologicky nepriznacnej
lymfadenitidy s polyklonalnou plazmocytézou a profilom
CD20+, CD3+, CD30 disperzne+, K+, L+, bez znamok
primarnej alebo sekunddrnej malignity. Trepanobiopsia
kostnej drene opakovane vykonana 3-krat v intervale 10

Tabul’ka €. 1 « Patologické biochemické parametre

rokov potvrdila obraz aktivacie granulocytového, menej
megakaryocytového radu. Granulopoéza proliferovala
tak paratrabekularne ako aj v intersticiu so zachovanou
maturaciou, s fokalnym posunom dolava bez zmnoZenia
blastov, erytropoéza len relativne redukovana s d&rtami
lahkej dyserytropoézy . V intersticiu bola pritomna difuzna
Pahka fibroza (MFO0). V tomto teréne sa nachadzali pocetné,
prevazne v perivaskularnych zhlukoch nakopené zrelé
plazmocyty (CD 138+), exprimujice obidva I'ahké retazce Ig
(K+, L+) s miernou prevahou pozitivity kappa s infiltraciou
kostnej drene 10 %, tiez s pritomnost'ou malobunkového
lymfoidného agregatu zlozeného zo zmesi B a T buniek.
Kostna dren teda bola s pritomnymi sekundarnymi
reaktivinymi zmenami hemopoézy, bez pritomnosti klonalnej
proliferacie plazmocytov, ¢i inej malignity. Stav bol uzavrety
ako MGUS syndrom, teda monoklonalna gamapatia nejasnej
etiologie, povodne tzv. benigna monoklonalna gamapatia.

Parameter Hodnota Referen¢né hodnoty Jednotky
IgE 3453 100 kU/L
I1gG 28,620 7,0-16,0 g/L
IgA 13,30 0,63-4,84 g/L
Kappa 75,39 3,30-19,40 mg/L
Lambda 49,88 5,71-26,30 mg/L
Paraprotein Pozit.-10,0 0,0 G
Beta-2-microglobulin 2,77 0,8-1,8 mg/L
Albumin 30,4 35,6-50,0 g/L
CRP 47,4 0,0-5,0 mg/L
Serum Fe 2,6 7,2-21,5 umol/L
Transferrin-TRF 1,68 2,00-3,60 g/L
Leukocyty-WBC 12,10 3,90-10,00 10 9/L

Aj ked opakované kolonoskopie s rebioptizaciou
nepotvrdili aktivne §tadium m. Crohn, vzhl'adom na prva
histologiu a klinicky obraz perianalnych fistal bol pacient
diagnosticky uzavrety ako m. Crohn s extraintestinal-
nou symptomatolégiou. Nasledovala 9 mesacna lieCba
azathioprinom v davke 100 mg/den, bez klinickej odozvy.
V priebehu roka 2009 z indikdcie m. Crohn bol pacient
nastaveny na infliximab v davke 5 mg/kg i.v. v tyzdnoch
0, 2, 6 a nasledne kontinuélne kazdych 8 tyzdiov. V obdobi
liecby infliximabom, podla zdravotnej dokumentécie, fistuly
prestali secernovat), infiltraty v glutedlnej oblasti a v oblasti
hornej tretiny stehien zmékli, a poklesli zapalové markery.
Po viac ako roku bola liecba infliximabom gastroenterolo-
gom hodnotena ako neefektivna, a preto bola ukoncena.
Pacientovi bola konzultovanym chirurgom indikovana

abdominoperitonedlna resekcia rekta, s ktorou nesuhlasil.
Pocas hospitalizacie na internom oddeleni konzultovany
dermatoldg na zaklade pocetnych fistul v glutedlnej a axilarnej
oblasti ochorenie diagnosticky uzavrel ako tazk formu HS.
V tomto obdobi bol prakticky 2 roky pacient bez akejkol'vek
systémovej liecby, ¢o spdsobilo vyrazné zhorSenie nalezu v
genitofemoralnej oblasti s mnozstvom vyrazne bolestivych
induracii, abscesov a permanentne secernujucich fistul,
biochemicky s c-reaktivnym proteinom (CRP)nad 100,0 g/ml.
Pacient bol nastaveny na adalimumab 160 mg (0. tyzdeii), 80
mg (2. tyzden) a 40 mg (4. tyzdei), nasledovala kontinualna
liecba adalimumabom v davke 1-krat 40 mg tyzdenne
s.c. Lie¢bou adalimumabom doSlo k ustupu infiltracie
v glutedlnej a femoralnej oblasti, ako aj fistil bez spontanne;j
supurdcie a bez vzniku novych aktivnych prejavov HS

8 Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do cita¢nej databazy CiBaMed.
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(Obr. 10, 11). Pacient bol spokojny, bez bolesti, skore HISCR
ostavalo 100 %. Pacient v stcasnosti odmieta chirurgicku
intervenciu ako kombinaciu lie¢by adalimumabom, v ktorej
pokratujeme v nezmenenom lieCebnom rezime dodnes.
Pocas protrahovanaho infektu hornych dychacich ciest
doslo ku miernemu zhorSeniu klinického nalezu. Nevznikli
nové aktivne prejavy HS, opakovane vSak vznikla supuracia
z fistal v glutedlnej a infiltracia v axilarnej oblasti. LieCba
bola posilnena ampicilinom v davke 2,0 g denne po dobu
2 tyzdiiov, s naslednym upokojenim nalezu.

Obr. 10 « Tazka forma HS glutealnej oblasti. Lie¢bou
adalimumabom dominuje fibrotizacia 1ézii bez zapalovej
indurécie, secernacie a bez novotvorby fistil a abscesov

Zaver

NajdolezitejSie je, aby lekar (dermatolog) vySetril
pacienta a o najskor stanovil spravnu diagnéozu HS a
na zaklade rozsahu ochorenia ako aj s HS asociovanymi
ochoreniami (depresia, m. Crohn a dalsie) volil optimalnu
liecbu. Pri stanoveni komplexného pohl'adu na pacienta s HS,
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HS je ochorenim skor neznamym ako raritnym.
V literatire sa udava v priemere 7-ro¢ny interval od vzniku
prvych symptomov po stanovenie diagnéozy HS. V tomto
Casovom intervale vSak uz mnohi pacienti prechadzaju
do klinicky tazkych foriem HS so silnou psychosocialnou
frustraciou. Prezentovany pacient bol navyse pri nespravne
stanovenej diagnoze rozporuplne lie¢eny. Bol sice nastaveny
na jednu z moznych lie¢ebnych schém indikovanych v liecbe
tazkych foriem HS, pri nespravnej diagnoze vsak potencialna
efektivnost’ lie¢by nebola spravne vyhodnotena a pacient bol
nespravne manazovany.

Obr. 11 « Analogicky obraz ako pri Obr. 8. V axilach
prevlada obraz fibrotizacie 1ézii HS bez fistal a secernacie.
Badat’ vyrazny ustup infiltracie aj zapalu. LieCebny efekt
adalimumabu.

ako aj zvoleny d’alsi lieCebny postup, napriklad chirurgicka
intervencia a nasledna dlhodoba starostlivost’ o pacienta
[12, 13], je nutna interdisciplindrna spolupraca dermato-
16g — chirurg.

Spracovanie tUdajov a vySetreni HS je u deti a do-
spievajucich pacientov tiez mimoriadne délezité a musi byt
vykonané na vysokej profesionalnej urovni.
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