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Sdhrn

Autori uvadzaju tri typy hidradenitis suppurativa (HS): typ sporadicky, typ familiarny (v niektorych rodinach
az30%-40%familidarnadispozicia), a HS ako si€astsyndrémov. Zaoberajusa patogenézou HS, environmentalnymi,
genetickymi vplyvmi na vznik HS a tieZ imunitnou dysregulaciou. Okrem biologickej lie¢by HS stru¢ne uvadzaju
»syndrémy” vo vztahu k inym imunologicky mediovanym zapalovym ochoreniam. Komplex profilu komorbidit
v klinickom obraze je signifikantne heterogénny. Klinické prejavy HS si polymorfné, klasifikované ako
heterogénne rozdielne. Medzi uvedenu skupinu ochoreni patri PAPA syndrém (artritida, pyoderma gangrenosum,
acne conglobata, autozomalne dominantné ochorenie na podklade mutacie PSTPIPI génu), PASH syndrém
(Pyoderma gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa), dalej PAPASH syndréom (Pyogénna artritida,
Pyoderma gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa), PSAPASH syndrém (Psoriaticka artritida, Pyoderma
gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa) a PASS syndrém (Pyoderma gangrenosum, Acne, Suppurativna
forma hidradenitidy a Ankylozujuca spondylitida), SAPHO syndrém (Synivitis, Acne conglobata, Pustuléza,
Osteitis).
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Abstract

The authors recognized three variants of hidradenitis suppurativa as sporadic, the familial (in 30%-40%
membersofthefamily)andsyndromicone.Inthe pathogenesisplaysimportantrole environmentalfactors, genetic
predisposition and immune dysregulation. In a minority patients HS presents as immune-mediated inflammatory
diseases as PAPA syndromes (Arthritis, Pyoderma gangrenosum, Acne conglobata and mutation PSTPIPI gen),
PASH syndromes (Pyoderma gangrenosum, Acne, and Hidradenitis suppurativa), PAPASH syndromes (Pyogenic
Arthritis, Pyoderma gangrenosum, Acne and Hidradenitis suppurativa), PsaPASH syndromes (Psoriatic Arthritis,
Pyoderma gangrenosum, Acne and Hidradenitis suppurativa), PASS syndromes (Pyoderma gangrenosum,
Acne, Suppurative Hidradenitis and Ankylosis spondylitis), and SAPHO syndromes (Synovitis, Acne conglobata,
Pustulosis, Osteitis ).
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Uvod

Etiopatogenéza hidradenitis suppurativa (dalej HS)
stale nie je dostatocne objasnend, snad multifaktorova.
Klucovym faktorom patogenézy HS je postihnutie
epitélii vlasovych folikulov a infundibula apokrin-
nych Zliaz, prezentujucich sa hyperkeratozou a hyper-
plaziou v interakcii s environmentdlnymi faktormi
exogénnymi a endogénnymi (stres, metabolicky
syndrom, obezita, nikotinizmus, dysbiéza, hormondlne
faktory —testosteron, svojim vplyvom na rast a sekréciu
apokrinnych zliaz, tiezhladina vitaminu D), genetickou
predispoziciou a imunitnou dysregulaciou [1], ¢o vedie
ku vzniku folikuldrnej okluzie, s ndslednou dilataciou

a rupturou folikulov a vznikom perifolikularneho
zapalového infiltratu, veduceho ku tvorbe pseudocyst
a fistul - tzv. sinusové trakty [1, 2]. Sinusové trakty
vznikaju invagindciou epidermis a nepochadzaju
z vlasovych folikulov (Obr. 1, 2, 3). Sinusové trakty tiez
obsahuju cudzi materidl a baktérie Staphylococcus
aureus s poklesom antimikrobidlnych peptidov (AMP),
ako je beta-defenzin-1. O ulohe baktérii v zapalovej
odpovedi HS sa diskutuje, ale zvySené hladiny
S100A7-9, lipocalin-2 a beta-defenzinov u pacientov
s HS je velmi dobrd odpoved v lieche HS antibiotikami.
S odstupom Casu tieto sinusové trakty splyvaju a mo6zu
penetrovat a aj deStruovat hlboké Struktury ako sval,
fascia, lymfatické uzliny, uretra az ¢reva.

6 Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do cita¢nej databdzy CiBaMed.
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Podla Moltrasio a spol. [3] sa rozli$uju tri typy HS:
typ sporadicky, typ familidarny (v niektorych rodinach
az 30 % — 40 % familidrna dispozicia) [4], a HS ako
sucast syndréomov. Kazdy z uvedenych troch typov HS
zvlast je nachylny ku zaciatku ochorenia a odpovede
na lieCbu ochorenia v suvislosti s réznymi genetickymi
variantmi vratane génov kddujucich podjednotky
gamma-sekretdz, za predpokladu aj inych génov
autoinflamaécie a keratinizacie [3].

Predpokladéd sa, Ze familidrny typ HS sa spdja
s lokusom chromozému 1p21.1 - 1g25.3 [5]. U pa-
cientov s pozitivnou familidrnou anamnézou HS bol
pozorovany autozomdlne dominantny typ dedicnosti
s mutdciou gamma sekretdzového komplexu. Prikla-
dom genetickych faktorov je asocidcia HS vratane
alterdcie s génmi pre interleukiny (IL-1, IL-12, IL-23).
Tito pacienti maju tazku formu HS [6].

Narastajuci pocet folikuldrnych zatok folikuldrnych
epitélii a zdpalova reakcia v okoli folikulov je hlavnym
nalezom HS. Blokdda termindlnych vlasovych
folikulov vedie k dilatacii a tvorbe cyst. Zapdlené
folikuly m6Zu uvolnovat vlasovy materidl, keratinové
fibrily a mikréby za tvorby prasklin [7, 8] (Obr. 4).
Obsah folikulov uvolfiovany cez epidermu moZe ako
spusta¢ aktivovat iné zapalové cesty, ako nukleotid
viaZuci receptor protein 3 (NLRP3) inflamazém
a ,toll-like“ receptor (TLR) signalizujuci exacerbaciu
zapalovej odpovede. Neutrofilyy, T bunky (CD3),
B bunky (CD19, CD20), plazmatické bunky, prirodzené
zabijaCe (CD56), mastocyty, makrofagy a dendritické
bunky su zodpovedné za zapalovu odpoved [8, 9]
a tvoria prozdpalové cytokiny, ako interleukiny

(IL-1beta, IL-17), tumor nekrotizujuci faktor (TNF-alfa)
a interferén (IFN-gama). Takato zdpalovd odpoved
deStruuje Strukturdlnu integritu kozZe veducu k tvor-
be hlbokych sinusovych traktov. Enzym matrix
metalloproteinase-8 (MMP8) pomdha deStruovat extra-
celuldrne komponenty tak, Ze zvySené hladiny MMP8
mozu viest ku tvorbe sinusovych traktov [9].

&

Obr. 1 « Histologicky obraz folikuldrnej okluzie (HE;
obj. 40x)

So zretelom na imunitnu dysreguldciu sa ukazuje
vplyv niektorych cytokinov exprimovanych v procese
imunopatogenézy HS. Specificky gén pre HS doteraz
nebol identifikovany, HLA pre HS je nesignifikantné,
ochorenie je heterogénne s castymi mutdciami.
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Obr. 2 « Histologicky obraz HS: zatkovanie folikulového
infundibula, sinusovy trakt (HE; obj. 40x)

Obr. 3 -

Obr. 4 « Zvysky keratinu vlasu v abscese disekujucej
celulitidy kapilicia (HE; obj. 40x)

Casopis je indexovany v Bibliographia medica Slovaca a zaradeny do cita¢nej databdzy CiBaMed. 7
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Klinické manifestacie

Minoritny pocet pacientov s HS je prezentovanych
ako ,syndrém“ vo vztahu ku inym imunologicky
mediovanym zdpalovym ochoreniam [10]. Komplex
profilu komorbidit v klinickom obraze je signifikantne
heterogénny. Klinické prejavy HS su polymorfné,
klasifikované ako heterogénne rozdielne. Medzi
uvedenu skupinu ochoreni patri PAPA syndrdém
(artritida, pyoderma gangrenosum, acne conglobata,
autozomdlne dominantné ochorenie na podklade
mutdcie PSTPIPI génu), PASH syndrém (Pyoderma
gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa), dalej
PAPASH syndrém (Pyogénna artritida, Pyoderma
gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa)
(Obr. 5), PsAPASH syndrém (Psoriatickd artritida,
Pyoderma gangrenosum, Acne a Hidradenitis
suppurativa) a PASS syndrém (Pyoderma gangrenosum,
Acne, Suppurativna forma hidradenitidy a Ankylo-
zujuca spondylitida), SAPHO syndrom (Synivitis, Acne
conglobata, Pustuldza, Osteitis) [10].

Zaver - biologicka lie€ba hidradenitis suppurativa

V sucasnych podmienkach Slovenska su pre liechu
stredne tazkych a taZkych foriem HS registrované
molekuly inhibitorov anti-TNF-alfa adalimumab [11,
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