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Suhrn

Autori sa zaoberaju problematikou sucasného vyskytu hidradenitis suppurativa a pyoderma gangrenosum, ¢o je
povaZované za raritni kombinaciu dvoch tzv. neutrofilnych ochoreni. Na zdklade podobnej resp. pribuznej etiopatogenézy
uvedenych ochoreni viak tato kombindacia aZ taka raritna nie je, obzvlast ak pacienti maju sicasne aj Krohnovu chorobu,
alebo myelodysplasticky syndrém. Autori okrem komplexného pohladu na uvedend problematiku prezentuju aj
vlastnych pacientov so sucasnym vyskytom pyoderma gangrenosum aj hidradenitis suppurativa so zretelom na diagnézu
a predovsetkym liecbu takychto ochoreni.
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Abstract

The authors discuss the problems of the simultaneous occurrence of hidradenitis suppurativa and pyoderma
gangrenosum, which is considered to be a rare combination of two so called neutrophil diseases. However,
onthe basis of the similar or related etiopathogenesis of the mentioned diseases, this combination is not so rare, especially
if the patients also suffer from Crohn’s disease or myelodysplastic syndrome at the same time. Besides a complex view
on the given problems, the authors also present their own patients with simultaneous occurrence of PG and HS having

regard to their diagnosis and especially to the treatment of these diseases.
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Uvod

Hidradenitis suppurativa (dalej HS) mozno definovat
ako chronické, rekurentné zapalové ochorenie koze, klinicky
viazané na miesta anatomickej lokalizacie apokrinnych zliaz.
Spociatku sa v uvedenych miestach tvoria krehké podkozné
noduly. Po ich spontannej ruptire vznikaja splyvajiace hlboké
podkozné abscesy bez centralnej nekrézy s purulentnou
drenazou. Pokradujici zapalovy proces ma za nasledok
tvorbu povrazcovitych hypertrofickych jaziev [1].

Na druhom kongrese konanom v marci 2009 v San
Franciscu (USA) organizovanom ,,Hidradenitis suppurativa
Foundation™ bola prijata tzv. konsenzus definicia ochore-
nia: HS je definovana ako pritomnost’ rekurentnych,
bolestivych, hlboko situovanych, okriuhlych nodulov
konciacich v abscesoch alebo sinusovych traktoch
s hnisanim a s tvorbou hypertrofickych jaziev apokrinnych
zliaz koze. Hidradenitis suppurativa je chronické, zapalové,
opakujuce sa, vyCerpavajuce a zoslabujuce ochorenie
folikulov koze, oby¢ajne pritomné po puberte s bolestivymi,
hlboko situovanymi zapalovymi 1éziami, v miestach
vyskytu apokrinnych potnych zliaz ako su axily, ingvinalna
a anogenitalna oblast’ [1].

Nézov hidradenitis suppurativa z histopatologického
hladiska nie je spravny, nakolko postihnutie apokrinnych
a tiez i ekrinnych Zliaz je iba sekundarne v doésledku
extenzivneho zapalového procesu. V nemeckej literatire
[2] je zauzivané pomenovanie acne inversa. Tento nazov
z hl'adiska v sti¢asnosti akceptovanych etiopatogenetickych
suvislosti vystihuje HS snad’ najlepSie. Vo frankofénne;j
literatare sa s tymto ochorenim stretneme pod ndzvom
wmaladie de Verneuil*, vychadzajuc z historického pozadia
HS - podl'a profesora Aristide Auguste Stanislav Verneuila,
ktory toto ochorenie v 18-tom storo¢i ako prvy popisal [3].

Pyoderma gangrenosum (d’alej PG) je neutrofilnd
dermatéza. PG je zapalové a ulcerézne ochorenie koze
s rychlym zaciatkom tvorby bolestivych zapalovych papul,
pustul, vezikul alebo nodozit prechadzajtcich do erdzie alebo
exulceracie, hojacich sa atrofickymi, kribriformnymi jazvami
lokalizovanymi predovsetkym na koncatinach a hrudniku.
Genetické a imunologické faktory (dysregulacia nezrelé-
ho - innate imunitného systému, neutrofilnd dysfunkcia)
indukuju tvorbu perifolikularneho zapalu a intradermalnych
abscesov a neskor epidermalnu a superficidlnu dermalnu
nekrozu so zmieSanym zapalovym infiltratom, s alebo bez

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



1/2020

vaskulitidy [4]. Nozologicky sa nejedna o pyodermiu, ako
by sa podla pouzivaného zaradenia dalo predpokladat’.
Priradenie k vaskulitidam je tiez sporné. Priebeh nelieenej
PG je vysoko chronicky a progredujuci [5].

Napriek klinickym rozdielom PG a HS maju podobnu
patogenézu  charakterizovanii  neutrofilnym  zapalom
sprostredkovanym interleukinom 1 beta (IL-1 beta)
a kontrolovanym cestou inflamazémov NALP3 [6]. Nakol-
ko sucasny vyskyt PG a HS je zriedkavy az raritny [7].

Diskusia

PG na zéklade rozsiahlej Stidie Hsiao a spol. [8] sa
zacina klinicky manifestovat’ do 2 dekad (priemerne do veku
19 rokov) po vzniku prvych prejavov HS, ktord v tychto
pripadoch vznika priemerne vo veku 24 rokov. Prejavy PG
sa obyCajne vyskytuju na vzdialenych miestach od Iézii
HS, predovsetkym na bokoch a dolnych koncatinach a ich
vyskyt je mierne Castej$i u zien nez u muzov. Bol vSak
popisany pripad vyskytu HS a PG na tom istom mieste
[7]. Najcastejsie komorbidity HS a PG su akné, artritida,
synovitida, hyperostosis a osteitis (SAPHO syndrom),
sideropenicka anémia, lupus, glomerulonefritida, psoridza,
Krohnova choroba a tiez m. Behcet [9].

Patogenéza HS aj PG nie je doposial’ uplne prebadana.
Obidve ochorenia charakterizuje intenzivna zapalova
odpoved mediovana neutrofilmi a s obidvoma ochoreniami
sa nezriedka stretavame pri zépalovych ochoreniach ako
IBD. Predpoklada sa, ze Krohnova choroba patri do skupiny
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Obr. 1 ¢ Peristomicka forma PG u pacientky s axilarnou
lokalizaciou HS, m. Crohn, artritidou a v detstve s akné
(PAPASH syndrom)
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autoinflamaénych procesov so systémovym zapalom s dys-
regulaciou innate imunity, signalizujucu cestu absencie
autoprotilatok alebo antigén prezentujucich T lymfocytov
[10].

PG a HS teda spadajii do spektra autoinflamac¢nych
syndromov spojenych s akné. Ide o skupinu zriedkavych
ochoreni, pri ktorych dochadza ku opakovanému vzplanutiu
systtmového zapalu na podklade poruchy regulacie
nespecifickej imunity. V&acSina ma dedicny podklad.
Spoloénym znakom je aktivacia neutrofilov alebo makrofagov
[11]. Do skupiny sa zacleniuji syndromy uvedené v Tabul'ke
¢. 1. Mutacie PSTPIP1 génu identifikuje pacientov s PAPA
a PAPASH syndromami, hoci genetickd heterogenita bola
pozorovanad u PAPA syndromu. Strata funkcie mutovat’ na
gama-secterase génoch, nicastrin (NCSTN), presenilin
enhancer-2 (PSENEN) a presenilin-1 (PSEN1) moéze mat’
mala skupina pacientov s HS. Strata funkcie mutacii na
NCSTN géne modze mat suvislost s PASH syndromom
[12]. PASH syndrom je povazovany za extrémne zriedkavé
hereditarne autoinflamaéné ochorenie. Okrem PG, akné, HS
je raritne popisovana klinicka tetrada spolu s vaskulitidou
[13].

TabuPka ¢. 1 « Autoinflamaéné syndromy

PAPA artritida, pyoderma gangrenosum,
acne conglobata
PASH pyoderm.a gangrenosum, acne congl.,
hidradenitis suppurativa
PAPASH p.yoderm.a gangrenosum, acne fzongl.,
hidradenitis suppurativa, artritida
SAPHO Syn9Y1tls, acne, pustuloza,
osteitis
Ekvivalent PAPA bez potvrdenia
PASS mutacie PSTPIP 1
Liecba

Liecba HS a PG je individudlna zlozita, dlhodoba,
casto iba malo efektivna az neefektivna. Liekom vol'by su
vysokodavkové kortikosteroidy, tradi¢né anti-neutrofilné
agens su aj dapson a kolchicin a thalidomid. U niektorych
pacientov mozno dosiahnut remisiu ochoreni po cyklosporine
a tiez azathioprine. Z antibiotik ako tetracyklin mo6ze ako
adjuvantna liecba mat’ v niektorych pripadoch efekt na innate
imunity, uspech sa dosiahne tiez po aplikacii minocyklinu.
U najtazsich stavov sa podaval cyklofosfamid. V sti¢asnosti
sa ukazuje efektivna anti-TNF-alfa a anti-IL-1 liecba [9].
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