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Súhrn
	 Autori	 sa	 zaoberajú	 problematikou	 súčasného	 výskytu	 hidradenitis	 suppurativa	 a	 pyoderma	 gangrenosum,	 čo	 je	
považované	za	raritnú	kombináciu	dvoch	tzv.	neutrofilných	ochorení.	Na	základe	podobnej	resp.	príbuznej	etiopatogenézy	
uvedených	ochorení	však	táto	kombinácia	až	taká	raritná	nie	je,	obzvlášť	ak	pacienti	majú	súčasne	aj		Krohnovu	chorobu,	
alebo	 myelodysplastický	 syndróm.	 Autori	 okrem	 komplexného	 pohľadu	 na	 uvedenú	 problematiku	 prezentujú	 aj	
vlastných	pacientov	so	súčasným	výskytom	pyoderma	gangrenosum	aj	hidradenitis	suppurativa	so	zreteľom	na	diagnózu	
a	predovšetkým	liečbu	takýchto	ochorení.	
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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,	 
on	the	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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Úvod

 Hidradenitis suppurativa (ďalej HS)  možno definovať 
ako chronické, rekurentné zápalové ochorenie kože, klinicky 
viazané na miesta anatomickej lokalizácie apokrinných žliaz. 
Spočiatku sa v uvedených miestach tvoria krehké podkožné 
noduly. Po ich spontánnej ruptúre vznikajú splývajúce hlboké 
podkožné abscesy bez centrálnej nekrózy s purulentnou 
drenážou. Pokračujúci zápalový proces má za následok 
tvorbu  povrazcovitých  hypertrofických jaziev [1].  
 Na druhom kongrese konanom v marci 2009 v San 
Franciscu (USA) organizovanom „Hidradenitis suppurativa 
Foundation“ bola prijatá tzv. konsenzus definícia ochore- 
nia: HS je definovaná ako prítomnosť rekurentných, 
bolestivých, hlboko situovaných, okrúhlych nodulov 
končiacich v abscesoch alebo sínusových traktoch  
s hnisaním a s tvorbou hypertrofických jaziev apokrinných 
žliaz kože. Hidradenitis suppurativa je chronické, zápalové, 
opakujúce sa, vyčerpávajúce a zoslabujúce ochorenie 
folikulov kože, obyčajne prítomné po puberte s bolestivými, 
hlboko situovanými zápalovými léziami, v miestach 
výskytu apokrinných potných žliaz ako sú axily, ingvinálna  
a anogenitálna oblasť [1].

 Názov hidradenitis suppurativa z histopatologického 
hľadiska nie je správny, nakoľko postihnutie apokrinných 
a tiež i ekrinných žliaz je iba sekundárne v dôsledku 
extenzívneho zápalového procesu. V nemeckej literatúre 
[2]  je zaužívané pomenovanie acne inversa. Tento názov  
z hľadiska v súčasnosti akceptovaných etiopatogenetických 
súvislostí vystihuje HS snáď najlepšie. Vo frankofónnej 
literatúre sa s týmto ochorením stretneme pod názvom 
„maladie de Verneuil“, vychádzajúc z  historického pozadia 
HS - podľa  profesora  Aristide Auguste Stanislav Verneuila, 
ktorý toto ochorenie v 18-tom storočí ako prvý popísal [3].
 Pyoderma gangrenosum (ďalej PG) je neutrofilná 
dermatóza. PG je zápalové a ulcerózne ochorenie kože  
s rýchlym začiatkom tvorby bolestivých zápalových papúl, 
pustúl, vezikúl alebo nodozít prechádzajúcich do erózie alebo 
exulcerácie, hojacich sa atrofickými, kribriformnými jazvami 
lokalizovanými predovšetkým na končatinách a hrudníku. 
Genetické a imunologické faktory (dysregulácia nezrelé- 
ho - innate imunitného systému, neutrofilná dysfunkcia) 
indukujú tvorbu perifolikulárneho zápalu a intradermálnych 
abscesov  a neskôr epidermálnu a superficiálnu dermálnu 
nekrózu so zmiešaným zápalovým infiltrátom, s alebo bez 
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vaskulitídy [4]. Nozologicky sa nejedná o pyodermiu, ako 
by sa podľa používaného zaradenia dalo predpokladať. 
Priradenie k vaskulitídam je tiež sporné. Priebeh neliečenej 
PG je vysoko chronický a progredujúci [5].
 Napriek  klinickým rozdielom PG a HS majú podobnú 
patogenézu charakterizovanú neutrofilným zápalom 
sprostredkovaným interleukínom 1 beta (IL-1 beta)  
a kontrolovaným cestou inflamazómov NALP3 [6]. Nakoľ-
ko súčasný výskyt PG a HS je zriedkavý až raritný [7].

Diskusia

 PG na základe rozsiahlej štúdie Hsiao a spol. [8] sa 
začína klinicky manifestovať do 2 dekád (priemerne do veku 
19 rokov) po vzniku prvých prejavov HS, ktorá v týchto 
prípadoch vzniká priemerne vo veku 24 rokov. Prejavy PG 
sa obyčajne vyskytujú na vzdialených miestach od lézií 
HS, predovšetkým na bokoch a dolných končatinách a ich 
výskyt je mierne častejší u žien než u mužov. Bol však 
popísaný prípad výskytu HS a PG na tom istom mieste 
[7]. Najčastejšie komorbidity HS a PG sú akné, artritída, 
synovitída, hyperostosis a osteitis (SAPHO syndróm), 
sideropenická anémia, lupus, glomerulonefritída, psoriáza, 
Krohnova choroba a tiež m. Behcet [9].
 Patogenéza HS aj PG nie je doposiaľ úplne prebádaná. 
Obidve ochorenia charakterizuje intenzívna zápalová 
odpoveď mediovaná neutrofilmi a s obidvoma ochoreniami 
sa nezriedka stretávame pri zápalových ochoreniach ako 
IBD. Predpokladá sa, že Krohnova choroba patrí do skupiny 

Obr. 1 • Peristomická forma PG u pacientky s axilárnou 
lokalizáciou HS, m. Crohn, artritídou a v detstve s akné 
(PAPASH syndróm)

Tabuľka č. 1 • Autoinflamačné syndrómy

autoinflamačných procesov so systémovým zápalom s dys-
reguláciou innate imunity, signalizujúcu cestu absencie 
autoprotilátok alebo antigén prezentujúcich T lymfocytov 
[10].
 PG a HS teda spadajú do spektra autoinflamačných 
syndrómov spojených s akné. Ide o skupinu zriedkavých 
ochorení, pri ktorých dochádza ku opakovanému vzplanutiu 
systémového zápalu na podklade poruchy regulácie 
nešpecifickej imunity. Väčšina má dedičný podklad. 
Spoločným znakom je aktivácia neutrofilov alebo makrofágov 
[11]. Do skupiny sa začleňujú syndrómy uvedené v Tabuľke 
č. 1. Mutácie PSTPIP1 génu identifikuje pacientov s PAPA 
a PAPASH syndrómami, hoci genetická heterogenita bola 
pozorovaná u PAPA syndrómu. Strata funkcie mutovať na 
gama-secterase génoch, nicastrin (NCSTN), presenilin 
enhancer-2 (PSENEN) a presenilin-1 (PSEN1) môže mať 
malá skupina pacientov s HS. Strata funkcie mutácii na 
NCSTN géne môže mať súvislosť s PASH syndrómom 
[l2]. PASH syndróm je považovaný za extrémne zriedkavé 
hereditárne autoinflamačné ochorenie. Okrem PG, akné, HS 
je raritne popisovaná klinická tetráda spolu s vaskulitídou 
[13].

Liečba

 Liečba HS a PG je individuálna zložitá, dlhodobá, 
často iba málo efektívna až neefektívna. Liekom voľby sú 
vysokodávkové kortikosteroidy, tradičné anti-neutrofilné 
agens sú aj dapson a kolchicín a thalidomid. U niektorých 
pacientov možno dosiahnuť remisiu ochorení po cyklosporíne 
a tiež azathioprine. Z antibiotík ako tetracyklín môže ako 
adjuvantná liečba mať v niektorých prípadoch efekt na innate 
imunity, úspech  sa dosiahne tiež po aplikácii minocyklínu.  
U najťažších stavov sa podával cyklofosfamid. V súčasnosti 
sa ukazuje efektívna anti-TNF-alfa a anti-IL-1 liečba [9].
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