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Súhrn
	 Autori	uvádzajú	tri	typy	hidradenitis	suppurativa	(HS):	typ	sporadický,	typ	familiárny	(v	niektorých	rodinách	 
až	30	%	–	40	%	familiárna	dispozícia),	a	HS	ako	súčasť	syndrómov.	Zaoberajú	sa	patogenézou	HS,	environmentálnymi,	
genetickými	vplyvmi	na	vznik	HS	a	tiež	imunitnou	dysreguláciou.	Okrem	biologickej	liečby	HS	stručne	uvádzajú	
„syndrómy“	vo	vzťahu	k	 iným	 imunologicky	mediovaným	zápalovým	ochoreniam.	Komplex	profilu	komorbidít	 
v	 klinickom	 obraze	 je	 signifikantne	 heterogénny.	 Klinické	 prejavy	 HS	 sú	 polymorfné,	 klasifikované	 ako	
heterogénne	rozdielne.	Medzi	uvedenú	skupinu	ochorení	patrí	PAPA	syndróm	(artritída,	pyoderma	gangrenosum,	
acne	 conglobata,	 autozomálne	 dominantné	 ochorenie	 na	 podklade	 mutácie	 PSTPIPI	 génu),	 PASH	 syndróm	
(Pyoderma	 gangrenosum,	 Acne	 a	 Hidradenitis	 suppurativa),	 ďalej	 PAPASH	 syndróm	 (Pyogénna	 artritída,	
Pyoderma	gangrenosum,	Acne	a	Hidradenitis	suppurativa),	PsAPASH	syndróm	(Psoriatická	artritída,	Pyoderma	
gangrenosum,	Acne	a	Hidradenitis	suppurativa)	a	PASS	syndróm	(Pyoderma	gangrenosum,	Acne,	Suppuratívna	
forma	 hidradenitídy	 a	 Ankylozujúca	 spondylitída),	 SAPHO	 syndróm	 (Synivitis,	 Acne	 conglobata,	 Pustulóza,	
Osteitis).

Kľúčové slová: hidradenitis suppurativa, patofyziológia, genéza, environmentálne faktory, genetická predispozícia, 
imunitná dysregulácia, biologická liečba

Abstract
	 The	 authors	 recognized	 three	 variants	 of	 hidradenitis	 suppurativa	 as	 sporadic,	 the	 familial	 (in	 30%-40%	
members	of	the	family)	and	syndromic	one.	In	the	pathogenesis	plays	important	role	environmental	factors,	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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Úvod
 Etiopatogenéza hidradenitis suppurativa (ďalej HS) 
stále nie je dostatočne objasnená, snáď multifaktorová. 
Kľúčovým faktorom patogenézy HS je postihnutie 
epitélií vlasových folikulov a infundibula apokrin- 
ných žliaz, prezentujúcich sa hyperkeratózou a hyper-
pláziou v interakcii s environmentálnymi faktormi 
exogénnymi a endogénnymi (stres, metabolický 
syndróm, obezita, nikotinizmus, dysbióza, hormonálne 
faktory – testosterón, svojím vplyvom na rast a sekréciu 
apokrinných žliaz, tiež hladina vitamínu D), genetickou 
predispozíciou a imunitnou dysreguláciou [1], čo vedie 
ku vzniku folikulárnej oklúzie, s následnou dilatáciou 

a ruptúrou folikulov a vznikom perifolikulárneho 
zápalového infiltrátu, vedúceho ku tvorbe pseudocýst 
a fistúl – tzv. sínusové trakty [1, 2]. Sínusové trakty 
vznikajú invagináciou epidermis a nepochádzajú  
z vlasových folikulov (Obr. 1, 2, 3). Sínusové trakty tiež 
obsahujú cudzí materiál a baktérie Staphylococcus 
aureus s poklesom antimikrobiálnych peptidov (AMP), 
ako je beta-defenzín-1. O úlohe baktérií v zápalovej 
odpovedi HS sa diskutuje, ale zvýšené hladiny 
S100A7-9, lipocalin-2 a beta-defenzínov u pacientov  
s HS je veľmi dobrá odpoveď v liečbe HS antibiotikami. 
S odstupom času tieto sínusové trakty splývajú a môžu 
penetrovať a aj deštruovať hlboké štruktúry ako sval, 
fascia, lymfatické uzliny, uretra až črevá. 
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Patofyziológia
 Podľa Moltrasio a spol. [3] sa rozlišujú tri typy HS: 
typ sporadický, typ familiárny (v niektorých rodinách 
až 30 % – 40 % familiárna dispozícia) [4], a HS ako 
súčasť syndrómov. Každý z uvedených troch typov HS 
zvlášť je náchylný ku začiatku ochorenia a odpovede 
na liečbu ochorenia v súvislosti s rôznymi genetickými 
variantmi vrátane génov kódujúcich podjednotky 
gamma-sekretáz, za predpokladu aj iných génov 
autoinflamácie a keratinizácie [3].  
 Predpokladá sa, že familiárny typ HS sa spája  
s lokusom chromozómu 1p21.1 – 1q25.3 [5]. U pa-
cientov s pozitívnou familiárnou anamnézou HS bol 
pozorovaný autozomálne dominantný typ dedičnosti  
s mutáciou gamma sekretázového komplexu. Príkla-
dom genetických faktorov je asociácia HS vrátane 
alterácie s génmi pre interleukíny (IL-1, IL-12, IL-23). 
Títo pacienti majú ťažkú formu HS [6]. 
 Narastajúci počet folikulárnych zátok folikulárnych 
epitélií a zápalová reakcia v okolí folikulov je hlavným 
nálezom HS. Blokáda terminálnych vlasových 
folikulov vedie k dilatácii a tvorbe cýst. Zapálené 
folikuly môžu uvoľňovať vlasový materiál, keratínové 
fibrily a mikróby za tvorby prasklín [7, 8] (Obr. 4). 
Obsah folikulov uvoľňovaný cez epidermu môže ako 
spúšťač aktivovať iné zápalové cesty, ako nukleotid 
viažuci receptor proteín 3 (NLRP3) inflamazóm  
a „toll-like“ receptor (TLR) signalizujúci exacerbáciu 
zápalovej odpovede. Neutrofily, T bunky (CD3),  
B bunky (CD19, CD20), plazmatické bunky, prirodzené 
zabíjače (CD56), mastocyty, makrofágy a dendritické 
bunky sú zodpovedné za zápalovú odpoveď [8, 9]  
a tvoria prozápalové cytokíny, ako interleukíny  
(IL-1beta, IL-17), tumor nekrotizujúci faktor (TNF-alfa) 
a interferón (IFN-gama). Takáto zápalová odpoveď 
deštruuje štrukturálnu integritu kože vedúcu k tvor-
be hlbokých sínusových traktov. Enzým matrix 
metalloproteinase-8 (MMP8) pomáha deštruovať extra-
celulárne komponenty tak, že zvýšené hladiny MMP8 
môžu viesť ku tvorbe sínusových traktov [9].  

 So zreteľom na imunitnú dysreguláciu sa ukazuje 
vplyv niektorých cytokínov exprimovaných v procese 
imunopatogenézy HS. Špecifický gén pre HS doteraz 
nebol identifikovaný, HLA pre HS je nesignifikantné, 
ochorenie je heterogénne s častými mutáciami.

Obr. 1 • Histologický obraz folikulárnej oklúzie (HE; 
obj. 40x)

Obr. 2 • Histologický obraz HS: zátkovanie folikulového 
infundibula, sínusový trakt (HE; obj. 40x)

Obr. 3 • Obrovskobunkový histiocytový zápal  
s plazmo-lymfocytovým zápalom (HE; obj. 40x)

Obr. 4 • Zvyšky keratínu vlasu v abscese disekujúcej 
celulitídy kapilícia (HE; obj. 40x)
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Klinické manifestácie
 Minoritný počet pacientov s HS je prezentovaných 
ako „syndróm“ vo vzťahu ku iným imunologicky 
mediovaným zápalovým ochoreniam [10].  Komplex 
profilu komorbidít v klinickom obraze je signifikantne 
heterogénny. Klinické prejavy HS sú polymorfné, 
klasifikované ako heterogénne rozdielne. Medzi 
uvedenú skupinu ochorení patrí PAPA syndróm 
(artritída, pyoderma gangrenosum, acne conglobata, 
autozomálne dominantné ochorenie na podklade 
mutácie PSTPIPI génu), PASH syndróm (Pyoderma 
gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa), ďalej 
PAPASH syndróm (Pyogénna artritída, Pyoderma 
gangrenosum, Acne a Hidradenitis suppurativa)  
(Obr. 5), PsAPASH syndróm (Psoriatická artritída, 
Pyoderma gangrenosum, Acne a Hidradenitis 
suppurativa) a PASS syndróm (Pyoderma gangrenosum, 
Acne, Suppuratívna forma hidradenitídy a Ankylo-
zujúca spondylitída), SAPHO syndróm (Synivitis, Acne 
conglobata, Pustulóza, Osteitis) [10].

Záver - biologická liečba hidradenitis suppurativa
 V súčasných podmienkach Slovenska sú pre liečbu 
stredne ťažkých a ťažkých foriem HS registrované 
molekuly inhibítorov anti-TNF-alfa adalimumab [11, 

Obr. 5 • PAPA syndróm (vysoké hodnoty sérového 
albumínu (367 mg/l; norma 0-6,4 mg/l)

12], secukinumab, ktorý sa selektívne viaže na IL-17A 
a úplne neutralizuje bioaktivitu IL-17A, pričom nemá 
vplyv na IL-17F [13], a bimekizumab – monoklonálna 
IgG1 protilátka selektívne inhibujúca IL-17F  
a IL-17A [14].
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