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Hidradenitis suppurativa: miért nem tartozik az acne csoportba?

Hidradenitis suppurativa: why isn’t it a form of acne?
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OSSZEFOGLALAS

Az acne vulgaris egy kronikus, gyulladdsos megbetegedés,
mely dltaldban a pubertds korban kezdddik és mitesszerek,
gyulladt papuldk, pusztuldk, csomok, cisztdk és hegesedés
megjelenésével jdr a faggyumirigyben gazdag régickban. A
hidradenitis suppurativa a felndttkor kronikus, gyulladdsos
betegsége, melyet fdjdalmas, gyulladt, mélyen iild csomok,
cisztdk, fisztuldk és hegesedés jellemez a test apokrin miri-
gyekben gazdag teriiletein. A klinikai megjelenésben lévd
kiilonbségek ellenére a hidradenitis suppurativdt évtizede-
kig ,,acne inversa” elnevezéssel illették, mely téves tdrsitd-
sokhoz vezetett a patogenezis és a terdpia teriiletén. A koz-
leményben a szerzok a két entitds kozotti hasonlosdgokat
és kiilonbségeket érintve elemzik a hidradenitis suppurativa
patogenezisét és klinikumdt, dsszegezve a kozelmiilt elGre-
lépéseit a kutatds teriiletén.

Kulcsszavak:
acne inversa-acne vulgaris-hidradenitis
suppurativa

SUMMARY

Acne vulgaris is a chronic, inflammatory disease, marked
with comedones, inflammed papules, pustules, nodules,
cysts in the sebaceous gland rich areas with frequent scarr-
ing usually starting in puberty. Hidradenitis suppurativa is
also a chronic, inflammatory disease, with painful, deep-
seated inflammed nodules, cysts, fistules in the skin folds of
mostly adults, in which similarly to acne vulgaris, scarring
is frequently observed. Despite the prominent differences
in their symptoms, hidradenitis suppurativa has been miss-
named ,,acne inversa” for decades leding to unreasonable
associations both in its pathogenesis and treatment. This
review aims to compare and dissect the two diseases from
clinical as well as pathological point of view by summari-
zing the recent advances of clinical and experimental re-
search on hidradenitis suppurativa.
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1. Patogenezis

1.1. Acne inversa: miért nem acne és nem is hidradeni-
tis?

A betegség kordbbi nevével, az acne inversdval joggal
leszamolva, hisz nem ott, nem akkor €s nem gy jelenik
meg, mint a serdiil6kori acne, sokak szdmadra a jellegzetes
lokalizdciébol adéddan egyértelm( patogenetikai tényezd-
ként az apokrin mirigyek foglaltdk el a kdzponti helyet. A
tiinetek tipusos intertrigin6zus megjelenése kétséget kiza-
réan rdmutat az adott teriilet jellegzetességeinek szerepére,
melyek nagyban hozzdjarulhatnak a betegség kialakuldsé-
hoz. Szdmos elmélet sziiletett mdr, részleges magyardzatot
adva a hidradenitis suppurativa (HS) patogenezisére, mint
példdaul a fokozott mechanikai irritdcié szerepe, vagy a
tertilet eltérd higiénés jellemzdGi, immunoldgiai sajitossa-
gai, melyben a fokozott nedvesség kaphat kdzponti szere-
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pet. Ugyanakkor a szdvettani vizsgélatok alapjdn az apok-
rin mirigyek csak az eldrehaladott formdkban voltak érint-
ve és akkor is sokkal inkdbb a végpontjai mint sem aktiv
szereplGi voltak a patoldgiai folyamatoknak (1).

Az utébbi évek kutatdsai a faggylimirigyek szerepére is
rairdnyitottdk a figyelmet, melyhez nagyban hozzdjarultak
azok a szovettani leletek, melyek a faggytimirigyek elpusz-
tuldsat mar a HS kezdeti staidiumaban leirtdk (2). A szovet-
tani mintdk elemzésének masik szembetlind lelete az acné-
bdl jol ismert follicularis hiperkeratinizacid/okklizié volt,
mely a folliculusok kitdguldsdhoz majd roncsoléddsdhoz
vezet, igy a baktériumokban gazdag tormelék a dermist
infiltrdlva annak gyulladdsit eredményezi felvetve, hogy a
baktériumok €s a kiilonbdz6 gyulladdsos tdtvonalak éppugy
fontosak lehetnek ebben a betegségben is (1. dbra). A gyul-
laddsban szerepet jitsz6 sejteken az acnéban ismerthez
hasonléan, szintén fokozottan vannak jelen a Toll-like
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receptorok (TLR) (3), illetve a legfrissebb teljes szoveti
mintdkon elvégzett génexpresszids analizisek a TNF-a,
IL-1 és a NOD-like receptor (NLRP) gének/ttvonalak
fokozott kifejez6dését taldltak (4), melyek szerepét a gene-
tikai vizsgalatok sordn azonositott egy nukleotidos poli-
morfizmusok (SNP) is aldtdmasztottak (5). Ezek alapjan
jogos az igény a lehetGségeinkhez mért tisztanlatasra, vala-
mint hogy azonositsuk azokat a faktorokat, melyek a HS-
ben szerepet jatszanak akar arra specifikusan, akar pedig
egy altaldnos gyulladas részeként.

A jelenleg legelfogadottabb elmélet szerint fokozott
mechanikai ingerek (d6rzs616dés, nyomas) vezetnek a haj-
folliculus sériiléséhez, az epithelium folytonossaganak
megtoréséhez, illetve az okkliziét okozé fokozott kerati-
nocita proliferdci6hoz, melyek elGsegitik hogy a hajfolli-
culus tartalma, mint sejttormelékek és baktériumok bejus-
sanak a dermisbe. Ugyanakkor tovabbra sincs vélasz arra,
hogy a pilosebaceus egység épségének sériilése €s a bdr
egészét érintd gyulladds a HS-ben miért vezet a faggytmi-
rigyek elpusztuldsdhoz, epithelialis cisztak, abszcesszusok,
szinuszok kialakuldsahoz és nem pedig az acnéban latott
roncsolt, masszivan infiltralt faggydmirigyet mutatd szo-
vettani képhez. Tampontként szereplS lényegi kiilonbség
lehet, hogy HS-ben nem sikertilt igazolni a szébum Ossze-
tételének megvaltozasat felvetve, hogy ez az acne patoge-
nezisében kulcsszerepet jatszé faktor a HS kontextusaban
nem érvényesiil. Acnéban a folliculus kivezetd nyildsanak
fokozatos elzarédasa mellett a jelentGsen megvaltozott
osszetételd szébum és az ahhoz kapcsol6dd jellegzetes
mikrobiom infiltralja a dermist, jelentds stimulusként az
immunsejteknek (6). Ugyanakkor nem szabad megfeled-
kezniink arr6l sem, hogy a faggyimirigy mikodése testta-
jéktdl fiiggben eltérd, melynek molekuldris értelmezése
vdrat magara.

1.2. A faggyumirigyek lehetséges szerepe a betegségben

Az utébbi évtized kutatdsaibdl ismerjiik, hogy a faggyu-
mirigy sejtjei a kifejezett zsiranyagcserén til fontos neuro-
endokrin és gyulladasos tulajdonsdgokkal rendelkeznek.
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Hazai munkacsoportok kisérletei megerdsitették a faggyu-

1. dbra

A dermisben destrudlt folliculus helyén
abszceddld gyulladds

(kis szaggatott vonal, jobb inzert),
rezidudlis keratin fragmentumokkal.
A mikrotdlyog kornyezetében
fibrézis és idiilt lobsejtes beszlirddés
(nagy szaggatott vonal),

utébbi a verejtékmirigyeket is érinti
(kozéps6 inzert).

A gyulladads mellett korabban
lezajlott folyamat eredményeként
atréfids folliculus maradvany koriil

a faggylmirigy elpusztult (bal inzert).
(HE 112x)

sejtek lehetséges szerepét a HS kialakuldsaban is, mind az
immunszabdlyozas, a sebgydgyulds, a kiilonbozé antimik-
robialis fehérjék mind pedig szamos gyulladasos mediator
termelésén keresztiil (TorGesik D és mtsai, kdzl€és alatt). A
béviils ismeretek ellenére ugyanakkor tovabbra is megva-
laszolatlan kérdés, hogy a faggyusejtek képesek-e inicidlni
a HS patogenezisét illetve hogy eltinésiik ok-okozati kap-
csolatba hozhaté-e a HS stilyosbodasdval €s klinikai meg-
jelenésével.

1.3. A mikrobiom szerepe

Az ut6bbi évek kutatdsai arra is valaszt kerestek, hogy
a HS altal preferalt régiok mikrobiomja miben tér el a
test tobbi teriiletétdl fizioldgids és patologias koriilmé-
nyek kozott. Tovabbi kérdésként meriil fel, csakdgy
mint az acnéban, hogy a kérokozok részt vesznek-e a
betegség kialakuldsaban vagy csak kolonizédljak a meg-
valtozott mikrokornyezetd tertiletet. Bar szamos bakté-
rium jelenléte egyértelmien megvaltozik a betegséggel
érintett b6ron (elsGsorban a Hurley II. és II1. stadiumok-
ban), a mikrobiomot inkdbb a betegség silyossagaval
hozzdk 0Osszefiiggésbe és annak markereként emlitik.
(7). Elgondolkodtaté tovabbd, hogy a kiterjedt lokalis
gyulladds ellenére a HS-es betegekre nem jellemz$ a
szepszis, mely szintén azt timasztja ald, hogy a HS-t egy
megvaltozott immunvéalasznak tulajdonitjdk, mintsem

7z

fert6z6 betegségnek.

1.4. Gyulladdsos sejtek HS-ben

A gyulladasos sejtek és az azok éltal termelt citokinek
azonositasa fontos elemei a patogenezis megismerésének.
Tobb munkacsoport is megerGsitette, hogy a 1éziés bérben
jelentésen emelkedett a TLR2, az IL-17A, az IL-1B, a
TNFA és az IL-10 gének kifejez6dése (4), melyek a jelen
(TNF gatldk) és a jovs (IL-1 és IL-17 gatlo) terapiads cél-
pontjainak alapjat adjak (8). A sejtszintd karakterizdlds
sordn a gyulladasos infiltraitumban a neutrofilek €s a hiz6-
sejtek mellett jelentGs mennyiségben talaltak IL-12-t és IL-
23-at termel$ makrofagokat a papilldris €s a reticuldris der-
misben, II-1B-t termel6 CDI1lc+ (dendritikus) sejteket,
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valamint az emelkedett IL-23-mal Osszefiiggésbe hozhat6
IL-17-et termeld T sejteket. Mindezek alapjdn felmeriil,
hogy a HS kialakuldsdban (is) szerepe lehet az IL-17-nek
és a caspase-1-asszocialt citokineknek (pl. IL-1B, IL-18)
(9). Tovabbi megfigyelés a kronikus 1ézidkban a CD20+ €s
a CD79a+ B sejtek, valamint a CD138+ plazmasejtek meg-
jelenése, jelezve a patogenezis dinamizmusit (8). A TLR2
fokozott jelenléte a baktériumok €s az azokbdl szarmazd
kismolekuldk szerepét veti fel a betegség kialakuldsa-
ban/mddositasaban (3).

Kiilon érdekesség, hogy a leirt gyulladdsos sejtek €s cito-
kinek jelentSs részét periléziondlisan is azonositottdk. Ez
Osszhangban van mds szerz8k munkdjdval, akik HS-ben
szenvedd betegek tiinetmentes bSrében jelentds gyullada-
sos infiltraciot taldltak perivascularisan és perifolliculari-
san, megerdsitve a hipotézist, mely szerint a HS kialakul4-
séért az immunrendszer mikodésének nem megfelel$ sza-
balyozésa tehetd feleldssé. Erdemes megjegyezni, hogy az
acnés 1éziokban és a PAPA szindromdban (pyogen arthritis,
pyoderma gangrenosum €s acne) hasonlé citokin profil és
utvonalak jatszanak szerepet, mely azt jelezheti, hogy az
acne és a HS patogenezise nem valik el teljesen. Az immu-
nolégiai vizsgélatok érdekessége, hogy a vérben jelenlevd
monocitdkban is eltérést taldltak (aktivdlhatésdguk csok-
kent volt endotoxin kezelés mellett), tovabba az 0sszes T
sejthez képest csokkent mennyiségben taldltak természetes
016 (NK) sejteket, erdsitve a betegség szisztémds voltat
(10).

1.5. A genetikai faktorok szerepe — a Notch titvonal

A HS megértésének mérfoldkovét azok a vizsgilatok
képezték, melyek funkcidvesztéses (loss-of-function) mu-
tdcidkat azonositottak az un. y-szekretdz fehérjekomplex
alkotoit k6dolé PSENEN, PSEN1 és NCSTN génekben. A
v-szekretdz a Notch ttvonal szabdlyozdsdban részt vevs
aktivator, mely dtvonal végpontjdn olyan citokinek vannak,
mint az IL-13 vagy az IL-23. A kdrosodott Notch utvonal
hatasa lehet a TLR/IL-23/Th17 valasz fokozasa, valamint a
természetes 016 sejtek szdmdnak csokkenése. A Notch
dtvonal tovabbi érdekessége, hogy nélkiilozhetetlen a ter-

------
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az egér borében a faggyuimirigyek helyett epidermalis cisz-
tdk képzddnek (11), mely az ttvonal kdzponti szerepét erd-
siti meg a HS patogenezisében. Mindezek alapjan felvetd-
dott, hogy a HS-t mint 6ndll6 entitdst ,,a Notch dtvonal
karosoddsa kovetkeztében a nyomds alatt levs borteriiletek
autoinflammatorikus folliculitise”-ként definidljuk (12).

1.6. Epidemiologiai tényezdk patoldgiai relevancidval

A patomechanizmus megértéséhez a komorbiditdsok
azonositdsa €s az azok kozotti kapcsolatok elemzése nagy-
ban hozzdjarulhat. A betegséggel kapcsolatos tudomédnyos
iiléseken csaknem minden esetben elhangzik az a megfi-
gyelés, hogy a betegség elGforduldsa néi predominanciat
(né férfi ardny 3:1) mutat, €s hogy alig taldlkozunk olyan
HS-ban szenved$ beteggel, akinek ne lenne valamilyen
egyéb tarsbetegsége. Szdmos tanulmany igazolta a dohdny-
74s, az arthritisek, a gyulladdsos bélbetegségek, az endok-
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rinoldgiai eltérések (hormondlis hattér, obesitds, diabetes
és polycystds ovarium szindréma-PCOS), a pszichidtriai
korképek illetve bizonyos malignus betegségek (B-sejtes
lymphomadk és laphdmrak) el6forduldsat HS-ben (13).

A dohdnyzds kétséget kizdrdan a legfontosabb ,,tarsbe-
tegség” HS-ben. A légutak epitheliumdhoz hasonldan a
bdérben is csokkenti a Notch dtvonal miikodését (14) vala-
mint felmeriilt szerepe a faggytimirigy kdzvetlen kdrositd-
séban is lehetséges magyardzatként (15).

A nyaki és lumbosacrdlis gerinc iziileteinek érintettsége
— axidlis spondylarthritisek formdjdban — szintén gyakori
(akdr 70%) a HS-es betegek kortorténetében (16). Ha-
sonldan a pikkelysomorhoz itt is felmeriil, hogy esetlege-
sen egy szisztémds betegséggel dllunk szemben. Ugyan-
akkor a kritikus vélemények szerint csupdn az adott iziile-
teket megterheld kényszertartds 4ll a panaszok hatterében.

Az HS-es betegekben a gyulladdsos bélbetegségek (vala-
melyest gyakrabban a Crohn betegség, mint a colitis ulce-
rosa) el6forduldsa 4-8-szor gyakoribb, illetve gyulladdsos
bélbetegségben szenvedSk kozel 20%-dban jelentkezik
HS. Mindezek alapjan felvet6dik, hogy esetlegesen kozos
patogenetikai tényezdk dllhatnak a megbetegedések hétte-
rében vagy akdr egy betegség eltérd manifeszticidirdl van
sz6 (17).

Endokrinolégiai tényezok szerepét vetik fel a pubertast
kovets megjelenés, a n6i dominancia, a premenopausalis
fellangolasok és a terhesség alatti javulds (18). Az obezi-
tds mint az egyik leggyakoribb komorbiditids szerepe
tobb irdnybdl is értelmezhetd. A tdlsilyos betegek hajla-
taiban illetve 0sszefekvd borteriiletein jelentkezd foko-
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zott mikrobiom teljesen illeszkedik a HS kialakuldsdnak
elméletébe. Ugyanakkor mds betegségekhez hasonléan
felvetddik a zsirszovet szisztémds gyulladdsban betoltott
szerepe is. Az obezitdshoz tarsuld eltérések, mint a hyper-
tonia, dyslipidaemia onmagukban is fokozottan fordulnak
el6 HS-es betegekben. A PCOS és HS tdrsuldsa utalhat a
hyperandrogenizmus patolégiai szerepére, melynek ala-
posabb megismerése €s célsejtjeinek azonositdsa terdpids
szerepet kaphat a jovSben (13). Az epidemioldgiai vizs-
galatok fontos eredménye a diabetes gyakori el6forduldsa
HS-ben (kozel 20% a vart 1,5%-kal szemben), amely
alapjan felvetddott az inzulin €s az inzulin-szerd ndveke-
dési faktor és a tdpldlkozds szerepe a betegségben.
Erdsitve a PCOS-el és a diabetesszel 0sszefiiggd ténye-
z0k patoldgiai szerepét, a metformin hatdsossdgédra
vonatkozdlag 25 betegnél elvégzett klinikai vizsgdlat
alapjan vannak adatok (19).

A mar bemutatott Notch tutvonal azonositdsa nem csak a
HS kialakuldsdnak rejtélyét oldotta meg részben, de felve-
tette kapcsolatit az Alzheimer betegséggel is, melyben
szintén a y-szekretdzt k6dold géneknek van szerepe (5).
Erthets, hogy szdmos munkacsoport fektetett fokozott
figyelmet a két betegség kapcsolatdnak tisztdzdsdra,
ugyanakkor eddig nem sikeriilt azt megerd@siteni. Az alko-
hollal, gyoégyszerekkel és egyéb pszichostimuldnsokkal
szembeni fiiggdség HS-ben nagy valdszintiséggel a beteg-
ség tlineteivel jard fokozott pszichés megterhelés miatt
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alakul ki, mely nagymértékben befolydsolja a betegek
életminGségét (13).

A malignus betegségek vonatkozdsdban HS-ben a lap-
hiamrék és a B-sejtes lymphomdk emelhetSek ki (13). A
laphdmrdk kialakuldsdra nagy valdszintiséggel a HS-ben
fenndll6 krénikus bérgyulladas hajlamosit. Ezzel szemben
a B-sejtes lymphomdk emelkedett el6fordulasa ravilagit a
limfocitak és a termelt immunglobulinok szerepére (20),
melyek el6rehaladott esetekben védlnak jellegzetessé €s
mutatnak malignus transzformaciot.

2. Klinikai kép

A HS prevalencidjara vonatkozé epidemioldgiai adatok
tdg hatdrok (0,0003-4%) kozott mozognak, szemben az
acne kozel 90%-os eléfordulasaval a kaukazusi populacio-
ban. A betegek atlagos életkora a betegség kezdetekor 24,7
év, jellemzGen joval a pubertast kovetd életkor, ellentétben
az acne vulgarissal, mely ebben az életkorban mér tobbnyi-
re regredial. Jellemzd, hogy a korrekt diagnoézisig nagyon
hosszi id6 telik el, mely a legutébbi atfogd tanulmany sze-
rint atlagosan 7,2 év (21). A betegség hosszu, évekig tarté
lefolydsa soran gyakori fellangolasok jelentkeznek (félé-
vente tobb mint kett§), mely sordn a kezdetben kiilondllo
gyulladt csomdk mellett sipolyképzddés, a csomok kozott
szinuszjaratok és kiterjedt hegesedés alakul ki (7). A diag-
noézis 1ényegében a klinikai képen alapul, melyre jellemzd
a visszatéré gyulladt csomok, sipolyjdratok, talyogok és
hegek jelenléte az axillaris, genitofemoralis, perinealis,
glutealis, inter- vagy submammaris régiéban. Ritka esetek-
ben atipusos lokalizacidkban is el6fordulhat, példaul a tar-
kén vagy a fiilek mogott. A kezdeti stdidiumban a gyullada-
sos tiinetek két relapszus kozott teljesen regredidlhatnak,
mely szintén nem tipusos acne vulgarisban, ilyenkor a
diagnézis feldllitdsaban segithet a 30-40%-ban pozitiv csa-
14di anamnézis.

2.1. Besorolds a silyossdg szerint

A HS siilyossdg szerinti besoroldsandl a Hurley és a
Sartorius-skalat alkalmazzdk leggyakrabban. A gyakor-
latban az egyszerlibb Hurley-besorolds jobban elterjedt
(22). A Hurley 1. stidiumra jellemzd a talyogképzddés
sipolyjaratok és hegesedés nélkiil (2. dbra). A talyogok
egy adott régidban egyszeres vagy tobbszords formaban
jelentkeznek. A mérsékelt II. stadiumra jellemz6 a vissza-
téré talyogképzddés, sipolyok kialakuldsa és hegesedés.
A 1€zi6k szoliter formdban vagy tobbszordsen, de egy-
mastdl jol elkiiloniilten jelentkeznek egy adott régiéban
(3. dbra). A stlyos I11. stddiumra jellemz6 az adott régio-
ban kialakult diffiz vagy csaknem diffiz érintettség,
tobbszorosen osszekapcsolddo jaratokkal és talyogokkal,
kiterjedt hegesedéssel (4., 5. dbra). Az enyhe Hurley I.
staddium teszi ki az esetek nagy részét, mintegy 68 %-at, a
mérsékelt Hurley II. stddium 28%-ban, az igen stilyos III.
stddium 4%-ban észlelhetS. A Sartorius-skéla a betegség
silyossaganak dinamikusabb megitélésre szolgadl. F§
paramétere az egyedi nodulusok és fisztuldk szama, azon-

2. dbra
Hurley I. stdidium axillaris lokalizaciéban
egy 38 éves ndbetegen

ban szamos olyan tényezét is figyelembe vesz, amelyet a
terdpia nem befolyésol (23,24). Osszességében mindkét
klasszifikaciorél elmondhatd, hogy elsGsorban a betegség
statikus jellemzdit veszi figyelembe, emiatt kevésbé
alkalmas a terdpids beavatkozdsok hatdsossaganak kove-
tésére a klinikai gyakorlatban.

3. dbra
Hurley II. stadium kiterjedt axillaris érintettséggel,
de kifejezett hegesedés nélkiil egy 28 éves nébetegen
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4. dbra
Stlyos Hurley III. stidiumnak megfelel§ valadékozo
tiinetek kifejezett hegesedéssel egy 53 éves férfibetegnél

A HS terapiajaban a hatékonysdg megitélésére Uj rend-
szert alakitottak ki, melyet Hidradenitis Suppurativa
Klinikai Vélasznak (Hidradenitis Suppurativa Clinical
Response - HiSCR) neveztek el (25). A HiSCR skdla alap-
vetGen 3 1€zi6 tipust vesz figyelembe: az abszcesszusokat,
a gyulladt csomokat és a valadékoz6 fisztuldkat (szinuszja-
ratok, melyek a bdrfelszinnel is kozlekedhetnek, purulens
valadékozassal). A kezelésre adott valasz alapjan reagald
és nem-reagald eseteket kiilonitenek el, az alabbiak szerint
a reagald esetekben: (1.) az aktiv csomdk szdma legalabb
50%-kal csokkent, (2.) az abszcesszusok szdma €s (3.) a
valadékozo fisztulak szama nem ndétt a kezelés el6tti (kiin-
dulasi) allapothoz képest. A fenti skéla lehet6vé teszi a HS
tiineteinek dinamikus mérését, és jol reprezentdlja a terapia
hatékonysagat, valamint j6l korreldl a tobbi skdla alapjan
kapott javulas mértékével.

3. Kezelés

3.1. A betegség kezelésének alapelvei

A HS kezelésében fontos tényezd a betegek tdjékoztatasa
a betegség kronikus, sulyosboddsokkal €s remissziokkal
jaré természetérél és arrdl, hogy legtobbszor hosszi tavi
kezelést igényel. Fontos tisztdzni, hogy a HS nem fert6z6
betegség és nem a higiéne hidnya okozza. Fel kell hivni a
figyelmet arra, hogy az életviteli valtoztatasok hozzajarul-
hatnak a betegség sikeres kezeléséhez. Kertiilni kell a b&r
feliileti sarléddsat, a ruhak altali dorzsolést, illetve a szoros
ruhdzat viselését. Tobb tanulmany megerGsitette, hogy a
testsuly csokkentése utdn javulnak a HS tiinetei, ezért a tul-
suly keriilendS (26). A dohdnyzas vonatkozasaban egyér-
telmd bizonyitékok nincsenek, de abbahagyasa javasolt.

A HS terdpidjaban — bar kevés randomizalt, kontrollalt
vizsgdlat 1étezik — antibiotikumokat, immunszuppressziv,
antiinflammatorikus, antiandrogén szereket hasznélha-
tunk, illetve sebészi beavatkozasra, 1ézer vagy IPL kezelés-
re lehet sziikség. Az optimadlis terdpia megvalasztasa eltt
figyelembe kell venni a HS stlyossagat, illetve azt is, hogy

5. dbra
Stlyos, kiterjedt Hurley III. staddium egy 53 éves,
cachexids allapotu férfibeteg glutealis régiéjaban

lokalizalt vagy kiterjedtebb betegségrél van-e sz6. Sziikség
lehet a kiilonféle kezelési médok kombindcidjara a javulas
érdekében (27). A HS silyossagat tekintve Hurley I. stadi-
umban lokalis kezel€s vagy szisztémas gyogyszerek, Hur-
ley II. stadiumban a gydgyszeres kezelés mellett kisebb
sebészeti kimetszésekre lehet sziikség, mig Hurley II1. sta-
diumban radikalis kimetszés a megfelel§ ellatas (28).

Fontos, hogy gondoljunk a fajdalom csillapitisara és a
betegek pszichés tdmogatasara is. Fajdalomcsillapitdsra
nem-szteroid gyulladdscsokkentSk, paracetamol illetve
sziikség esetén opioidok allnak rendelkezésre.

3.2. Lokdlis gyogyszeres kezelés

A lokadlis antibiotikumok koziil a clindamycin az egyet-
len, mellyel placebd és aktiv hatéanyaggal kontrollalt kli-
nikai vizsgélatok torténtek HS-ben (29,30). Mindezek
alapjan a lokdlis clindamycin naponta kétszer alkalmazva
lokalizalt Hurley I. és enyhe Hurley II. stidiumi betegség
esetén elsGvonalbeli kezelésként javasolhat6 (28,31). Az
irodalomban hasonlé stadiumban 15%-os resorcin tartalmu
krém és intraléziondlis triamcinolon acetonid alkalmazasa-
rél olvashatunk egy-egy gyulladt, fijdalmas 1€zié esetén
(32).

3.3. Szisztémds gyogyszeres kezelés

A szisztémads terdpia indikdcidja a sulyos és/vagy kiter-
jedt betegség. Matusiak és munkatdrsai 2009-ben kozolt
szisztematikus analizisében 87 klinikai vizsgélat (518 be-
teg) eredményeit elemezték. A szerz6k szamos gydgyszer
(bioldgiai szerek, colhicin, cyclosporin, methotrexat, dap-
son, acitretin, isotretinoin) koziil az infliximabot, az adali-
mumabot &s az acitretint talaltak a leghatékonyabbnak, bar
acitretinre alacsonyabb szintd evidencia volt (27). Gulliver
és munkatarsai 2016-ban a rendelkezésre 4ll6 evidenciak
¢és az eurdpai S1 irdnyelv alapjan a szisztémas kezelések
koziil a tetracyclint, a clindamycin és rifampicin kombina-
ciét és az adalimumabot els§ vonalban javasoljdk a beteg-
ség kezelésére (31).

3.3.1. Bar a HS nem infekciézus megbetegedés, antibio-
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6a.. dbra

6b. dbra

6c¢. dbra

6d. dbra

20 éves Hurley IL.-II1. stddiumd férfibeteg axillaris tiinetei kezelés el6tt (a, b)
és 1 évvel az adalimumab kezelés inditdsa utan (c, d).

tikumokat rovid kurzusban (pl. amoxicillin/klavulansav,
cephalosporin, clindamycin) vagy hosszitavon a tartés
remissziét célozva adhatunk (pl. clindamycin €s rifampicin
kombinacioja). A tetracyclinek a HS els6vonalbeli sziszté-
mas kezeléséhez tartoznak. Széles spektrumu antibiotiku-
mok, szdmos antiinflammatorikus, proinflammatorikus és
angiogenesist gatlé hatdsuk ismert. Hurley I. és enyhe
Hurley II. stadiumu, kiterjedt betegségben napi 2x500 mg
dézisban 3-4 hoénapig alkalmazhatéak (28,31). A clin-
damycin (2x300 mg) és rifampicin (1x600, 2x300 mg)
antibiotikumok kombinaciéja egyike a leghatékonyabb
kezeléseknek HS-ben gyulladdsos tiinetek esetén. Az eurd-
pai S1 irdnyelv szerint elsGvonalbeli kezelésként a beteg-
ség kozépsilyos-silyos (Hurley II.-II1.) form4jaban java-
soltak. Harom retrospektiv (n=116) és egy prospektiv
(n=23) klinikai vizsgalat sordn clindamycin és rifampicin
kombinacidjaval a betegek 80-85%-andl észleltek klinikai
valaszt (33-36). A kezelések soran jelentkezd leggyakoribb
mellékhatds (13-22%) gasztrointesztinalis jellegti volt. A
rifampicin narancs szinire szinezi a vizeletet, az izzadtsa-

got, a kopetet és a konnyet. A clindamycin-rifampicin
kombinalt kezelés soran sziikséges a maj- és vesefunkciok,
valamint a vérkép monitorizaldsa.

3.3.2. A retinoidok koziil HS-ben etretinattal, acitretin-
nel és isotretinoinnal torténtek vizsgalatok kisebb esetsza-
mu vizsgalatokban. Boer és munkatirsai 12 beteget
(Hurley IL.-III. stadium) kezeltek acitretinnel 11 hénapig
(37). Mind a 12 betegnél észlelhetd volt klinikai javulds,
kilenc betegnél értek el kifejezett vagy teljes remissziot.
Blok és munkatarsai szisztematikus 6sszefoglal6jaban hat
klinikai vizsgalat eredményeit értékelték. Osszesen 22
beteg kapott acitretin vagy etretinat kezelést 2-29 hénapon
keresztiil, jelentds javuldst 16 esetben, kozepes javulast 5
betegnél észleltek (38). Relapszus ezen betegnél 6 esetben
hat hénapon beliil, mig 8 esetben tobb mint egy év eltelté-
vel jelentkezett. Isotretinoinnal kapcsolatosan ezen sziszte-
matikus Osszefoglaléban hét vizsgdlat szerepel, melyek
sordn Osszesen 174 beteget kezeltek 0,5-1,2 mg/kg/nap
dézisban 4-12 hénapig (38). A betegek tobbségében (64%)
nem volt hatdsos a kezelés. A retinoidok koziil az acitretint
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7a. dbra

7c. dbra

7b. dbra

Deroofing technika.
Miitét el6tti allapot (a), kozvetleniil a miitétet kovetSen (b) és 6 héttel (c) az elektrokauteres kezelést kovetSen.

az eurdpai S1 irdnyelv Hurley I. és enyhe Hurley II. stadi-
umban javasolja, illetve krénikus, visszatér§ abszcesszu-
sokkal, szinuszjaratokkal és/vagy hegesedéssel jaré HS-
ben (28). A terdpids ajanldsok és iranyelvek HS terdpid;ja-
ban az isotretinoint emlitik, de nem javasoljak. Az etretindt
hazéankban nincs forgalomban.

3.3.3. A biolégiai szerek vonatkozdsiban HS-ben mind
TNF-o géatlékkal, mind IL-12/23 ellenes monoklondlis
antitesttel vannak vizsgédlatok. A TNF-a gatlék HS-ben
valé haszndlata azon a klinikai megfigyelésen alapul, hogy
Crohn betegek TNF-a gitl6 szerekkel val6 kezelésénél az
esetlegesen a b&ron 1évd hidradenitises tiinetek is javultak.
Adalimumabbal, infliximabbal és etanercepttel torténtek
vizsgalatok (39-42). A rendelkezésre all6 evidencidk alap-
jan az adalimumab és az infliximab hatdsos kezelések a
betegségben, javitjdk a betegek életmindségét. Ezek alap-
jéan elsd vonalban kozépsilyos-stlyos HS-ben az adalimu-
mab (6. g b, ¢, d dbra), masodvonalban az infliximab adha-
t6 (28, 31). Az adalimumabot 2015 nyardn HS indikacié-

ban regisztraltdk az Egyesiilt Allamokban és Eurépéban is
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a gyulladdsos bélbetegségekben haszndlatos dozissal. Az
infliximab masodvonalban, indikacion kiviil alkalmazhatd
HS kezelésében. Az IL-12/23 géatld6 human monoklondlis
antitesttel (ustekinumab) kevés esettanulmany 4ll rendel-
kezésre HS-ben, hatékonysdgdra vonatkozdéan nincsen
konkliziv evidencia az irodalomban (43).

3.3.4. Az egyéb szisztémas gyogyszerek vonatkozdsa-
ban az antiandrogének, cink-gliikonat, dapson, cyclospo-
rin, colhicin és metformin vonatkozasaban torténtek vizs-
gdlatok vagy esettanulmanyok. Gulliver és mtsai terdpids
ajanlasdban a cink-gliikkondtot masdovonalban, a tobbi
gybgyszert harmadvonalban emlitik (28, 31). Szisztémds
szteroidokat t6vid ideig monoterdpidban vagy szisztémas
antibiotikumokkal kombindltan a kiséré fdjdalom és a
gyulladds mérséklésére alkalmazhatunk.

3.4. Sebészi kezelés

Habdr egyre tobb terdpids lehetdség all rendelkezésiinkre
a HS szisztémads kezelését illetGen, nagyon gyakran a sebé-
szi kezelés jelent végsé megoldast a betegek szamdra.
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3.4.1. A deroofing technika egy egyszer, ambuldns
keretek kozott is alkalmazhaté mdtéti eljards, mely a hidra-
denitises csomok és szinuszjaratok végleges kezelését
jelenti Hurley I. és II. stddiumban (44,45). A médszer 1é-
nyege a szinuszjdratok feltérképezése gombos szonda
segitségével lokdl anesztézidban, majd a szinuszjaratokat
és a csomokat fedd ham eltdvolitdsa elektrokauteres hurok-
kal, a kornyez$ ép szovetek megkimélésével (7. a b, ¢
dbra). A recidiva valoszintiségének csokkentésére javasolt
a jaratok alapjat képezd rétegek kauterizdldsa is. A beavat-
kozast kdvetSen a seb nyitott kezelése, €s a masodlagos
sebgydgyulds eldsegitése javasolt, 6sszességében a 1ézidk
kozmetikailag elfogadhaté hegekké alakulnak. Szovéd-
ményként vérzés jelentkezhet, a recidiva ardnya alacsony
(44, 45).

3.4.2. A STEEP (skin-tissue—saving excision with elect-
rosurgical peeling) a borszovetet kiméls excizid elektrose-
bészeti hamlasztdssal 1ényegében a deroofing és a széles
excizié kozotti dtmeneti megolddst jelenti, mely a széles
excizi6hoz hasonldan lehetdvé teszi a 1€zids szovetek és a
heges teriiletek teljes eltavolitdsat, azonban a szdvetkiméld
tulajdonsdga révén gyorsabb és jobb sebgydgyuldst ered-
ményez (46) .

3.4.3. A sebészi excizié (szoliter 1ézidk excizi6jatol a
radikdlis kimetszésig) mélységét és kiterjedtségét a HS
sulyossdga €s az anatomiai lokalizaci6 is meghatdrozza.
A széles excizié a szoliter 1€zidk kimetszését jelenti,
amikor az adott régidban 1évs Osszes 1€zid eltdvolitdsa
megtorténik. A radikdlis excizi6 sordn az adott anatomiai
régié mutéti exstirpacidja torténik a kornyezd egészsé-
ges, szorrel boritott, azaz apokrin mirigyekkel elldtott
teriiletre kiterjesztve (47, 48). A keletkezett m{itéti sebet
tobbféle mdédon lehet kezelni. Az elsddleges sebzards
varrattal kisebb 1ézidk eltdvolitdsdndl j6 kozmetikai
eredményt ad (49). A félvastag bdrtranszplanticié azon-
nali vagy halasztott fedéssel nagyobb sebek fedésére,
tobbnyire mesh-graft forméjdban, az axilldban és a glute-
uson j6 kozmetikai és funkciondlis eredménnyel alkal-
mazhaté (50). Mivel a transzplantdci6 elsGsorban sarjad6
sebalapra javasolt, ezért késleltetett sebzdrdssal, a seb-
alap felsarjasztdsat kovetden alkalmazhat6. Ez utébbira a
vakuum-asszisztalt zards (VAC) jo lehetdség (51). A
lebenyplasztika kivdlé kozmetikai eredményt ad, de gya-
koribb lehet a recidiva, valamint bizonyos szovodmé-
nyek (pl. a lebeny elhaldsa vagy bevérzése) illetve na-
gyon nagy kiterjedést sebeknél nehéz vagy kivitelezhe-
tetlen az alkalmazdsa. A genitalis régié érintettsége ese-
tén n6knél azonban j6 sebészeti megoldas lehet (52). A
sebek szabadon hagydsa és mdsodlagos sebgydgyuldsa
csak a 140 cm®nél kisebb sebek esetében javasolt.
Hatranya a hosszu gy6gyuldsi id6 (6-12 hét), a tervezett-
nél nagyobb mértékd hegesedés €s a kontraktirdk kiala-
kuldsa (53-56). A hidradenitises csomok akut gyulladdsa
esetén sziikség lehet a fesziilg, fluktudlé csomok bemet-
szésére €s kitisztitdsdra elsdsorban palliativ céllal, a f4j-
dalom rapid csokkentésére. Erre a célra praktikus egy 6-
8 mm-es punch biopszids eszkdz haszndlata, a pus eltd-
volitdsdra pedig fizioldgids séoldatos atoblités. Ez csak

atmeneti megolddsként szolgdl, gyakorlatilag a 1ézidk
csaknem 100%-ban kidjulnak (57).

3.4.4. A szkennerrel elldtott szén-dioxid (CO,) lézer
segitségével lehetdség van a 1€zids szovetek vaporizacidjira,
mely egyarant szovetkimél§ és radikdlis megoldds (58-60).
A neodimium-YAG (Nd:YAG) lézer hatdsa azon alapul,
hogy a HS alapvetSen a szdrtiisz6kbdl kiinduld betegség. A
kezdeti eredmények igéretesek, de tovabbi vizsgdlatok sziik-
ségesek, hogy a Nd-YAG kezelés a HS standard terdpidjanak
része legyen (23, 24). A villan6fény esetében is hatdsmecha-
nizmusa a Nd-YAG kezeléshez hasonld, azonban ebben az
esetben is tovabbi vizsgalatok sziikségesek (61).
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