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Hidradenitis suppurativa v adolescentnim veku
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Hidradenitis suppurativa (HS) chronické zanétlivé a neinfekéni onemocnéni casto zacinajici jiz v adolescentnim véku. Bohuzel viak
byva ¢asto nespravné stanovena diagnoza ¢i je onemocnéni odhaleno pozdé. Brzky pocatek projevd mlize byt spojen s vaznéj-
sim prabéhem této choroby. V¢asna diagnostika a zahajeni vhodné terapie je klicové pro zmirnéni priilbéhu onemocnéni a vede
taktéz ke véasnému zachytu komorbidit. Tento ¢lanek shrnuje informace o epidemiologii, klinickych projevech, komplikacich,
komorbiditdch a moznostech [é¢by HS u pacientli do 19 let.
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Hidradenitis suppurativa in pediatric population

Hidradenitis suppurativa is a chronic inflammatory disease, that often starts in pediatric population, unfortunately there is a gap
between onset and diagnosing this disease. The early onset of symptom is usually associated with a more serious course of the
disease. Early diagnosis let us start appropriate therapy as soon as possible and help us to prevent exacerbations, complications
and comorbidities. This article summarizes information about the epidemiology, clinical manifestations, comorbidities and treat-

ment for patients under 19 years of age.

Key words: hidradenitis suppurativa, pediatric patients, epidemiology, treatment options.

Uvod

Hidradenitis suppurativa, neboli acne
inversa, je chronické zanétlivé a neinfek¢-
ni onemocnéni, které se projevuje tvorbou
zénétlivych a bolestivych noduld, abscesa
a pistéli v intertrigindznich oblastech, tedy
nejcastéji v axilach, inguinach a perianoge-
nitalné, méné Casto se objevuji projevy sub-
mammarné ¢i v podbfisku (Obr. 1) (1). Jedna se
o oblasti se zvy$enym mnozstvim apokrinnich
potnich Zlaz. Tato choroba vyrazné ovliviiuje
kvalitu Zivota, a to svymi klinickymi projevy,
bolestivosti, sekreci a zapachem. Vzhledem
k moznym postizenym oblastem taktéz mu-
Ze mit negativni vliv na zahdjeni intimniho
zivota u mladych pacient. Onemocnéni ma
multifaktoridlni patogenezi, kterd neni zcela
objasnéna, roli hraje genetickd predispozice,

koureni a obezita. Roky byla HS povazovéna
za onemocnéni dospélé populace, dnes viak
mame dlikazy o tom, Ze néktefi pacienti maji
projevy jiz v pubertalnim ¢i prepubertalnim
véku (2).

Klicovym problémem je pozdni ¢i chybna
diagnostika. Mezi prvnimi projevy a stano-
venou diagnézou je az 8 let ¢asovd mezera.
Data z epidemiologickych studii naznacuiji,
ze pacienti, ktefi maji prvni projevy jiz v dét-
ském véku, mohou mit vazné;jsi priibéh této
choroby (3).

Globdalni prevalence se pohybuje mezi
1-4 %, presnéjsi Cislo je tézké urdit pro jiz
zminénou pozdni ¢i chybnou diagnézu (4).
AZ trikrat castéji byva postizena zenska po-
pulace. Drive byl uvadén jako primérny vék
nastupu prvnich projevu (tzv. ,onset”) mezi

Obr. 1. Typické projevy HS v podbrisku

-

20-24 lety. Dnes jiz vime, Ze HS md bimodalni

vék nastupu, prvni vrchol v pubertalnim vé-
ku a druhy vrchol v poloviné 40. let. Projevy
se objevuji dfive u Zen. U pediatrickych pa-
cientll se nejcastéji objevuji prvni projevy ve
véku 12,5 let, diagnéza byva urcena ve véku
14,4 let (3). U pacientd s pozdéjsim nastupem
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projevl se objevuje nejcastéji ve véku 43,5 let
u Zen, u muzského pohlavi ve véku 45,2 let
(4). K dermatologlim jsou pacienti referovani
praktickymi Iékafi pro déti a dorost ¢i pro do-
spélé, chirurgy, pohotovostnimi lékati ¢i sami
vyhledaji pomoc dermatologa (3). Téméf 50 %
pacientl ma prvni symptomy onemocnéni
mezi 10. a 21. rokem (5).

V ramci patofyziologie, podobné jako
u akné vulgaris, zac¢ina HS vznikem kome-
donu, k némuz dochézi na podkladé hyper-
keratozy folikularniho usti. Vyznamnou roli
zde hraje i zménény kozni mikrobiom. Okluze
vede k rozsifovani a posléze k rupture foliku-
lu, na niz navazuje granulomatoézni zanétliva
reakce v okolnim vazivu. V jejim pribéhu se
tvofi hnisavé abscesy, které nékdy komuni-
kuji s povrchem formou pistéli. Opakujici se
proces vede k Sifeni do plochy i hloubky, za
soucasného jizveni. Apokrinni ZIazy nejsou
primdrné postizeny, k jejich zanétu dochazi
az pozdéji sekundarné (5, 6).

Pfi vzniku tohoto onemocnéni hraje roli
geneticka predispozice, 40 % pacientd ma
pozitivni rodinnou anamnézu. Uplatriuje se
autosomalné dominantni dédi¢nost, geny
jsou lokalizovény na lokusech 1p21.1-1925
(7). Charakteristickd je imunitni dysregulace,
hladiny prozanétlivych cytokint jsou zvysené
nejen v lezich HS, ale i ve zdravé vypadaji-
cich perilezionalnich oblastech kize. Jedna
se zejména o zvyseny interleukin 1 beta, in-
terleukin 10 a déle tumor nekrotizujici faktor
alfa (anti-TNFa). Hladina prozanétlivych cy-
tokin® koreluje se zavaznosti HS a dochazi
k jeji vyrazné redukci po Ié¢bé anti-TNFa. Mezi
nejvyznamnéjsi rizikové faktory a potencialni
spoustéce choroby se fadi nikotinismus a obe-
zita. Okolo 70-90 % pacientl s HS jsou kufaci.
Nikotin stimuluje nadprodukci interleukinu
10 a vede k poruse funkce gamma-sekretazy,
ktera se ucastni patogeneze HS. Obezita ve-
de k mechanické iritaci a maceraci (1, 8). Oba
tyto faktory lze ovlivnit adekvatni edukaci

a dispenzarizaci.

Klinické projevy, diagnéza
a asociovana onemocnéni

Dle multicentrické mezindrodni studie
z roku 2021, kde bylo sledovéno 481 pedi-
atrickych pacientl do véku 18 let, bylo zjis-
téno, Ze prvnim ptiznakem onemocnéni byl
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Tab. 1. Komorbidity pediatrickych pacient( s HS (3)

Komorbidity Absolutni ¢islo pacienti (procentualni zastoupeni)
Obezita 263 (65 %)
Akné vulgaris 118 (29 %)
Nadvaha 55 (14 %)
Endokrinni abnormality 53 (13%)
= Diabetes mellitus typu 2 21 (5%)
= Syndrom polycystickych ovarif 20 (5%)
= Hypothyredza 8 (2%)
= Diabetes mellitus typu 1 3(1%)
= AdrendInf hyperplazie 1(0,2%)
m Predcasna puberta 1(0,2%)
Nepravidelny menstruacni cyklus 25 (5%)
Down(v syndrom 3(6%)
Asthma bronchiale 7 (4%)
Hyperlipidemie 15 (4 %)
Uzkosti a deprese 11 3%)
Atopicky ekzém 1 3%)
ADHD 9 (2%)
ArteridIni hypertenze 8 (2%)
|diopatické stfevni zanéty 6 (1%)
Acne conglobata 5(1%)
Pyoderma gangrenosum 1(0,2%)

bolestivy absces ¢i méné casto papulo-pus-
tuly (3). Avsak pfi prvnim dermatologickém
hodnoceni bylo pfitomno jizveni jiz u 48%
pacientl. Bohuzel jiz 87 % pacientd mélo bi-
lateralni distribuci koznich 1ézi, 52 % pacientt
mélo postizené 1 az 2 oblasti, typicky axily
a tfisla. Nejcastéji uvadénym piiznakem byla
bolestivost projevl. Komorbidity byly hlaseny
u 84 % pacientd, nejcastéji asociovana byla
obezita (65 %), nadvéha (14 %), acne vulgaris
(29 %), diabetes mellitus typu 1i 2, syndrom
polycystickych ovérii, hypothyreéza, abnor-
mality menstruacniho cyklu, dyslipidémie aj.
(viz Tab. 1) (3).

Ve sledované skupiné pacientd se kom-
plikace vyskytly u 79% pacient(, nejcastéji
se jednalo o jizveni postizené oblasti a vznik
kontraktur (80 %), mezi dalsi komplikace patfi-
ly psychiatrické obtize (10 %), omezeni rozsahu
pohybu (4 %), vznik pistéli (4 %). Z asociova-
nych onemocnéni u rodinnych pfislusnikd
dominoval diabetes mellitus II. typu, arteridIni
hypertenze a dyslipidemie (3).

Vzhledem k negativnimu dopadu HS na
psychické zdravi pacientli se doporucuje vy-
hodnocovat pfi kazdé navstévé dermatolo-
gicky index kvality Zivota (Dermatological

Life Quality Index — DLQI) a déle vizudlni

analogovou 3$kalu bolesti (Visual analogue
scale — VAS) (1).
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Lécba

V soucasné dobé mlzeme toto onemoc-
néni lécit lokalné i systémové. Lokalné se
vyuzivaji antiseptické roztoky, antibioticka
externa (napt. clindamycinovy gel ¢i roztok),
benzoyl-peroxid ¢i Ize aplikovat intralézio-
nalné kortikosteroidy. V systémové terapii
Ize vyuzit antibiotické terapie (clindamycin,
doxycyklin ¢i rifampicin). Uzivani tetracykli-
novych antibiotik je, vzhledem k moznym ne-
zadoucim Gcinkdim (porucha rdstu, poskozeni
zubni skloviny aj.), doporuceno uzivat az od
12 let véku. V obdobi od 8 do 12 let véku pe¢-
livé zvazujeme jejich uziti. Dalsi moznosti je
isotretinoin, ktery se osvédcil pfi [é¢bé akné,
s efektem muze byt indikovan i pfi projevech
HS, predevsim u folikularniho subtypu HS. Ve
véaznych pfipadech Ize vyuZit i celkové poda-
vanych kortikosteroid(, radéji vsak ke zvlad-
nuti akutni exacerbace nezli dlouhodobé (6).

Moderni moznosti je biologicka terapie,
jedinou schvalenou, plné hrazenou, volbou
jsou preparaty obsahujici adalimumab, re-
kombinantni plné humanni monoklonalni
protilatku proti tumor nekrotizujicimu faktoru
alfa. Lék je aplikovan formou subkutannich
injekci. Je indikovan k 1é¢bé stfedné tézké az
tézké HS u dospélych a dospivajicich od 12 let
pfinedostatecné odpovédi na jinou konven¢-
ni systémovou lé¢bu HS. Podminkou nasazeni
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zminéné biologické terapie je tedy predléceni
antibiotiky po dobu 12 tydnd, I[ékem volby
je clindamycin ¢i doxycyklin, u kterého vsak
dbdme na vyse zminénd rizika spojend s po-
davanim mladistvym.

V détském schématu (tj. od 12 let) je do-
poruc¢end zahajovaci ddvka 80 mg v tydnu 0,
nasledné se pokracuje v ddvce 40mg a 2
tydny. V dospélém schématu (tj. od 18 let) je
zahajovaci davka 160 mg v tydnu 0, 80 mg
v tydnu 2 a dale je pokrac¢ovano v déavce
40mg a 1 tyden. S ohledem na efekt lécby
adalimumabem, na vysku, vdhu, vék a komor-
bidity, Ize jiz pfed dovrsenim 18 let aplikovat
i vdospélém schématu, tedy 40 mg tydné, Ci
80 mg kazdy druhy tyden (9). Efekt Iécby se
hodnoti po 12 tydnech, k pokracovéni je nut-
né alespon 25% zlepseni stavu, hodnoti se
pocet zanétlivych |ézi. Dalsimi pouzivanymi
variantami v oblasti biologik je off-label apli-
kace secukinumabu ¢i brodalumabu, piipadé
risankisumabu (8, 10).

V neposledni fadé je moznosti chirur-
gické feseni. Moderni metodou je radikalni
excize projev(. Rez vedeme az do zdravé tka-
né. Druhou Setrnéjsi chirurgickou moznosti
je tzv. deroofing, kde sondou vyhleddame
fistulu, natizneme ji a tim dojde k otevieni
stfechy, nasledné ji vyjmeme i se spodinou
(Obr. 2).V obou pfipadech se vykon provadi
v lokaIni/tumescencni anestezii, rdna se poté
ponechava k hojeni per secundam, zaceluje
se priblizné 2-3 mésice. Kosmetické i funkéni
vysledky jsou dobré, po operaci je nutny ak-
tivni pohyb koncetiny, ktery zabrani omezeni
hybnosti (6).

Kazuistika

Pacientkou byla 15letd divka, ktera se prv-
né dostavila do nasi ambulance v roce 2020.
V osobni anamnéze byla nadvaha (BMI 29,5),
subklinickd hypothyredza a chronicka mikro-
cytdrni anémie na substituci zelezem. Alergii
neméla, uzivani drog, alkoholu i cigaret ne-
govala. V rodiné mél mirné projevy HS otec.
Prvni projevy HS zaznamenala ve véku 12 let,
projevy se objevily v axilach, tfisla i genitél po-
stizeny nebyly. Na nasi kliniku byla, vzhledem
k tizi onemocnéni, odeslana ambulantnim
dermatologem k nasazeni celkové terapie,
do té doby byly aplikovény pouze antiseptic-
ké roztoky. Subjektivné ji trapila bolestivost

Obr. 2. Ukdzka operace deroofingu u pacienta s adalimumabem v terapii a vysledku 2 mésice po operaci

postizenych oblasti, zdpach a vzhled projeva.
Nejprve pacientka absolvovala tfimési¢ni ku-
ru peroralnim klindamycinem, ktera bohuzel
byla bez efektu. Nasledné byla zahajena lécba
adalimumabem, kterd byla efektivni v dospé-
Iém schématu, tj. 40mg & 1 tyden. Pacientce
vymizely zanétlivé noduly, fistuly prestaly
secernovat hnisavou tekutinu. Nové projevy
se jiz netvofi. Po zklidnéni byla naplanova-
na Siroka excize projevl v P axile, pacientka

i rodina byly s vysledkem spokojeni, proto
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byla provedena obdobna operace i v levé axi-
le (Obr. 3). Se sle¢nou nadale pokracujeme
v biologické terapii. Pacientka i matka byly
edukovany ohledné rizikovosti nikotinismu
a obezity. Koufit do nynéjska nezacala a vé-
hu si udrzuje na stabilni hodnoté, redukce se

zatim nedafi.
Zavér
Hidradenitis suppurativa je onemocné-

ni dospélych i pediatrickych pacientl. Vyse
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zminéna data ukazuji, ze toto onemocnéni
je mnohdy pozdé diagnostikovano, a proto
v dobé diagndzy nachdzime jiz pritomné cet-
né komplikace ovliviujici negativné kvalitu
zivota. V soucasné dobé existuji i pro mladé
pacienty mnohé |é¢ebné metody, s jejichz
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