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Acne inversa: Investigation on Parameter Upon Appearance and Progress
of the Disease Pattern
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Zusammenfassung

v

Im Zeitraum 1990 bis 2003 wurden in der Haut-
Kklinik Niirnberg 81 Patienten (41 Frauen, 40 Man-
ner) mit der Diagnose Akne inversa (AI) bzw.
Hidradenitis suppurativa behandelt. Die retro-
spektive Datenanalyse der Dokumentation ergab,
dass bei 44,4% der Erkrankten Blutsverwandte
ebenfalls betroffen waren. 51,9% der Patienten
hatten in der Vorgeschichtete eine Akne vulgaris
mit einem mittleren Zeitabstand zur Al von 9,7
Jahren und einem ,flieRenden Ubergang® bei
rund einem Drittel. Bei Erkrankungsbeginn waren
67,9% der Patienten iibergewichtig (BMI>25),

54,3 % tranken regelmadRig Alkohol, der Anteil der
Raucher lag bei 93,8%. Keinen erkennbaren Ein-
fluss auf die Entwicklung einer Al zeigten die
ethnische Herkunft, das berufliche Umfeld und
regionale Gegebenheiten (Wohnort). Auch die
Analyse der sozialen Lebensumstdnde erbrachte
keine potenziellen Einflussfaktoren. Pradilek-
tionsstellen der Al waren die Inguinal- und Axil-
larregion, gefolgt von perianalem und genitalem
Befall. Im Mittel erlitten die Patienten 7,2 Rezidive
und mussten 4,8-mal operiert werden. Die Ein-
jahres-Prdavalenz der Al wird in der Literatur [1]
mit 1% angegeben. Bis zur eindeutigen Diagnose-
stellung vergehen durchschnittlich 7 Jahre.

Einleitung
\4
Als Akne inversa (Al) bezeichnet man eine chro-
nisch-entziindliche Erkrankung der Talgdriisen
und Terminalhaarfollikel der Haut, die vorzugs-
weise in den intertriginésen Korperarealen auf-
tritt, was sich auch in dem Synonym follikuldres
Okklusionssyndrom  widerspiegelt.  Prddilek-
tionsstellen sind die Inguinal-, Axilldr-, Perianal-
und Genitalregion, wiahrend andere Gebiete wie
etwa Sakral-, Femoral- und Nuchalbereich oder
auch periumbilikale und submammadre Zonen
deutlich seltener befallen werden. Im Gegensatz
zu den {ibrigen Akneformen wird das Gesicht na-
hezu immer ausgespart.

Ein einfaches Einteilungssystem von Hurley un-

terscheidet drei Stadien [4].

» Grad I: Isolierte schmerzhafte Abszessforma-
tion, einzeln, aber auch multipel, ohne Nar-
benstrange.

» Grad II: Rezidivierende Abszesse mit Strang-
bildungen und Vernarbungen, einzeln oder
multipel, aber nicht flaichenhaft.

» Grad III: Diffuse, flachenhafte, entziindliche
Infiltration oder multiple miteinander ver-
bundene Strdange und Abszesse.

In voller Auspragung zeigt sich das Krankheitsbild
in Form groRflachiger, meist dunkelrot verfarbter
Bezirke, die induriert sind und in der Tiefe von
teilweise konfluierenden Abszessen, Knoten und
epithelisierten Fistelgdngen durchsetzt werden.
Mehrjdhrige Verldufe sind keine Seltenheit, wobei
die Erstmanifestation von der Pubertét bis ins ho-
here Alter erfolgen kann. Ausgangspunkt des de-
struierenden und gelegentlich mutilierenden Ge-
schehens sind die Talgdriisen und Terminalhaar-
follikel, deren Inhalt sich aufgrund einer beste-
henden Obturation infiziert (follikuldre Okklu-
sion). Wegen des verschlossenen Abflusskanals
kommt es nachfolgend zur Ruptur und damit zu
einer massiven Ausbreitung der zundchst perifo-
kalen granulomatdsen Entziindungsreaktion. Am
Ende des spontan eher selten ausheilenden in-
flammatorischen Krankheitsprozesses stehen die
Fibrose und narbige Durchbauung des Gewebes
bis hin zur Kontraktur, sofern keine operative In-
tervention erfolgt.
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Epidemiologie und 6konomische Bedeutung

v

Fiir die Akne inversa wird die Einjahres-Prdavalenz gegenwadrtig
mit ein Prozent angegeben [1]. Die Krankheit ist weltweit ver-
breitet und betrifft beide Geschlechter, allerdings nicht mit glei-
cher Haufigkeit. In der Literatur wird der Anteil von Mdnnern
und Frauen unterschiedlich angegeben, meist iiberwiegen die
Madnner [5-9]. Von der Lokalisation her scheint das mdnnliche
Geschlecht hdufiger perianal [10] betroffen, bei fast einem Viertel
der Fille kombiniert mit einem Pilonidalsinus [7]. Die Erstmani-
festation einer Akne inversa kann von der Pubertdt bis ins hohere
Lebensalter erfolgen [7,9,11].

Aufgrund der regelhaft gegebenen, langwierigen Verldufe mit
multiplen stationdren Aufenthalten und Operationen fiihrt das
Krankheitsbild zu erheblichen Einschrankungen der Lebensqua-
litdt bei den Betroffenen. Ein gesichertes Verstindnis der krank-
heitsauslosenden und begleitenden Faktoren ist Voraussetzung,
um friihzeitig eine Diagnose zu stellen und die Behandlungsstra-
tegie anzupassen.

Material und Methoden

v

Ausgewertet wurden die Krankengeschichten von Patienten mit
gesicherter Diagnose Akne inversa bzw. Hidradenitis suppura-
tiva, die in der Hautklinik Niirnberg in den Jahren 1990 bis 2003
behandelt worden waren (N=81). Um die Angaben zu vervoll-
stindigen und zu prazisieren, erfolgte eine telefonische/postali-
sche Kontaktaufnahme mit Dokumentation anhand eines stan-
dardisierten Fragebogens.

Zur Frage, welcher Stellenwert im Krankheitsverlauf dem Alko-
hol- und Nikotinkonsum sowie der Adipositas zukommt, wurde
eine Kontrollgruppe (sozialmedizinisch begutachtete Patienten
des MDK Baden-Wiirttemberg) rekrutiert und deren Konsumge-
wohnheiten mit der AI-Gruppe verglichen (Haufigkeitsmatching).

Ergebnisse

v

Bei Frauen begann die Erkrankung durchschnittlich im Alter von
19,7 Jahren, bei den Mdnnern mit 23,3 Jahren. 67,9% der Patien-
ten waren zu diesem Zeitpunkt bereits manifest {ibergewichtig
(BMI 2 25) mit einem mittleren BMI von 27,4 (SD + 5,8). Vom Zeit-
punkt der Erstsymptomatik bis zur endgiiltigen Diagnosestellung
vergingen im Mittel 7 Jahre.

Keinen erkennbaren Einfluss auf Entwicklung und Ablauf einer
Al zeigten die Parameter ethnische Herkunft, Wohnort (auch der
Eltern), erlernter und ausgeiibter Beruf, Sozialstatus und Famili-
enstand.

Genetik: In der direkten Blutsverwandtschaft (bis 2. Grades) wa-
ren 44,4% der Angehorigen ebenfalls von einer Al betroffen, mit
einer eindeutigen Bevorzugung der madnnlichen Linie: Vater
(31%), Bruder (29%), GroRvater viterlich (6%). Ein Uberwiegen
des madnnlichen Geschlechts wird auch in der Literatur berichtet
[3]

Diese Daten unterstreichen eine genetische Pradisposition fiir die
Al, wie es auch in der Literatur immer wieder diskutiert wird
[1,3,12].

Uber eine Akne vulgaris in der Vorgeschichte berichteten 51,9%
der Patienten mit einer mittleren Verlaufsdauer bis zur Entwick-
lung einer Al von 9,7 Jahren. 27,2 % berichteten iiber einen ,flief3-
enden Ubergang" von der Akne vulgaris zur Al Ein assoziierter

Akne inversa (n = 24) - Alkohol und Operationen
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Abb.1 Konsumierte Alkoholmenge und Operationsanzahl.

Pilonidalsinus fand sich bei 4 Patienten, ein M. Crohn bei einer
Patientin.

Adipositas: Dass ein Zusammenhang zwischen Akne inversa und
hohem Kérper- bzw. Ubergewicht besteht, ist nach der Literatur
unstrittig. Nach WHO-Kriterien waren zu Beginn der Erkrankung
bereits 67,9% unserer Patienten {ibergewichtig (BMI>25) mit
einem durchschnittlichen BMI von 27,4.

Nikotin: Nikotinkonsum als pathogenetischer Faktor wird in fast
allen Publikationen der letzten Jahre angegeben [13,14]. Wenn-
gleich man heute eher von einer Rolle als Triggersubstanz bzw.
Confounder ausgeht, ist die Ursachenhypothese nicht gdnzlich
aufgegeben. Der genaue pathogenetische Mechanismus ist unge-
kldrt. In-vitro-Untersuchungen erbrachten, dass Nikotin die
Apoptose unterdriickt und zu einem verlingerten Uberleben der
neutrophilen Granulozyten fiihrt sowie deren Reaktionsfiahigkeit
auf chemotaktische Peptide erhoht. Dies tragt sicherlich zur Ur-
sache der chronischen Entziindung bei.

In vielen Untersuchungen fand man unter Akne-inversa-Patien-
ten signifikant mehr aktive Raucher als in Vergleichs- bzw. Kon-
trollgruppen. Die Angaben reichen von 70% [9] bis 85% [11].

Von den 81 eigenen Patienten waren bereits 93,8% manifeste
Raucher, als die Akne inversa symptomatisch wurde.

Alkohol: Wdhrend die Assoziation zwischen Nikotinkonsum und
Akne inversa durch zahlreiche Publikationen gut belegt ist, fin-
den sich Hinweise zur Koinzidenz von Alkoholkonsum und Al
weniger hdufig und meist ohne quantifizierende Grundlage. Auf-
fallig in der eigenen Patientengruppe ist, dass bereits bei Erkran-
kungsbeginn mehr als die Halfte der Patienten (54,3 %) regelmaf3-
ig Alkohol konsumierte und dies in erheblichem MafR3 (durch-
schnittlich 98 g Ethanol pro Tag).

In unserem Patientengut zeigte sich, dass die Zahl der Operatio-
nen mit der konsumierten Alkoholmenge korrelierte (© Abb. 1).

Lokalisation: Die Lisionen zeigten sich von Anfang an in einem
multilokuldren Verteilungsmuster. Bei Erkrankungsbeginn wa-
ren ganz iiberwiegend die Inguinal- und Axilldrregion betroffen,
gefolgt von perianalem und genitalem Befall.
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Abb.2 Patient mit Akne inversa Hurley-Stadium Il vor der chirugischen
Exzision.

Abb. 3 Gleicher Patient wie in © Abb. 2 drei Wochen nach der chirurgi-
schen Exzision kurz vor Exzision skrotal und Spalthauttransplantation.

Erkrankungsverlauf: Im Krankheitsverlauf erlitten die Betroffe-
nen durchschnittlich 7,2 Rezidive, mussten 11,7-mal hospitali-
siert und 4,8-mal operiert werden.

35,8% unserer Patienten berichteten iiber Komplikationen nach
der letzten Operation (stérende Narbenbildung, langer dauernde
Schmerzsymptomatik). Am Ende der Behandlung waren die Pa-
tienten jedoch insgesamt mit dem Ergebnis der Operation sehr
zufrieden (Note: 1,4).

Therapieoptionen

v

Antibiotika: Eine Studie mit 27 Patienten zeigte, dass die lokale
Applikation von Clindamycin 1% eine Reduktion der Abszessbil-
dung in den ersten drei Monaten erbrachte. Eine weitere Studie
zum Vergleich einer topischen Clindamycintherapie mit der sys-
temischen Gabe von Tetracyclinen zeigte keinen signifikanten
Unterschied zwischen diesen beiden Therapieansdtzen [15,40].
Weiterhin wurde in einer retrospektiven Studie mit 5 Patienten
eine Verbesserung nach 4- bis 12-wochiger Einnahme von Dap-
son demonstriert [16].

Retinoide: In einer Studie mit 64 Patienten, in der die Patienten
mit Isotretinoin in einer durchschnittlichen Dosierung von
0,56 mg/kg fiir 4 bis 6 Monate behandelt wurden, waren die Be-
handlungserfolge leider enttduschend. Fast 30 Prozent brachen
die Therapie aufgrund von fehlendem Therapieerfolg oder Ne-
benwirkungen ab. Bei der Hdlfte der Patienten zeigte sie keine
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Abb.4 Cleicher Patient nach Spalthauttransplantation.

Abb.5 Gleicher Patient wie in © Abb. 2-4 sechs Monate nach Spalt-
hauttransplantation.

Wirkung und bei nur 20% ergab sich eine Verbesserung der Er-
krankung [17].

Immunsuppressive und antiinflammatorische Behandlung: Uber
den erfolgreichen Einsatz von Glykokortikoiden, Cyclosporin, Ta-
crolimus, Mycophenolat mofetil, TNFoa-Inhibitoren, Infliximab,
Etanercept und Adalimumab gibt es zahlreiche Berichte, jedoch
handelte es sich hierbei fast ausschlieBlich um Einzelfalldarstel-
lungen oder sehr kleine Patientenkollektive [18 -31].
Radiotherapie: Die Rontgenweichstrahlen wurden hauptsdchlich
in den 50er- und 60er-Jahren mit einigem Erfolg eingesetzt. Auf-
grund der Nebenwirkungen spielt die Radiotherapie in der jetzi-
gen Zeit jedoch fast keine Rolle mehr [32 -34].

Chirurgische Behandlung: Zahlreiche Arbeiten iiber die groRziigi-
ge Exzision der betroffenen Areale zeigen, dass der Erfolg sowohl
von der Lokalisation als auch von der Art des anschlieBenden
Wundverschlusses abhdngt [35-39].

In einer groRen Studie mit 82 Patienten gaben 91 % dieser an, mit
dem operativen Ergebnis zufrieden zu sein [35]. Dies deckt sich
auch mit den Ergebnissen unserer Patienten, die nahezu alle zu-
frieden mit dem Ergebnis der Operation waren und dies mit der
Schulnote 1,4 fiir die operative Behandlung zum Ausdruck brach-
ten. Was kann man nun aus der Vielzahl der unterschiedlichen
Behandlungsstrategien schlussfolgern? Im Frithstadium der Er-
krankung, insbesondere bei akut entziindlichen Prozessen steht
die lokale und systemische Antibiotikatherapie im Vordergrund.
Bei einem ausgepragten Befund mit Narbenziigen und Fistelgdn-
gen sehen wir jedoch als einzige erfolgversprechende Therapie-
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option die ausgedehnte chirurgische Exzision mit ausreichendem
Sicherheitsabstand zu den Abszessen und Fistelgdngen und an-
schlieBender Spalthauttransplantation. Nach unserer Erfahrung
kommt es bei einem zu klein gewdhlten Sicherheitsabstand, basal
als auch im Randbereich, zu vermehrten Rezidiven.

Diese ausgedehnte operative MafSnahme bringt nach unserer Er-
fahrung dem Patienten eine deutliche Besserung der Lebensqua-
litdt (© Abb.2-5).

Schlussfolgerung

v

Verwandtschafts- und Familienanalyse sprechen fiir einen gene-
tischen Hintergrund der Akne inversa. Alkohol und Nikotin sind
wohl weniger als Kausalfaktoren, sonder eher als Trigger fiir den
Krankheitsverlauf anzusehen. Eine Gewichtsreduktion sollte an-
gestrebt werden.

Je nach Stadium der Erkrankung sollte individuell die optimale
Therapie fiir den Patienten gewdhlt werden. Wir empfehlen im
Stadium I nach Hurley insbesondere bei akut entziindlichen Pro-
zessen die systemische und lokale Therapie mit Antibiotika wie
Tetracyclinen und Clindamycin. Sollte es daraufhin zu keiner Bes-
serung der Symptome kommen oder der Patient sich bereits im
Stadium II bzw. III befinden, halten wir die chirurgische Behand-
lung mit anschliefSender Spalthauttransplantation fiir die Thera-
pie der Wahl.

Acne inversa: Investigation on Parameter Upon
Appearance and Progress of the Disease Pattern

v

From 1990 until 2003 81 patients (41 women, 40 men) with Acne
inversa/Hidradenitis suppurativa were treated in the Depart-
ment of Dermatology City Hospital Nuernberg. A retrospective
analysis revealed that in 44.4% of the patients blood relatives
were also affected by the disease. 51.9% of the patients suffered
from Acne vulgaris in the past with an average interval to Acne
inversa of 9.7 years. At the beginning of the disease 67.9% of the
patients were obese (BMI>25), 54.3% frequently consumed
alcohol and 93.8 % were smokers. Neither ethnic origin nor social
environment did influence the risk to develop Acne inversa. In
most cases Acne inversa involved the inguinal and axillary
region, followed by the perianal and genital region. The average
patient had 7.2 relapses and was surgically treated 4.8 times.
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