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Zusammenfassung

v

Hidradenitis suppurativa/Acne inversa (HS) ist
eine chronisch rezidivierende Hauterkrankung
(des terminalen Haarfollikels), die tiblicherweise
nach der Pubertdt auftritt und vernarbend verlau-
fen kann. Sie manifestiert sich mit schmerzhaften,
tief lokalisierten, entziindlichen Hautldsionen,
die in apokrinen Driisen-reichen Hautregionen
auftreten, am hdufigsten in den Axillen sowie der
Inguinal- und Anogenitalregion (Dessauer Defi-
nition). Die berichtete Prdvalenz betrdgt 1% in
Europa und 0,05% in den USA, die Inzidenz in
den USA liegt bei 6 Patienten pro 100000 Ein-
wohner und Jahr mit steigender Tendenz. Frauen
sind hdufiger von HS befallen. Es besteht eine
starke Assoziation der Erkrankung mit aktivem
Rauchen (relatives Risiko [RR]=12,6) und erhoh-
tem Korpermassenindex (RR=1,1 fiir jede BMI-
Einheit). Die primdren diagnostischen Kriterien
sind rezidivierende schmerzhafte oder eitrige
Ldsionen mehr als 2-mal in 6 Monaten in der
Anamnese und die Beteiligung von Achselhohlen,
Leisten, Damm, GesdRBbereich und dem submam-
mdren Bereich bei der Frau. Es treten Knotchen,
Abszesse, Fistelgange und Narbenbildung auf. Es
gibt keinen biologischen diagnostischen Marker.
Die primdren Verdnderungen betreffen nicht,
wie urspriinglich vermutet, die apokrine Driise,
sondern den Haarfollikel. Das zentrale pathoge-
netische Ereignis stellt eine Hyperkeratose mit

Verschluss des Haarfollikels dar. Entziindliche
Darmerkrankungen und Spondylarthropathien
treten hdufiger zusammen mit einer HS auf.
Auch das metabolische Syndrom wurde in Ver-
bindung mit HS gebracht. Die HS zeigt einen
variablen klinischen Verlauf, der in 3 Schwere-
grade nach Hurley klassifiziert wird. Die HS ver-
ursacht eine deutliche negative Beeinflussung
der Lebensqualitdt der Patienten, sie stellt sogar
die am starksten die Lebensqualitdt belastende
dermatologische Erkrankung dar. Das Ziel der
Behandlung ist die Reduktion der aktiven Entz{in-
dung und der Krankheitsrezidive bis zum voll-
standigen Sistieren der Beschwerden. Die chirur-
gische Behandlung bleibt die tragende Sdule bei
der Behandlung sowohl von einzelnen, tiefen
und vernarbenden Ldsionen als auch ausgedehn-
ten HS-Formen. Dabei verhalten sich Rezidivrisi-
ko und Radikalitdt des Eingriffs zueinander umge-
kehrt proportional. Das Ziel der konservativen
Therapie ist eine Optimierung des prdoperativen
Hautzustandes. Zurzeit gibt es kein zugelassenes
Medikament fiir die konservative HS-Therapie.
Die hochste therapeutische Evidenz weisen die
chirurgische Exzision, Adalimumab s.c., Clinda-
mycin-Rifampicin p.o., Infliximab i.v.,, hormo-
nelle Antiandrogene (bei der Frau), der vapori-
sierende Nd:YAG-Laser (Hurley-Grad II), Clinda-
mycin-Losung/Gel lokal (Hurley-Grad I) und der
Gentamycin-Schwamm (postoperativ, lokal) auf.

Lernziele

v

> Definition und Pathogenese einer hdufigen
dermatologischen Erkrankung mit schwerem
Verlauf

> Diagnostische Kriterien und Klassifikation

> Aktuelle Evidenz-basierte Therapie

> Der Dermatologe hat die Verantwortung fiir
die Gesamtbetreuung von HS-Patienten von
den anderen Fachrichtugen iibernommen.

* Herrn Prof. Dr. Hans-Dieter Géring zum 75. Geburtstag
gewidmet

Definition

v

Hidradenitis suppurativa/Akne inversa (HS) ist
eine - eigentlich - hdufige, multifaktorielle, chro-
nische, entziindliche Erkrankung der Hautan-
hangsgebilde, die zu ausgepragten Vernarbungen
und Behinderung fithren kann und eine hohe,
aber stark unterschdtzte Krankheitslast mit sich
bringt [1]. Das 1.Internationale Forschungssym-
posium zur HS, welches vom 30.3. bis 2.4.2006 in
Dessau stattfand, hat folgende Definition der
Erkrankung formuliert: ,HS ist eine chronisch
rezidivierende Hauterkrankung (des terminalen
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m Fort- und Weiterbildung
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Haarfollikels), die tiblicherweise nach der Pubertdt
auftritt und vernarbend verlaufen kann. Sie mani-
festiert sich mit schmerzhaften, tief lokalisierten,
entziindlichen Hautldsionen, die in apokrinen
Driisen-reichen Hautregionen auftreten, am hau-
figsten in den Axillen sowie der Inguinal- und
Anogenitalregion“ (Dessauer Definition) [1,2].

Die Hidradenitis suppurativa [ Acne inversa (HS) ist
eine chronisch rezidivierende Hauterkrankung des
terminalen Haarfollikels, die vernarbend verlaufen
kann und sich mit schmerzhaften, tief lokalisierten,
entztindlichen Hautldsionen, die in apokrinen Driisen-
reichen Hautregionen auftreten, manifestiert.

Epidemiologie

v

Die in dlteren Studien berichtete Pravalenz der HS
zeigt mit 0,4-4% eine groRe Varianz [3]. Eine
aktuelle Studie wies eine HS-Pravalenz von 1% in
einer reprdsentativen Stichprobe der franzosi-
schen Bevolkerung auf (n=10,000) [4]. In einer
dlteren danischen Studie wurde eine auf objekti-
ven Befunden basierende Punktprévalenz von bis
zu 4,1% und eine 1-jdhrige Pravalenz von 1% nach
Wiederbestellung der Patienten (95 %-Konfidenz-
intervall 0,4-2,2%) gefunden [5]. Frauen sind am
hdufigsten von HS betroffen, die Mdnner-Frauen-
Ratio betrdgt 1:2,7 bis 1:3,3 [4-6]. Eine Ausnah-
me hiervon stellt die perianal lokalisierte HS dar,
hier scheint der Anteil an betroffenen Mdnnern
zu {iberwiegen [7]. Im Gegensatz zu den europdi-
schen Studien scheint die Prdvalenz in den USA
mit 0,05% deutlich niedriger zu sein, wie in einer
Studie anhand von Krankenkassendaten berech-
net wurde [8]. Die durchschnittliche Inzidenz der
Erkrankung betrdgt 6 Patienten pro 100000 Ein-
wohner und Jahr mit zunehmender Tendenz (Er-
héhung von 4 auf 10 Patienten pro 100000 Ein-
wohner und Jahr wdhrend der Jahre 1968 und
2008 in Rochester, Minnesota, USA) [9]. Eine HS
entwickelt sich selten vor der Pubertdt oder
nach der Menopause, obwohl die Persistenz von
bestehenden Ldsionen nach der Menopause
nicht ungewdhnlich ist. Das durchschnittliche
Alter bei Erstmanifestation ist 23 Jahre [3]. Eine
multivariate Analyse zeigte eine starke Assozia-
tion der Erkrankung mit aktivem Rauchen (RR=
12,6, 95%-KI 8,6-18,4) und erhdhtem Koérper-
massenindex (BMI; RR=1,1 [1,1-1,2]) fir jede
BMI-Einheit [4].

|
Die Prévalenz betragt 1% in Europa und 0,05 % in den
USA. Frauen sind haufiger von HS betroffen. Es besteht
eine starke Assoziation der Erkrankung mit aktivem
Rauchen.

Zouboulis CC et al. Hidradenitis suppurativa/Acne inversa... Akt Dermatol 2015; 41: 185-199

Diagnostische Kriterien

v

Die Diagnose wird klinisch nach folgenden Krite-
rien gestellt:

Primare Kriterien

Anamnese: Rezidivierende schmerzhafte oder
eitrige Lasionen mehr als 2-mal in 6 Monaten.
Lokalisation: Achselhohle, Leisten, Damm, Gesdl3-
bereich und submammarer Bereich bei der Frau.
Primareffloreszenzen: Follikuldre Pustel (Folliku-
litis), Knoétchen (entziindliches oder nicht-ent-
zlindliches), Abszess.

Sekundéreffloreszenzen: Zyste, Fistel (exsudativ
oder nicht-exsudativ), doppelter Pseudocomedo,
Narbenbildung (atroph, netzartig, erythematds,
hypertroph oder linear).

Sekundare Kriterien

Anamnese: HS-positive familidre Anamnese.
Mikrobiologie: Kein Nachweis pathogener Keime
oder Vorhandensein normaler Hautmikroflora
aus den Primdreffloreszenzen.

|
Die primaren diagnostischen Kriterien sind rezidivie-
rende schmerzhafte oder eitrige Lasionen mehr als
2-mal in 6 Monaten in der Anamnese und die Beteili-
gung von Achselhdhlen, Leisten, Damm, GesaRbereich
und dem submammaren Bereich bei der Frau. Das
zentrale pathogenetische Ereignis stellt eine Hyper-
keratose mit Verschluss des Haarfollikels dar.

Differenzialdiagnose
v
> Staphylokokken-Infektion (pustulése Lasionen
disseminiert verteilt)
> Kutaner Morbus Crohn (mit intestinalem
Morbus Crohn assoziiert)
> Abszesse (in der Regel einzelne Ldsionen)
> Tumoren, primdr oder Metastasen
> Lymphogranuloma venereum
> Selten:
kutane Aktinomykose (mit Sinus-Darm-
Trakt-Krankheit assoziiert)
Tuberculosis cutis colliquativa

Pathogenese

v

Die Pathogenese der HS ist wie bei vielen chro-
nisch entziindlichen Erkrankungen multifakto-
riell und letztendlich noch nicht exakt geklart.
Bereits im 19.Jahrhundert vermutete Verneuil
eine suppurative Entziindung der Schweifdriisen
als dtiologischen Faktor der HS [10]. Brunsting
beschrieb 1939 eine Entziindung der apokrinen
Driisen [11]. Shelley und Cahn stellten 1955 fest,
dass die HS eine Verschlusserkrankung der Haut-
poren mit bakterieller Infektion ist [12]. Dieses
Konzept ging von einem primdren Verschluss der
apokrinen Driisen ohne Verdnderungen der Haar-
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follikel aus. Andererseits fand Ackermann eine
Infektion des Follikels mit sekunddrer Invasion
anderer Hautanhangsgebilde wie der apokrinen
Driisen [13].

Die Vorstellungen zur Pathogenese der HS haben
sich in den letzten Jahrzehnten allerdings deut-
lich gewandelt. Vieles spricht dafiir, dass die pri-
madren Verdnderungen nicht, wie urspriinglich
vermutet, die apokrine Driise, sondern den Haar-
follikel betreffen [2,14]. Das zentrale pathoge-
netische Ereignis stellt eine Hyperkeratose mit
Verschluss des oberen Anteils des Haarfollikels,
vergleichbar mit der Acne vulgaris, und nicht eine
suppurative Entziindung der apokrinen Schweif3-
driisen dar [2,14-17]. Folgt man dieser Anschau-
ungsweise, wdre die etablierte Bezeichnung der
Erkrankung als HS als ein Misnomen zu betrach-
ten. Im Gegensatz zur Akne vulgaris scheint hin-
gegen eine Uberproduktion von Sebum bzw. seine
verdnderte Zusammensetzung kein wesentlicher
Faktor zu sein [18]. Durch die nachfolgende Dila-
tation bzw. eine bakterielle Superinfektion kann
es zur Ruptur des Follikels mit nachfolgender ab-
szedierender und/oder granulomatéser Entz{in-
dungsreaktion in der Dermis kommen. Weiterhin
kommt es zur Ausbildung von dermalen Zysten
und Gdngen. Nach abgeklungener starker Gewebs-
schddigung lassen sich auch freie Haarschafte,
umgeben von einem entziindlichen Infiltrat, nach-
weisen, oft als einziger Indikator, dass der Prozess
vom Haarfollikel ausging [14].

Andere Autoren vermuten, dass die apokrinen
Driisen bei der Manifestation der HS dennoch
eine Rolle spielen. So wird vermutet, dass apokrine
Driisen durch die Sekretion eines noch unbekann-
ten Faktors einen Effekt auf das Acroinfundibulum
ausiiben koénnen [2]. Verdnderungen an den apo-
krinen Driisen werden oft erst im Rahmen einer
ausgedehnten Entziindung gefunden, die auch
andere Hautstrukturen wie z.B. Schweidriisen,
Talgdriisen und kleine Hautgefdf3e mit einbezieht
[2,7]. Welche Rolle die bakterielle Besiedlung bei
der Entwicklung der Entziindung tatsdchlich
spielt, ist noch nicht vollig geklart. Im Follikel wur-
de eine Vielzahl von gramnegativen und -positi-
ven Bakterien in vorgeschrittenen HS-Ldsionen
nachgewiesen, am hdufigsten Staphylococcus au-
reus, Peptostreptococcus-Spezies, Propionibacteri-
um acnes sowie Escherichia coli, Proteus und Kleb-
siellen [19]. Es wird angenommen, dass die bakte-
rielle Besiedlung ebenfalls nicht die primdre Ursa-
che der Entziindung ist, sondern eher ein sekun-
ddres Phdnomen. Anderseits gibt es Befunde, die
darauf hindeuten, dass es zu Veranderungen in
der Abwehr von bakteriellen Infektionen kommen
kann, z.B. durch eine abgeschwdchte Antwort von
Monozyten auf Entziindungsreize [20]. Ferner
wurde eine verdnderte Expression von antimikro-
biellen Peptiden gefunden, wie z.B. die Uberex-
pression von Psoriasin in den unteren Schichten
der Epidermis, wohingegen das Expressionslevel
von humanem fB-Defensin-2 (hBD-2) in der Epi-

dermis reduziert war. In der subepidermalen Der-
mis hingegen fanden sich im Gegensatz zur Nor-
malhaut ebenfalls hBD-2-exprimierende Mono-
zyten/Makrophagen. Es wurde spekuliert, dass
eine erhohte Expression von Tumornekrosefak-
tor-a (TNF-a) und eine Aktivierung von Toll-like-
Rezeptoren (TLR) hierfiir verantwortlich sein
konnte [21]. Hierzu passen aktuelle Befunde, dass
die Expression des TLR-2 durch Makrophagen und
dendritische Zellen im entziindlichen Infiltrat er-
hoht ist. Die gleichen Autoren fanden auch eine
verstdrkte Expression von C-Typ-Lektin-Rezepto-
ren, welche eine Rolle bei der Antigenprasentation
von Makrophagen und dendritischen Zellen spie-
len. Sie vermuten, dass eine Interaktion von TLR-2
mit C-Typ-Lektin-Rezeptoren zur chronischen
Entziindung bei der HS beitragen kann [22].

Die endogene Immunitdt spielt bei der Pathoge-
nese der HS eine wichtige Rolle [20]: Eine starke
Expression der Zytokine IL-1, CXCL9 (MIG), IL-
10, IL-11, BLC und IL-17A und eine Abnahme der
Expression von IL-20 und IL-22 wurde in Haut-
ldasionen von Patienten mit HS nachgewiesen [23,
24]. Eine 16-wdchige s.c.-Therapie mit dem anti-
TNF-a-Medikament Adalimumab fiihrte zur
Hemmung der Zytokinexpression, insbesondere
von IL-1B, CXCL9 (MIG) und BLC, und der Ab-
nahme der Zahl der CD11+- (dendritische Zellen),
CD14+- und CD68+-Zellen in ldsionaler Haut [24].
Der IL-23/Th17-Signalweg ist bei HS stimuliert
[25].

|
Die endogene Immunitdt spielt bei der Pathogenese
der HS eine wichtige Rolle. Die starke Expression be-
stimmter Zytokine und die Reduktion anderer wurde
in Hautldsionen von Patienten mit HS nachgewiesen.

Inwieweit bei der HS-Pathogenese genetische
Faktoren eine Rolle spielen, ist noch nicht endgiil-
tig gekldrt. Auffallig ist, dass HS gehduft familidr
vorkommt [26]. Aufgrund aktueller Beobachtun-
gen wurde eine wichtige funktionelle Rolle fiir
die Nicastrin (NCSTN)-Domane auf dem Chromo-
som 19p13 im Bereich des y-Sekretase-Kom-
plexes bei der HS-Pathogenese vorgeschlagen
[27]. Der Beitrag hormoneller Faktoren, insbeson-
dere der Androgene, zur Krankheitsentstehung
wird noch kontrovers diskutiert. Ihr Einfluss ist
im Gegensatz zur Acne vulgaris wahrscheinlich
nicht von wesentlicher Bedeutung [16,28]. Aktu-
elle Untersuchungen zeigen hingegen eine klare
Assoziation zwischen der HS und Ubergewicht
sowie Rauchen. Insbesondere dem Rauchen
kommt eine wesentliche Bedeutung zu. In einer
grofBen retrospektiven Studie mit 100 Patienten
konnte gezeigt werden, dass tiber 90% der Patien-
ten Raucher waren, deutlich mehr als Patienten,
die an Ubergewicht litten (bis zu 50%) [29]. Rau-
chen stellt somit einen der wichtigsten Trigger-
faktoren fiir die HS dar. Nikotin kann die Sekre-
tion von exokrinen Driisen und die Funktion

187
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Abb.1 Klinische Formen und Schweregrad der HS in den Axillen. Links klinisch wenig entziindlich, rechts stark entziindlich, exsudativ. a Hurley-Grad .
b Hurley-Grad Il. ¢ Hurley-Grad lIl. d Histologie: links, narbige Verdnderungen und Fistelgdnge, ohne deutliche Entziindung; rechts, abszedierende Entziindung

und Fistelgdnge.

von neutrophilen Granulozyten beeinflussen.
Neuere Daten weisen darauf hin, dass das nicht
neuronale cholinerge Netzwerk der Haut mog-
licherweise ebenfalls eine wichtige Rolle spielt.
Interessanterweise fithrte die Stimulation von
Acetylcholinrezeptoren der Haut mit dem choli-
nergen Agonisten Nikotin in einem organo-
typischen Ko-Kultursystem der Haut zu einer
epidermalen Hyperplasie insbesondere am In-
fundibulum des Haarfollikel-Driisen-Apparates
[2]. Trotz der bereits gewonnenen Erkenntnisse
besteht noch Forschungsbedarf, um die Patho-
genese der HS zu verstehen und gezielter Thera-
pieansdtze entwickeln zu konnen.

Sabat et al. [30] berichteten eine héhere Privalenz
des metabolischen Syndroms (zentrale Adiposi-
tas, Hypertriglyzeriddmie, Hypo-HDL-Choleste-
rindmie, Hyperglyzdamie) bei Patienten mit HS im
Vergleich zu gesunden Probanden (p<0,05, Odds-
Ratio [OR] 4,46). Eine groRe Zahl an jungen HS-
Patienten leidet unter einem metabolischen Syn-
drom (Patienten <35 Jahre, OR 6,18).

Zouboulis CC et al. Hidradenitis suppurativa/Acne inversa... Akt Dermatol 2015; 41: 185-199

Klinische Befunde

v

Die HS prdsentiert einen variablen klinischen
Verlauf (© Abb.1). Eines der Hauptmerkmale der
Erkrankung ist das intertrigindse Auftreten, ob-
wohl weitere Hautpartien ebenfalls befallen
werden koénnen [31-33]. Die in abnehmender
Haufigkeit betroffenen Bereiche sind: inguinal,
axillar, perineal und perianal, intermammadr und
submammar (Frauen), Gesafs, Mons pubis, Kopf-
haut, retroaurikuldr und Augenlider. HS ist nicht
Akne: Geschlossene Komedonen werden nicht
beobachtet, da der tiefe Teil des Follikels — und
nicht das Acroinfundibulum - befallen wird. Bei
den als doppelte, offene Komedonen haufig beob-
achteten Lasionen handelt es sich um Pseudo-
komedonen, d.h. um oberfldchliche Fisteln. Die
initialen Follikulitiden, Pusteln und Abszesse sind
transient, spdter persistieren sie, vernarben und
konfluieren allmdhlich. 23-30% der HS-Patien-
ten sind auch von einer Pilonidalsinus-Krankheit
betroffen.

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.
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Tab.1 Komorbiditat bei HS[1].

Krankheit Genloci

1. Morbus Crohn, Colitis ulcerosa 16q12

2. Morbus Crohn und Plattenepithelkarzinom'
SAPHO-Syndrom (Synovitis, Akne, palmoplantare
Pustulosis, Hyperostose, Osteitis)

Pyoderma gangraenosum

Morbus Adamantiades-Behget

Spondylarthropathie 6p21.3 HLA-B27 Endoplasmatisches Retikulum
Aminopeptidase
9q31-q34 IL-1, IL-23, ERAPT, Tumor-Nekrose-Faktor-Familie

Genetische Keratin-Stérungen,

assoziert mit follikularer Okklusion 17q12-q21 KRT 17 Zytokeratin-17

1. Pachyonychia congenita 12q13 KRT6B Zytokeratin-6B

2. Morbus Dowling-Degos 12q13 KRT5 Zytokeratin-5

Andere kongenitale Erkrankungen 13q11-q12 GJB2 z.B. GATA1 GAP-Junction-Protein B-2
=Connexin-26

1. Keratitis-Ichthyosis-Deafness (KID)-Syndrom 1943, Xp11.23, Globulin-Transkriptionsfaktor-1

2. Down-Syndrom 21g22.3

Tumoren EGFR

1. Plattenepithelkarzinom' 7p11.2 ECOP Co-amplified and Overexpressed
Protein

2. Adenokarzinom' 11q13.3 CCND1 Cyclin D1

1 Plattenepithelkarzinom und Adenokarzinom werden als Konsequenz der chronischen Entziindung und nicht als tatsachliche Komorbiditatserkrankungen betrachtet.

Histologie

v

Histologisch sind die apokrinen und ekkrinen
Schweifdriisen nur sekundar betroffen [7,17,34
-36]. Haufig finden sich auch nur Entziindungen
des Haarfollikels ohne Beteiligung der apokrinen
Schweifdriisen, wie auch unsere eigenen Beob-
achtungen zeigen konnten. Das entziindliche In-
filtrat ist gemischt, es besteht aus Lymphozyten,
Histiozyten, Fremdkorperriesenzellen, Plasmazel-
len und neutrophilen Granulozyten. Je nach Ent-
ziindungsgrad und Stadium der HS-Ldsionen
lassen sich unterschiedliche histopathologische
Befunde erheben (© Abb.1). Das histologische
Bild ist recht eindeutig, somit lassen sich klinisch
schwer abzugrenzende Differenzialdiagnosen wie
perianaler Morbus Crohn, Furunkulose oder
Schweil3driisenabszesse histologisch sicher aus-
schliefen. Aufgrund der oben genannten histo-
pathologischen Befunde wurde der Terminus
Acne inversa (anstatt Hidradenitis suppurativa)
vorgeschlagen [34].

Komorbiditat

v

Eine Reihe von Krankheiten wurde in Assozia-
tion mit HS beschrieben [1] (© Tab.1). Zu den
Begleitkrankheiten gehéren Morbus Crohn und
Colitis ulcerosa, das SAPHO-Syndrom (Synovitis,
Akne, Pustulosis palmoplantaris, Hyperostose
und Osteitis), Pyoderma gangraenosum, Morbus
Adamantiades-Behget, Spondylarthropathie und
genetische Keratin-Stérungen mit follikuldrer

Dysregulierte Gene Proteine

NOD2/CARD15 Caspase Recruitment

Domain-containing Protein

HLA-B51, IL-12B Promotor von IL-12

TNFSF15, HLA negativ

Falle assoziert
mit HS

81
1
9

59

42
26
16

38
37

1

Tab.2 Schweregrad-Klassifikation der HS nach Hurley.

Grad Symptome

| einzelne Abszesse, keine Fistelgdnge und Vernarbungen
Il ein oder mehrere weit auseinander liegende Abszesse mit Fistelgdngen

und Narbenbildung

1] flachiger Befall mit Abszessen, Fistelgangen und Narbenziigen

Okklusion wie Pachyonychia congenita und
Morbus Dowling-Degos. Weiterhin ist eine Asso-
ziation der HS mit genetischen Krankheiten
nachgewiesen, wie Keratosis-Ichthyosis-Deaf-
ness (KID)- und Down-Syndrom. Die Entwick-
lung epithelialer Tumoren wie Plattenepithel-
und Adenokarzinomen auf dem Boden einer HS
wird der kanzerogenen Wirkung der chroni-
schen Entziindung zugeschrieben.

Klassifikation

v

Fiir die Klassifikation des Schweregrads der
Erkrankung wird die statische Einteilung in die
Stadien I-III nach Hurley verwendet [37]
(© Abb.1, © Tab.2). Eine dynamische Verlaufs-
kontrolle kann nach der modifizierten Bewer-
tung nach Sartorius [6,38] (© Tab.3), des Physi-
cian Global Assessment (PGA) [39] (© Tab.4)
oder der HS Clinical Response (HiSCR) zur semi-
quantitativen Evaluierung des Ansprechens auf
konservative therapeutische Intervention [40]
(© Tab.5) erfolgen.
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Tab.3 Modifizierte Bewertung nach Sartorius zur dynamischen Evaluierung des Krankheits-

schweregrads.
Anzahl  Faktor Total
1. Anzahl derinvolvierten Bereiche, ndmlich axillar,
submammar, GesdR, intergluteal, Leiste, genital __| x3= 1
2. Anzahl der Lasionen
- Anzahl der Knoten (schmerzhaft oder sensitiv) __ 1 x2= 1
- Anzahl der Furunkel/Fisteln (alle purulenten
Lasionen, spontan oder nach Druck) __| x4 = 1
- Anzahl der hypertrophen Narben (palpabel) __1 = __ 1
- Anzahlvon anderen Lasionen(superfizielle
Pusteln, Follikulitis, Ldsionen) __| x0,5= 1
3. Entfernung zwischen 2 hauptsachlich involvierten
Bereichen
0=inaktive Lasion; <5cm=2;<10cm=4;
>10cm=8 ___| x1= ___|
4. Alle Lasionen sind getrennt durch normale Haut
ja=0;nein=6 ___| x1= |

TOTAL= 11

Tab.4 Physician Global Assessment (PGA) zur semiquantitativen dynamischen Evaluierung
des Krankheitsschweregrads.

Aktivitat

keine
minimale
milde

mittelschwere

schwere

sehr schwere

Beschreibung

keine Lasionen

lediglich nicht-entziindliche Knoten

1-4 entziindliche Knoten oder ein Abszess oder eine entleerende Fistel
und keine entziindliche Knoten

1-4 entziindliche Knoten oder ein Abszess oder eine entleerende Fistel
und ein oder mehrere entziindliche Knoten oder

2-5Abszesse oderentleerende Fisteln und wenigerals 10 entziindliche
Knoten

2 -5 Abszesse oder entleerende Fisteln und 10 oder mehr entziindliche
Knoten

mehr als 5 Abszesse oder entleerende Fisteln

Tab.5 Hidradenitis Suppurativa Clinical Response (HiSCR) zur semiquantitativen Evaluierung
des Krankheitsansprechens auf konservative therapeutische Intervention.

Art der Lasionen

- Abszesse (fluktuierende, mit oder ohne Entleerung, weich oder druckdolent/

schmerzhaft)

- entziindliche Knoten (weich, erythematés, Granuloma pyogenicum-dhnlich)
- entleerende Fisteln (Fistelgebilde, an der Hautoberfldche Eiter entleerend)
Ansprechen auf eine Behandlung. Im Vergleich zum Beginn

(i) mindestens 50 %ige Reduktion der Abszesse und entziindlichen Knoten

(ii) keine Zunahme der Zahl der Abszesse

(iii) keine Zunahme der Zahl der entleerenden Fisteln

Die HS zeigt einen variablen klinischen Verlauf, der in
3 Schweregrade nach Hurley klassifiziert wird.

Labordiagnostik
v

= % Thieme

Patienten mit aktiver Entziindung im Rahmen der
HS koénnen eine Erhéhung der Blutkérperchen-
Senkungsgeschwindigkeit und/oder des C-reak-
tiven Proteins aufweisen. Bei weiteren Entziin-
dungszeichen, einschlief3lich einer Temperatur-
serhohung, muss an eine Weichteilinfektion ge-
dacht werden.
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Bildgebende Diagnostik

v

Ultraschalldiagnostik der Haut kann die Abszess-
Ausdehnung und die Bildung von Fisteln, aus
dem tiefen Teil des Follikels entstehend, nachwei-
sen [41,42]. Man kann diese Diagnostik auch
kernspintomografisch durchfiihren. Die Ausdeh-
nung der Entziindung ldsst sich am besten durch
eine Thermografie der Haut erkennen.

Komplikationen

v

Bei ausgepragter und/oder langbestehender HS
konnen Komplikationen wie Erysipel, Weich-
teilphlegmone mit folgender Sepsis, Lymphode-
me (vor allem Elephantiasis im Genitalbereich)
und - wenn auch selten - eine maligne Entartung
(Plattenepithelkarzinom, fast ausschlieBlich im
Genitoanalbereich bei Mdnnern, Risiko 1,7-3,2%
[43], Sterblichkeitsrate bis zu 50% [44]) vorkom-
men [1]. Die Narbenziige kénnen zu Bewegungs-
einschrdnkungen (vor allem bei axilliren Mani-
festationen) fiihren. Bei genitoanaler Manifesta-
tion kann es zu Strikturen von Urethra, Anus und
Rektum kommen und gelegentlich sind para-
rektale und paraurethrale Fisteln zu beobachten.
Nach langer Krankheitsdauer kann es auch zur
Andmie, Hypoproteindmie und/oder Amyloidose
kommen.

Es besteht eine starke psychische Belastung mit
oft resultierenden Einschrankungen der Kontakte
und sozialem Riickzug der Patienten, bis hin zur
Entwicklung von Depressionen [28,31,45,46].

Behandlung

v

Die chirurgische Behandlung bleibt die tragende
Sdule bei der Therapie sowohl von einzelnen, tie-
fen und vernarbenden Lasionen (Hurley-Grad II)
als auch der ausgedehnten HS-Formen (Hurley-
Grad III) [31-33]. Dabei verhalten sich Rezidiv-
raten und Radikalitit des Eingriffs zueinander
umgekehrt proportional. Daher ist das Ziel der
konservativen Therapie eine Optimierung des
prdoperativen Hautzustandes, eine Minimierung
des Exzisionsareals, und damit eine Verkiirzung
der postoperativen Wundheilungsdauer, und das
Erzielen eines besseren funktionellen und dsthe-
tischen Ergebnisses. Aus diesem Grund ist die
prdoperative konservative Therapie von grofSer
Bedeutung fiir das gesamte Behandlungsergebnis,
auch wenn es zurzeit keine zugelassenen Medika-
mente fiir die konservative HS-Therapie gibt [47]
(© Abb.2).

|
Das Ziel der Behandlung ist die Abnahme der aktiven
Entziindung in den befallenen Hautarealen und die
Reduktion der Krankheitsrezidive bis zum vollstan-
digen Sistieren der Beschwerden.
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Abb.2 Ergebnis der konservativen HS-Behandlung zur praoperativen Konditionierung der Ldsionen. a Teils granulomatose, teils abszedierende Entziindung
bei HS Hurley-Grad II. b Histologie der Lasion mit narbig verbreitender Dermis und teils granulomatoser, chronischer Entziindung. ¢ Reduktion des lokalen

Odems und der Entziindung nach 5-tigiger Clindamycin i.v.- und 3-monatiger oraler Clindamycin/Rifampicin-Therapie. d Optimaler prioperativer Zustand bei
lediglich narbigen Restldsionen und minimaler Entziindung nach zweimaliger Therapie mit Infliximab i.v. im Abstand von einer Woche. e Histologie der Lasion

mit narbiger, kaum entziindlicher Umwandlung.

Topische Therapie

v

Unter lokaler Antibiotikagabe heilt die HS nicht
ab, Schmerzen und Sekretion kénnen sich jedoch
vermindern, was zu einer gewissen Remission
fithrt. In einer randomisierten kontrollierten Stu-
die an 27 Patienten wirkte topisches Clindamycin
(1%ige Losung) innerhalb von 3 Monaten besser
als Placebo [48]. Bei einer randomisierten Studie
mit 46 Patienten konnte kein signifikanter Unter-
schied zwischen einer topischen Clindamycin-
Applikation und einer systemischen Tetrazyklin-
gabe festgestellt werden [49].

Lokales 15 %iges Resorcinol-Peeling fiihrte bei 12
Frauen mit HS (Hurley-Grad [-1I) zu einer signifi-
kanten Abnahme der schmerzhaften Abszesse
[50]. Eine Studie mit 200 Patienten hat gezeigt,
dass die Verabreichung von Gentamicin in der
Wunde nach der primdren Exzision der Ldsionen
die Zahl von Komplikationen in der postoperati-
ven Phase reduzieren kann. Hinsichtlich der lang-
fristigen Rezidivrate ist es aber unwirksam [51].

Systemische Antibiotika

Systemische Antibiotika wirken einerseits {iber
eine Verminderung der Kolonisation der Haar-
follikel mit Bakterien, andererseits {iber eine
Hemmung verschiedener proinflammatorischer
Mechanismen. Deshalb gibt es keine lineare Do-
sis-Wirkungsbeziehung. In 3 retrospektiven Stu-
dien erhielten 164 Patienten Clindamycin 300 mg
2-mal téglich und Rifampicin 300 mg 2-mal taglich
fir 10-12 Wochen [52-54]. Eine komplette
Remission iiber 1-4 Jahre erfuhren 32 Patienten,
2 weitere Patienten kamen zur kompletten Remis-
sion nach der Substitution von Clindamycin durch
Minocyclin (100mg/d) aufgrund voriibergehen-
den Durchfalls. 21 Patienten waren aufgrund von
Nebenwirkungen, iiberwiegend Diarrhée, nicht in
der Lage die Behandlung fortzusetzen. Zur The-
rapieintensivierung kann eine i.v. Clindamycin-
Therapie {iber 5 Tage (3-mal 300 mg tédglich oder
3-mal 600 mg tdglich, je nach Kérpergewicht) vor
der oralen Clindamycin/Rifampicin-Therapie ver-
abreicht werden [31]. Patienten mit Hurley-Grad I
erleiden nach erfolgreichem Abschluss der Thera-
pie in der Regel keinen Riickfall.

Uber die Wirkung anderer Antibiotika gibt es
lediglich Fallberichte.

Hormonelle Antiandrogene

Eine orale hormonelle antiandrogene Therapie
(Ethinyldstradiol in Kombination mit Cyprote-
ronacetat) kommt bei weiblichen Patienten mit
mittelschwerer HS (Hurley-Grad II), die auf sys-
temische Antibiotika nicht ansprechen, mit mit-
telschwerer HS und einem Syndrom der polyzys-
tischen Ovarien bzw. in Kombination mit der o.g.
antibiotischen Therapie infrage. In einer doppel-
blinden, gekreuzt-kontrollierten Studie an 24 Pa-
tientinnen mit Ethinyldstradiol 50pg/Cyprote-
ronacetat 50mg tdglich gegen Ethinylostradiol
50ug/Norgestrel 500 g tdglich zeigten am Ende
der Behandlung 50% der Frauen eine Besserung
ihrer Erkrankung, 29% wiesen eine komplette
Remission {iber insgesamt 18 Monate auf [55].
Weitere 4 weibliche Patienten mit langfristigem
Befall besserten sich unter Cyproteronacetat
100mg tdglich [56]. Eine retrospektive Studie
an 64 Patientinnen konnte zeigen, dass eine
Antiandrogen-Therapie effektiver ist als eine
Therapie mit oralen Antibiotika (55% vs. 26%)
[57].

Retinoide

In einer prospektiven offenen Fallserienstudie
wurden 17 HS-Patienten mit Acitretin tiber 9 Mo-
nate behandelt. Davon konnten 9 Patienten die
Studie beenden und 8 davon (47 %) erfiillten die
gestellten Kriterien des Ansprechens [58]. Sieben
Patienten rezidivierten 2-8 Monate nach dem
Absetzen der Therapie. In einer weiteren retro-
spektiven Studie mit 12 Patienten [59] wurde
eine Remission der Erkrankung betreffend den
bestehenden Schmerz und die Entwicklung ent-
ziindlicher Knoten durch eine Langzeittherapie
mit oralem Acitretin beobachtet. Die Remission
dauerte von 6 Monaten bis iiber 4 Jahre.

Orales Isotretinoin ist unwirksam bei der Behand-
lung der HS. In einer retrospektiven Studie mit
358 Patienten, die beziiglich der Wirkung einer
vorangegangenen oralen Isotretinoin-Behand-
lung interviewt und untersucht wurden, erklar-
ten nur 16,1% eine Verbesserung beobachtet zu
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Tab.6 Behandlung der HS mit Biologika (randomisierte, prospektive, doppelblinde, placebokontrollierte Studien).

Substanz Patientenzahl Schema Dauer Ergebnis
Adalimumab 21(2:1) 80 mgs. c. Initialbolus 3 Mon.
40mgs.c./2.Wo
154 (1:1:1) A)40mgs.c./Wo 3 Mon.
B) 40 mgs.c. 2. Wo
C) Placebo
Infliximab 33 (cross-over) 5mg/kg 2,5 Mon.
0,2,6Wo
Etanercept 20 (cross-over) 50mgs.c.2x[Wo 3 Mon.

% (§ Thieme ¢

haben [60]. In einer weiteren retrospektiven Stu-
die mit 68 Patienten zeigten 23,5 % eine deutliche
Besserung innerhalb von 4-6 Monaten bei einer
mittleren Isotretinoin-Dosis von 0,56 mg/kg Kor-
pergewicht, allerdings wurde der Effekt bei ledig-
lich 16,2% wahrend der Nachbeobachtungszeit
erhalten oder verbessert [61].

Dapson

Eine aktuelle Studie mit 24 HS-Patienten zeigte
eine Besserung des klinischen Bildes unter Dap-
son bei 38% der Patienten, insbesondere bei sol-
chen mit Hurley-Grad I [62]. Nach einer Dapson-
Therapie (25-150mg/d) tiber 4-12 Wochen
kam es zu einer Besserung der klinischen Befunde
[63].

Kolchizin

Nach Kolchizin-Therapie (0,5mg 2-mal tdglich)
von 8 Patienten mit HS {iber 4 Monate kam es zu
keiner Besserung der klinischen Symptome [64].

Zinkgluconat

In einer Pilot-Studie wurden 22 Patienten mit
Hurley-Grad I-1I mit Zinkgluconat 90 mg/d be-
handelt [65]. Es wurden 8 komplette Remissionen
und 14 partielle Remissionen beobachtet. Bei
kompletter Remission wurde die Dosis schritt-
weise reduziert. Die Ergebnisse sind vielverspre-
chend, es liegt allerdings noch keine Bestdti-
gungsstudie vor.

Biologika

Adalimumab (160 mg zu Behandlungsbeginn am
Tag 0, 80 mg eine Woche spdter und anschliefSend
40 mg pro Woche: aktuell angestrebte Dosierung;
die initiale Studiendosis war mit 40 mg pro Wo-
che niedriger) und Infliximab (5 mg/kg Korperge-
wicht i.v.) waren bei Patienten mit schwerer HS
(Hurley-Grad II-1II) in jeweils 2 bzw. einer kon-
trollierten Studie wirksam [40,66,67] (© Tab.6).
Im Gegensatz dazu war Etanercept bei einer kon-
trollierten Studie insgesamt wenig effektiv [68].
Fiir die Therapie mit Biologika gibt es noch keine
Daten iiber eine Kosten-Effektivitdts-Relation.
Andererseits wird eine kurzzeitige Therapie mit
Biologika empfohlen, um die Intensitdt der Ent-
ziindung zu reduzieren und die Wunde prdopera-
tiv zu konditionieren [31,33].
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signifikante Besserung unter Adalimumab (p<0,024) nach 2 Wo
(aber p=0,07 nach 12 Wo)

A) Besserung 17,6 % der Patienten unter A (p=0,025)

B) Besserung 9,6 % der Patienten unter B (ns)

C) Besserung 3,9 % der Patienten unter C

signifikante Besserung unter Infliximab (p<0,001)

(27 %>50% Besserung unter Infliximab; 5% unter Placebo)

kein Unterschied im Vergleich zu Placebo

Das Ziel der konservativen Therapie ist eine Optimie-
rung des praoperativen Hautzustandes. Zurzeit gibt es
kein zugelassenes Medikament fiir die konservative
HS-Therapie.

Fotodynamische Therapie

Der Einsatz der fotodynamischen Therapie bei der
HS ist noch umstritten, eine aktuelle Ubersichts-
arbeit berichtet iiber widerspriichliche Ergeb-
nisse, da die Methode weder standardisiert noch
reproduzierbar ist [69]. Aus den erprobten Licht-
sensibilisatoren erscheint die Applikation von
5-Aminoldvulinsdure-Methylester bzw. von in-
traldsionaler 8-Aminoldvulinsdure am wirksams-
ten zu sein. In einer kleinen randomisierten Halb-
korper-Studie mit 11 Patienten wurde die Kombi-
nation der Intensiv-Puls-Licht-Lampe mit einem
aktivierten niosomalen Methylenblau (MB)-Gel
als Lichtsensibilisator mit einem ungebundenen
MB-Gel verglichen. Die Nachbeobachtungszeit
betrug 6 Monate. Die Ldsionen sprachen signifi-
kant besser auf das niosomale MB-Gel (77,3%
Reduktion) als auf das ungebundene MB-Prdparat
(44,1 % Reduktion) an, wobei auch die Penetration
des niosomalen MB in den Ldsionen besser war
als die des ungebundenen MB-Gels [70].

Bestrahlung

Frohlich et al. [71] publizierten im Jahr 2000 ihre
Resultate bei 231 Patienten mit HS: 38% waren
symptomfrei und 40% zeigten eine Besserung.
Ahnliche Ergebnisse erzielten Seegenschmiedt et
al.[72]: 221 Patienten wurden mit je einer Einzel-
dosis von 0,2 -1,0Gy fraktioniert bestrahlt (4-12
Sitzungen); insgesamt wurden maximal 12 Gy ap-
pliziert. Allerdings kann heute die Bestrahlung
entziindlicher Dermatosen bei jungen Menschen
- auch aufgrund des lebenslangen Risikos einer
Tumorentwicklung - nicht empfohlen werden.

Chirurgische Therapie

v

Wenngleich 2 Chirurgen, Velpeau 1839 [73] und
Verneuil 1854 [10], zu den Erstbeschreibern der
Erkrankung zdhlten, haben sich vor allem in den
letzten zwei Jahrzehnten zunehmend Dermatolo-
gen um die Erforschung der Erkrankung in ihrer
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Atiologie und Pathogenese und die Weiterent-
wicklung einer stadienadaptierten, modernen
Therapie verdient gemacht. Die chirurgische Be-
handlung stellt dabei unbestritten die wichtigste
therapeutische Option dar, v.a. in den fortge-
schrittenen Stadien (Hurley-Grad II und III) [6,74
-77]. Grundsatzlich zu unterscheiden ist die aku-
te chirurgische Intervention vom differenzierten
chirurgischen Vorgehen bei etablierter Erkran-
kung.

|
Die chirurgische Behandlung bleibt die tragende Saule
bei der Behandlung sowohl von einzelnen, tiefen und
vernarbenden Lasionen als auch ausgedehnten HS-
Formen. Dabei verhalten sich Rezidivrisiko und Radi-
kalitat des Eingriffs zueinander umgekehrt proportio-
nal.

Akutintervention

Inzisionen, Fistelspaltungen und Drainagen ver-
mogen im schmerzhaften Akutstadium zwar
eine rasche, aber nur kurzfristige Linderung und
Schmerzreduktion zu erreichen. Ein dauerhafter
Erfolg ist damit nicht zu erzielen und aufgrund
der Pathogenese der Erkrankung auch nicht zu er-
warten [74]. Nur bei fluktuierenden Abszessen
sollte inzidiert werden [6]. Die Rezidivrate betrdgt
100% [14,76,78].

Differenzierte chirurgische Therapie

Ein stadienadaptiertes Vorgehen, basierend auf
der Schweregradeinteilung nach Hurley, hat sich
bei der differenzierten chirurgischen Therapie
durchgesetzt [6] (© Abb.3). Mehr als 1-2 ausge-
dehnte Areale sollten in einer Sitzung nicht ope-
riert werden [76]. Die Durchfithrung erfolgt
vorzugsweise in Allgemeinandsthesie, auch eine
Tumeszenz-Lokalandsthesie oder die Kombina-
tion aus beiden ist mdglich [74]. Die Markierung
erfolgt praoperativ mit Stift, dabei sollte die seit-
liche Ausdehnung unter Beriicksichtigung eines
Sicherheitssaumes von 1-2 cm iiber die bestehen-
den Lasionen hinaus erfolgen [14]. Die Fistel-
gangsdarstellung kann mit Farbstoffen (Methylen-
blau, Patentblau) vorgenommen werden [6,74].
Eine Visualisierung der apokrinen Schweif3drii-
senareale ist mittels der Minor-Schwitzprobe
(Jod-Stdrke-Test) moglich [14,75]. Prdoperativ
kann zur Planung des Eingriffes hinsichtlich der
Ausdehnung die hochauflésende Sonografie und/
oder die Magnetresonanztomografie [6,41,42]
hilfreich sein, entscheidend ist aber eher die intra-
operative Inspektion und Palpation [74]. Periope-
rativ sollte bei sezernierenden Befunden eine
dem Erregerspektrum addquate Antibiose erfol-
gen, in den meisten Fillen gut geeignet ist Clinda-
mycin aufgrund seiner guten Gewebegdngigkeit.
Bei der Exzision zur Tiefe kann es je nach Befund
erforderlich sein, bis zur Muskelfaszie zu prapa-
rieren. Nur in Einzelfdllen ist auch deren Mitnah-

Fort- und Weiterbildung

Abb.3 Behandlung der HS mit radikaler Exzision, initial sekunddrer Wundheilung unter
Vakuum-Therapie und anschieRender Meshgraft-Transplantation. a Praoperativer Befund
axillar links, Hurley-Grad II. b Postoperativer Befund, Vakuumtherapie. ¢ Postoperativer
Befund, Zustand nach Meshgraft-Transplantation bei initial sekundarer Wundheilung.

d Abschlussbefund, stabil eingeheiltes Meshgraft-Transplantat.

me erforderlich [74,79]. Nach eigenen Beobach-
tungen ist die Exzision mittels Skalpell der durch
monopolares Schneiden vorzuziehen, da bei Letz-
terer in manchen Fillen eine (thermische) Panni-
kulitis und Bindegewebsdegeneration induziert
werden kann und im Wundheilungsverlauf kno-
tenartige, derbe Granulationen entstehen kon-
nen. Bei ausgedehnten, perianal lokalisierten
Befunden ist im Einzelfall auch die tempordre
Verlegung des Darmausganges in Form eines
Anus praeter zur Ruhigstellung dieser Region
erforderlich [80].

Limitierte Exzision. Bei umschriebener Erkran-
kung (Hurley-Grad II) kann prinzipiell eine limi-
tierte Exzision der erkrankten Areale erfolgen,
mit meist auch primdrem, zweischichtigen
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Wundverschluss [75,79]. Zu beachten ist aller-
dings, dass sekundar heilende Defekte eine insge-
samt bessere Prognose aufweisen [76].

Nach Deroofing zeigten 83 % von 73 Lisionen kein
Rezidiv bei einer durchschnittlichen Nachbeob-
achtungszeit von 34 Monaten, wdhrend 17% in-
nerhalb von 4,6 Monaten rezidivierten [81]. Block
et al. [82] werteten retrospektiv das Deroofing-
bzw. STEEP-Verfahren (Skin Tissue Saving Exci-
sion with Electrosurgical Peeling) bei 113 Patien-
ten mit 482 chirurgischen Exzisionen (363 Pri-
madroperationen und 119 Reoperationen) aus.
Rezidive fanden nach 29,2% der Primdropera-
tionen innerhalb einer durchschnittlichen Nach-
beobachtungszeit von 43 Monaten statt.

Radikale Exzision. Nach uneinheitlichem Vorge-
hen in fritheren Jahren besteht heute Konsens,
dass bei ausgedehnten Befunden (Hurley-Grad II
-1II) (© Abb.1) die radikale Exzision unter Mit-
nahme aller erkrankten Strukturen mit 1-2cm
Sicherheitsabstand indiziert ist. Noch keine ein-
heitliche Vorgehensweise und Empfehlung be-
steht hinsichtlich der Verfahren zum Defektver-
schluss. Vielfach, auch in unserer Klinik, wird die
Sekundarheilung favorisiert, auch teilweise un-
terstiitzt von einer Vakuum-Therapie (© Abb.3)
oder durch granulationsférdernde Wundver-
bande (z.B. Hydrokolloide, Alginate) und fakulta-
tiv kann eine spdtere Defektdeckung mittels
Meshgraft-Transplantation durchgefiihrt werden
(© Abb.3). Diese kiirzt das postoperative Intervall
der Wundheilung deutlich ab, ist in vielen Fdllen
allerdings nicht unbedingt erforderlich. Zu be-
denken ist auch, dass dabei potenzielle Risiken
bestehen. So erhéhen haartragende, dicke Trans-
plantate moéglicherweise das Rezidivrisiko, wobei
diese Gefahr bei einer Meshgraftdicke von nur 0,2
-0,3mm nicht besteht. Andererseits kdnnen die
Transplantate auch schrumpfen und einen Nar-
benzug verursachen. Nicht zuletzt kénnten die
voriibergehende Mobilititseinschrankung und
die zusdtzliche Wunde an der Transplantat-Ent-
nahmestelle eine weitere Einschrankung der
Lebensqualitdt des Patienten bedeuten.

In 5 groRen Studien zur radikalen Exzision war
das operative Vorgehen dem Schweregrad und
der Korperlokalisation angepasst [51,83-87].
Eine signifikante Korrelation wurde zwischen
der Therapieeffizienz und der Zahl und dem
Schweregrad der befallenen Lokalisationen beob-
achtet. Die Radikalitdt der chirurgischen Exzision
und nicht die Methode des Wundverschlusses
spielt die Hauptrolle fiir das therapeutische
Endergebnis [84,86-88]. Allerdings kann eine
Vakuumtherapie die Dauer eines spdteren primd-
ren Wundverschlusses beschleunigen [89]. Eine
Sekundarheilung fiihrte bei 27,3 % und 39,4% von
97 Patienten zu einem ausgezeichneten bzw.
guten Ergebnis 12 Monate nach der operativen
Exzision [90]. Buimer et al. [51] registrierten 41%
Rezidive bei 200 Patienten, die durch radikale
Exzision und Primdrverschluss oder Hauttrans-
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plantation behandelt wurden. Bieniek et al. [84]
beschrieben eine komplette Remission bei 59,7 %
der 57 Patienten mit 118 befallenen Lokalisatio-
nen nach einer 2-jahrigen Nachbeobachtungszeit.
Bohn und Svensson [85] dokumentierten die Er-
gebnisse der radikalen Exzision bei 138 Patienten
nach 3-21 Jahren. In 38 der 116 hauttransplan-
tierten Patienten (32,8%), die einen Fragebogen
ausgefiillt hatten, hat die Erkrankung rezidiviert,
14 davon benétigten eine zweite Operation. Van
Rappard et al. [86] registrierten auch eine 34 %ige
Rezidivrate bei 92 primadr verschlossenen operier-
ten Korperarealen nach einer 1-5-jdhrigen Nach-
beobachtungszeit. Im Gegensatz dazu berichteten
Rompel und Petres [87] eine 2,5 %ige Rezidivrate
und 3,7 % Wundinfektionen bei 106 Patienten mit
radikaler Exzision innerhalb einer durchschnitt-
lichen Nachbeobachtungszeit von 36 Monaten.
Eine retrospektive Studie mit 106 Patienten, die
radikal operativ behandelt wurden, wies 69,9%
Wundinfektionen nur bei solchen Wunden auf,
die primdr verschlossen wurden [91].
Defektabdeckung. Berichte iiber lokale oder Fern-
lappenplastiken zur Defektdeckung existieren
auch, jedoch sind diese Verfahren im Zusammen-
hang mit dem Wundverschluss bei der HS nicht
allgemein akzeptiert und bergen ebenso die
Gefahr des Rezidives und der Wundheilungssto-
rungen bei Verwendung von terminalhaar- und
schweifldriisentragender Haut [74]. Nach knap-
pen Exzisionen liegt die Rezidivrate bei 42,8%,
nach weitrdumigen Exzisionen im Mittel zwi-
schen 2,5 und <30% (p<0,05) [78]. Ahnliche
Ergebnisse wurden von Wiltz et al. [83] bei 43 Pa-
tienten mit perianaler Manifestation berichtet.
Nach Lokalisation geordnet bedeutet das axilldr
3%, perianal 0%, inguinoperineal 37% und sub-
mammadr 50% [74,76,80]. Letztere Angaben be-
ziehen sich allerdings auf eine dltere Arbeit, wo-
bei zu vermuten ist, dass die heute geltenden
Regeln des operativen Vorgehens noch nicht um-
gesetzt wurden. Davon abgegrenzt werden muss
das Auftreten der Erkrankung in vorher nicht be-
fallenen Arealen, was demzufolge kein echtes
Rezidiv darstellt.

Laser-Therapie

v

Diese stellt, im ablativen oder vaporisierenden
Modus durchgefiihrt, in den frithen Stadien einer
milden bis moderaten Erkrankung eine interes-
sante Alternative dar [6,14]. Sekunddrheilungs-
phasen von 3 Wochen bis zu 4 Monaten sind be-
schrieben [75].

Die Behandlung mit dem Scanner-unterstiitzten
Kohlendioxid-Laser unter Lokalandsthesie wurde
in einer retrospektiven Studie mit 61 HS-Patienten
und 185 befallenen Korperregionen ausgewertet.
Eine Gesamtzahl von 154 Laser-Sitzungen bei
Sekunddrheilung fiihrte zu einer 1,1%igen Rezi-
divrate in einem Nachbeobachtungszeitraum von

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Substanz Applikation Indikation Evidenzebene  Empfehlungsgrad
Clindamycin-L6sung/Gel lokal Hurley | 2b B
Tetracyclin p.o. Hurley | 2b B
CO,-Laser Hurley I-11 2b B
Ethinylstradiol/Cyproteronacetat  p.o. Hurley I -1l (Frauen)  2b B
Ethinylstradiol/Norgestrel p.o. Hurley [ -1l (Frauen)  2b B
vaporisierender Nd:YAG-Laser Hurley Il 1b A
Adalimumab s.C. Hurley I1-111 1b A
Infliximab i.v. Hurley I1-111 2a B
Chirurgische Exzision Hurley I1-111 2b B
Clindamycin-Rifampicin p.o. Hurley I1-111 3 C
Acitretin p.o. Hurley I1-111 3 C
Gentamycin-Schwamm postoperativ, 1b B

lokal

1 bis 19 Jahren [92]. In einer anderen retrospekti-
ven Studie bei 34 Patienten mit beginnendem
Hurley-Grad II, die sich postoperativ fiir eine tele-
fonische Befragung zur Verfiigung gestellt hatten,
wurde eine mittlere Abheilungszeit von 4 Wochen
und eine Rezidivrate von 11,8% ermittelt [93].
Neue Lasionen (Abstand von der ersten Operati-
onsstelle mindestens 5cm) traten in 35,3% der
Patienten auf und 73,5 % der Patienten hatten Rezi-
dive an einer anderen Region.

Auf Basis der Hypothese, dass HS im Haarfollikel
beginnt, wurde das 1064-nm-Neodymium-Yttri-
um-Aluminium(Nd:YAG)-Laser-Gerdt in einer
prospektiven, randomisierten, kontrollierten Stu-
die an 22 Patienten mit HS (Hurley-Grad II-III)
eingesetzt [94]. Eine Reihe von 3 Laser-Sitzungen
einmal monatlich wurde durchgefiihrt. Die pro-
zentuale Verdnderung des HS-Schweregrades
nach dem Behandlungsabschluss betrug -65,3%
iiber alle anatomischen Stellen, -73,4% an den
Leisten, - 62,0% axilldr und - 53,1 % in der Brustfal-
te (p<0,02). Nach 4 monatlichen Sitzungen zeigte
ein rechts-links-Vergleich (behandeltes/unbehan-
deltes Areal) eine Verbesserung von 72,7 % an den
Laser-behandelten und 22,9 % an den Kontrollstel-
len (p<0,05)[95].

Intensives Puls-Licht

v

Eine randomisierte Studie mit 18 HS-Patienten,
die mit intensivem Puls-Licht an einer befallenen
Achsel, Leiste oder submammar 2-mal wochent-
lich iber 4 Wochen behandelt wurden, zeigte
nach 12 Monaten - im Vergleich zur unbehandel-
ten Gegenseite - eine signifikante Verbesserung
(p<0,001) [96].

Vakuumtherapie

v

Durch die Vakuumtherapie der offenen Opera-
tionswunde kann man nach der ausgedehnten
Exzision der befallenen HS-Areale eine perspek-
tivisch bestmogliche Wundheilung und Narben-

Tab.8 Medizinische Vorteile der Vakuumtherapie.
feuchte Wundbehandlung ohne Exsudatstau
geschlossenes System (doppelte Keimbarriere)
kontrollierte Wundkontraktion
Verbesserung der lokalen Durchblutung
direkte Stimulation des Zellwachstums, Anregung
der Granulation
Reduktion des Wundédems
Bakterienreduktion durch Eliminierung
entfernt Wundexsudat und damit Wachstums-
inhibitoren wie TNF-a und MMP
fordert die Epithelisierung
effektivere Reduktion des Wundvolumens
schnellerer Wundverschluss
lange Verbandswechselintervalle
atraumatische Verbandwechsel
Reduktion der Schmerzen
Steigerung der Lebensqualitat

bildung erzielen. Diese bietet medizinische und
praktische Vorteile (© Tab.8).

Neben der Reduktion der Gesamtbehandlungs-
dauer und den exzellenten klinischen Ergebnis-
sen sinkt durch den schnelleren Wundverschluss
und die langen Verbandswechselintervalle auch
der Pflegeaufwand. Die Vakuumtherapie ist po-
tenziell auch fiir die ambulante Weiterbehand-
lung der HS geeignet.

Therapieleitfaden

v

Auch wenn es noch keine zugelassene Therapie
fiir die HS gibt, besteht ein grofRer Bedarf an the-
rapeutischen Moglichkeiten sowohl aufgrund des
relativ hdufigen Auftretens der Erkrankung als
auch aufgrund der stark negativen Beeinflussung
der Lebensqualitdt der Patienten, da die HS die
meist belastende dermatologische Erkrankung
[28,31,45,46] darstellt. Es wurden bereits sowohl
deutsche [31] als auch europdische [33] Leitlinien
zur Therapie der HS auf der Basis der bisher nach-
gewiesenen Evidenz der Wirksamkeit der unter-
suchten Therapeutika veréffentlicht (© Tab.7).
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Tab.7 Empfohlene Behand-

lungsverfahren der HS.
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Die hochste therapeutische Evidenz weisen die chirur-
gische Exzision, Adalimumab s. c., Clindamycin-Rifam-
picin p.o., Infliximab i.v., hormonelle Antiandrogene
(bei der Frau), der vaporisierende Nd:YAG-Laser (Hur-
ley Il), Clindamycin-L6sung/Gel lokal (Hurley 1) und der
Gentamycin-Schwamm (postoperativ, lokal) auf.

Interessenkonflikt

v

Prof. Dr. Prof. h.c. Dr. h.c. Christos C. Zouboulis:
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men AbbVie und Bayer Health Care.
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Hidradenitis suppurativa| Acne inversa

v

Hidradenitis suppurativa/acne inversa (HS) is a
chronic recurrent skin disease (of the terminal
hair follicle), which usually occurs after puberty
with a potential scarring course. It presents with
painful, deeply localized inflammatory skin lesi-
ons that occur in apocrine gland-rich regions of
the skin, most commonly in the axillary, inguinal
and anogenital regions (Dessauer definition). The
reported prevalence is 1% in Europe and 0.05% in
the USA; the incidence in the USA is 6 patients/
100,000 inhabitants per year with an increasing
trend. Women are mostly affected. There is a
strong association of the disease with active smok-
ing (relative risk [RR]=12.6) and increased body
mass index (RR=1.1 for each BMI unit). The prima-
ry diagnostic criteria include recurrent painful or
purulent lesions more than 2x/6 months in the
history and the involvement of armpits, groins,
perineum, buttocks area and submammary region
in women. Characteristic clinical signs are nodu-
les, abscesses, sinus tracts, and scarring. There is
no biological diagnostic marker. The primary
changes do not affect, as originally suspected, the
apocrine gland but the hair follicle. The central
pathogenetic event corresponds to a hyperkerato-
sis with occlusion of the hair follicle. Inflammatory
bowel disease and spondyloarthropathies occur
together with HS quite frequently. The metabolic
syndrome has been associated with HS. The HS
presents a variable clinical course, which is classi-
fied into three severity grades according to Hurley.
HS causes a strong negative effect on the quality of
patients' life, it even constitutes the most substan-
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tial burden of quality of life of the dermatological
diseases. The goal of treatment is to reduce active
inflammation and decrease disease recurrences
until the complete cessation of symptoms. Surgical
treatment remains the mainstay in the treatment
of both, individual, deep and scarring lesions as
well as for the extended HS forms. Recurrence
rates and radicality of surgery are inversely pro-
portional to each other. The goal of conservative
therapy is the optimization of preoperative skin
condition. Currently there are no approved drugs
for conservative HS therapy in Germany. The
highest therapeutic evidence is shown for surgical
excision, Adalimumab s.c., clindamycin/rifampi-
cin p.o., infliximab i.v., hormonal antiandrogens
(in females), vaporizing Nd:YAG Laser (Hurley II),
clindamycin solution/gel locally (Hurley I) and
gentamicin sponges (postoperatively, locally).
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Fort- und Weiterbildung

CME-Fragen Hidradenitis suppurativa/
Acne inversa

Die Hidradenitis suppurativa | Acne inversa (HS) ist eine

Erkrankung ...

A die aus dem Infrainfudibulum ausbricht.

B der apokrinen Driisen.

C welche spontan abheilt und immer wieder
rezidiviert.

D die starke Schmerzen verursachen kann.

E der SchweiRRdriisen.

Die HS ...

A ist eine seltene Erkrankung.

B ist tiberwiegend eine Erkrankung des mdnnlichen
Geschlechts.

C hinterldsst Narben.

D ist eine Erkrankung mit abnehmender Prdvalenz.

E entwickelt sich vor der Pubertit.

Die Pathogenese der HS ist verbunden mit ...

A

B
C
D

der spontanen Sekretion von Zytokinen.

einer bakteriellen Infektion.

einem Immundefekt.

einer Erh6hung von Psoriasin, die, wie bei der
Psoriasis, eine zentrale Rolle spielt.

einem genetischen Hintergrund.

Die Diagnose der HS ...

A

setzt rezidivierende Hautverinderungen an den
Hautfalten voraus.

wird klinisch und laborchemisch gestellt.

benétigt das Vorhandensein von 2 primdren und

2 sekunddren Kriterien.

setzt voraus, dass die Labordiagnostik fiir Lympho-
granuloma venereum und Lues negativ ist.

ist sehr haufig mit einem Morbus Crohn assoziiert.

Welche sind die hdufigsten Komorbiditdtserkrankungen
mit HS?

A

moNnw

follikuldre Okklusionssyndrome und Spondyl-
arthropathie

follikuldre Okklusion und Morbus Crohn
Spondylarthropathie und Morbus Crohn

Morbus Crohn und genetische Keratinerkrankungen
Morbus Crohn und Plattenepithelkarzinom

Welche Aussage ist korrekt?

A
B

C

Die HS wird nach Hurley-Graden [ -1V klassifiziert.
Die Hurley-Klassifikation ist dem Physician

Global Assessment (PGA)-System sehr dhnlich.

Die HS belastet die Lebensqualitdt der Patienten
weniger stark als die Psoriasis.

Hautinfektionen bei HS heilen schneller ab.

Fiir den Nachweis der Ausdehnung der Entziindung
ist eine Thermografie geeignet.

7

Welche Aussage ist korrekt fiir die HS-Therapie?

A Manche Antibiotika reprdsentieren Standard-
verfahren in der Therapie.

B Es gibt Evidenz, dass die Therapie mit Etanercept
wirksam ist.

C Isotretinoin ist ein Standardtherapeutikum.

D Adalimumab kénnte wirksam sein, es gibt dazu
allerdings keine Evidenz.

E Eine chirurgische Therapie mit Transplantation
der Wunde ist die Therapie der ersten Wahl.

Welche Aussage ist korrekt fiir die lokale HS-Therapie?

A Bei der lokalen Therapie sollte man Desinfektions-
mafnahmen und nicht Lokalantibiotika bevorzugen,
um Bakterienresistenzen zu meiden.

B Eine lokale Clindamycin-Therapie ist die Therapie
der Wahl.

C Es ist letztendlich unwichtig, welches lokale
Antibiotikum man einsetzt.

D Lokale Kortikosteroide miissen eingesetzt werden.

E Eine lokale Therapie ist einer systemischen Therapie
gleichwertig.

Die systemische antibiotische Therapie soll am besten

mit folgenden Substanzen durchgefiihrt werden:

A Clindamycin, Rifampicin oder Tetracyclin

B Clindamycin und Rifampicin

C nach den Ergebnissen des Antibiogramms

D stadiengerecht mit Tetracyclin oder Clindamycin/
Rifampicin

E Es gibt keine Standardtherapie mit systemischen
Antibiotika.

Die evidenzbasierte Therapie der HS im Stadium Hurley

Grad II- 11 soll durchgefiihrt werden mit:

A Adalimumab

B Adalimumab und gegebenenfalls chirurgischer
Exzision

C Clindamycin/Rifampicin oral und anschlieBend
chirurgischer Exzision

D Clindamycin/Rifampicin oral, Adalimumab
subkutan und anschlieend chirurgischer Exzision

E Clindamycin/Rifampicin oral, Infliximab subkutan
und anschliefend chirurgischer Exzision
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