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Enfermedad cutanea

inflamatoria cronica,

recurrente y debilitante




EPIDEMIOLOGIA

[ Jemec et al — 90’s

~

 Danesa

* 1-4%
Mas frecuente en mujeres 2-3:1

‘\ >
Revuz et al -2008 Africanos — blancos 2.5:1
_

* Francesa [Edad 18-29 anos
« 0.97% i i

* Minessota
 0.13%
* Incidencia 6/100.000 casos/ano

Prevalencia 1-4%

R

Menopausia: mejoria ‘

Incidencia en aumento en la ultima década ‘

—

Martorell A et al. Actualizacidn en hidradenitis supurativa (I). Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703---715
Garg A, Lavian J, Lin G, Strunk A, Alloo A. Incidence of hidradenitis suppurativa in the United States. J Am Acad Dermatol. 2017 Jul;77(1):118-122



PATOGENIA

Oclusion
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Ruptura
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Flgure 3. Pathogenesis of the Hidradenitls Suppurativa Lesion
(1) perthollicutar inflammation {2} Hyperkeratingzation of fellicular eptthelium
with occlusion and dilation of the follicle

CBUBLCUTIS

he surface of the skin and to the base of other
tured follicles

Saunte DML, Jemec GBE. Hidradenitis Suppurativa Advances in Diagnosis and Treatment. JAMA 2017. Nov 28;318(20):2019-2032
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Garg A, Lavian J, Lin G, Strunk A, Alloo A. Incidence of hidradenitis suppurativa in the United States. ] Am Acad Dermatol. 2017 Jul;77(1):118-122



RESPUESTA INMUNE

p - p IL-17
: ) : .. IL-1[3
= : Estimulan sistema Liberacion de
uga de antigenos : : :
inmune citoquinas
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Liberacion de sus
propios Activacion de
(" ) mediadores queratinocitos
inflamatorios
Perifoliculitis — b J L
\_ Y, Inflamacion
subclinica

Von Laffert M, Stadie V, Wohlrab J, Marsch WC. Hidradenitis suppurativa/acne inversa: bilocated epithelial hyperplasia with very different sequelae. Br J Dermatol. 2011;164(2):367.



RUPTURA FOLICULAR

Liberacion de contenidos Reclutamiento de células

: : : Respuesta inflamatoria aguda
macro foliculares inflamatorias

Formacion de trayectos
Inflamacion granulomatosa fistulosos .
- Se abren a la superficie y se

(liberacion de células madre e o

(Tipo cuerpo extrano) del bulbo proliferan y
forman cadenas epiteliales)

Von Laffert M, Stadie V, Wohlrab J, Marsch WC. Hidradenitis suppurativa/acne inversa: bilocated epithelial hyperplasia with very different sequelae. Br J Dermatol. 2011;164(2):367.



OTROS FACTORES PATOGENICOS ASOCIADOS




ESFINGOLIPIDOS

- Ceramidas sintasas

- Enzimas que crean
ceramidas de novo

/ Sebo solido

Enzimas que
metabolizan la
ceramida

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



Peptidos Antimicrobianos

3 veces

v B— defensina -I Fenotipo proinflamatorio

M IL-1B
IP-10
7 veces S100A7 A CCL5

(psoriasina)

9 veces RNasa/ v

4 )

Obstruccion folicular y
formacion de quistes

" J

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



BACTERIASY BIOFILMS

BACTERIAS BIOFILMS — 75%

* Agregaciones de

» Corynecbacterium microorganismos protegidos
* Porphyromonas POF una %EC szl
L olisacaridos
* Peptoniphilus P . - o
* Producen inflamacion cronica
y retraso en la cicatrizacion de
heridas

* Mas grandes: Tractos sinuosos
o infundibulo

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



GENETICA

—[ Antecedente familiar J

* Hasta 40%
* Familiar de primer grado.

L 2006 cromosoma Ip21.1-1925.3

* Familia en china

—[ Mutacion en genes de la y-secretasa 7% 1

Complejo de proteasa intramembranosa que escinde dominio intracelular de Notch (diferenciacion de los
queratinocitos)

Nicastrin (NCSTN)
Presenilina | (PESEN 1)
Potenciador de presenilina 2 (PSENEN)

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



Obesidad

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283
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Garcia-Martinez FJ, et al. Actualizacion en hidrosadenitis supurativa en Atencion Primaria. Semergen. 2016



Forunculos — Abscesos - Fistulas

Garcia-Martinez FJ, et al. Actualizacion en hidrosadenitis supurativa en Atencion Primaria. Semergen. 2016



Cicatrices en cuerda — Comedones dobles (triples) — Cicatrices en panal de abejas

Garcia-Martinez FJ, et al. Actualizacion en hidrosadenitis supurativa en Atencion Primaria. Semergen. 2016



A diferencia de forunculos, las lesiones de HS son redondeadas,
profundas y carecen de la apariencia puntiaguda de los
forunculos

Smith HS, Chao |D, Teitelbaum J. Painful hidradenitis suppurativa. Clin ] Pain. 2010;26(5):435.



TRAYECTOS

FISTULOSOS

Smith HS, Chao |D, Teitelbaum J. Painful hidradenitis suppurativa. Clin ] Pain. 2010;26(5):435.



FENOTIPOS

LCI

* Axilo-mamaria

Mas riesgo de
cicatrices
hipertroficas

Canoui et al. Identification of Three Hidradenitis Suppurativa Phenotypes: Latent Class Analysis of a Cross-Sectional Study. J Invest Dermatol. 2013 Jun;133(6):1506-11

LC2

Folicular

> Hombres y
fumadores

Orejas, torax,
espalda y
piernas

Asocia: quiste
pilonidal,
comedones,
acné grave,
historia
familiar

LC3

Glatea

Papulas y
foliculitis

< obesidad

< gravedad

HS Fulminante

Hombres
Afrocaribenos

Sintomas
reumatologicos

Anemia

IMC normal



COMORBILIDADES ASOCIADAS

Enfermedad inflamatoria intestinal
Enfermedad de Crohn
Colitis ulcerosa

Enfermedades endocrino-metabdlicas
Sindrome metabolico
Enfermedad de Cushing
Acromegalia
Enfermedades tiroideas

Sindromes de oclusion folicular
Acnée conglobata
Celulitis disecante del cuero cabelludo
Sinus pilonidal

Trastornos genéticos asociados a oclusion folicular
Paquioniquia congenita
Enfermedad de Dowling-Degos
Esteatocistoma multiple

Enfermedades articulares
Espondiloartropatia

Enfermedades psiquidtricas
Depresion
Ansiedad
Dependencia de alcohol o drogas

Neoplasias
Epiteliomas cutaneos (carcinoma epidermoide)
Linfomas

Enfermedades dermatologicas
Pioderma gangrenoso (sindrome PASH)
Pitiriasis rubra pilaris
Acantosis nigricans
Paniculitis (eritema nudoso)
Enfermedad de Fox-Fordyce

Enfermedades renales
Sindrome nefrotico
Mefritis intersticial aguda

Anemia

Amiloidosis

Sindrome de ovario poliguistico

Enfermedad de Behcet

Sindrome de 5jogren

Sindrome PAPA

Sindrome SAPHO

Sindrome de Down

Sindrome queratitis-ictiosis-sordera




SINDROMES ASOCIADOS

Enfermedad Inflamatoria | W

Intestinal ) Sindrome PAPASH J

* Incidencia 8.9% | e

* > jovenes . Artr,'itis Piégena,. Pioderma gangrenoso,

e > tabaqui acné e hidradenitis supurativa
tabaquismo » Mutacién gen PSTPIP|

Tétrada de Obstruccion
Folicular

Sindrome PASH
e Acné conglobata

* Celulitis disecante * Pioderma gangrenoso, acné e hidradenitis
* Quiste pilonidal supurativa

* Hidradenitis Supurativa * + mutacion PSTPIP|

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



COMPLICACIONES

Varones
Enfermedad grave y de larga evolucion
Localizacion glutea y perineal.

Histopatologicamente poco agresivos: bien diferenciados o
carcinomas verrucosos

Supervivencia 5 anos 61%
Se asocian a infeccion por VPH de alto riesgo

Martorel et al. Actualizacién en hidradenitis supurativa(l): epidemiologia, aspectos clinicos y definicidon de severidad de la enfermedad. Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703-715



CLASIFICACION

Hurley I Hurley Il Hurley I
Estadio Abscesos Tractos fistulosos/cicatrizacion Prevalencia®
| Uno o mas No 7-68%
I Separados en el espacio y recurrentes Escasa afectacion 28-83%
I Maltiples Maltiples 4-22%

Nazary M et al. Pathogenesis and pharmacotherapy of Hidradenitis suppurativa. European Journal of Pharmacology 672 (2011) 1-8



Tabla 4 Sartorius score modificado por Sartorius

Puntos Puntos

Axila derecha Axila izquierda
Nodulos y fistulas Nodulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley il si/no Hurley Il si/no

Ingle derecha Ingle izquierda
Naodulos y fistulas Nodulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley 1l si/no Hurley 1l si/no

Region glutea derecha Region glutea izquierda
Nodulos y fistulas Nadulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley Ill si/no Hurley Ill si/no

Otras localizaciones
Modulos y fistulas
Distancia maxima
Hurley 1l si/no Suma total

Parametros Puntos/

parametro

1. Nimero de zonas afectadas 3
Tres puntos por zona
2. Numero y gravedad de las lesiones
Nodulos 1
Fistulas 6
3. Distancia mayor entre 2 lesiones relevantes (o tamano si
la lesion es tnica)
1

<hom

3
5-10cm

9
=10cm

4. jEstdn todas las lesiones claramente separadas por piel
normal?

Si 0

No (Hurley i) 9
Reportado por el paciente {no incluido en el score):

Numero de forinculos durante el Gltimo mes ____

Dolor de la lesion mas sintomatica ____

Escala visual analogica (VAS [0-10])

El dermatdlogo anota

Las regiones afectadas: axilar, inguinal, glutea
(derecha/izquierda), u otras areas; 3 puntos por area

El nimero y tipo de lesiones, con su puntuacion
correspondiente (nodulo 1 punto, fistula 6 puntos) en
cada zona

La distancia mayor entre 2 lesiones relevantes (o tamano si
la lesion es Unica) en cada zona: <5cm, 1 punto;
5-10cm, 3 puntos; = 10cm, 9 puntos

Si las lesiones estan separadas por piel normal: si, 0; no
(= Hurley I}, 9 puntos

Se anotan y se suman las puntuaciones de cada area para
resultar en la puntuacion total del paciente

El dolor o molestia de la lesion mas sintomatica en el
momento de la consulta se valora mediante una (VAS),
del 0 al 10



Tabla5 Severidad de la enfermedad caracterizada por HS-
PGA en 6 grados

Categoria Descripcion
Sin lesiones 0 ABS, 0 DF, O IN, O NIN
Minimo 0 ABS, ODF, OIN, =1 NIN
Leve 0 ABS, ODF, <5 IN

1 (ABS o DF), 0 IN
Moderado 0 ABS, ODF, =5 IN

1 (ABS 0 DF), =1 IN

2-5 (ABS o DF), <10 IN
Severo 2-5 (ABS o DF), =10 IN
Muy severo >5 (ABS o DF)

ABS: abscesos; DF: fistula drenante; IN: nodulos inflamatorios;
NIN: nodulos no inflamatorios.
Modificada de Kimball A, et al.”®

Gravedad - Seguimiento de
la progresion

Inconveniente: las zonas
afectadas se valoran
de forma conjunta.

Martorel et al. Actualizacién en hidradenitis supurativa(l): epidemiologia, aspectos clinicos y definicidon de severidad de la enfermedad. Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703-715



HISTOLOGIA

L Fase inicial

* Hiperqueratosis folicular (82%)

* Hiperplasia del epitelio folicular (77%)

* Perifoliculitis linfocitica (68%)

* obstruccion folicular, dilatacion folicular y

—( Enfermedad establecida J

* Hiperplasia psoriasiforme (58%)
* Infiltrado inflamatorio denso mixto en dermis e hipodermis (78%)

« Abscesos Cronicos, tractos fibrosos revestidos por ep|EeI|o escamoso estratificado Y

tejido de granulacion con o sin células gigantes de cuerpo extrano.

* Destruccion de unidades foliculopilosebaceas, fibrosis e inflamacion periapocrina y
periecrina

* Mastocitos (prurito)

Martorel et al. Actualizacién en hidradenitis supurativa(l): epidemiologia, aspectos clinicos y definicidon de severidad de la enfermedad. Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703-715



DIAGNOSTICO

Clinico

* Lesiones tipicas
* Lugares tipicos
* Recaidas y cronicidad

L Ecografia

* Lesiones subclinicas
* Estadificacion
* Diferencial

—‘ DLQI '

* Contacto personal
* Apariencia — Olor
* Abstencionismo y pérdida laboral
* Aislamiento social




Coleccion liquida C 1 e - o b ™ ) _
I Coleccion liguida

. sl

Nodulos

pseudoquisticos
dérmicos

Colecciones
fluidas

Engrosamiento del Alteracion del
foliculo piloso patron dérmico

Martorel et al. Actualizacién en hidradenitis supurativa(l): epidemiologia, aspectos clinicos y definicidon de severidad de la enfermedad. Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703-715



labla 7

Estadificacion ecografica de la hidradenitis supurativa (clinical-sonographic scoring system in HS [SOS-HS])

Estadio

Descripcion

Una Unica coleccion fluida y cambios dérmicos (presencia de nodulos pseudoquisticos hipo o anecoicos,
engrosamiento de los foliculos pilosos, alteraciones en el grosor dérmico)

Afectando un area corporal (por ejemplo: axila, ingle, mama, nalga) (uni o bilateral)

Sin trayectos fistulosos

De 2 a 4 colecciones fluidas o un trayecto fistuloso, con cambios dérmicos

afectando una o 2 areas corporales (uni o bilateral)

=5 colecciones fluidas o = 2 trayectos fistulosos, con cambios dérmicos

o afectacion de = 3 areas corporales (uni o bilateral)

Martorel et al. Actualizacién en hidradenitis supurativa(l): epidemiologia, aspectos clinicos y definicidon de severidad de la enfermedad. Actas Dermosifiliogr.2015;106(9):703-715



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Foliculitis Forunculosis Abscesos Erisipela

Neoplasias Escrofuloderma | Actinomicosis




Alteracion de la respussta inmune innata a la microbiota comensal cutéanea

Infiltrado inflamatonio con liberacion de cltocinas proinflamatorias (TN, IL-1(

/ \ (inflamacion subclinica)

l Anti-TMFwfanti-IL-1/anti-IL-12/23

TRATAMIENTO "“‘“"'T:f

Dilatacidn folicular (quistes) ¥ ruptura con salida de queratina’bactenias a dermis I

\_ Y. |

Amplificacion de la respuesta inflamatora (abscesos neutrofilicos,
inflamosoma & IL-f)

l Dapsona‘anti-IL-1
Supuracion v formacion de fistulas (proliferacion de queratinocitos en dermis)
Anti-THEFx
Antibidticos
Corticoides intralesionales
Cirugla

Dafo permanents (cicatrices)
Cirugia

Martorel et al. Manejo del paciente con hidradenitis. Actas Dermosifiliogr.2016;107(2):32-42



Tabla 4 Sartorius score modificado por Sartorius

Puntos Puntos

Axila derecha Axila izquierda
Nodulos y fistulas Nodulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley il si/no Hurley Il si/no

Ingle derecha Ingle izquierda
Naodulos y fistulas Nodulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley 1l si/no Hurley 1l si/no

Region glutea derecha Region glutea izquierda
Nodulos y fistulas Nadulos y fistulas
Distancia maxima Distancia maxima
Hurley Ill si/no Hurley Ill si/no

Otras localizaciones
Modulos y fistulas
Distancia maxima
Hurley 1l si/no Suma total

Parametros Puntos/

parametro

1. Nimero de zonas afectadas 3
Tres puntos por zona
2. Numero y gravedad de las lesiones
Nodulos 1
Fistulas 6
3. Distancia mayor entre 2 lesiones relevantes (o tamano si
la lesion es tnica)
1

<hom

3
5-10cm

9
=10cm

4. jEstdn todas las lesiones claramente separadas por piel
normal?

Si 0

No (Hurley i) 9
Reportado por el paciente {no incluido en el score):

Numero de forinculos durante el Gltimo mes ____

Dolor de la lesion mas sintomatica ____

Escala visual analogica (VAS [0-10])

El dermatdlogo anota

Las regiones afectadas: axilar, inguinal, glutea
(derecha/izquierda), u otras areas; 3 puntos por area

El nimero y tipo de lesiones, con su puntuacion
correspondiente (nodulo 1 punto, fistula 6 puntos) en
cada zona

La distancia mayor entre 2 lesiones relevantes (o tamano si
la lesion es Unica) en cada zona: <5cm, 1 punto;
5-10cm, 3 puntos; = 10cm, 9 puntos

Si las lesiones estan separadas por piel normal: si, 0; no
(= Hurley I}, 9 puntos

Se anotan y se suman las puntuaciones de cada area para
resultar en la puntuacion total del paciente

El dolor o molestia de la lesion mas sintomatica en el
momento de la consulta se valora mediante una (VAS),
del 0 al 10



Tabla 6 Definicion de hidradenitis suppurativa clinical
response

= 50% de reduccion desde basal del numero total de
abscesos y nodulos inflamatorios (AN)

No aumento del niumero de abscesos

No aumento del nimero de fistulas drenantes

Martorel et al. Manejo del paciente con hidradenitis. Actas Dermosifiliogr.2016;107(2):32-42



TRATAMIENTO

MEDIDAS GENERALES:

4 )

No evidencia, pero se
recomienda incidir

= Disminuir de peso

= Suspender Tabaco

= Depilacion laser

Martorel et al. Manejo del paciente con hidradenitis. Actas Dermosifiliogr.2016;107(2):32-42



ANTIBIOTICOS

H.S LEVE H.S SEVERA

Clindamicina
Topica (Solucion
al 0,1%)

2 veces al dia

[Clindamicina y Rifampina

* Eficacia 71% sin recidiva

‘ Rifampina-moxifloxacina-metronidazol
* Remisién 100% Hurley | (2.4 meses)

* 80% Hurley Il (6.2 meses)
Tetraciclina oral * 16,7% Hurley lll (12 meses)
2 veces al dia [
Dapsona
k

* Mejoria 38%

a

Ertapenem

* 67% Hurley |
* 26% Hurley Il

Acetonido de
triamcinolona
(intralesional)

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



Acitretina Alitretinoina
RETINOIDES

( . A
Resula Mejoria en
Hipefplasia . Sartoriuz y DLQI
psoriasiforme en 78.5% de los
pacientes
( N

Inhibe
quimiotaxis de Dosis 10 mg dia

neutrofilos y por 24 semanas
liberacion de CK

g J

Dosis >
0,5mg/Kg/dia

— Faltan estudios
Isotretinoina no es util

Efecto: atrofia de la glandula
sebacea

— Reduccion 50%

Martorel et al. Manejo del paciente con hidradenitis. Actas Dermosifiliogr.2016;107(2):32-42



TERAPIA BIOLOGICA

. . i Ustekinumab
Infliximab Adalimumab
45-90 mg
Smg/kg Semanalmente |60, 80 y 40

- Sem 0,4, 16,28

0,2,6 y cada 8 sem Mejoria significativa en sem » .

_ o 16 Reduccion Sartorius en
Mejoria 25-50% 46% sem 40

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283



DAPSONA
, . . . TERAPIA HORMONAL METFORMINA
Antibacteriano — Antiinflamatorio )
-, Acetato Ciproterona — Norgestrel 500 mg cada 8 horas
- Hurley I-Il mejoria 38% . -, .
o . Mejoria 55% vs 26% (abc) Mejoria Sartorius 48%
- Alta recidiva tras suspension
. CIRUGIA
ACETONIDO DE . .
TRIAMCINOLONA Abscesos recurrentes — CIRUGIA LASER
E-farrradhd Frfeda refractarios , Destruye tallo capilar — elimina
. ' [ | restos de la unidad folicular
Mejoria 48-72 horas
. CO2, IPL, Nd-YAG
(Sistémicos: rescate)

Negus D, Ahn C, Huang W. An update on the pathogenesis of hidradenitis suppurativa: implications for therapy. Expert Rev Clin Immunol. 2018 Apr;14(4):275-283






	HIDRADENITIS SUPURATIVA
	Número de diapositiva 2
	EPIDEMIOLOGÍA
	PATOGENIA
	Número de diapositiva 5
	Oclusión folicular 
	RESPUESTA INMUNE
	Ruptura folicular
	OTROS FACTORES PATOGÉNICOS ASOCIADOS
	Esfingolípidos
	Péptidos antimicrobianos
	BACTERIAS Y BIOFILMS
	GENÉTICA
	Número de diapositiva 14
	CLÍNICA
	CLÍNICA
	Número de diapositiva 17
	Número de diapositiva 18
	Número de diapositiva 19
	Número de diapositiva 20
	FENOTIPOS
	Número de diapositiva 22
	Síndromes asociados 
	complicaciones
	CLASIFICACIÓN
	Número de diapositiva 26
	Número de diapositiva 27
	histología
	diagnóstico
	Ecografía
	Número de diapositiva 31
	DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
	Número de diapositiva 33
	Número de diapositiva 34
	Número de diapositiva 35
	tratamiento
	Antibióticos
	retinoides
	Terapia biológica
	OTROS
	Número de diapositiva 41

