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Acne inversa / Hidradenitis suppurativa

Definition (ICD 10: L73.2)

Die Acne inversa (Synonym: hidradenitis suppurativa) wurde erstmals 1839 von Velpeau
beschrieben. Es handelt sich um eine follikuläre, in Schüben verlaufende, chronisch
entzündlich Erkrankungen der inversen Hautregionen (axillär, inguinal, anogenital), die
sowohl zur Regression als auch zur Progredienz tendieren kann. Bis zur endgültigen Klärung
der Pathogenese können beide Begriffe verwendet werden.

Epidemiologie

Die Acne inversa (AI) entwickelt sich in der Regel nach der Pubertät, meist in der 2. oder 3.
Lebensdekade. Bei Poli et al. liegt das durchschnittliche Erkrankungsalter bei 22,8 Jahren, bei
Kurzen et al. bei 22,5 Jahren. Die Prävalenzrate beträgt nach Mahe et al. 0,3%, nach
Lookingbill 1%, nach Jemec et al. (1996) und Revuz et al. bei 1%. Frauen sind häufiger
betroffen als Männer; das Verhältnis liegt im Bereich von 2bis 5:1.

Ätiopathogenese

Die AI entsteht aus einer follikulären Hyperkeratose, der Dilatation des Infundibulums, der
Retention von Keratin und einer bakteriellen Besiedlung. In der Folge rupturiert der Follikel;
Keratin und Bakterien infiltrieren die Dermis und verursachen eine Entzündung. Nikotin-
abusus scheint eine ätiopathogenetische Rolle zu spielen, denn 84% der Betroffenen sind
Raucher. Adipositas hingegen spielt keine Rolle (Jemec et al. 1989).
Nikotin wirkt selektiv antimikrobiell, fördert jedoch das Wachstum von Staphylococcus
aureus und hat Einfluß auf Entzündungszellen, Lymphozyten, Makrophagen und neutrophile
Granulozyten. Konig et al. bestimmten in einer Fall-Kontroll-Studie für Raucher eine Odds
ratio von 9,4. Von der Werth et al. vermuten eine familiäre Form der AI mit autosomal
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dominanter Vererbung; sie sahen bei 110 Betroffenen in 38% eine positive Familienanam-
nese.
Gao et al. identifizierten den Locus am Chromosom 1p21.1-1q25.3. Diese Befunde konnten
bislang nicht bestätigt werden.
In AI-Läsionen werden zahlreiche Bakterien gefunden, die auch in der normalen Hautflora
vorkommen. In tieferen Schichten der Haut wurde auch Staphylococcus aureus ermittelt, der
in der Regel auf der Haut nicht nachweisbar ist. Dennoch sind die meisten Autoren der
Ansicht, dass es sich bei der bakteriellen Besiedlung nur um ein sekundäres Phänomen
handelt; insofern sei eine Antibiotikatherapie nicht kurativ, sondern vermindere lediglich die
Sekretion und den Schmerz.
Als weiterer pathogenetischer Faktor wird der Hyperandrogenismus diskutiert. Allerdings
wurde bei entsprechenden Krankheiten niemals eine AI gesehen, so dass eine besondere
Sensibilität der Follikel für Sexualhormone vermutet wird.
Letztlich ist die Pathogenese bis heute ungeklärt.

Klinischer Befund/Verlauf und Prognose

Die primäre Läsion ist ein schmerzhafter, tief sitzender solitärer Knoten, der sich spontan
zurückbilden, persistieren oder abszendieren kann. Der Abszess perforiert nach außen, was
mit einer purulenten und/oder sero-sanguilenten Sekretion einhergeht. Im Frühstadium finden
sich weder offene noch geschlossene Komedonen, jedoch können sich, wie auch später noch,
follikuläre Papeln und Pusteln entwickeln. Im Laufe der Zeit entsteht eine extensive, auch die
umgebenden Hautareale betreffende Fibrose um die Fistel herum. Mutilationen mit
Destruktionen der Haut, insbesondere anal und perigenital können auftreten (sekundäre
Läsion). Im Endstadium bilden sich hypertrophe fibrotische Narben, auch Brückennarben, die
zu indurierten Hautarealen und weiterer Knotenbildung führen. Im analen Bereich kommt es
darüber hinaus nicht selten zu oberflächlichen Fisteln.
Bei 110 AI-Patienten wurde eine durchschnittliche Krankheitsdauer von 18,8 Jahren errechnet
(von der Werth et al.).
Die extreme Vielfalt des klinischen Bildes erfordert eine Klassifikation der AI.

Klassifikation

Hurley führte 1989 erstmals eine Stadieneinteilung ein, die besonders bei der Einschätzung
der unterschiedlichen Therapieoptionen hilfreich ist.

Stadium 1: Abszesse, einzeln oder multipel (geschätzte Prävalenz 75%)
Stadium 2: Rezidivierende Abszesse mit Strang- und Narbenbildung, einzeln oder multipel

(geschätzte Prävalenz 24%)
Stadium 3: Diffuser Befall oder multiple Stränge oder Abszesse in der ganzen Region

(geschätzte Prävalenz 1%)

Lokalisation

Häufig sind die Perianal-, Inguinal- und Axillarregion befallen, seltener Mons pubis, Mamma
oder Glutealregion.
Unter 164 Patienten von Poli et al. war die Perianalregion bei 56% der Männer und 33% der
Frauen betroffen.
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Komplikationen

Nach langer Krankheitsdauer kann es zur Anämie, Hypoproteinämie und/oder Amyloidose
kommen. Das Risiko eines Plattenepithelkarzinoms im analen Bereich wird mit 1,7-3,2%
geschätzt (Li et al., Williams et al., Perez-Dias et al.).
Lavogiez et al. fanden in der Literatur von 1998 bis 2010 insgesamt 52 Patienten mit einem
Karzinom und beschrieben 13 eigene Fälle. Nur selten entwickelt sich aus der AI ein
verruköses Karzinom (Cosman et al.).

Symptome

Die Patienten klagen neben Schmerzen über ständige purulente und/oder serosanguilenten
Sekretion.

Lebensqualität

Durch Schmerzen und die Suppuration führt die AI zur verminderten Lebensqualität. So
errechneten van der Werth et al. 2001 einen Score des Dermatology Life Quality Index
(DLQI) von 8,9, der höher liegt als bei anderen Dermatosen wie Akne, Psoriasis, atopische
Dermatitis und Alopezie. Wolkenstein et al. kommen bei der Analyse ihrer 61 Patienten zu
ähnlichen Ergebnissen.

Assoziierte Erkrankung

Die AI kann mit dem Morbus Crohn assoziiert sein. Viele Crohn-Patienten entwickeln im
Verlauf der Krankheit kutane, perianale Läsionen, die sich klinisch denen bei AI ähneln, z.B.
Abszesse und Fisteln. Die Diagnose ist in der Regel einfach zu stellen. Bei AI-Patienten sind
nur Hautareale befallen, beim Morbus Crohn zusätzlich das Intestinum. Church et al. fanden
unter ihren 61 AI-Patienten 24 mit einem Morbus Crohn.
Van der Zee et al. befragten 158 Patienten mit einer chronisch entzündlichen Darmerkrankung
nach einer koexistenten Acne inversa. 17% der Crohn-Patienten und 14% der Colitis-
ulcerosa-Patienten gaben entsprechende Befunde an.

Diagnostik

Da die AI bei 30% der Patienten genetisch bedingt ist, ist die Familienanamnese unbedingt
erforderlich (Jemec 1988). Da Rauchen ein Risikofaktor darstellt, muss unbedingt nach
Tabakkonsum gefragt werden. Die Diagnose wird klinisch gestellt, und zwar durch
Inspektion, Palpation und ggf. Fistelsondierung. Die Untersuchung mit einem
hochauflösenden Ultraschallgerät oder MRT kann bei der Ermittlung der Tiefenausdehnung
hilfreich sein.

Differentialdiagnose

Im perianalen Bereich müssen ein M. Crohn, ein periproktitischer Abszess und der Pilonidal-
sinus ausgeschlossen werden (Church et al.).
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Therapie

Einstellen des Tabakkonsums!

Antibiotika
Unter Antibiotikagabe heilt die AI nicht ab, häufig vermindern sich jedoch Schmerzen und
Sekretion, was zu einer gewissen Remission führt. Clemmensen et al. zeigten in einer
randomisierten kontrollierten Studie an 27 Patienten, dass Clindamycin (10% topisch) besser
ist als Plazebo. Jemec und Wendelboe konnten bei 46 Patienten keinen signifikanten Unter-
schied zwischen der topischen Clindamycinapplikation und systemischer Tetrazyklingabe
feststellen. Retrospektive Studien, in denen über 10 Wochen eine Kombinationstherapie mit
Clindamycin und Rifampicin oral gegeben wurde, zeigten eine Besserung der Beschwerden
und ein Rückgang der Sekretion (Mendonca et al., Gener et al., van der Zee et al.). Nach
Dapson-Therapie sahen Hofer und Itin und Kaur und Lewis eine Besserung der klinischen
Symptome.

Antiandrogene
In einer kontrollierten Studie an 64 weiblichen Patienten konnten Kraft et al. zeigen, dass eine
Antiandrogen-Therapie effektiver ist als eine orale Antibiotikatherapie.

Retinoide
Die orale Gabe von Isotretinoin hat keinen therapeutischen Effekt, wie Soria et al. bei 358
konsekutiven Patienten nachweisen konnten.

Immunsuppressiva
Eine immunsuppressive Therapie ist nicht kurativ, kann aber – bei fehlender bakterieller
Besiedlung – dem Patienten Linderung bringen.
Gupta et al., Buckley et al. und Rose et al. berichteten nach Gabe von Cyclosporin über einen
mäßigen bis guten Effekt.
Nach Jemec et al. 2002 hat die Gabe von Methotrexat nur eine geringe Wirkung.

Biologics
Zur Therapie werden die Tumornekrosefaktor-Blocker Infliximab (Remicade®), Adalimumab
(Humira®) und Etanercept (Enbrel®) eingesetzt.

Infliximab
Einige Studien mit jeweils wenigen Patienten (Grant et al., Moschella, Mekkes et al, Fardet et
al.) berichten über gute Ergebnisse; so wurden insbesondere bei der schweren Acne inversa
die klinischen Befunde besser. Der Effekt ist aber nicht dauerhaft. Diese Therapie wird von
einigen Autoren empfohlen zu einer Konditionierung für ein kuratives operatives Vorgehen.

Adalimumab
Über eine klinische Remission und Minderung der Schmerzen berichten Yamauchi et al. bei
drei und Blanco et al. bei sechs Patienten.

Etanercept
Cusack et al. fanden bei sechs Patienten eine Reduktion der Aktivität, Pelekanou et al. bei 10
Patienten eine Remission bei drei Patienten, Giamarellos-Bourboulis et al. eine Verbesserung
der Lebensqualität und Lee et al. bei 15 Patienten eine signifikante Verbesserung der
klinischen Befunde.
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Weitere Pharmaka
Joseph et al. sahen nach oraler Gabe von Finasterid, Brocard et al. nach Applikation von Zink
und Goo et al. nach intramuskulärer Injektion von Immunglobulin eine Besserung der
klinischen Beschwerden.

Röntgentherapie
Schon im Zeitraum 1925- bis 1957 wurde über gute Ergebnisse diese Therapie berichtet
(Goldschmidt). Im Jahre 2000 publizierten Fröhlich et al. ihre Resultate bei 231 damit
behandelte AI-Patienten: 38% waren symptomfrei, 40% zeigten eine Besserung. Ähnliche
Ergebnisse erzielten Seegenschmiedt et al.: 221 Patienten wurden mit je einer Einzeldosis von
0,2-1,0 Gy fraktioniert bestrahlt (vier bis zwölf Sitzungen); insgesamt wurden maximal 12 Gy
appliziert.

Operative Therapie
Die Methode der Wahl ist die komplette Exzision aller entzündlichen und vernarbten Bezirke
sicher im Gesunden mit anschließender sekundärer Wundheilung, die aber je nach Ausmaß
der Wunde 2-3 Monate andauern kann. Die Rezidivrate ist nach radikaler Therapie niedrig
und wird von Rompel et al. nach 106 Operationen mit 2,5%, von Kurzen et al. nach 66 OP’s
mit 5,75% und von Harrison et al. nach 82 Operationen mit 0% angegeben.
Auch Balik et al. sahen gute Ergebnisse bei 11 Patienten und wenig Rezidive, ebenso wie
Silverberg et al. bei 20 Patienten.
Nach Exzision mit dem Laser und anschließender Sekundärheilung fanden Dalrymple et al.
bei sechs Patienten kein Rezidiv, Finley et al. bei sieben Patienten ein Rezidiv und Lapins et
al. bei 24 Patienten zwei Rezidive.
Einzelne Autoren, die eine Exzision mit plastischer Deckung durchgeführt hatten, berichten
über gute Ergebnisse und wenig Rezidive (Tanaka et al., Mandal et al., Bohn et al.). Die post-
operative Komplikationsrate ist bei diesem Verfahren jedoch größer.

Die Autoren sind der Meinung, dass die radikale Exzision mit anschließender sekundärer
Wundheilung die Methode der Wahl ist.
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