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OZET

Amag: Hidradenitis suppurativa (HS), 6zellikle puberte sonrasi,
kadinlarda daha sik gorilen apokrin glandlarin tekrarlayici kronik
inflamatuar bir hastaligidir. Primer tutulum bdlgeleri aksiller, in-
guinal, perianal, perineal bdlgeler olan hastalik, agrili bir noddl-
den, abse, sinls olusumu ve hipertrofik skarlara kadar degdisen
bir semptom kompleksinden olusur. Basta obezite ve metabolik
sendrom olmak Uzere, spondiloartrit, otoinflamatuar hastaliklar
ve bazi otoimmin hastaliklar HS hastalarinda daha sik gordlur.
Bu ¢alismamizda romatoloji klinigimizde takipli olan ve HS tanisi
almis hastalarda etyolojik, demografik ve klinik &zelliklerin belir-
lenmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontemler: Bu calisma retrospektif olarak Ocak
2017-Aralik 2018 tarihleri arasinda Romatoloji Bilim Dalinda
yapildi. Calismaya 18 yas Uzeri HS tanisi konulan 11 hasta dahil
edildi. Hastalarin epidemiyolojik, klinik, laboratuvar bulgular ve
tedavi bilgileri dosya kayitlari incelenerek elde edildi.

Bulgular: HS tanisi alan 11 hastanin 10'u erkek, biri kadindi. Has-
talarin ortalama yasi 40,9 (en kicik 22-en buylk 57). Eslik eden
romatolojik hastaliklar agisindan degerlendirildiginde, dort sero-
negatif spondiloartropati, Ug Behcet hastalidi, bir Ailevi Akdeniz
Atesi, bir romatoid artrit, bir gut ve bir SAPHO sendromu (sino-
vit, akne, pUstlloz, hiperostoz ve osteit) tanilar mevcuttu.

Sonug: HS'nin romatizmal hastaliklarla birlikteligi gozlenebilir.
Bu nedenle HS tanisi ile izlenen hastalarda romatolojik yakinma-
lar oldugunda tetkik edilerek ayirici tani yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Hidradenitis stipurativa, Spondiloartrit, Beh-
cet hastaligi, Ailevi Akdeniz Atesi, SAPHO sendromu

ABSTRACT

Objective: Hidradenitis suppurativa (HS) is a recurrent chronic
inflammatory disease of the apocrine glands. It is more com-
mon in women, especially after puberty. The primary locations
affected are the axillary, inguinal, perianal, and perineal regions,
with a painful nodule and a complex of symptoms ranging from
abscesses to sinus formation and hypertrophic scars. Obesity
and metabolic syndrome, especially spondyloarthritis, autoin-
flammatory diseases and some autoimmune diseases are more
common in HS patients. In this study, we aimed to determine
the etiologic factors, demographic and clinical characteristics of
patients with HS who were attending our rheumatology clinic.

Material and Methods: This study was performed retrospectively
in the Department of Rheumatology between January 2017 and
December 2018. Eleven patients diagnosed with HS and over 18
years of age were included in the study. Epidemiological, clinical,
and laboratory findings, along with treatment information file re-
cords of patients, were obtained through examinations.

Results: Of 11 patients diagnosed with HS, 10 were male and one
was female. The mean age of the patients was 40.9 years (minu-
mum 22, maximum 57). When evaluated for concomitant rheuma-
tologic diseases, four cases of spondyloarthritis, three of Behcet's
disease, one of Familial Mediterranean Fever, one of rheumatoid
arthritis, one of gout and one of SAPHO syndrome (synovitis,
acne, pustulosis, hyperostosis and osteitis) were diagnosed.

Conclusion: HS may be associated with rheumatic diseases.
Therefore, a differential diagnosis should be made in patients
followed up with the diagnosis of HS in the case of rheumato-
logic complaints.

Keywords: Hidradenitis suppuriva, spondyloarthritis, Behcet's
disease, Familial Mediterranean Fever, SAPHO syndrome
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GiRiS

Hidradenitis sUpurativa (Yunanca hidros=ter ve aden
=bezler), ayni zamanda akne inversa ve tarihsel olarak
Verneuil hastaligi olarak da bilinen kronik bir inflamatu-
ar cilt hastaligidir (1). HS prevalansi %1 ile %4 arasinda
degismektedir (2). Hastalik, tipik olarak puberte sonrasin-
da goériilmektedir. inflamatuar aktivite genellikle yagamin
Uglinct ve dordincl dekatlarinda zirve yapar ve meno-
poz sonrasi kadinlarda iyilesme egilimindedir. HS, kadin-
larda daha siktir ve kadin/erkek orani; 3/1 seklindedir (3).
HS'nin tanisi klinik &zelliklere dayanir ve tcg kritere ihtiyag
duyar. Bunlar: tipik morfoloji, lezyonlarin karakteristik da-
gilimi veya topografisi ve tekrarlayan, kronik hastalik sey-
ridir (6 ayda> 2 kez) (4). HS'nin primer tutulum bdlgeleri
aksiller, inguinal, perianal, perineal cilt bélgeleridir, ancak
HS, folikllofilosebasdz birimleri iceren herhangi bir cilt
bolgesinde de olusabilir. Latent sinif analizi kullanilarak
aksille-meme (%48), folikiler (%26) ve gluteal (%26) tip
olarak HS'nin Uc alt tipte siniflandirimasi énerilmistir (5).
Klinik bulgular, tekrarlayan iltihaph nodiller ve apseler-
den, ciddi skar bantlarina kadar degismektedir. Hastala-
rn %4 ile %22'sinde ciddi hastalik bildirildigi halde cogu
hasta hafif veya orta siddette hastaliga sahiptir (6). Primer
patolojinin folikiler oklizyon oldugu distunilmektedir.
Hastalarin yaklagik %40'inda aile dykusl vardir. Genetik
olarak yatkin bireylerde, tetikleyici faktorler ile hasta-
Ik aktif hale gelir. Hastallk, basta obezite ve metabolik
sendrom olmak Uzere, spondiloartrit, otoinflamatuar
hastaliklar ve bazi otoimmun hastaliklar ile iligkili olabil-
mektedir (7, 8). HS ve sistemik hastaliklar arasindaki bag-
lanti, ortak genetik, cevresel faktorlere veya inflamatuar
yolaklara baglanabilir. Bu retrospektif caligmanin amaci;
HS ile cesitli romatizmal hastaliklarin eslik edebilecegini
ve HS tanisi ile izlenen hastalarda romatolojik yakinmalar
oldugunda tetkik edilerek ayirici tani yapilmasi gerektigi
vurgulamaktir.

GEREC VE YONTEM

Calismaya Ocak 2017-Aralik 2018 tarihleri arasinda Ic Has-
taliklari-Romatoloji Bilim Dalinda tanisi konulan 11 hasta
dahil edildi. HS'l hastalar ile ilgili verilere, hasta dosyalar
ve tibbi kayitlar geriye donik incelenerek ulasildi. Hasta-
larin yasi, cinsiyeti, 6zgec¢misi, yerlesim yeri ve tipi, semp-
tom ve komorbitide varligi, muhtemel etiyolojik faktérler,
laboratuvar bulgular ve tedavi segenekleri kaydedildi.

BULGULAR

HS tanisi alan 11 hastanin 10'u erkek, biri kadindi. Has-
talarnin ortalama yasi 40,9 idi. (min 22-maks 57). Tutulum
olarak aksiller —-meme %65 (Resim 1) ile en sik gorilen
tipti, %30 folikller, %5 gluteal tip tespit edildi. Eslik eden
romatolojik hastaliklar agisindan degerlendirildiginde
hastalarda, l¢ ankilozan spondilit, bir Glseratif kolite bagl
enteropatik artrit, U¢ Behcet hastalidi, bir Ailevi Akdeniz

Resim 1: Hidradenitis sUpurativa tanili hastanin aksiller
bolgede sinis ve hipertrofik skar gorinimd.

Atesi, bir juvenil romatoid artrit, bir gut ve bir SAPHO
sendromu (sinovit, akne, pustiloz, hiperostoz ve osteit)
tanilan mevcuttu. Hastalarin yaklasik yarisinda sigara 6y-
kisl mevcuttu. Obezite ve hiperlipidemi mevcut olan iki
hastanin biri gut, digeri SAPHO sendromu tanisiyla takip-
li olan hastalardi. Dort spondiloartrit olgumuzun UGglinde
HLA-B27 porzitifti, hepsinde aksiyal tutulum mevcuttu ve
tedavi olarak ikisi anti tUmor nekrozis faktor (TNF) bloker-
leri, diger ikisi nonsteroid anti-inflamatuar ilaclar (NSAI)
ve modifiye edici antiromatizmal ilaglar (DMARD) tedavi-
leri almaktaydi. Ug Behcet hastamizin hepsinde HLA B-51
pozitifti, cilt ve eklem tutulumu diginda sistemik tutulum
mevcut degildi. Yapilan laboratuvar tetkitlerinde akut faz
reaktanlarinda artig ve |6kositoz saptanmadi. Hastalardan
sadece Behget tanisi olan bir olgu ciddi HS nedeniyle
infliksimab tedavisi almaktaydi, digerleri ise lokal ve sis-
temik antibiyotik tedavisi alan hafif orta dizey hastaliga
sahip olgulardi (Tablo 1).

TARTISMA

HS, geleneksel olarak ter bezlerinin bir hastaligi olarak
gorllse de, su anki anlayis genetik olarak duyarli bireyler-
de tekrarlayan mekanik stres nedeniyle olusan folikuler
epitel bozuklugudur. HS patogenezinde dizensiz immu-
nitenin primer roli oldudu ortaya konulmustur (9). Bir¢cok
calisma, lezyonlu deride interldkin (IL) -1 beta, TNF, IL-17
ve IL-10 pro ve anti-inflamatuar sitokinlerin yiksek sevi-
yelerini gostermistir (10). im‘lamasyona katkida bulunan
faktorler arasinda hastanin genotip ve sigara icme du-
rumu, obezite, adipokin dizensizligi ve insilin / glukoz
duzensizligi bulunur (11). HS'li hastalarda mikrobiyomun
da 6nemi giderek artmaktadir. Bazi otorler postpuber-
tal ve premenopozal baslangi¢ paterni, premenstriel ve
postpartum dénemde alevlenme olmasi nedeniyle hor-
monlarin etkisi tizerinde durmuslardir. Ozellikle androjen
iceren ilaclarin HS'yi kétilestirdigi gorilmus ve HS teda-
visinde antiandrojenik ilaglara yer verilmistir (12). Sigara
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Tablo 1. Hidradenitis stpUrativa hastalarinin ézellikleri

n (olgu
sayisl)
Toplam hasta sayisi 11
Yas ortalamasi(yil) 40,9
(en kigik 22
en buyuk 57)
Cinsiyet
Kadin 1
Erkek 10
Eslik eden romatizmal hastaliklar
Spondiloartropati 4
Ankilozan spondilit 3
Ulseratif kolite bagl spondiloartropati 1
HLAB27 pozitifligi 3
Aksiyel tutulum 4
DMARD tedavisi 2
Anti —=TNF tedavisi 2
Behcet 3
HLA51 pozitifligi 3
Ailevi Akdeniz Atesi 1
JRA 1
SAPHO sendromu 1
Gut 1
Metabolik sendrom varligi
Sigara 6ykiisii 5
Tutulum Szelligi
Aksiller —-meme 7
Folikdler 3
Gluteal 1
HS klinigi ve tedavisi
Hafif-orta hastalik bulgusu 10

(Lokal ve sistemik antiyotik tedavi)

Ciddi hastalik bulgusu
(Infliksimab tedavisi almaktadir)

ile epidermal hiperplazi ve inflamasyonun uyariimasi so-
nucu HS riski artmaktadir (13). Obezite, HS'de daha sik
gorulir buytk olasilikla intertrigindz ciltte artmis meka-
nik strese bagli hastaligr kotilestirebilir, ancak vicut kitle
indeksi ile HS siddeti arasindaki korelasyon tartigmalidir.
Artan kanitlar, saglikli kontrollere kiyasla, HS hastalarinda
artmis sistemik inflamatuar yikin sonucu, insilin direnci,
dislipidemi, endotel disfonksiyonu ve ateroskleroz gelisi-
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mine katkida bulunan faktorlerin daha ylksek prevalans
oranlarini géstermektedir (14). Literatirde sik gorilen
metabolik sendrom ile HS birlikteliginin aksine, calis-
mamizda, gut ve SAPHO sendromu tanist ile takipli olan
iki hasta disinda hiperlipidemi, obesite ve hiperglisemi
tesbit edilmedi. Gut tanisi olan olgumuzda metabolik
sendrom ve kronik bébrek yetmezligi mevcuttu. Hasta-
larin yaklasik yarisinda sigara 6ykisi mevcuttu. HS ile
birlikte ortaya ¢ikan sistemik bulgular, HS'nin sistemik bir
hastalik olup olmadigi sorusunu glindeme getirmekte-
dir. Literatlrde bazi romatizmal hastaliklarin HS ile iligkili
oldugu gosterilmistir (15). Son zamanlarda Spondiloartri-
tin (SpA), HS hastalarinda genel popllasyona goére daha
yaygin oldugu, prevalansin %2,3 ile %28,2 arasinda oldu-
Ju bildirilmistir (16). TNF-a yolagi ve IL -23 / IL-17 ekseni
hem aksiyal SpA hem de HS'nin patogenezinde rol oyna-
maktadir. Her iki hastaligin da énemli bir kismi TNF-a in-
hibitor tedavilerine yanit verir. Ayrica, sigara kullanimi ve
oberzite, HS'e benzer sekilde aksiyal SpA icin de hastalik
aktivasyonu acisindan risk faktori olarak rol oynamakta-
dirlar (16, 17). SpA olgularimizin hepsinde aksiyal tutulum
mevcuttu. Hastalarin viicut kitle indeksleri normaldi fakat
yarisinda sigara icme &yklsi mevcuttu. Bir spondiloartrit
olgumuza Ulseratif kolit eslik ediyordu. inflamatuar bar-
sak hastaliklarinda (IBH), HS'nin genel populasyondan
dokuz kat daha yaygin oldugu gésterilmistir. HS'li hasta-
larda anti-TNF-alfa ile Crohn tedavisinin, HS'nin siddeti-
ni azalttigi ve boylece ortak bir yol olabilecegdi gosteril-
mistir (7). Son zamanlarda HS ile iligkili, FMF, PASH (PG,
akne ve HS) ve PAPASH (piyojenikartrit, PG, akne ve HS)
sendromlari da dahil olmak Uzere inflamasyondaki spe-
sifik genetik mutasyonlarin neden oldugu otoinflama-
tuvar sendromlar, literatiirde bildirilmistir (18). immuno-
lojik olarak, IL-1 B ve TNF-a'nin lezyon ve perilesiyonel
HS deride upregile edildigi, inflamazom aktivatorleri
olarak bilinen DAMP molekdillerinin, STO0A8 ve ST100A9
ve NLRP3 inflamazomlarinin, HS'nin lezyon epidermisin-
de aktive oldugu bulundu (19). Ustelik, FMF gibi, HS de
IL-1 antagonisti anakinraya karsi duyarlidir (20). PASH ve
PAPASH yakin zamanda, otoinflamatuar yoldaki MEFV
geninin Urlnd ile etkilesime giren prolin- serin-treonin
fosfataz-etkilesimli protein 1 (PSTPIP1)'i kodlayan gene-
tik degisiklikler ile iligkilendirilmistir (21, 22). Laboratuvar
bulgularinda artmis inflamasyon belirtecleri ve tekrar-
layan ates, siddetli akne, PG ve / veya artrit ile birlikte
olan daha siddetli bir HS fenotipi ile karakterize edilir.
SAPHO; sinovit, akne, pustlloz, hiperostoz ve osteitin
kombinasyonunun kisaltmasidir ve nadir gorllen bir has-
talikti. SAPHO sendromuna HS eslik ediyorsa, daha cid-
di eklem hastaligina sahip olabilecegdi disinilmektedir
(23). Bizim SAPHO sendromlu olgumuza da eroziv eklem
bulgulara eslik ediyordu ayrica obesite ve sigara dykisu
de mevcuttu. Behcet Hastalidi ile HS birlikteligdi, ilk ola-
rak 2007'de Sahin ve ark. tarafindan bildirildi. ikinci bil-
dirilen makale ise Behcet Hastaligi ve psoriasis hastalig
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olan HS olgusu idi ve her (g hastaliga da etkili olan uste-
kinumab ile basarili bir sekilde tedavi elde edildi (24,25).
Bir Behcet olgumuz ciddi HS nedeniyle infliksimab teda-
visi almaktaydi. BDH nadiren HS ile iliskilendirilmistir. Li-
teratir incelendiginde BDH'lar arasinda en fazla Sjogren
Sendromu, nadiren SLE olgulari ile HS birlikteligi, bildi-
rilmistir (26). Bizim olgularimiz arasinda 10 yasinda JRA
tanisi alan ve takibimizde olan bir hasta diginda, BDH ve
HS birlikteligi saptamadik. HS'nin bilinmeyen etyolojisi,
tekrarlayan dogasi, degiskenlik gdsteren klinik seyir ve
hastalik siddeti, etkili hastalik yonetimini zorlagtirmakta-
dir. HS tedavisi, adjuvan tedavi (drnegin agn ydnetimi,
sigarayi birakma, kilo verme, stiperenfeksiyonlarin teda-
visi, hijyen uygulamalari, topikal yara pansumanlari) topi-
kal ve sistemik ajanlar( 6rn.antibiyotikler, antiinflamatuar
ajanlar, imminmodulatorler, biyolojik ila¢ tedavileri) ve
eksizyonel ve lazer cerrahisi gibi cerrahi midahalelerdir
(27). Tedavi secimi, lezyonlarin sayisina, tipine, dagilimi-
na ve anatomik yerine, ayrica iliskili risk faktorleri veya
eslik eden hastaliklara gore belirlenir. Birkag sitokin (TN-
F-a, IL-1, IL-17 ve IL-23) HS patogenezinde rol oynar ve
blokajlar rasyonel terapétik bir yaklasim olarak gorilir
(28,29). Son yillarda, HS'de tanimlanan spesifik hedefle-
nebilir inflamatuar yolaklarin inhibe edilmesini hedefle-
yen HS yénetimi icin yeni faz Il ve Il denemeleri ortaya
¢cikmistir. Bu nedenle, MABp1 (bermekimab), CJIM112,
bimekizumab, guselkumab, sekukinumab ve IFX-1 dahil
olmak Uzere bircok yeni biyolojik ajan arastimlimaktadir
(30). Erken tani ve tedavi, HS'nin komplikasyonlarini én-
lemek ve hastalarda yasam kalitesini artirmak icin esastir.
Bu nedenle, iligkili klinik ézellikler (6rnegin, morfoloji, to-
pografi ve hastalik seyri), risk faktorleri (sigara, obezite ve
aile dykisu) ve olasi komorbid kosullar hakkindaki farkin-
daligi arttirmak dnem tagimaktadir.

Calismanin kisithiliklari: Calismanin tek merkezde az sayi-
da hastayla gerceklesmesidir.

SONUC

HS'nin, kardiyovaskiler olaylar, obezite, metabolik
sendrom, depresyon, otoimmin ve otoinflamatuvar
hastaliklar gibi bircok komorbidite ile iligkili oldugu bu-
lunmustur. Bu calismada HS'nin farkli romatolojik has-
taliklara eslik edebilecegini ve bu birlikteligin &nemini
vurgulanmistir.

Etik Komite Onayr: Retrospektif calisma oldugundan etik
komite onayr alinmamustir.

Bilgilendirilmis Onam: Retrospektif bir calisma oldugundan bil-
gilendirilmis onam alinmamistir.

Hakem Degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Yazar Katkilari: Calisma Konsepti/Tasanm- D.T.,, M.L,, S.G., S.Y;;
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