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La hidradenitis supurativa (HS) se define como un proceso
inflamatorio créonico, recurrente y debilitante originado en
el foliculo piloso. Habitualmente se presenta después de
la pubertad en forma de lesiones inflamatorias dolorosas,
profundas y de las zonas de predominio apocrino del tegu-
mento cutaneo, mas a menudo en las axilas, en la region
inguinal y en la anogenital'. A pesar de que la definicion
resulta poco concreta y el diagnostico diferencial es poten-
cialmente diverso, podemos afirmar que el diagndstico es,
precisamente, el menor de los problemas en esta enferme-
dad.

Es mas que probable que el dermatologo con experiencia
clinica tenga presentes en su memoria varios casos graves
de HS, casi siempre en pacientes jovenes con un impor-
tante impacto en su calidad de vida. A menudo aquellos
pacientes dejaron de acudir, quizas decepcionados por los
resultados, con frecuencia parciales y no libres de morbili-
dad, de las acciones terapéuticas intentadas. El tratamiento
médico resulta inefectivo en la mayoria de los casos, o las
recaidas son rapidas y frecuentes. Las soluciones quirdrgi-
cas, generalmente reservadas para estadios avanzados de
la enfermedad, implican con frecuencia escisiones extensas
que conllevan importantes secuelas y una elevada morbi-
lidad. Podriamos afirmar, con escaso margen de error, que
son pocos los dermatologos que puedan atesorar una expe-
riencia de resultados globalmente satisfactorios con estos
pacientes.
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En este contexto, el repaso de la literatura dermatoldgica
reciente y de los programas de los congresos de la especia-
lidad permite comprobar un creciente interés por la HS. Su
origen, como ha ocurrido en otros procesos cronicos otrora
repudiados o huérfanos de tratamiento, tiene su razon en
la aparicion de nuevas posibilidades terapéuticas. No cabe
duda de que la aparicion de nuevas alternativas terapéuti-
cas en procesos cronicos no resueltos despierta un logico y
licito interés de los dermatdlogos, que ven la posibilidad de
desandar caminos insatisfactorios recorridos tiempo atras.

En este punto, el nuevo interés por la enfermedad obliga
a una reflexion sobre todas aquellas necesidades no cubier-
tas —quizas porque se considerd un esfuerzo excesivo para la
recompensa esperada— y sobre si realmente las antes refe-
ridas nuevas perspectivas terapéuticas suponen realmente
un salto cualitativo o solo un matiz cuantitativo.

Aunque el perfil epidemioldgico de la HS es razonable-
mente claro: individuos jovenes, preferentemente mujeres,
con frecuencia en asociacion con obesidad y tabaquismo’,
falta un dato fundamental para conocer cual es el peso
real de la enfermedad en nuestro pais: la incidencia. Los
estudios epidemioldgicos realizados ofrecen un perfil que
varia de forma considerable y ofrecen cifras de prevalencia
que van desde un 0,05% (o incluso menos) en EE. UU.? hasta
las de estudios europeos en los que, de forma mas o menos
coincidente, se ofrecen perspectivas en torno al 1%>*. Este
Ultimo dato, de ser aplicable a nuestro medio supondria que
cientos de miles de pacientes en nuestro pais sufren los efec-
tos de esta enfermedad. Sin embargo, las controversias no
son despreciables: ;puede considerarse de forma uniforme
la prevalencia de todo el espectro de la enfermedad?, o por
el contrario, a efectos de aquella, deberiamos priorizar las
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formas mas graves, teniendo en cuenta la notable diferencia
en pronostico y evolucion entre aquellas y las formas leves.

Ciertamente, la percepcion subjetiva es que los casos
graves e invalidantes existen y se muestran remisos a cual-
quier respuesta satisfactoria, pero no son frecuentes en la
practica diaria. En este caso, la evaluacion certera de la inci-
dencia de casos graves en nuestro medio permitiria conocer
si aquella es limitada y coherente con lo contemplado en
la practica diaria o, por el contrario, resulta sorprenden-
temente alta lo que, por otro lado, indicaria que existen
muchos casos en los que el dermatoélogo no forma parte del
itinerario clinico habitual.

Una segunda cuestion hace referencia a la clasificacion
de la enfermedad. La propuesta original de Hurley esta-
blece 3 niveles de gravedad en funcién de la presencia o
no de cicatrices y la implicacion de mas o menos zonas
dentro de un territorio. A pesar de su clara insuficiencia
para los matices y para evaluar la respuesta, sigue siendo la
empleada con mayor frecuencia por su simplicidad®. Existen
otras propuestas cuantitativas que han sido desarrolladas
por Sartorius et al.°. En esta Gltima la diana principal es el
recuento de nddulos, fistulas y cicatrices, lo que le permite
prever su utilidad como instrumento para medir la gravedad
y también la evolucion con el tratamiento. En modificacio-
nes posteriores se anadieron, de forma interesante, signos
y sintomas tales como el olor o el dolor de las lesiones’.
Sin embargo, considerando una puntuacion determinada en
el indice de Sartorius, resulta dificil saber si aquella es a
costa del nimero de lesiones, de los territorios implicados
o de la distancia entre lesiones, variables que probable-
mente tienen un peso distinto en el prondstico e impacto
de la enfermedad. Sin embargo, en los ensayos clinicos son
necesarios indices dinamicos que reflejen bien la respuesta
al tratamiento. Como respuesta a ello se han disefiado, al
igual que ocurre en otras enfermedades inflamatorias, pro-
puestas que reflejan la valoracion global del médico en
un momento concreto, conocidos como Physician global
assessment®. En aquel la justificacion del salto en la con-
sideracion de gravedad entre mas o menos de 5 lesiones,
o la correspondencia entre abscesos y nodulos serian discu-
tibles aunque, ante la ausencia de referencias previas, es
la practica clinica la que refrendara o no su empleo. Otras
propuestas potencialmente interesantes como el Hidrade-
nitis Suppurativa Severity Index han sido empleadas en
un nimero limitado de publicaciones, lo que impide su
consideracion como un indice de empleo estandarizado.
Recientemente se ha propuesto el Hidradenitis Suppurativa
Clinical Response, desarrollado retrospectivamente a partir
de los datos de un ensayo clinico con adalimumab, que tiene
en cuenta el recuento de abscesos, nddulos inflamatorios y
fistulas; la respuesta se define por una disminucion en por
lo menos un 50% en el nimero de las 2 primeras sin que
aumente el nimero de fistulas®. En cualquier caso, a seme-
janza de lo que ocurre en el caso del PASI en psoriasis, este
indice debe complementarse con valoraciones subjetivas por
parte del paciente de sintomas relevantes, como el dolor o
el mal olor y del impacto sobre su calidad de vida relacio-
nada con la salud (por ejemplo mediante el Dermatology
Life Quality Index).

Tampoco las cosas parecen claras en la patogenia de la
enfermedad. El evento patogénico inicial —tampoco acep-
tado de forma uniforme— consiste en la oclusion de la parte

superior del foliculo que conduce a una inflamacion perifoli-
cular histiocitica. Sin embargo, parece mas que probable la
implicacion de una disregulacion en el sistema inmunoldgico
innato y adquirido, aunque no esta en absoluto claro de qué
manera. De este modo, mientras que algunos trabajos des-
criben la inhibicién de marcadores de la inmunidad innata
como los toll-like receptors (TLR2) 2,3,4y 7, por el con-
trario, otros estudios han demostrado la sobreexpresion del
TLR en las células inflamatorias del infiltrado'®'". También
han sido en ocasiones contradictorios los datos con respecto
a los péptidos antimicrobianos, con sobreexpresion de beta
defensin 2, psoriasin o cathelicidin en algunos trabajos e
inhibicion en otros'> '3, Estos datos permiten evidenciar bien
una heterogeneidad idiosincratica en los pacientes con HS,
bien una distinta expresion de los marcadores de inmunidad
en funcion de los estadios evolutivos.

Por otro lado, se ha demostrado una expresion alterada
de marcadores de la via Il-12/23 y de TNF-alfa que justifica-
ria, ademas, la respuesta observada en la clinica mediante
farmacos que tienen como diana estas moléculas'*.

Recientemente se ha propuesto que la HS podria
formar parte del grupo de procesos definidos como enfer-
medades autoinflamatorias, caracterizados por episodios
recurrentes de inflamacion sin infeccion, presencia de
autoanticuerpos o células T antigeno especificas, en las
que se incluyen, por ejemplo, la fiebre mediterranea
familiar, el sindrome periddico asociado al receptor del
factor de necrosis tumoral o el sindrome asociado a las
criopirinas'.

Es probable que quede camino por profundizar
en la predisposicion genética de los pacientes con HS.
En los Ultimos afos aquella se ha identificado en aproxi-
madamente el 5% de los pacientes debido a mutaciones
heterocigoticas de las subunidades de la gamma secretasa’®.
La presencia de comorbilidades y la asociacion con otros
procesos inflamatorios tales como la enfermedad de Crohn,
el sindrome SAPHO, el pioderma gangrenoso, las espondi-
loartropatias, la enfermedad de Fox-Fordyce, la queratitis
intersticial o el sindrome queratitis-ictiosis-sordera, cuyo
trasfondo genético es bien conocido, hace probable que se
identifiquen en breve nuevos genotipos de HS'.

Pero sin duda la principal cuestion hace referencia a
qué podemos ofrecer a los pacientes con este proceso
inflamatorio crénico e invalidante, al menos en las formas
graves. Es conocido el efecto beneficioso de medidas gene-
rales dificiles de implementar, tales como la pérdida de
peso o el abandono del habito tabaquico. En el capitulo
terapéutico cabe destacar la publicacion de revisiones sis-
tematicas recientes en las que se analiza de forma estricta
la informacion disponible’®2". Mientras que la experien-
cia acumulada en terapia antibidtica —fundamentalmente
clindamicina topica, tetraciclina y combinaciones de clin-
damicina y rifampicina— y derivados de la vitamina A —en
particular acitretino y en menor medida isotretinoina—
es abundante aunque heterogénea, los resultados resultan
discretos. Para otras alternativas terapéuticas, por el con-
trario, la experiencia es muy limitada, como también lo es el
nivel de evidencia. Entre ellos se encuentran, por ejemplo,
la terapia hormonal, los corticoides sistémicos, la ciclos-
porina A, la dapsona, la colchicina o la crioterapia. Otras
propuestas como la terapia fotodinamica, el tratamiento
con luz pulsada o el empleo de toxina botulinica deben su
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puesto en la escalera terapéutica a un escaso nimero de
publicaciones piloto.

Dentro del discreto panorama terapéutico de la enfer-
medad, las propuestas con terapia biologica con farmacos
anti-TNF alfa, en particular con infliximab, adalimumab
y, en menor medida con etanercept, se basan en estudios
aleatorizados controlados con placebo y mejoran las pers-
pectivas terapéuticas. Las tasas de respuesta (remision
del 50% de los signos y sintomas) son moderadas: 58% para
adalimumab, 44% etanercept y 58% para infliximab en series
clinicas y mejorias significativas entre el 9,6-17,6% para
adalimumab y del 27% para infliximab en estudios clinicos
aleatorizados —los criterios de respuesta y los tiempos para
ello pueden variar de un estudio a otro?'—. Recientemente
se han publicado los resultados de 2 ensayos clinicos de ada-
limumab comparados con placebo?>?* que hacen suponer la
posible aprobacion de este farmaco —que seria el primero
en la indicacion de HS— por la FDA y la EMA. La experiencia
con ustekinumab es muy limitada y se reduce a casos
aislados'®.

Sin embargo, incluso bajo estas nuevas propuestas, mas
de la mitad de los pacientes con formas graves de HS segui-
ran sin responder de forma satisfactoria. Por otro lado,
el seguimiento de los pacientes tras la pauta terapéutica
o incluso durante la misma demostrara una probabilidad
elevada de recaidas —de entre el 43 y el 71%—, cir-
cunstancia que permite pensar que la terapia bioldgica
representa en la HS un elemento adicional cuya relevan-
cia viene subrayada por la mediocridad de las posibilidades
previas.

Bajo esta perspectiva queda claro que la aproxima-
cion actual de la HS debe ser escalonada, en funcion de
la gravedad y de diversos factores pronodsticos, para lo
cual necesitamos indices fiables capaces de reflejarlos, y
multidisciplinaria. La puesta en marcha de tratamientos
antimicrobianos, antiinflamatorios o biologicos, solos o com-
binados, puede permitir establecer estrategias quirlrgicas
—curetaje, escision total con cierre primario, por segunda
intencion o con reconstruccion con plastia, deroofing o laser
CO;—. Aunque estas ultimas proporcionan, en el momento
actual, el menor indice de recurrencias, no queda claro
cuando pueden ser Utiles para disminuir la morbilidad.

La impresion es que nos encontramos en un estadio tran-
sitorio en el manejo de la enfermedad, en una colina en el
camino que permite ver perspectivas aln lejanas pero pro-
metedoras. En este punto la aparicion de nuevas alternativas
terapéuticas puede significar un impulso en la identificacion
e implementacion de los vacios en epidemiologia, genéticay
etiopatogenia. A menudo, en medicina, esta situacion, con
la dedicacion intelectual y de recursos que supone, acaba
derivando en un salto cualitativo en el conocimiento y resul-
tado final de la enfermedad.

En cualquier caso, valga este nuevo paso como refrendo
para reconocer e identificar el problema, como justifica-
cion para organizar los recursos disponibles, evaluar la
magnitud de la enfermedad y optimizar los circuitos dis-
ponibles. De este modo, los pacientes aquejados de HS,
probablemente muchos de ellos alejados de los circuitos
asistenciales y decepcionados de los resultados obtenidos,
podran beneficiarse de las mejores opciones disponibles y de
los profesionales, en una aproximacion multidisciplinaria,
mejor preparados.

Prioridades de investigacion en hidradenitis
supurativa

Determinar cual es el tratamiento oral mas efectivo y
seguro de la HS

Determinar el manejo idoneo de las exacerbaciones agudas
de la HS

Evaluar el impacto de la HS y su tratamiento sobre los
pacientes, desde el punto de vista fisico, psicologico,
economico, social y de calidad de vida

Determinar la eficacia del tratamiento bioldgico en la HS

Establecer el posible efecto del diagnéstico precoz y el
tratamiento intensivo sobre el curso de la enfermedad

Determinar el procedimiento quirdrgico 6ptimo: incision y
drenaje, escision local o amplia

Establecer factores pronosticos en cuanto a la progresion
de la enfermedad

Establecer el mejor tratamiento de las heridas
posquirdrgicas: injertos, segunda intencion, apositos

Determinar el papel de los factores genéticos en la HS

Establecer el método de tratamiento 6ptimo para el dolor
asociado a la HS

Adaptada de Ingram et al.2*.

En este sentido, siendo la HS una enfermedad derma-
tolodgica que requiere un tratamiento combinado médico-
quirdrgico complejo y un seguimiento a largo plazo,
el manejo de estos pacientes deberia ser coordinado en el
ambito hospitalario por dermatélogos con un adecuado
nivel de especializacion y experiencia en el tratamiento
bioldgico, que parece ser la mejor alternativa disponible
actualmente de tratamiento médico. La creacion de unida-
des o programas especificos permitira centralizar el flujo
de pacientes derivados por médicos de familia, pediatras,
cirujanos, gastroenterdlogos, ginecologos y otros especialis-
tas, protocolizar el diagndstico, clasificacion y tratamiento
de la HS y racionalizar la derivacion a otros especialis-
tas (cirujanos plasticos, cirujanos generales, internistas,
endocrinélogos) cuando fuera necesaria su intervencion. En
este contexto se podran establecer los necesarios regis-
tros nacionales e internacionales y participar en grupos
de trabajo internacional que permitan dar respuesta a las
prioridades en la investigacién sobre HS (tabla 1)%*. El der-
matologo, en todo este recorrido, deberia ser capaz de
adoptar el liderazgo que le corresponde en esta empresa
destinada a mejorar la calidad de vida de los pacientes afec-
tados por una enfermedad dermatoldgica en algunos casos
devastadora, y hasta no hace mucho «huérfana» de trata-
miento.
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