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Liebe Patient*innen, liebe Angehdérige,

wenn die Diagnose Acne inversa von lhrer Arztin/Ihrem Arzt
gestellt worden ist, ergeben sich fir Sie als Betroffene oder An-
gehorige viele Fragen: Was verbirgt sich hinter der Diagnose? Was
bedeutet die Erkrankung fur meinen Alltag? Welche Behandlungs-
moglichkeiten gibt es? Wir haben diese Broschure erstellt, um
Ihnen Antworten auf einige dieser Fragen zu geben.

In den letzten Jahren hat die Wissenschaft auf dem Gebiet der
Acne inversa grofie Fortschritte gemacht und so haben wir heute
ein wesentlich besseres Verstandnis der Entstehung der Erkran-
kung. Es gibt - neben einer Operation - vielversprechende medi-
kamentdse Behandlungsoptionen. Weitere therapeutische
Ansatze werden aktuell untersucht und geben Anlass fir einen
hoffnungsvollen Blick in die Zukunft.

Naturlich kann diese Broschire nicht das personliche Gesprach
mit IhrerArztin/Ihrem Arzt ersetzen. Es soll vielmehr helfen, Ihnen
den aktuellen Stand der Forschung nahezubringen und sich im
Umgang mit der Erkrankung sicherer zu fhlen. Vielleicht ergeben
sich auch erst wahrend der Lektlre Fragen, die Sie dann im
nachsten Arztgesprach gezielt ansprechen kénnen.
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lug in die Geschichte der Acne inversa

Im Jahr 1939 wurde Acne inversa erstmals von dem franzdsischen
Chirurgen Alfred Armand Velpeau beschrieben. Die Bezeichnung
,Hidrosadénite Phlegmoneuse” spiegelt die damals vorherr-
schende Meinung wider, dass eine Entziindung der Schweifldrliisen
die Ursache der Erkrankung darstellte. Im englischen Sprachraum
hat sich dieser Begriff behauptet und so wird in vielen interna-
tionalen Publikationen die Erkrankung nach wie vor als Hidradenitis
suppurativa, also eiternde Entzindung der Schweif3drisen,
bezeichnet. Seit 1989 wird im deutschen Sprachraum der Begriff
Acne inversa verwendet, der das heutige Verstandnis der Ent-
stehung der Erkrankung besser widerspiegelt: Ahnlich wie bei der
Gesichtsakne kommt es namlich im ersten Schritt zu einer Ver-
legung der Haarbalge, die sich dann entzinden.

Wir vermuten heute, dass Karl Marx, deutscher Philosoph und
Okonom, bereits an Acne inversa litt: In einigen Briefen beschrieb
er schmerzhafte, wiederkehrende Eiterbeulen und Fisteln. Es
kénnte sein, dass die Erkrankung einen wesentlichen Einfluss auf
seine Arbeit hatte.

Karl Marx



2. Was ist Acne inversa?

Ca. 1% der Bevolkerung
sind von Acne inversa

betroffen



arum entsteht Acne inversa?

Die genaue Ursache der Acne inversa ist bisher nicht geklart.
Wahrscheinlich ist hierbei ein Zusammenspiel aus erblichen
Faktoren, einer Neigung zur Verstopfung der Haarfollikel sowie
Risikofaktoren, die die Erkrankung auslésen oder unglnstig
beeinflussen kdnnen. Im Vordergrund steht die Okklusion (Ver-
stopfung) der Haarbalge oder -follikel. Hauptsachlich betroffen
von der Erkrankung sind daher behaarte Hautbereiche sowie
Stellen an Korperfalten, an denen die Haut aneinanderreibt: die
Achselhdhlen, der Genitalbereich, das Gesaf3, die Leisten. Die
Schweidrisen sind erst im spateren Verlauf der Erkrankung
betroffen. Durch die Verstopfung der Haarfollikel schwellen die
Follikel an und platzen schliefRlich. Es entsteht eine Entzindung
durch dieses Fremdkorpermaterial im Gewebe und eine Immun-
antwort wird aktiviert. An den betroffenen Stellen entstehen
entzundliche Knoten, nach Einwanderung von Bakterien ent-
wickeln sich im Verlauf Abszesse und schlieflich eiternde
Fistelgénge.
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2 ich, dass ich Acne inversa hahe?

Die Auspragung der Acne inversa schwankt stark zwischen den
Betroffenen. Meistens erscheinen zuerst einzelne kleine, feste,
erbsengrofRe Knotchen. Diese kdnnen spontan abheilen oder
aufbrechen und eitrigen Ausfluss absondern. In einigen Fallen
entzlinden sich diese Kndtchen und es entstehen Abszesse, die
oft erhebliche Gro3e annehmen und sehr schmerzhaft sind. Nicht
selten entwickeln sich aus den Beulen und Abszessen Fistelgange,
die sich unter der Haut wie ein Stift tasten lassen. Wenn sich
diese Fistelgange untereinander verbinden, ist die gesamte Haut
der betroffenen Korperregion verhartet, man spricht dann von einer
Fistelplatte, dem Endstadium der Erkrankung.

en, ob bei lhnen eine
egt, sollten Sie sich

stellen:
Ja

Finden sich entziindete Knoten,
Abszesse oder Fisteln an der Haut?

Liegen diese Lasionen in den Achsel-
hoéhlen, unter der Brust, in der
Schamregion oder am Gesaf?

Gibt es diese Hautveranderungen schon
seit mindestens 6 Monaten oder sind diese
innerhalb der letzten 6 Monate mehrfach
aufgetreten und wieder abgeheilt?

Wenn alle drei Fragen mit ja beantwortet sind, liegt
sehr wahrscheinlich eine Acne inversa vor und Sie
sollten unbedingt eine Hautarztin/einen Hautarzt

aufsuchen.

Nein




m der Acne inversa liegt bei mir vor?

Es gibt verschiedene Systeme zur Stadieneinteilung der Acne inversa. Die alteste (und immer noch gebrauchliche) Einteilung nach

Hurley gibt einen Uberblick iber den Schweregrad der Erkrankung:

Grad |
Einzelne oder

mehrere Knoten
oder Abszesse

Die Einteilung nach Hurley ist tbersichtlich, beschreibt allerdings
nicht die entziindliche Aktivitat der Erkrankung. Zur Erfassung der
Entziindung im Gewebe existieren neuere Punktesysteme, wie z.B.
das International Hidradenitis Suppurativa Severity Score System
(iHS4) oder der Hidradenitis Suppurativa Physician’s Global Assess-
ment Score (HS-PGA-Score). Bei diesen Scores wird gezahlt, wie
viele entziindete Knoten und Abszesse neben den Fistelgangen
vorhanden sind. Anhand der Anzahl entzindlicher Hautlasionen
wird ein Punktwert ermittelt. Der iHS4 unterscheidet zwischen
leichter, mittelschwerer und schwerer Acne inversa, wahrend es
beim HS-PGA-Score eine Aufteilung in 5 Schweregrade gibt (minimal
bis sehr schwer). Ihre Arztin/Ihr Arzt wird diese Scores nutzen, um
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Grad Il

Zu den Abszessen
gesellen sich
einzeln stehende
Fisteln

Grad llI
Viele Fisteln,

die zu einer
Fistelplatte
verschmelzen

den dynamischen Verlauf Ihrer Erkrankung zu dokumentieren. Somit
kann eingeschatzt werden, ob Sie von einer Therapie profitieren.

Stadium Ausbildung von einzelnen oder mehreren Abszessen

| (68 %)

Stadium Wiederkehrende Abszesse, zusatzlich Ausbildung

] von Narbenstrangen und einzeln stehenden Tunneln/
Fisteln unter der Haut (28 %)

Stadium Flachiger Befall der Haut, die Tunnel/Fisteln sind

1 miteinander verbunden und bilden Narbenplatten
aus, Bewegungseinschrankungen durch die Verhar-
tung der Haut (4 %)



he Begleiterkrankungen hei Acne inversa

Neben der Hautbeteiligung haben Patient*innen mit Acne
inversa ein erhdhtes Risiko flr viele weitere Begleiterkrankun-
gen. Die Hintergrunde hierfir sind noch nicht geklart. Es wurde
festgestellt, dass Acne-inversa-Patient*innen tberdurchschnitt-
lich hdufig am sogenannten ,metabolischen Syndrom* leiden
- ein Zusammenspiel aus bauchbetontem Ubergewicht, Zucker-
krankheit (Typ-llI-Diabetes), gestortem Fettstoffwechsel und
erhdhtem Blutdruck. Weiterhin besteht ein erhdhtes Risiko fur
chronisch-entziindliche Darmerkrankungen, wie z.B. Morbus
Crohn oder Colitis ulcerosa. Diese Erkrankungen auflern sich
meistens durch krampfartige Bauchschmerzen und haufige,
manchmal sogar blutige Durchfalle. Zum Gluck ist es oft moglich,
mit dem gleichen Medikament sowohl die chronische Darm-
erkrankung als auch Acne inversa zu behandeln, was darauf
schliefen lasst, dass eventuell ein gemeinsamer Entstehungs-
mechanismus dieser Erkrankungen besteht. Nicht zuletzt leiden
Acne-inversa-Patient*innen haufiger an seelischen Erkrankungen,
wie z. B. Depressionen oder einer Schizophrenie. Das Zusammen-
kommen dieser Begleiterkrankungen und Acne inversa kann die
Lebensqualitat sehr stark einschranken, daher ist es umso
wichtiger, sich frihzeitig Hilfe zu holen.






ellt die Arztin/der Arzt Acne inversa fest?

Die Diagnose der Acne inversa wird leider oft erst nach vielen
Jahren gestellt - in Deutschland dauert es zwischen Auftreten
der ersten Symptome und Diagnosestellung im Schnitt etwa
12 Jahre. Viele Betroffene werden so zum Teil jahrelang mit den
Diagnosen ,chronische Abszesse”, ,SteiSbeinfistel”, ,schwere
Akne“ oder ,Haarbalgentzindung* behandelt.

Acne inversa kann man nicht mit Laboruntersuchungen oder
Rontgenbildern diagnostizieren, es handelt sich um eine soge-
nannte klinische Diagnose. Die Krankengeschichte (Anamnese)
und die kérperliche Untersuchung sollten zur richtigen Diagnose
flhren. Durch ein ausfuhrliches Arzt-Patienten-Gesprach erfahrt
die Arztin/der Arzt, welche Beschwerden wann begonnen haben,
ob sie wiederkehrend sind und ob Familienangehorige Acne
inversa haben. Bei der kérperlichen Untersuchung wird die Diag-

nose durch das Vorliegen der typischen Hauterscheinungen
bestatigt. In einigen Fallen ist die Diagnose jedoch nicht eindeutig,
dann kann Ihre Arztin/Ihr Arzt erst im Verlauf der nédchsten Monate
oder Jahre entscheiden, ob die Erkrankung vorliegt.

Ist die Diagnose gestellt, sind weitere Untersuchungen inklusive
Blutuntersuchungen und Blutdruckmessungen sinnvoll, um mog-
liche Begleiterkrankungen zu erkennen und eine Therapie
einzuleiten.



erapie der Acne inversa

In erster Linie soll die Therapie der Acne inversa das oft erhebliche
Leiden der Patient*innen lindern. Daher ist eine enge Abstimmung
zwischen Therapiemdéglichkeiten und individuellen Patienten-
faktoren Kernstuck der Behandlung. Die Therapie richtet sich
nach dem Schweregrad der Erkrankung unter Berucksichtigung
von individuellen Erwartungen und Praferenzen, Unvertraglich-
keiten und Begleiterkrankungen.

Beider Therapie der Acne inversa unterscheidet man begleitende
MafRnahmen von medikamentdsen und operativen Optionen:
Allgemeine MaRnahmen kénnen und sollten nach Mdoglichkeit
immer durchgefliihrt werden. Je nach Auspragung kdnnen diese
mit weiteren Therapien erganzt werden. Das Ziel jeder Therapie
ist es, das Auftreten neuer Abszesse zu reduzieren und einen
Ubergang in ein héheres Stadium der Erkrankung zu verhindern.
Haufig werden medikamentdse und chirurgische MaRnahmen
miteinander kombiniert, um einen guten Erfolg zu erreichen.
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ligemeine Massnahmen

Gewichtsreduktion

Ubergewicht gehdrt zu den wichtigsten Risikofaktoren fiir Acne
inversa. Es konnte in Studien gezeigt werden, dass eine Gewichts-
abnahme einen direkten gunstigen Einfluss auf die Auspragung
der Erkrankung hat. Bei Ubergewicht ist die Gewichtsabnahme
also immer eine sehr erstrebenswerte (wenn auch natdrlich nicht
einfache) Malnahme.

Nicht rauchen

Es gibt viele gute Grunde, den Zigarettenkonsum aufzugeben.
Acne-inversa-Patient*innen haben neben den allgemeinen positi-
ven Gesundheitseffekten noch mehr Griinde: Es wird vermutet,
dass Rauchen den Ausbruch oder Schube der Krankheit verursa-
chen kann. Daher hat ein Verzicht auf das Rauchen nicht nur fir
Ihre aligemeine Gesundheit Vorteile, sondern istauch fur die Acne
inversa gunstig.



Hautpflege

Neben diesen beiden wichtigen Punkten gibt es eine Reihe wei-
terer MaBnahmen, die als begleitende TherapiemaSnahmen sehr
sinnvoll sein kdnnen. Hierzu gehort eine tagliche Reinigung mit
antiseptischen Waschlotionen (mit Zusatz von z. B. Octenidin oder
Chlorhexidin), um die Verbreitung von Hautbakterien zu verringern.
Sie kdnnen lhre Haut weiterhin schonen und maoglichen Entzin-
dungen vorbeugen, indem Sie unnoétige Reizungen und Reibungen
vermeiden. Dazu gehort, wenn méglich, immer weite und atmungs-

aktive Kleidung (vorzugsweise aus Baumwolle) zu tragen. Es wird
zudem empfohlen, dass Sie die Haare an den betroffenen Stellen
nicht rasieren (trocken oder nass), sondern bei Bedarf mit einem
Haarschneidegerat trimmen. In einigen Fallen kann es sogar
sinnvoll sein, Uber eine dauerhafte Laser-Haarentfernung nach-
zudenken. Achten Sie nicht zuletzt darauf, hautvertragliche
Pflegeprodukte wie z.B. parfum- und alkoholfreie Deos zu
benutzen.



Mit Schmerzen umgehen

Die bei der Acne inversa wiederkehrenden Entziindungen verur-
sachen oft erhebliche Schmerzen, die einen grofen Einfluss auf
die Lebensqualitat haben. Daher muss ein Therapiekonzept bei
Acne inversa auch immer einen Umgang mit diesen Schmerzen
beinhalten. Hierzu gehéren medikamentdse wie nicht-medika-
mentdse Manahmen: Neben Schmerzmedikamenten, die lhnen
Ihre Arztin/Ihr Arzt kurzzeitig zur Uberbriickung von akuten Phasen
verschreiben kann, kann eine ganzheitliche Behandlung (Stress-
management, Entspannungstbungen, psychologische Begleitung)
ebenso eine Schmerzlinderung bewirken.

Medikamentose Therapie

Im frihen Stadium der Erkrankung reicht es haufig aus, eine
antibiotikahaltige Creme oder Lotion auf die betroffenen Stellen
aufzutragen. Im weiteren Verlauf kommen systemische Antibiotika
(als Tabletten) zum Einsatz, oft Uiber einen Zeitraum von mehreren
Wochen. Auch andere Tabletten, wie z. B. sogenannte Retinoide,
kénnen hilfreich sein, um die Verhornung der Haut zu reduzieren.
Wenn diese Therapie nicht ausreicht, konnen sogenannte Biolo-
gika eingesetzt werden. Es handelt sich hierbei um biotechnolo-
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gisch hergestellte Eiweif3stoffe (monoklonale Antikdrper), die in
bestimmte korpereigene Funktionen eingreifen und sich gegen
entziindungsférdernde Botenstoffe richten. Somit kann eine
UberschiefRende Reaktion des Immunsystems verhindert werden,
was sich gunstig auf die Krankheitsaktivitat von Acne inversa
auswirkt. Die Botenstoffe, die hier gezielt blockiert werden, spielen
naturlich nicht nur bei Acne inversa eine Rolle, sondern auch bei
spezifischen Prozessen der Imnmunabwehr. Deswegen prift Ihre



Arztin/lhr Arzt vor der Einleitung der Therapie, ob bestimmte
chronische Infekte vorliegen, die gegen eine solche Therapie
sprechen wirden.

In Deutschland ist zur Behandlung von Acne inversa - sowie von
anderen chronisch-entzundlichen Erkrankungen, wie z. B. rheuma-
toide Arthritis, Psoriasis Arthritis oder auch Morbus Crohn - der
Wirkstoff Adalimumab zugelassen. Neben dem ersten auf den
Markt gebrachten Praparat gibt es mittlerweile auch sogenannte
,Biosimilars®, die den gleichen Wirkstoff enthalten und eine
gleiche Effektivitat vorweisen. Da es sich nicht um identische
Kopien des Originalpraparats handelt, muss ein Wechsel immer
mit lhrer behandelnden Arztin/mit Ihrem behandelnden Arzt
erfolgen.

Adalimumab wird bei der Therapie von Acne inversa als subkutane
Spritze verabreicht. Ahnlich wie bei einer Thrombosespritze wird
das Medikament somit direkt unter die Haut am Oberschenkel
oder Bauch gespritzt. Um eine gleichmaRige Konzentration des
Medikaments im Korper zu erhalten, wird Adalimumab nach einer
Einleitungsphase einmal pro Woche gespritzt.

Eine weitere zugelassene Behandlungsoption der Acne inversa
besteht mit dem Biologikum Secukinumab, welches auch bei
chronisch-entzindlichen Erkrankungen wie Plaque-Psoriasis,
Psoriasis Arthritis oder der axialen Spondyloarthritis angewendet
werden kann. Secukinumab wird wie Adalimumab als subkutane
Spritze verabreicht. Nach der Einleitungsphase wird Secukinumab
monatlich gespritzt.

Anfanglich Lokale Therapie
Fortgeschritten Systemtherapie
Biologika

Clindamycin-Lésung 1%
Doxycyclin Clindamycin &
Rifampicin

Adalimumab Infliximab,
Secukinumab

Antibiotisch
Antibiotisch

Entziindungshemmung durch
spezifisch wirksamen Antikorper
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Chirurgische Therapie

Eine Operation ist immer dann sinnvoll, wenn sich durch die
chronische Entzindungsreaktion anatomische Veranderungen
gebildet haben. Liegen also Fisteln vor oder entziinden sich Kno-
ten immer wieder, ist es sinnvoll, diese herauszuschneiden.

In der Regel werden die Operationswunden nicht vernaht, weil
dies das Risiko erhoht, dass sich an derselben Stelle erneut
Entzindungen ausbilden. Das OP-Team wird Sie zur selbst-
standigen Wundbehandlung schulen oder Ihnen eine hausliche
Krankenpflege zur Unterstutzung organisieren. Die Operation ist
in den meisten Fallen mit einem stationaren Aufenthaltim Kranken-
haus fur wenige Tage verbunden.

Falls ein Abszess vorliegt, ist ebenfalls eine chirurgische Therapie
sinnvoll. Dann reicht jedoch ein (meist ambulant durchgeflihrtes)
Er6ffnen der Abszesshoéhle aus, um durch die Druckentlastung
die entstandenen Schmerzen schnell zu lindern.
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Sexualitat, Schwangerschaft und Familienplanung

Es ist wenig verwunderlich, dass Acne inversa das Sexualleben
einschrankt. Uberraschend ist jedoch, dass Frauen hiervon
wesentlich starker betroffen sind als Manner - und das unabhan-
gig von der Schwere der Erkrankung. Als wichtigstes Gebot gilt:
Sprechen Sie mit Ihrer Hautarztin/lhrem Hautarzt Giber Einschran-
kungen lhrer Sexualitat, sie/er hilft Ihnen gerne weiter.

Junge Frauen sind Uberproportional haufig von Acne inversa
betroffen und flir diese Altersgruppe ist eine mogliche Schwanger-
schaft ein wichtiges Thema. Grundsatzlich spricht nichts dagegen,
mit Acne inversa schwanger zu werden. Durch die hormonellen
Umstellungen in der Schwangerschaft ist es sogar wahrscheinlich,
dass lhre Beschwerden abnehmen. Es gibt jedoch auch Falle, in
denen Patientinnen wahrend der Schwangerschaft eine Ver-
schlechterung der Symptome erlitten haben. Haufig ist es not-
wendig, die Einnahme von Medikamenten wahrend der Schwanger-
schaft und Stillzeit anzupassen sowie Hautveranderungen im
Scham-und Brustbereich gezielt zu behandeln, um eine moglichst
sichere Entbindung und Stillzeit zu gewahrleisten. Es ist daher
sehr wichtig, lhre behandelnde Arztin/Ihren behandelnden Arzt

frihzeitig Gber lhren Kinderwunsch und naturlich tGber eine ein-
getretene Schwangerschaft zu informieren. Nur so kann in Zusam-
menarbeit mit Ihrer Frauenarztin/lhrem Frauenarzt eine fir Sie
optimale Therapie gewahlt werden.



e zur Selbsthilfe

Selbsthilfegruppen und Patientenorganisationen

Acne inversa ist eine fur Patient*innen sehr herausfordernde Erkrankung, die mit einer grofen Einbufe an Lebensqualitét einhergehen
kann. Es ist daher wichtig, sich frihzeitig sowohl medizinische als auch soziale Unterstiitzung zu suchen. Sie kdnnen sich beispielsweise
einer Selbsthilfegruppe anschlieen, um sich mit anderen Betroffenen auszutauschen. Einige Beispiele sind hier aufgelistet:
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