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Leidbeiningar um medferd vid graftarmyndandi svitakirtlabolgu

Inngangur

Graftarmyndandi svitakirtlabdlga (hidradenitis suppurativa) er algengur sjakémur (zetti ad
vera 10-30 pasund manns & islandi) pétt flestir sem hann hafa séu med veeg einkenni og purfi
sjaldan hjélp leekna. bratt fyrir petta er hdpurinn med alvarlegri form sjukdoémsins allstor.
Slaem svitakirtlabolga er 6venjuleg ad pvi leyti ad sjuklingarnir einangra sig oft félagslega og
fordast ndin samskipti. Lifteeknilyf hafa beett stodu pessa hops verulega og er tilgangur
pessara leidbeininga ad setja medferdir og horfur sjukdémsins i samhengi vid svo
kostnadarsama medferd sem lifteeknilyfjamedferd er. Auk pess er leidbeiningunum ztlad ad
vera bindandi m.t.t. hvernig velja & sjuklinga til lifteknilyfjamedferdar.

Sjukdomurinn

Graftarmyndandi svitakirtlabdlga er samheiti yfir sjakdom sem lysir sér med kroniskum
igeroum i holhénd, (getur nad fram & bringu/brjost) og kynfaerasvadi, (getur ndd aftur i
endaparmsop og gluteal sveedi).

Grundvallarmein sjukdémsins er stifla i vanproska harsekkjum. Apokrinkirtlar tengjast
atfaersluganginum po nd sé vidtekid ad peir séu ekki orsakavaldur vandamalanna. Stiflan
leidir til bélgu sem minnir & vidbrogd vid adskotahlutum sem eru pa frumsteed har og
flogupekjuleifar. bvi dypra sem bolgan byrjar pvi meiri verda vidbrogdin. pessu hefur verid
likt vid kylamyndun i andliti unglinga en meingerdin er énnur og medferdin krefst annarra
Urreeda. Afar algengt er ad finna einnig filapensla og risa-filapensla & pessum stédum en peir
virdast vera lokastig gamalla bolgusvaeda.

pegar stiflan & sér stad myndast bladra og b6lga med eymslum. Sidan getur eitthvad eda allt af
eftirfarandi gerst:

e proun blddrunnar stoppar og til verdur stédug kululaga fyrirferd med innihaldi sem
virdist blanda af svita, hadfrumum og hadfitu an sykingar.

e Bakteria kemst inn i blédruna og veldur kliniskri sykingu med prystingsaukningu,
bolgu og ad lokum springur bladran og innihaldid veetlar at. Pekja myndast innan i
bl6drunni sem gerir ad han fellur saman en eyadist ekki.

e Bladran rydur sér leid i mjukum fituvef i holhénd og nara sem eru innan vid pessa
steerstu kululidi likamans (mjadmir og axlir) og tekur & sig pylsulaga form eftir
hadfellingamynstrinu.

e Pylsulaga blodrur pekja heil sveedi & viokomandi likamsparti med stddugu veetli ar
einu eda fleiri gbtum. petta getur verid baedi i holhéndum og nara.

e Hin sprungna bladra heldur afram ad gefa fra sér vokva sem veetlar ut, eda hid I6dast
saman og veldur nyju kasti med prystingi og sprungnu kyli.



[ sinni verstu mynd er vidkomandi sjuklingur med vaetlandi kyli i holhéndum og/eda narum,
jafnvel morg og veetlar r mérgum gétum. Hvenar sem er getur myndast bolgid og
sarsaukafullt kyli sem gerir erfitt ad ganga eda sitja. Sjuklingurinn hefur & tilfinningunni ad
hann/han lykti illa, og fordast adsteedur sem geetu pytt ad ofangreind likamssveedi sjist, par &
medal nain likamleg samskipti. Tid likamsprif og ilmefni eru algeng. einnig algengt ad fordast
nand sem geeti leitt i 1jos lykt. Pessi sjuklingahopur er illa kominn og til eru deemi um sleema
félagslega einangrun. Vert er ad benda & ad graftarmyndandi svitakirtlabdlga leggst oftast a
konur & kynproska og barneignaskeidi. Pad er pvi mikilvaegt ad koma peim til hjalpar &dur en
vandamalin verda oyfirstiganleg. Samfara pvi er eftirspurn eftir medferd sem beetir lidan og
starfsorku krefjandi fyrir heilbrigdisstarfsmenn.

Sjukdémurinn er ekki smitandi. Obein ahrif bakteria eru liklega af véldum paulsztinna
bakteria (bio-film) i flogupekjuklaedningu ganga og kyla. Erfdasaga er melanleg i 25% tilfella
en hefur ekki ahrif & alvarleika vandamalsins. Alvarleiki sjukdomsins a sidari stigum er
skyrdur med sjalfsofneemisvidbrogdum svipad og gerist i séra og gigt. Crohn’s sjukdémur er
pekktur sem samhlida sjukdémur vid graftrarmyndandi svitakirtlabdlgu.

Flokkun

Til pess ad na betur utan um sjukdéminn og medferd hans pa er nokkud almennt samkomulag
um ad nota svokallada Hurley flokkun sem flokkar sjukdominn i 3 flokka.

Hun litur svona at:

e Hurley I: Einstakir bélgnir nabbar og hnudar myndast hér og hvar en ekki naudsynlega
alltaf & sama stad. HU0 & milli er edlileg og Or ekki til stadar. Petta er oftast
byrjunarstig bélgubreytinganna og getur stadid i nokkur ar.

e Hurley II: Kyli og bolgnir hnudar med éramyndun, edlileg hid & milli, en stoku
utfaerslugangar (sinusar) fra dypri bélguhnidum geta myndast en ekki tengdir med
sjaanlegum gdéngum & milli hnada.

e Hurley llI: Bolgan & pessu stigi er ordin svaedisbundin bélguhella og engin sjaanleg
heilbrigd had greinist & milli opa sem leka grefti og undirliggjandi bélguhnida. bessi
bréun getur lagt undir sig stér sveaedi einsog badar rasskinnar, allt kynfaerasvaedid og
nidur & leeri svo deemi sé tekid.

Einnig er til flokkun sem atlud er til notkunar i kliniskum rannséknum. Astadan er liklega su
ad Hurley stigid breytist yfirleitt ekki poétt sjuklingi 1idi miklu betur.

"Hidradenitis Suppurativa Clinical Response (HISCR)" og "Sartorius score (HSS)" eru
beer helstu tegundir flokkana sem studst er vid i rannsoknum en verid er ad préa fleiri slik
verkfaeri sem gefa betri mynd af gangi sjukdémsins fyrir og eftir medferd par sem
graftarmyndandi svitakirtlabolga er flokid Kliniskt fyrirbaeri og parfnast naudsynlega
greiningarstigun (clinical score) sem er audvelt ad framkvaema.

DLQI eda Dermatological Life Quality Index er dmissandi greiningarstudull alveg einsog vid
adra langvinna hudsjukdoma.



Medferd

Sjukdomurinn er "additivur" an medferdar, p.e. gamlar breytingar halda sér, pannig ad nyjar
breytingar beetast vid paer gomlu og sjukleikinn eykst. bess vegna speglar alvarleiki
sjukdémsins meeldur i Hurley baedi sjalfa tilhneiginguna til alvarlegs sjukdoms hja
vidkomandi sjuklingi og hversu lengi sjuklingurinn hefur haft sjukdéminn an medferdar.

Eins og i flestum kroniskum illleeknanlegum sjukdomum eru medferdirnar margar. Listinn er
liklega ekki teemandi.

Sotthreinsun — Stadbundin medferd:
e Kilorhexidin
e Klindamycin lausn/lotion
e Sykladrepandi krem; bactroban, fusidinsyra
e Azelain syra (Skinorene)

Syklalyfjamedferd um munn:
e Tetracyklin (Hurley stigun I)
e Rifampicin/ klindamycin (Hurley stigun 11 (stundum I1))

Tretinoin-lyfjamedferd:
e Acitretin — isotretinoin virkar & gelgjubdlur en ekki graftarmyndandi svitakirtlabolgu.
Virkar best & karlmenn & Hurley stigi 11 med gluteal einkenni.

Lifsstilsbreyting:
e Grennast — Fylgni & milli pyngdar og mikillar dreifingar bolgu i hadfellingum er mest
aberandi hja peim sem hafa Hurley I.
e Hetta ad reykja. Reykingum fylgir gjarnan meiri sjukdomsvirkni.

Skurdmedferd:
e Rottaekt brottndm med fullhGdar brottndmi steerri hidsveaeda. Einungis framkveemd af
skuro- og lytaleknum.
e Fullhudar brottnam med laser (CO2) — framkvaemd af hidleknum.
e Brottnam & ‘paki’ blodrunnar, hidin latin vaxa yfir svadio (roof excison, deroofing) —
framkvaemd af hudleeknum. Haegt ad framkveaema a stofu i staddeyfingu.

Astungur:
e Algengast: bladra temd med astungu (er aldrei gagnleg nema deroofing sé
framkvaemd samtimis eda i framhaldinu).
e Sterainnspyting i blodru eftir temingu eda i bolgunabba ma reyna.

Boélgueydandi medferd:
e Bolgueydandi lyf
e  Prednisolon haskammta medferd — ma reyna vid bélgukdstum timabundid.



e Dapsone — nytist best vid Hurley stigun | en ekki ndgu areidanleg medferd og ekki
a feeri nema reyndra sérfraeedinga.

e Varast ber ad nota morfinlik lyf vegna fiknivanda sem fylgir slikum lyfjum vid
medferd kroniskra verkja.

Lifteeknilyfjamedferad:
e Adalimumab — eina kliniska stdian sem hefur synt fram & gagnsemi er tengd
adalimumab (Humira).
¢ Infliximab — vegna likinda pessa lyfs vid verkun adalimumabs hefur pad verid reynt
med pokkalegum &rangri. bad verdur pé ad stydjast vid Otraustari heimildir.
Lysing & excisional adgerd vs deroofing
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Pad ma finna godar teikningar eda myndir af deroofing & netinu.

BMJ hefur gefid Ut rit sem heitir Hidradenitis suppurativa, best practice
(http://bestpractice.bmj.com/topics/en-gb/1047/pdf/1047.pdf). betta rit er 37 sidur og gefur
ekki, frekar en adrar heimildir, afdrattarlaus svor um medferd sjukdémsins.— European
Hidradenitis suppurativa Foundation (EHSF) birti fyrstu klinisku leidbeiningarnar i byrjun
ars 2016. EHSF hefur einsett sér ad fylgja peim eftir med uppfaerslum eftir pvi sem medferd
tekur & sig skyrari mynd. Tilvitnun i "European guidelines” er i lok skjalsins.

Graftarmyndandi svitakirtlabolga er langvinnur hudsjukdémur. Snyst medferd sjukdomsins
fyrst og fremst um einstaklingsmidada medferd i gddu samkomulagi sjuklings og laeknis.


http://bestpractice.bmj.com/topics/en-gb/1047/pdf/1047.pdf

Undirritadur hefur tekid saman sjaklingaleidbeiningar um medferd sjukdomsins par sem
ahersla er 1690 & ad lata sjuklingnum i té medferdarurreedi pannig ad hann fai tilfinningu um
ad hafa einhverskonar stjorn & hlutunum an pess ad purfa alltaf ad leita til leeknis. Pannig yrdi
sambandid vid laekninn i formi reglulegs eftirlits og adgerda pegar med pyrfti. I pessum
sjuklingaleidbeiningum er nokkurt fravik frd ymsum 6drum leidbeiningum. Helst er ad
syklalyfjamedferdin er timabundin frekar en langvinn, i raun er henni &tlad ad dempa brad
einkenni par til haegt er ad gera adgerd. Astadan er ad syklalyf hafa einungis linandi ahrif og
peim getur fylgt syklalyfjabnaemi sem med timanum gera pau gagnslaus. Langtima syklalyfja-
medferd (3-24 manudir) er erfid fyrir sjuklinga i framkvaemd og samfélagsleknisfraedilega
Gaeskilegt ad purfa ad reida sig a slika medferd einvérdungu.

Ca. 4-6 vikum eftir syklalyfjagjof (sem sjuklingur ber abyrgd &) er gerd adgerd a breytingunni
sem er ad trufla sjukling. A pessum tima neer breytingin ad skreppa saman og adgerdin verdur
eins takmaorkud og heaegt er ad komast af med. Adgerdin i pessu sambandi er svokéllud
deroofing adgerd. Ef sjuklingur getur ekki gengid eda setid pa tekur hann/hin priggja daga
prednisolon kur, yfirleitt 25-30 mg & dag. Ef sjuklingur vill fresta adgerdum er hugsanlegt ad
hann/hun komi i medferd & einstokum breytingum med sterasprautum. Dapsone kemur ekKi
fyrir i leidbeiningunum, pad er had akvoroun laeknisins, likt og medferd med TNF-alfa
hemlum. bad skal tekid fram ad dapsone medferd er eingdéngu & feeri peirra sem hafa fengid
einhvers konar handleidslu i notkun hennar.

Sjuklingaleidbeiningarnar og par med pessi nalgun er i lok pessa skjals.

Ferill sjuklings sem leitar med svitakirtlabdlgu er pa eitthvad a pessa leid:

e Skodun Hurley I: Allt mjakt engar kliniskar breytingar sem parf ad medhdndla med
skurdadgerd. Urlausn: Sjuklingur feer almennar lifstils leidbeiningar og ef til vill
stadbundna medferd. Hefur samband eftir porfum.

e Skodun Hurley 11: Merki um gegnum gengnar sykingar en ekki syktir hntdar eda
nabbar og ekki virkar blodrur. Urlausn: Sjuklingur feer leidbeiningar og Iyf i
lyfsedlagatt, rifampicin/klindamyecin og prednisolon. Vid brad einkenni tekur
hann/hun Gt lyf og medhondlar sig i 10-20 daga. Ef verkur er sar ma taka prednisolon
og/eda hafa samband vid laekni og fa tima i minnihattar adgerd. Adgerdin felst i ad 6
vikum eftir sykinguna er toppurinn tekinn af viokomandi kyli (deroofing). Skiptingar &
haddeild, heilsugaeslu eda heima. Sjuklingi bent a ad kaupa Mepilex pada (feest i
apotekum, Rekstrarvérum og a Amazon).

e Skodun: Hurley I-11: brad syking i kyli. Eitthvad af eftirtoldu er gert auk syklalyfja-
gjafar. Fer eftir einkennum, stadsetningu o.fl.: Stungid a kyli m.t.t. adgerdar seinna.
Deroofing adgerd. Sterasprauta i kyli. Bedid pess ad kylid hjadni og pa gerd adgero.

e Skodun: Hurley Il syklalyf og deroofing adgerdir. Jafnvel brottndms adgerdir. Ef
vonlaust telst ad komast fyrir kylaberdin med adgerdum og syklalyfjagjof parf ad
ihuga TNF-alfa hemla medferd.



Abending fyrir liftaeknilyfjamedferd TNF-alfa hemla

Toluverdar rannsoknir hafa farid fram a virkni TNF-alfa hemla & graftrarmyndandi
svitakirtlabolgu. Fyrirtaekid Abbvie hefur sett mest i pessar rannsdknir og notad lyfid
adalimumab i peim og gert fullgildar kliniskar rannsoknir. Adrar rannsoknir hafa verid gerdar
en minni. Greiningar hafa verid gerdar & arangri medferda med lifteeknilyfjum &
svitakirtlabolgu. Helstu heimildir um pessar lifteeknilyfjamedferdir eru i lok pessarar
samantektar.

bad er ljost af lestri umraeddra gagna ad lifteeknilyfjamedferd hefur ahrif & sjikdéminn. 1
tvofoldum skdmmtum af adalimumab, midad vid psoriasis skammta, feest mikil breyting &
sjukdémnum til hins betra. Lidan sjuklingsins verdur allt 6nnur, en leekningu svipada og vid
sjaum vid sora sjaum vid ekki og erfitt ad stadfesta harda endapunkta.

Hvada sjuklingar esettu ad fa medferd med lifteeknilyfi vid graftrarmyndandi
svitakirtlabodlgu?

AQd aliti undirritads, m.t.t. reynslu nadgrannapjodanna og m.t.t. reynslu af lifteeknilyfjamedferd
og annarri medferd vid sjukdomnum ettu sjuklingar med Hurley |11 ad fa teekifaeri til
medferdar med lifteeknilyfjum. Lifsgeedi peirra eru gridarlega skert af sjukdomnum og segja
méa ad medferdin taki sjukdominn a.m.k. nidur & Hurley 11 og leidi jafnvel til einkennaleysis.
Sjuklingar & slikri medferd geta afram purft skurdmedferd en einnig hun er sarsaukaminni i
staddeyfingu vegna pess ad bolgan er ad mestu farin ur vefjunum.

Hurley 1l sjuklingar attu ad 6llu jofnu ad geta haldid godum lifsgeedum pratt fyrir sjukdéminn
med medferdarferlunum sem lyst er hér ad ofan. Undantekning er ef peir/peer fa bolguhnida
og kyli & sifellt nyja stadi sem illa raedst vid med lyfjum og adgeroum. Med 6drum ordum ef
beir/peer stefna i ad verda Hurley 111 pratt fyrir medferd. pad etti einnig ad vera abending fyrir
lifteknilyfjamedferd.

Abendingar fyrir medferd med lifteeknilyfjamedferd er:
Hurley 111
Hurley Il sem synt er ad stefni i Hurley 1II.

Umsoknin verdur ad innihalda nakvaeema sjukraségu med dagsetningum og adgerdum og
skilyroum um ad adrir medferdarmoguleikar hafi verid reyndir an arangurs.

pad medferdarmunstur sem liggur til grundvallar er: adalimumab 160mg a degi 1.,
80mg & degi 14, 40mg a degi 21 og eftir pad 40mg vikulega.

Umsoknarferli

Sétt er um heimild til ad nota lyfid til Lyfjanefndar LSH i gegnum Heilsugétt. Einnig er haegt
ad senda umsokn sem vidhengi i tolvupdsti & netfangid lyfjanefnd@landspitali.is. |
umsokninni skal koma fram aldur sjaklings, sjakdomar, feernimat og sjukdémsstada, asamt



upplysingum um fyrri medferd. Uppfylli sjaklingur skilyrdi pessara leidbeininga er heimild
veitt i 7 manudi. burfi sjuklingur & frekari medferd ad halda parf ad seekja um heimild ad nyju
par sem arangursmat medferdarinnar liggur fyrir. Agreiningi vardandi afgreidslu umsoknar
skal visad til framkvaemdastjéra leekninga Landspitalans, til endanlegs Urskurdar.

Hofundur og abyrgdarmadur
Baldur Tumi Baldursson, htdsjukdomaleknir.

Leidbeiningarnar voru samdar i nGvember 2017 og verda endurskodadar eigi sidar en ad
premur arum lionum, en fyrr ef asteeda pykir til.
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Graftrarmyndandi svitakirtlabdlgu leidbeiningar til sjuklinga Baldurs Tuma
Baldurssonar

Petta er sjukdémur med igeroum i holhéndum og narum.

Vid pessu er annadhvort gerd adgerd eda sykingunni er haldid nidri med syklalyfjum. A
lokastigi sjukdomsins er haegt ad medhondla med svokolludum lifteeknilyfjum.

pad eru adallega notud tvo syklalyf sem eru pa tekin saman, pad er Rimactan 300mg og
Dalacin 300mg. Eg set pessi lyf i lyfsedlagattina, eina 100 stk. pakkningu af Rimactan og eina
20 stk. pakkningu af Dalacin sem hegt er ad taka Ut 4 sinnum.

Lyfin eru tekin saman, 1 tafla af Dalacin og ein tafla af Rimactan & morgnana og & kvoldin.
Kdrinn er i 10 daga i hvert skipti sem igerd kemur. Ef einkennin ganga hagt til baka méa
lengja kdrinn i 20 daga.

Ef pa feerd igerd oftar en 2svar a sama stad er best ad skera breytinguna i burtu, pa naegir
yfirleitt ad panta tvofaldan tima hja mér og ég geri adgerdina. Eins og vid téludum um felst
adgerdin i ad taka burt pakid a blédrunni og lata hana svo gréa fra kdntunum. betta gengur
yfirleitt vel. Gongudeild Huddeildar Landspitala getur adstodad vid fyrstu skiptingarnar a
adgerdarsarinu eftir adgerdina, pu parft pa beidni pangad sem ég skrifa.

Eg set einnig i lyfsedlagattina pakka af lyfi sem heitir prednisolon. betta er steralyf,
bolgueydandi lyf sem leetur bolguna hjadna fljétt ef pad er pannig ad pu getir ekki setid eda
gengid vegna bolgunnar, svo pu getir farid i skola eda vinnu. begar pu feerd sarsaukafulla
bolgu af pessu tagi pa tekurdu 6 toflur af prednisolon ad morgni i 3 daga pu matt gjarna hafa
samband vid mig i télvupdsti pegar petta kemur upp a. Ef mikill sarsauki er af blédrunni getur
verid ad haegt sé ad lata hana hjadna med pvi ad sprauta stera inn i hana eda stinga a hana. Ef
b hefur samband i télvuposti feerdu tima i pessar adgerdir mjog fljoétt.

Stundum er haegt ad halda sjukdomnum alveg nidri med sterasprautum. bad er pegar
breytingarnar likjast mest storum bdlum. Ef pad gengur vel pa er haegt ad fa ad koma i
svoleidis sprautu gegnum télvupdst med stuttum fyrirvara.

Umbudapudar sem gott er ad nota eftir adgerd heita Mepilex (10x10 cm) og fast i apotekum
og Rekstarvérum. Einnig haegt ad panta & Amazon.



