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HOW TO TREAT VULVAR LICHEN SCLEROSUS PROPERLY
Review article

Abstract

Lichen sclerosus (LS) is a disease of unknown ethiology, affecting mainly postmenopausal women. LS belongs to
the most frequent non-neoplastic epithelial disorders of the vulva, it has a typical macroscopic pattern, and it is cha-
racterized with an intensive pruritus or dyspareunia. Patients with LS have a risk of scarring of external genitalia and
risk of developing squamous cell carcinoma of the vulva. Treatment of LS is usually long-term, repeated, and it is
based on local potent corticosteroids. Surgical treatment is rarely indicated in the management of LS. Follow-up at a
specialized center is recommended.
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Prehledovy élanek

Abstrakt

Lichen sclerosus (LS) je onemocnéni nezndmé etiologie, postihujici pfedevsim postmenopauzaini Zzeny. LS patii mezi
nejcastéjSi non-neoplastické epitelialni zmény na vulvé, ma typicky makroskopicky vzhled a klinicky je charakterizovan
intenzivnim pruritem, pfipadné dyspareunii. Mezi rizika LS patfi tendence k jizveni a vznik dlazdicového karcinomu
v terénu LS. Lécba LS je obycejné dlouhodobé, opakovana a jejim zékladem je lokalni aplikace silného kortikosteroidu.
Pri adekvéatni konzervativni 1é¢bé je chirurgické reseni indikovano zfidka. Pacientky s LS je vhodné sledovat na spe-
cializovaném pracovisti.
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Uvod

Lichen sclerosus (LS) patfi mezi nej¢asté|Si non-neoplas-
tické epitelialni zmény na vulvé (1,2). V literatufe se mu-
Zeme setkat s celou fadou dalSich termin0 (leukoplakia,
lichen albus, kraurosis vulvae, lichen sclerosus et atrop-
hicus, atroficka dystrofie), které byly z rGznych dlvodU
opustény. LS postihuje obé pohlavi, je vSak desetkrat ¢as-
t8j8f u Zen. MZe se vyskytovat v kazdém véku, nejCastéjsi
je v8ak u postmenopauzalnich Zen, relativné Casty vyskyt
(5-15 % pfipadd) je u prepubertalnich divek (3,4). LS se
dominantné vyskytuje v anogenitalni oblasti (85-98 %),
mozny je vSak i extragenitalni vyskyt, pfedev§im na
vnitfni ploSe stehen, v oblasti pod prsy, na §iji, ramenou,
zapéstich. Zakladnimi klinickymi rysy LS jsou Uporny pru-
ritus a dyspareunie, v 2-6 % pfipadd je udavan v terénu
LS vyskyt spinocelularniho karcinomu (SCC).

Etiologie

Etiologie LS neni zcela jasna. Udavéa se asociace s auto-
imunitnimi chorobami, u Zen postizenych LS byvaji popi-
sovany vy$si hladiny autoimunitnich protilatek, vyskyt
alopecie a vitiliga, perniciézni anemie, diabetu, chorob
Stitné Zlazy. Uznava se protektivni efekt estrogend, proto
se LS typicky vyskytuje v obdobi jejich snizené produkce.
Nebyl nalezen vztah mezi ndstupem menarche, meno-
pauzy, téhotenstvim, provedenim hysterektomie nebo
uzivanim hormonalni antikoncepce ¢&i uzivanim HRT a vy-
skytem LS (6). Friedrich a Kalra (5) prokazali zjevnou ab-
normalitu v androgennim metabolizmu kiZe (defekt 5 alfa
reduktadzy) u Zen s LS.

Byvéa popisovan familiarni vyskyt a také souvislost s in-
fekénimi agens (Borelia burgdorferi). Za spoustéce vzniku
LS je mimo jiné povazovano trauma, opalovani, aktinote-
rapie. LS se objevuje i kolem jizev po vulvektomii. Whim-
ster poukazal na vznik LS v pfeneseném zdravém koznim
Stépu do oblasti vulvy, a naopak vymizeni LS v postize-
ném koZnim Stépu, ktery se prenesl| do oblasti stehna.
Studie poukazuji na ¢ast&jsi vyskyt u lidi s nizkym socioe-
konomickym stavem. Sexuélni chovani, koureni nebo di-
etni navyky nemaji na vyskyt LS vliv. Incidence LS se
odhaduje asi na 14 : 100 000 (4,6).

Klinicky obraz

LS typicky postihuje anogenitalni oblast. Na zevnich ro-
didlech a perianalné nachazime bily epitel s polygonalnimi
poli¢ky, svrastélou, fragilnf a atrofickou kzi, teleangiek-
tézie, chybi ochlupeni (Obr. 1, 2). Zmény obkruzuji vulvu
a anus (tvar osmicky), neprechéazeji na pochvu. Dale mu-
Zeme nachazet fisury v interlabialnich ryhach a perianalni
oblasti, hemoragické puchyre, hyperkeratézu. Pri dalsim
vyvoji onemocnéni mUize dochézet ke stupfiovani zmén,
synechiim ve stfedni ¢are, mala labia splyvaji, mohou se
i kompletné vstrebat. Klitoris je skryty v retrahované
okolni tkani, zuZuje se poSevni vchod, coZ vede k obti-
Znému pohlavnimu styku &i jeho Uplnému znemoznéni
(6).

Pacientky si nejCastéji stéZuji na Uporné svédeéni, pri-
padné bolestivost v postizenych oblastech. V pfipadé
fisur a ragad maze dojit k sekundarni infekci, obtize s mo-
¢enim mohou byt jak mechanického razu, tak dysurie, pfi
periandlni lokalizaci zmén mUzZe byt bolestiva defekace,
pripadné nasledna obstipace. Sexualné aktivni Zeny uva-
deéji dyspareunii. Nékteré pacientky jsou v8ak zcela bez
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Obr. 1 Lichen sclerosus u 27leté Zeny

Obr. 2 Lichen sclerosus u 63leté Zeny

Obr. 3 Inflamatorni stadium LS

priznakd a prichazeji proto, Zze pozoruji neobvyklé zmény
ne zevnim genitalu nebo je nalez u¢inén gynekologem na
preventivni prohlidce. Intenzita obtiZi rovnéz ¢asto neod-
povida objektivné zjisténému nalezu.

V histologickém obraze je typické zten&eni epidermis,
ztrata architektury dermalnich papil, homogenizace der-
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Obr. 4 PIné rozvinuté stadium LS (s homogennim
ztlusténim kolagenovych viaken subepitelialng)

mis a zanétlivy infiltrat (Obr. 3, 4). Pritomny jsou mono-
cyty, CD4 a CD8 lymfocyty, makrofagy i Zirné bunky (7).
Nékdy je pfitomna hyperkeratéza a extravazace Cerve-
nych krvinek. Pritomnost vysokého poctu Zirnych bunék
vysvétluje zanétlivé zmeény a zmeény extracelularni matrix
pri LS, v€etné pruritu. Specialnim barvenim se prokazuje
ukladani depozit kyselych mukopolysacharidd v homo-
genni zéné a bazalni membrang, tato depozita mohou byt
pri¢inou nebo nasledkem kozniho zanétu (8). Elektronovéa
mikroskopie potvrdila strukturalni zmény kolagennich fi-
bril (nezralé formy).

V diferenciélni diagnéze prichazi do Gvahy lichen planus,
lichen simplex, morfea (extragenitalni [éze), vitiligo, jizvici
pemfigoid. U déti sexuélni zneuZivani (6).

LS a riziko malignizace

LS je ojedinéle udavan do souvislosti s melanomem, ba-
zocelularnim &i veruk6znim karcinomem, predevsim vSak
s dlaZzdicobun&&nym karcinomem (SCC) (Obr. 5). Riziko
vyskytu SCC v terénu LS je bézné udavano 2-6 % (9,10),
prospektivni studie Carli et al. udavéa az 14,6 % (11)! P¥i
analyze preparatl s SCC je procentni vyskyt LS v okoli
SCC daleko vys§i, problémem je, Ze pozornost patologa
neni primarné timto smeérem zamérena. Vysokéa nuklearni
exprese pb3 u LS je povaZzovana za marker zvySeného ri-

Obr. 5 DlaZdicobunécny karcinom vulvy v terénu lichen
sclerosus

zika progrese do SCC (12,13). Diferencované vulvarni in-
traepitelidlni neoplazie (dVIN) v bioptickych vzorcich s LS
byva &asto prehlédnuta, vétSina SCC pravdépodobné
vzniké na zékladé dVIN (10,14).

Terapie

Lécba LS je obtizna, spiSe nez k Uplnému vyléceni vede
ke zmirnéni obtizi. Pacientku je pred zahajenim |éCby
nutné poucit o podstaté onemocnéni, Uskalich IéCby,
moznostech vyvoje onemocnéni a nutnosti sledovani.

Lokalni lé¢ha

Zakladem lokalni [é¢by jsou kortikoidni masti (15,16,17).
Kortikoidni externa délime dle intenzity lé¢ebného U&inku
do &tyr skupin. V [é¢bé LS mUZeme v rliznych situacich
vyuzit celého spektra kortikoidnich masti, od stfedné
ucinnych (napf. trimacinolon acetonid 0,1% — Trimacino-
lon) pres silné U¢inné (napt. betamethason dipropionat
0,05% — Beloderm, mometason furuonat 0,1% - Elo-
com) aZz po velmi silné uc¢inné (clobetasol propionat
0,05% - Dermovate). LS nejlépe reaguje na velmi silné
ucinné kortikoidy (IV. skupina), pfi jejichz aplikaci je v8ak
treba dbéat urcitych zasad a omezeni. LéEbu oby&ejné za-
hajujeme v davkovani 2x denné v tenké vrstvé na posti-
Zend mista po dobu 14 dni s naslednym sniZzovanim
davky, celkova davka by nemeéla prekrodit 30 g/3 mésice
(obyc&ejné stati mnohem méné). Pii spinéni této pod-
minky jsou celkové uc¢inky (Utlum nadledvin) vzacné, rov-
néz alergické reakce nebyvaji ¢asté. Koznimi testy Ize
oVeélit, zda se opravdu jedna o pravou alergickou reakci.
Z velmi potentniho kortikoidu je mozné prejit na nékterou
z kortikoidnich masti s niz§im U¢inkem, 1é&bu je mozné
prokladat ¢i zakondcit aplikaci indiferentnich masti (Ustu-
pova lécba). Kortikoidy ze Ill. a IV. skupiny neaplikujeme
pfi poruseném koznim ¢&i slizniénim krytu (ragady), pfi po-
dezfeni na infekci — v tomto pfipadé pouzivame stfedné
silny kortikoid v kombinaci s antimykotikem a antibioti-
kem. Kortikoidy je mozné podavat v rliznych intervalo-
vych rezimech (napr. 3—4 dny kortikoid, nasledné 3-4 dny
Cisté vehikulum ¢i indiferentni mast), které snizuji moz-
nost tachyfylaxe a vyuZivaji depotni a bariérové funkce
epidermis. Intervalovy a Ustupovy rezim Ize rovnéz kom-
binovat. Z hlediska rizika celkovych U¢inkl je vyhodné&;si
kratkodoba aplikace silné uc¢inného kortikoidu nez dlou-
hodoba aplikace stfedné nebo slabé uc¢inného pfipravku
(15).

Pacientky je nutné naleZité a srozumitelné poudit o sta-
noveném rezimu Ié¢by, mnoho pacientek pouZzivéa indiko-
vanou mast v libovolné frekvenci dle vlastniho uvazeni
obycejné tehdy, kdyZ se objevi ¢i akcentuji obt&Zujici pfi-
znaky (sveédeéni). Vysledkem lokalni 1éCby kortikoidy maze
byt nejen Uleva od ¢asto Upornych subjektivnich obtiZi,
ale i vylepseni makroskopického a histologického néalezu.
Lokalni oplachy (borovéa voda, sol. Jarisch) uzivame k pre-
venci ¢i lé¢bé sekundarni infekce, hl. pfi ragadach.
Lokalni 1é¢ba estrogeny, testosteronem ¢i progestero-
nem byla jiz opuSténa jako neefektivni, presto néktefi gy-
nekologové tyto preparaty dosud uZzivaji (6).

Vyjma standardni |é¢by kortikosteroidy jsou publikovany
studie o lé¢bé lokalnimi retinoidy, lokalnimi protizanétli-
vymi-imunosupresivnimi léky (tacrolimus, pimecrolimus).
Z4dné z uvedenych 1&8iv nelze povazovat za Iék prvni
volby v lé¢bé LS (17,18).
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Systémova lécba

V 1é¢bé LS je vyuzivéna jen vzacné, lécba je nutné dlou-
hodobd s vysokym rizikem neZadoucich vedlejsich
Ucinkd. Systémoveé Ize pouZit retinoidy, ale maji nezadouci
vedlejsi ucinky (cheilitis, alopecie, zvySeni jaternich trans-
amindz) (19). Dale Ize pouZit Setrna projimadla jako pre-
venci zacpy Vv pripadé perianalniho nalezu LS.

ReZimova opatreni

ReZimovéa opatfeni jsou nedilnou soudasti |é¢by LS. Je
nutné poudit pacientku, aby nepouZzivala draZzdivé hygie-
nické pripravky. Doporucujeme nosit volny odév a po-
uzivat lubrikans pfi pohlavnim styku.

Chirurugicka lé&ba

Pri adekvéatni lokalni terapii a absenci prekanceroézy ¢i ma-
lignity neni chirurgicka lé¢ba LS ¢asta. Chirurgické me-
tody se pouzivaji u Zen v 1é¢bé jizveni pfi LS (uvolnéni
klitoris, oddéleni srostlych labii, zvétSeni poSevniho
vchodu) (6,20). V literature jsou zminky o pouZiti kryote-
rapie a laserterapie, terapie ultrazvukem (21).

Pruritus, vulvodynie

LS je témér pravidelné doprovézen nepfijemnymi lokal-
nimi pfiznaky (svédéni, paleni, bolest), které maji indivi-
duélini a variabilnf intenzitu a které mohou predchéazet i
nasledovat projevy LS a mnohdy pretrvavaji i po zlepseni
néalezu. Pristup k FeSenf téchto obtiZzi musi byt komplexni,
kromé psychologického pristupu, reZimovych a dietnich
opatfeni (sniZenf oxalatl, suplementace kalcia) Ize vyuzit
lokalni anestetické masti, regionalni nervové blokady, tri-
cyklicka antidepresiva. V tézsich pripadech je vhodny mul-
tidisciplinarni pristup (22).

Follow up

Je vhodné, aby sledovéani pacientek s LS probihalo v sou-
¢innosti se specializovanym centrem (23). Interval sledo-
vani je obycejné pullrocni, je nutné biopticky ovéfit
v8echna suspektni loZiska.

Zavér
Lécba LS je dlouhodoby proces. Pri podezieni na LS je
vhodné respektovat nasledujici zasady:
1. provést vySetfeni na specializovaném pracovisti
2. diagnézu potvrdit histologicky (staci biopsie v lokalni
anestezii)
3. poskytnout pacientkdm podrobné informace o LS
4. 1écCit i pacientky bez klinickych potiZi vysoce ucinnymi
lokalnimi kortikoidy po dobu tfi mésicld s postupnym
snizovanim davky az k nule, I1é¢bu je mozno v pfipadé
nutnosti opakovat
. poudit pacientky o rezimovych opatrenich
6. kontrolovat spravné davkovani steroidd — na dobu tFi
meésict maximalné 30 g
7. kontrolovat nehojici se eroze nebo bradavi¢naté Iéze
pro riziko vzniku karcinomu v terénu LS
8. pacientky nutno dlouhodobé sledovat pro prokazané ri-
ziko vzniku vulvarniho karcinomu po dobu Sesti mésicu
9. upozornit pacientky na moznost chirurgické lécby,
ktera je nékdy nutna pfi jizveni a jako diagnostické a te-
rapeutickd modalita v |é¢bé prekancerdz a karcinomu
vulvy v souvislosti s LS
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