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Lichen sklerosus im Kindes- und Jugendalter
Eine oft unerkannte genitale
Hautkrankheit - Update

von Dr. Ingeborg VoB3-Heine

Lichen sklerosus (LS) ist eine haufige,
chronische entziindliche, nicht anste-
ckende Hauterkrankung, die am gan-
zen Korper auftreten kann, beson-
ders aber die Anogenitalregion bei-
der Geschlechter betrifft. Sie ist
gekennzeichnet durch heftigen Pruri-
tus und eine, in Abhangigkeit vom Er-
krankungsstadium, auBerordentlich
variable Veréanderung des Hautbildes.
Die Erkrankung kann in allen Alters-
gruppen auftreten, wird aber gerade
in den frilhen Krankheitsstadien nicht
diagnostiziert. Die Dunkelziffer des
LS bei Frauen und Mannern ist des-
halb recht gro3. Zunehmend wird der
LS auch beiKindern und Jugendlichen
diagnostiziert, dies allerdings meist
erst sehr spat in fortgeschrittenen
Krankheitsstadien. Unbehandelt fiihrt
sie bei Madchen zu irreversiblen skle-
rotischen und atrophen Hautveréande-
rungen und Schrumpfungen bis hin
zur volligen Zerstérung der Vulvaar-
chitektur.
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Juckreiz bei Madchen im Kindes- und Ju-
gendalter ist ein haufiges Symptom bei LS
und wird félschlicherweise immer noch in
erster Linie als Verdacht auf eine Pilzinfekti-
on diagnostiziert und entsprechend behan-
delt. Bei Kindern in der hormonalen Ruhe-
phase (zirka zweites Lebensjahr bis Prapu-
bertat) sind Pilzinfektionen aber nur absolut
selten zu finden, da Pilze ein estrogenisier-
tes Milieu brauchen. Viele Madchen werden
daherin Unkenntnis Giber das Krankheitsbild
des Lichen sklerosus in diesem Alter oft lan-
ge Zeit unndtig und falsch behandelt, was
mit vielen Konsultationen einen langen Lei-
densweg fir die Madchen und eine massive
psychische Belastung fiir die Familien be-
deuten kann. Aufgrund des variablen Haut-
bildes mit Fissuren und Unterblutungen der
Haut, werden Madchen mit LS nicht selten
unter der Frage des sexuellen Missbrauchs
vorgestellt (Abb. 1).

Definition und Begriffserkldirung

Lichen sklerosus ist eine gutartige, erworbe-
ne, nicht infektidse und nicht Ubertragbare
entzlindliche Hauterkrankung, besonders in
der Genitalregion beider Geschlechter. Sie
ist charakterisiert durch porzellanartige weif3-
liche Hautverdnderungen, die mit skleroti-
scher Umwandlung der betroffenen Haut-
areale einhergeht. Bei Jungen ist der LS syn-
onym mit der Balanitis sklerotika obliterans
(Ebertetal. 2008). Die Diagnose wird klinisch
und histologisch gestellt (Merkel 2010).

Unter , Lichen” versteht man eine reaktive
Verdickung der Oberhaut, unter , Sklerose”
eine reaktive, zum Beispiel durch eine Ent-

Abb. 1: M&dchen mit LS werden nicht selten unter
der Frage des sexuellen Missbrauchs vorgestellt.

zindung bedingte, Vermehrung des Binde-
gewebes mit tastbarer Gewebeverhéartung.
Der friher gebrauchliche Ausdruck , et atro-
phikus” entfiel 1976, weil diese Bezeich-
nung nur das Endstadion des LS beschreibt.
In der Friihphase der Erkrankung stehen die
entzlindlichen Vorgénge ohne Atrophie im
Vordergrund.

Atiologie und Epidemiologie

Die genaue Atiologie ist weitgehend unge-
klart. Sie ist vermutlich multifaktoriell mit
autoimmuner, genetischer und hormonaler
Komponente. Kontrovers wird ein Zusam-
menhang mit einer Infektion durch Borellia
burgdorferi diskutiert (Merkel 2010). Lichen
sklerosus tritt bei Erwachsenen haufig im
Zusammenhang mit Autoimmunerkrankun-
gen auf, mehr als 20 Prozent der Patienten
mit LS weisen Erkrankungen wie Alopezia
areata, Vitiligo, systemischen Lupus erythe-
matodes (SLE), Hashimoto Thyreoditis, pri-
mér bilidre Zirrhose, pernizitse Andmie und
Diabetes mellitus auf. Bei 40 Prozent der
betroffenen Patienten finden sich Schilddri-
senantikorper, Antikdrper gegen Parietal-
zellen oder antinukleare Antikorper.
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Das Leiden der fiinfjghrigen Julia — ein Fall aus der Praxis

Seit mehr als einem Jahr juckt und reibt sich Julia oft und zunehmend im Genitalbereich.
Sie setzt sich mit der Vulva auf die Ferse und bewegt sich lang, ausdauernd und ganz ver-
sunken darauf hin und her. Es passiert tiberall: Zuhause, im Kindergarten, im Supermarkt
vor der Kasse. Nachts wird sie oft wach und weint, weil es weh tut. Dann kann sie stunden-
lang nicht wieder einschlafen, worunter die ganze Familie leidet. Die Mutter sucht ver-
schiedene Arzte auf und bekommt immer wieder Salben (verschiedene Antimykotika). Es
werden mehrfach unter Festhalten Abstriche aus dem Introitus gemacht, weshalb Julia in-
folge jede weitere Untersuchung ablehnt. Auf Anraten des Kindergartens sucht die Mutter
mit der Tochter einen Psychologen auf. Dieser empfiehlt, mit der Tochter Absprachen zu
treffen, was aber nichts hilft. SchlieBlich ibergeben die Erzieherinnen der Mutter eine
schriftliche Abmahnung, endlich etwas zu unternehmen, weil man Julias Verhalten den an-
deren Kindern nicht weiter zumuten kénne; da stimme doch sicher in der Familie etwas
nicht (worauf sich der Vater des Missbrauchs verdachtig fihlt). Die Mutter ist mit den Ner-
ven véllig fertig, weil3 nicht mehr weiter, Julia verweigert die Untersuchung und |&sst sich
erst beim dritten Kontakt ansehen. Es findet sich ein LS in voller Auspragung (Abb. 2).

Eine Assoziation des LS mit verschiedenen
HLA-Antigenen weist auf einen geneti-
schen Zusammenhang hin. Eine veraltete
Theorie vermutete eine niedrige Estrogen-
produktion als Ursache. Eine lokale oder
systemische Estrogentherapie ist aber er-
folglos. Ein erhdhter Androgenstoffwech-
sel in der weiblichen Genitalregion zu Be-
ginn der Pubertat wurde fir die Verbesse-
rung von Befunden in dieser Zeit
verantwortlich gemacht. Ein therapeuti-
scher Nutzen von Testosteronsalben ist
mittlerweile widerlegt worden. Derzeit fin-
det sich kein gesicherter Zusammenhang
zwischen Lichen sklerosus und Kontrazep-
tion, Schwangerschaft oder Hormonersatz-
therapie (Patrizi et al. 2010).

Die Erkrankung kann in jedem Lebensalter
bei beiden Geschlechtern auftreten, bei
Frauen wird der LS allerdings h&ufiger dia-
gnostiziert als bei Mannern (1:6/1:10). Bei
Frauen werden vielfach zwei Erkrankungs-
gipfel angegeben: postmenopausal und
bei Kleinkindern und prépubertdren Mad-
chen, durchschnittlich im Alter von funf
Jahren (Poindexter u. Morrell 2007). Aus
Mangel an epidemiologischen Studien,
erst recht bei kleinen M&adchen, ist die ge-
naue Pravalenz weitgehend unbekannt und
wird mit 1:60 bis 1:1 000 angegeben (Mur-
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phy 2010). Eine neue prospektive Studie
berichtet tber eine Prévalenz eines histolo-
gisch gesicherten LS von ungeféhr acht
Prozent (1:14) in einem Kollektiv von 2800
erwachsenen Frauen in einer &sterreichi-
schen gynékologischen Kleinstadtpraxis
(Eberz, Berghold u. Regauer 2008).

Histologie

Histologische Verédnderungen betreffen
Epidermis und Dermis. Im Spétstadium,
das friiher als Lichen sklerosus et atrophi-
kus bezeichnet wurde, ist die Epidermis
atroph und hyperkeratotisch verhornt.
Auch die Ausfiihrungsgénge der Haarfolli-
kel und der Schweif3driisen sind mit Horn-
material erfullt. Die Dermis ist hochgradig
sklerosiert, zumeist zellarm mit nur weni-
gen GefélB3en, die ebenfalls sklerosiert sind.
Die elastischen Fasern sind weitgehend
zerstort, die Haut ist dinn und unelastisch.
Diese Veréanderungen sind oft irreversibel.
Je nach Aktivitét des LS kdnnen viele Ent-
ziindungszellen nachweisbar oder im aus-
gebrannten Endstadium keine Entzin-
dungszellen mehr vorhanden sein. Mecha-
nische bedingte Ruptur der sklerosierten
BlutgefaBwénde, aber auch ein Entzin-
dungsinfiltrat innerhalb der GefaBwande
mit Wandnekrose der BlutgefaB3e (Vaskuli-

us entwickelt sich
aufig achtférmig um
us- und Genital-

ion, wobei sich im

Abb. 3: Lichen sklerg-i‘

tis) fihrt zu Gewebseinblutungen (Ecchy-
mosen). Die Erkrankung zeigt im Frihstadi-
um keine Sklerose und Atrophie.

Am Anfang steht ein dichtes, lymphohisti-
ozytéres Infiltrat im Vordergrund, das als
Reaktion auf ein bisher unbekanntes Anti-
gen Uber die Blutbahn in das Gewebe ein-
wandert und sich insbesondere in der
papilldren Dermis sowie entlang der Basal-
membran (lichenoides Entziindungsinfil-
trat) nachweisen ldsst. Die T-Lymphozyten
dominieren im gemischtzelligen Infiltrat
mit antigenprasentierenden Zellen, Mak-
rophagen und B-Lymphozyten. Die Lym-
phozyten wandern auch in das Epithel ein
und zerstoren die Zellen der unteren Epi-
dermisschichten (Keratinozyten und Mela-
nozyten), was zu PigmentunregelmaBig-
keiten und -stérungen fihrt. Neben der
mechanischen Zerstérung kommt es zu ei-
ner Ausschittung von Zytokinen mit Aus-
bildung einer vakuolédren Interphasender-
matitis. In weiterer Folge entwickelt sich
eine Basalmembranverbreiterung, eine
Sklerose der Dermis und/oder ein papilla-
res Odem in der Dermis. Es ist zum Stop-
pen des Fortschreitens der Erkrankung
notwendig, die Anzahl der Lymphozyten
und indirekt die Zytokinsekretion zu redu-
zieren, die in weiterer Folge fir die Sklero-
se und die irreversibeln Hautverdnderun-
gen verantwortlich sind. Die Gewinnung
von Gewebe zu Diagnosesicherung und
auch zur Therapiekontrolle beziehungs-
weise -entscheidung sollte bei Erwachse-
nen an zwei Stellen per Punchbiopsie am
Ubergang von gesunder zu erkrankter
Haut erfolgen. Im Kindesalter wird von
bioptischen Sicherungen abgesehen.

Symptome bei Mddchen und
klinisches Bild

Die Kernsymptome sind heftigster chroni-
scher Juckreiz, Wundsein, Dysurie und Blut-
spuren im Slip. Schmerzhafter Koitus und
schmerzhafte Defakation mit Fissuren und
Blutungen sind Zeichen des fortgeschritte-
nen LS. Oft machen massive klinische Aus-
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pragungen keinerlei Beschwerden und wer-
den zuféllig entdeckt. Die Erkrankung kann
durch mechanische Manipulationen wie
Kratzen, Reiben oder Trauma sowie andere
Reizzusténde getriggert werden.

Die Hautverdnderungen entstehen haufig
achtférmig um Anus- und Genitalregion
(Abb. 3). Im Frihstadium der Erkrankung
findet sich oft eine glanzende Hautrétung
(Erythem) mit/ohne fleckférmiger Depig-
mentierung, beispielsweise periklitorial
oder im Bereich der kleinen Labien. Oft
verursacht eine nur minimale Hyperkerato-
se heftigen Juckreiz (Abb. 4). Das Vollbild
der Erkrankung ist kompliziert durch Fissu-
ren, Rhagaden, Einblutungen, Depigmen-
tierungen und letztlich irreversibler Zersto-
rung der Vulvaarchitektur mit Atrophie der
kleinen Labien und der Klitoris sowie Ver-
narbung und Schrumpfung mit Schmerzen
beim Koitus und schmerzhafter Defékation.

Der LS verlauft chronisch, oft schubweise
mit langeren Ruheperioden. Rezidive sind
typisch. Es kann zu partiellen und vollstén-
digen Rickbildungen kommen, eine Atro-
phie bildet sich meist nicht zurlick (Smith u.
Fischer 2009). Die friithere Annahme, dass
sich die Erkrankung mit Erreichen der Pu-
bertat zurlick bilde, stimmt fur die Mehrzahl
der jungen Patientinnen nicht. Noch fehlen
aber hierzu prospektive Verlaufskontroll-
studien.

Lichen sklerosus -
eine Prikanzerose?

Im Erwachsenenalter wird in der alten Litera-
tur ein Risiko der Entwicklung eines Platten-
epithelkarzinoms auf dem Boden eines
chronischen, vor allem nicht oder nicht kon-
sequent behandelten Lichen sklerosus von
vier bis sechs Prozent angegeben (Funaro
2004). Heute geht man bei regelmaBiger
gynakologischer Kontrolle eher nur von ei-
nem Prozent aus (Regauer 2011). Fir den
kindlichen Lichen sklerosus fehlen dazu Da-
ten und Erkenntnisse; auch darlber, ob eine
effektive Therapie und langfristige regelma-

Abb:4: Eine lokale Hyperk
ver heftigen Ju
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Praparat: Clobetasolproprionat Creme 0,05 %

Zeitraum der Behandlung
1. bis 4. Woche

5. bis 8. Woche

9. bis 12. Woche

Anwendung: abends diinn eincremen

einmal taglich
jeden zweiten Tag

einmal wochentlich

Kontrolle alle drei bis sechs Monate (auch bei Beschwerdefreiheit)

Tab. 1: Therapie des Lichen sklerosus — Erstoehandlung (Quellenhinweis: nach Bunker 2011)

Bige Kontrollen das Erkrankungsrisiko —falls
es liberhaupt besteht — vermindern kénnen
(Poindexter u. Morrell 2007).

Eine kausale Therapie gibt es nicht!

Fir die Betroffenen zahlt eine friihe und ad-
dquate Diagnostik sowie ein friiher Behand-
lungsbeginn, um die Beschwerden zu lin-
dern und ein Fortschreiten der Erkrankung
bis hin zur destruktiven Atrophie des dufBBe-
ren Genitale zu verhindern. Eine kausale
Therapie gibt es jedoch nicht. Mittel der
Wahl ist die topische Anwendung eines
hochpotenten Kortikoids (Clobetasolpro-
prionat Creme 0,05 Prozent). Kortison wirkt
antilymphozytar, antihyperkeratotisch und
reduziert daher schnell das lymphozytére In-
filtrat und den ausgepragten Juckreiz
(Abb. 5). Milde Kortisonpraparate (zum Bei-
spiel Hydrokortison) vermdgen der Erkran-
kung keinen Einhalt zu gebieten. Die Basis-
therapie erstreckt sich in der Regel zunéchst
Uber drei Monate, fir die Erstbehandlung
hat sich das Schema nach den Guidelines
der British Association of Dermatologists
(Bunker 2011) bewahrt (Tab. 1).

Begleitend sollte die Haut fir immer zwei-
mal téglich mit fettenden Cremes gepflegt
werden. Fir die Reinigung der Haut genu-
gen Wasser und nicht entfettende milde
Waschlotionen oder Seife ohne Parfim-
stoffe. Das Therapieergebnis sollte nach
drei Monaten kontrolliert werden. Es fol-

gen Kontrollintervalle von zunachst weite-
ren drei, spater gegebenenfalls sechs
Monaten.

Ein Rezidiv muss frihzeitig erkannt werden
und nach variablem Schema mit Clobetasol-
proprionat bis zum Abklingen der Beschwer-
den oder dem Riickgang der Hautverande-
rungen erneut therapiert werden.

Mogliche unerwlinschte Nebenwirkungen
der Behandlung — wie Atrophie der Haut,
Striae, Purpura und periorale Dermatitis —
machen die Langzeitanwendung und Rezi-
divbehandlung mit topischen Kortikoiden
manchmal problematisch. Auch gibt es Fal-
le, in denen die First line-Therapie nicht die
gewtiinschte Wirkung erzielt oder bald nach
Beendigung der Therapie ein Rezidiv auf-
tritt.

Reserveprdparate:
Immunmodulatoren

Fir die atopische Dermatitis wurden
2001/2002 fur die Behandlung Erwachsener
und Kinder ab zwei Jahren als Alternative
zur Kortikoidbehandlung immunmodulato-
rische Topika wie Pimecrolimus (Elidel®,
Douglan®) und Tacrolimus (Protopic®) zuge-
lassen (Fisch 2008; Goldstein, Thaci u. Luger
2009), die in systemischer Form bei Organ-
transplantationen eingesetzt werden. Die
Substanzen haben immunsuppressive Wir-
kung und zéhlen zu der Gruppe der Kalzi-
neurininhibitoren. Sie blockieren die Frei-
setzung von Entziindungen induzierenden
Zytokinen aus den T-Lymphozyten der Haut;
sind also dann besonders wirksam, wenn
das lymphozytare Infiltrat in der Haut beson-
ders ausgepragt ist, was sicher nur durch
eine Hautbiopsie zu diagnostizieren ist.
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Auch beim Lichen sklerosus wurden bei Er-
wachsenen und Kindern in klinischen Studien
mit beiden Mitteln gute Erfolge erzielt (Boms
et al. 2004, Merkel 2010). Tacrolimus ist als
Creme (0,03 Prozent) fur Kinder ab zwei Jah-
ren zugelassen (fir Erwachsene 0,1 Prozent).
Pimecrolimus wird als Creme fiir Kinder und
Erwachsene in gleicher Dosierung verab-
reicht (0,03 Prozent) (Diamant u. Salgo 2010).
Der Therapiezeitraum betragt drei Monate
mit Anwendung der Creme je einmal taglich
unter leichtem Einmassieren in die betroffe-
nen Hautareale. Danach muss mit reduzierter
Frequenz oft noch weiterbehandelt werden.
Die Anwendung auf der Haut verursacht in
den ersten Tagen der Therapie haufig Bren-
nen, Juckreiz, Hitzegefliihl und Rétung. Pime-
crolimus und Tacrolimus haben in Studien fur
LS eine gute, langanhaltende und sichere
Wirkung gezeigt. Sie interagieren nicht mit
der Kollagensynthese und haben somit auch
keine atrophisierende Hautwirkung (Kunst-
feld et al. 2003).

Zur Verunsicherung in der Anwendung der
Medikamente haben die Warnungen der

Food and Drug Administration (FDA) und
European Medicines Agency (EMA) 2005
beigetragen. Wegen einer potenziellen
Kanzerogenitat beziiglich der Entwicklung
von Lymphomen und weilem Hautkrebs
der beiden Substanzen in der systemischen
Anwendung, wurde die Indikation fur bei-
de Mittel eingeschrankt. Sie dirfen als Re-
servepraparat bei atopischer Dermatitis
dann angewendet werden, wenn eine loka-
le Kortisontherapie nicht vertragen wird
oder Kontraindikationen vorliegen. Bis
heute konnte fiir die topische Anwendung
von Pimecrolimus und Tacrolimus keine
kanzerogene Wirkung nachgewiesen wer-
den, ebenso kein erhdhtes Risiko fur Haut-
infektionen. Die systemischen Blutspiegel
beider Topika sind niedrig und oft unter-
halb der Nachweisbarkeitsgrenze.

Faczit fiir die Praxis

Bei Kindern ist ein Lichen sklerosus ein oft
noch unbekanntes, anogenitales Krank-
heitsbild mit erheblicher Morbiditat und
verursacht nicht selten grof3en psychosozi-
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Kurzbericht zum Intensivkurs Il: Praxis der Kinder- und Jugendgynékologie 2011,
23. bis 25. Juni in Finsterbergen, Thiiringen

Auch 2011 wurde dieser exklusiv fir erfolgreiche Teilnehmer der Kurse | angebotene Intensivkurs
Il von den Kolleginnen und Kollegen eindeutig positiv bewertet hinsichtlich der Vertiefung ihrer
Kenntnisse in der Kinder- und Jugendgynékologie und Umsetzung in die Praxis. Die mittlere
Bewertung fir alle Referenten bezlglich Inhalt, Prasentation und Praxisrelevanz lag bei 1,6.

Der von der AG ausgesetzte Praxispreis fiir das Aktivseminar mit Darstellung einer eigenen wis-
senschaftlich aufgearbeiteten Kasuistik aus dem Teilnehmerkreis wurde an Frau Dr. med. Corinne
Neukomm, Frauenérztin an der Universitatsklinik fir Frauenheilkunde am Inselspital Bern,
Schweiz, verliehen zum Thema , Genitale Fehlbildung: Myom, Adenomyom oder Anomalie?”.

Ein 1. Preis wurde 2011 nicht vergeben.

Ausstehende Intensivkurse 2011

Intensivkurs 1 2011: ,,Grundbestand der Kinder- und Jugendgynékologie”
Termin: 24. bis 26. November 2011 in Bad Salzschlirf (Nadhe Fulda)

Teilnehmer: Fachérzte fir Frauen- und Kinderheilkunde und im letzten Weiterbildungsjahr.
Die Teilnehmerzahl ist auf 100 limitiert. Der Kurs ist weitgehend ausgebucht.

Weitere Planungen

Intensivkurs 1l 2012: ,,Praxis der Kinder- und Jugendgynéakologie”
(exklusiv fiir erfolgreiche Absolventen aus bisherigen Kursen | 2006 bis 2011)
Termin: 14. bis 16. Juni 2012, Ort wird Anfang 2012 bekannt gegeben

Die Teilnehmerzahl ist auf 50 limitiert.

Intensivkurs | 2012: ,,Grundbestand der Kinder- und Jugendgynékologie”
Termin: 15. bis 17. November 2012, Ort wird Anfang 2012 bekannt gegeben

Die Teilnehmerzahl ist auf 100 limitiert.

Anmeldungen bitte an:
P&R Kongresse GmbH, Doris Ruttkowski

BleibtreustraBe 12A, 10623 Berlin, Tel.: 0 30/8 85 10 08, Fax: 0 30/8 85 10 29

E-Mail: info@pr-kongresse.de

Programm und Anmeldeformular unter: www.kindergynaekologie.de

Weitere Informationen zur AG finden Sie unter: www.kindergynaekologie.de.

alen Stress und eine Einschrankung der Le-
bensqualitdt bei Kindern und ihren Eltern.
Hauptsymptom ist der chronische Juckreiz.
Eine schnelle Diagnose und suffiziente Be-
handlung mit hochpotenten topischen
Kortikoiden ist die Therapie der Wahl und
fuhrt zu einer raschen Besserung. Rezidive
sind haufig, langfristige oder intermittie-
rende Therapien oft notwendig. Kontrollen
sind alle drei bis sechs Monate indiziert.

Als Mittel der zweiten Wahl gibt es in Studi-
en gute Erfahrungen mit den Immunmodu-
latoren Tacrolimus und Pimecrolimus in to-
pischer Form. Beide Substanzen scheinen
trotz noch nicht vollkommen ausgerdumter
Bedenken bezlglich eines eventuell erhéh-
ten Lymphomrisikos ein vergleichsweise
gutes Sicherheitsprofil aufzuweisen. Fir
die Indikation Lichen sklerosus fehlt jedoch
sowohl fur Tacrolimus als auch Pimecroli-
mus die Zulassung, so dass eine entspre-
chende Therapie einen , off label use” dar-
stellt und daher stets — besonders bei Kin-
dern - am besten mit Unterschrift
dokumentiert genauestens besprochen
werden muss. Die Behandlung mit den Im-
munmodulatoren ist dartber hinaus nicht
zu Lasten der gesetzlichen Krankenkassen
abrechenbar. |
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