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Lichen sclerosus - Diagnostik und
Behandlungsmaoglichkeiten

Der Lichen sclerosus (LS) ist eine chronische, entziindliche Hautkrankheit. LS kommt

vorwiegend im anogenitalen Bereich vor (90 %), kann aber grundsatzlich tberall auf der

Haut auftreten.! Angrenzende Schleimhaute wie die Vagina bei der Frau oder die

Mundschleimhaut sind typischerweise nicht erkrankt; dagegen sind die Glans penis, das

innere Vorhautblatt, die Fossa navicularis beim Mann und die Urethra bei beiden

Geschlechtern sehr wohl betroffen.

ine Ubersichtsstudie beschreibt, dass

bei 57-100% der Ménner die Vorhaut
und Glans, bei 4-37% der Meatus urethrae
und bei 20 % die Urethra betroffen sind.?

Frauen erkranken héufiger an LS als
Mainner, Kinder seltener als Erwachsene.
Die genaue Prévalenz des LS ist unbe-
kannt, sie liegt wahrscheinlich zwischen 1
und 2 %.

Assoziationen mit Krankheiten wie zum
Beispiel Schilddriisenerkrankungen, Vitiligo,
autoimmune Darmerkrankungen, perniziose
Anamie, Diabetes mellitus, Psoriasis bei
Frauen und atopische Dermatitis bei Jungen
sind beschrieben.

Anogenital fithrt LS oft zu Juckreiz,
Schmerzen und Funktionseinschrankungen
durch Fissuren und Vernarbungen mit Dys-
pareunie und eingeschrankter Lebensquali-
tét, wobei asymptomatische Verlaufe (ca.
10%) bestehen. Extragenitaler LS fiihrt {ib-
licherweise zu keinen Symptomen. Das Ri-
siko von Karzinomen im Genitalbereich ist
bei Patienten mit LS etwas erhoht (ca. 4%).

Ursachen

Die Ursache des LS ist unbekannt; eine
genetische Préddisposition wird angenom-
men, bei circa 10% der Patienten sind meh-
rere Familienmitglieder an LS erkrankt.
Hormonale Faktoren spielen wahrschein-
lich bei der Entstehung eine Rolle, da wir
bei Frauen einen Peak der Erkrankung vor
der Pubertdt und in der Menopause sehen,
wobei ein Erkrankungsbeginn vor der Me-
nopause nicht selten ist. Bei Ménnern sind
ebenfalls zwei Peaks beschrieben, das ist
vor der Pubertit und im mittleren Lebens-
alter. Lokales Trauma ist ein bedeutsamer
Trigger (Kobner-Phdnomen), die primére
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Lokalisation im Genitalbereich legt nahe,
dass Urin oder Okklusion eine entscheiden-
de Rolle spielen konnten. Der LS bei Méan-
nern tritt zum grossten Teil bei unbeschnit-
tenen Mannern auf (98 %).3

Symptome
Typische Hautverdnderungen sind
weissliche Flecken und Knétchen, die zu

grosseren Flachen zusammenfliessen kon-
nen (Abb. 1 und 2); dies ist gelegentlich

Abb. 1: Ausgeprdgter LS mit weissen Hautver-
farbungen (Hyperkeratose /Sklerose), Fusion
der Labien liber der Klitoris und Resorption der
Labia minora

schwer von einer Vitiligo zu unterscheiden,
wobei hierbei die Hautstruktur unveran-
dert ist. Initial konnen nur eine leichte,
flichige Rétung oder leichte Odeme, z.B.
periklitoral (Abb. 3), bestehen, diese sind
differenzialdiagnostisch von Ekzemen ab-
zugrenzen. Weisse Hyperkeratosen, Skle-
rosierung, atrophe Haut, Einrisse und Ein-
blutungen (Ekchymosen) treten typischer-

© G. Kirtschig

weise im Verlauf auf. Vernarbungen im
Bereich der Klitoris und kleinen Labien
fiihren moglicherweise zur sogenannten
«verborgenen Klitoris», engem Introitus
vaginae mit Dyspareunie (Beschwerden
beim Geschlechtsverkehr) oder auch peri-
analen Stenosen und Schmerzen bei der
Defékation. Bei Mannern fiihrt Sklerosie-
rung der Vorhaut zur Phimose, Sklerosie-
rung des Frenulums oder Meatus mogli-
cherweise zu funktionellen Einbussen, wie
z.B. Erektionsstorungen oder gestortem

Abb. 2: Hyperkeratosen auf der Glans penis

Urinfluss. Gefiirchtet sind Stenosen des
Meatus urethrae und der Urethra, diese
konnen in extremer Ausprdgung zum
Harnverhalt fiihren und bediirfen der Ab-
klarung und gegebenenfalls operativen
Korrektur durch Spezialisten.

Diagnose
Die Diagnose des LS kann oft aufgrund

der typischen Hautverdnderungen und
Symptome gestellt werden, die Leitlinien
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Wenn diese initiale 3-monatige Behand-
lung bei médnnlichen Patienten mit genita-
lem LS nicht zur gewiinschten Remission
flihrt, sollte die vollstdndige Zirkumzision
empfohlen werden. Es wird angegeben,
dass dies insbesondere bei unkomplizier-
ten Formen (ohne Meatus-/Urethrabeteili-
gung) bei 90-100% zu einer dauerhaften,
lebenslangen Remission (Heilung) fiihrt,
vergleichende prospektive Studien hierzu
fehlen allerdings.
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Langzeittherapie

Bei vielen Patienten ist im Anschluss an
die Initialbehandlung eine jahre- bis jahr-
zehntelange Langzeitbehandlung sinnvoll
(oft notig), auch wenn wenig Beschwerden
bestehen. Es hat sich gezeigt, dass eine
Dauerbehandlung mit Kortisonapplikatio-
nen ein- bis zweimal pro Woche eine an-
haltende Unterdriickung der Symptome
und Verhinderung von Narben als auch
eine Verringerung des Karzinomrisikos
bewirkt.® D.h., wenn der LS nach der ini-
tialen Behandlung in Remission ist, sollte
eine Dauerbehandlung mit einer stark
wirksamen Kortisonsalbe ein- bis zweimal
pro Woche weitergefiihrt werden. Bei man-
chen Patienten kann diese Frequenz noch
verringert werden, andere bendtigen da-
gegen in Schiiben, wenn der LS aktiver
wird, gelegentlich héufigere Steroidappli-
kationen. 30g einer sehr stark oder stark
wirkenden Steroidsalbe, z.B. Clobetasol-
propionat 0,05% oder Mometasonfuorat,
reicht fiir die Behandlung des genitalen LS
bei Erwachsenen {iblicherweise fiir min-
destens 3 Monate aus. Die Behandlung mit
Calcineurininhibitoren (Tacrolimus und
Pimecrolimus) ist zweite Wahl, die thera-
peutischen Effekte sind denen der lokalen
Glukokortikosteroide unterlegen. Eine
Kontrolle ist iblicherweise 3 Monate nach
Erstbehandlung anzuraten, dann abhéngig
von der Schwere der Krankheit und den
individuellen Umstédnden. Unabhéngig von
den Beschwerden sollte iiber Jahre hinweg
eine Kontrolle alle 6 bis 12 Monate durch-
gefithrt werden, bei Verdnderungen und
insbesondere bei Hinweis auf ein Karzinom
(Aufklarung und Einweisung der Patien-
ten!) entsprechend friiher.

Abb. 3: Leichte 6dematdse Schwellung des Pra-
putiums, sonst bestehen keine Zeichen des LS

fordern keine Biopsie. Allerdings sollte der
ungeiibte Untersucher nicht zogern, eine
Stanzbiopsie unter ortlicher Betdubung aus
einer moglichst typischen (= weissen) Haut-
verdanderung zu nehmen. Das histologische
Ergebnis einer Biopsie wiahrend einer Korti-
sonbehandlung und in ganz frithen Féllen
von LS kann unspezifisch sein, dies schliesst
einen LS nicht aus! Kortison sollte circa 2
Wochen vor einer Biopsie abgesetzt werden
und die Biopsie gegebenenfalls bei Auftreten
von typischeren Verdnderungen wiederholt
werden. Bei Verdacht auf Karzinomentwick-
lung, d.h. dem Auftreten von therapieresis-
tenten Ulzera oder Knoten, muss eine Biop-
sie zum Ausschluss bzw. zur Diagnosesiche-
rung friihzeitig erfolgen. Bei Kindern mit
Verdacht auf LS wird nur in Ausnahmefillen
eine Biopsie empfohlen, da diese als zu trau-
matisch eingestuft wird.

Therapie

Die moglichst frithe Behandlung des LS,
wenn noch keine Verengungen oder Vernar-
bungen bestehen, mit starken lokalen Glu-
kokortikosteroiden ist die Behandlung der
ersten Wahl. Die Zirkumzision von Jungen
und Ménnern ist bei ausbleibender Remis-
sion nach Steroidbehandlung indiziert.

Die empfohlene initiale Behandlung ist
die 3-monatige Applikation von stark bis sehr
stark wirkenden lokalen Glukokortikoiden;
zwischen 75% und 90% der Patienten pro-
fitieren hiervon.*® Ublicherweise wird eine
Fingerkuppeneinheit einmal taglich abends
auf alle betroffenen Gebiete aufgetragen.

Hygiene und Pflege

Neben der Behandlung mit Kortison
sollte die mehrfach tigliche Behandlung
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mit Emollientia/Hautpflegemittel (fette
Salben, z.B. Paraffine/Vaseline zu glei-
chen Teilen, ohne Duftstoffe) empfohlen
werden (vor/nach Kontakt mit Wasser oder
Urin). Ménner sollten darauf achten, dass
der letzte Urintropfen abgewischt wird, da
wir annehmen, dass durch Kontakt mit
Urin der LS verschlechtert wird. Beim Wa-
schen im Genitalbereich ist darauf zu ach-
ten, dass wenig Seifen eingesetzt werden
und die Haut durch zu viel waschen oder
harte Handtiicher nicht beschadigt wird.
Von vulviren/vaginalen Spiilungen ist ab-
zuraten, ebenfalls von feuchten Toiletten-
tiichern. Es sollte darauf hingewiesen wer-
den, dass zu eng anliegende Kleidung und
sportliche Aktivitédten, die die anogenitale
Haut belasten, einen Trigger darstellen
konnen (z.B. Empfehlung von weichen
Fahrradsatteln).

Chronische Erkrankung

LS verlauft iiblicherweise chronisch. Die
Haufigkeit der spontanen Remissionen ist
unbekannt. Typischerweise besteht LS le-
benslang. Bei Beginn im Kindesalter kann
nicht davon ausgegangen werden, dass
eine permanente Remission in der Puber-
tat eintritt. Die Krankheitsaktivitét scheint
in der Pubertit zwar geringer zu sein, sel-
ten geht der LS jedoch dauerhaft in Remis-
sion, geschétzt bei 25 % der Madchen, son-
dern verursacht tiblicherweise im Erwach-
senenalter erneut Beschwerden. [ |
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