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Behandlungsmaglichkeiten des LSA

Lichen sclerosus et atrophicans
im Kindesalter

Lichen sclerosus et atrophicans (LSA) tritt als chronisch verlaufende

entzlindliche Erkrankung der Haut — insbesondere der Genitalhaut —

in zwei Altersgipfeln auf. Der erste Altersgipfel ist prapubertar und

betrifft mehr Kinder als weitlaufig angenommen. Die Therapie ist bei

korrekter, frlihzeitiger Indikation einfach durchzufiihren und auch im

Kindesalter effektiv.

Einleitung und Epidemiologie

Der Lichen sclerosus et atrophicans
(LSA) als chronisch verlaufende entziind-
liche, nicht ansteckende Erkrankung tritt
insbesondere an der Genitalhaut auf. Der
erste Altersgipfel ist prapubertir (meist
5.-11. Lebensjahr), der zweite betrifft be-
sonders postmenopausale Frauen. Der
unbehandelte LSA z&hlt im Genitalbereich
zu den fakultativen Priakanzerosen, wobei
die Karzinomentwicklung in 3-6% der
Falle auftritt und erst im spaten Erwach-
senenalter eine Rolle spielt. Hier ist ein
kausaler Zusammenhang nicht wahr-
scheinlicher als eine gemeinsame Atiolo-
gie im Sinne einer chronischen Entziin-
dung. Ein direkter Zusammenhang mit
einer HPV-Infektion konnte mit groRer
Sicherheit ausgeschlossen werden, das
Vorhandensein beider Faktoren erhoéht
jedoch die Wahrscheinlichkeit einer ma-
lignen Transformation.!2

Pathophysiologie

Die pathophysiologischen Zusammen-
hénge des LSA sind nicht restlos geklart.
Es gibt Hinweise auf Gemeinsamkeiten mit
Autoimmunerkrankungen und auf eine
Beteiligung der BlutgefaBe. Als Ausloser
der Entziindungsreaktion werden sowohl
mechanische Reize als auch eine immuno-
logische Dysregulation diskutiert.>

Im Rahmen der immunologischen Ge-
nese sind CD4"-T-Helferzellen, CD8*-zyto-
toxische T-Zellen und CD19"-B-Zellen vor-
handen; CD20*-B-Zellen spielen eine ent-
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Abb. 1: Histologisches Bild des LSA. Pfeil:
vakuolisierte Zellen; Strich: breite Sklerosezone;
Stern: bandférmiges lymphozytares Infiltrat

scheidende Rolle bei der Entwicklung der
Vaskulitis im Verlauf der Erkrankung.*

Es gibt vereinzelte Fallberichte iiber Imi-
quimod, einen TLR7-Antagonisten, der bei
immungeschwéchten Patienten zu neu auf-
tretendem Lichen fiihrt.> Passend zu dieser
Beobachtung wurde eine pathogenetische
Rolle von Typ-1-Interferonen beschrieben,
ebenso wie eine hochregulierte Th;-Antwort
und erhohte Spiegel von MicroRNA-155 im
Vergleich zu gesunden Kontrollpersonen.®
Dartiber hinaus konnte in einer einzelnen
Studie eine verénderte Expression von In-
terferon y und HLA-DR bei vulvirem Lichen
sclerosus nachgewiesen werden.® Aller-
dings wurden all diese Studien an relativ
kleinen Patientengruppen durchgefiihrt.

Fiir die Theorie, dass lokale Traumata
einen entscheidenden Faktor bei der Patho-
genese spielen, spricht, dass bei Knaben das
Risiko fiir LSA bei regelméafSiger forcierter
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KEYPOINTS

® /m Kindesalter ist LSA hdufi-
ger als erwartet — eine friihe
Diagnose ist wichtig.

LSA verursacht bei Mddchen
Juckreiz und verléduft bei Kna-
ben schmerzlos.

Zur Einleitung der Therapie
reicht die Blickdiagnose. Eine
histologische Abkldrung sollte
ausschlieBlich im Rahmen
notwendiger Eingriffe (Zirkum-
zision) erfolgen.

Zur Therapie werden Kortiko-
steroide eingesetzt. Hier gilt:
friih, potent, ausreichend
lange.

Reposition der Vorhaut steigt und ein Zu-
sammenhang zwischen genitalem Trauma
im Rahmen von sexuellem Missbrauch von
Médchen und LSA gezeigt werden konn-
te.”8 Da LSA auch in der unmittelbaren Um-
gebung von (Uro-)Stomata auftreten kann,
wird auch eine Rolle von Exposition der
Haut gegeniiber Urin diskutiert.”

Histologie

Histologisch kommt es zur Ausbildung
eines subepithelial bandférmig angeordne-
ten, lymphozytaren Infiltrats. Es folgen der
Verlust von elastischen Fasern und die Aus-
bildung einer durchaus breiten Fibrose-
und Sklerosezone sowie einer Hyperkera-
tose, die Epithelatrophie und Degeneration
der dermalen Basalzellen zur Folge hat.
Manche Autoren unterscheiden auch ein
Friih-, Intermediir- und Spatstadium mit
zuletzt einer Riickbildung der zelluldren
Entziindungsphinomene (Abb. 1).10

Klinisches Bild

Als Priméreffloreszenzen treten grup-
pierte, kleine, elfenbeinfarbene, oft rau-
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Abb. 2: (a) Vulnerable Haut an sklerotisch verdnderter Glans. (b) Sekundére, narbige Phimose

hyperkeratotische Papeln auf. Die Erkran-
kung fithrt zu einer progredienten Vernar-
bung, Zerstorung von Melanozyten und
Hyalinisierung: Dadurch kommt es zur
typischen Weifarbung, Atrophie und Fra-
gilitat der Haut. Auch die Blutgefaf3e schei-
nen involviert zu sein, da regelmaf3ig Tele-
angiektasien und Schleimhautblutungen
auftreten.

Knaben

Der LSA tritt bei Knaben haufiger auf
(Pravalenz vermutlich 1:200) als bei Mad-
chen.!! Dabei scheint die Inzidenz bei der
Diagnose durch das makroskopische Bild
um bis zu 50 % unterschétzt zu werden.'?

Die Erkrankung verlduft in der Regel
schmerzfrei und vor allem ohne Juckreiz.
Zur Diagnose fiihren die ,6 S“ des klini-
schen Erscheinungsbilds:

. Schulkindalter,

. sekundére Phimose,

. die stark ausgepragt ist und

. sklerotische Verdnderungen aufweist,
. sklerotische Verdnderungen der Glans,
. Stenose des Meatus.!

Insbesondere die sekundire Phimose
(erneute Verengung der Vorhaut nach be-
reits unauffilliger Retrahierbarkeit) sollte
an den LSA denken lassen (Abb. 2).

Bei Patienten mit Hypospadie kann LSA
ursdchlich fiir sekundire Harnr6hrenste-
nosen sein - teilweise Jahre und Jahrzehn-
te nach der primdren Operation. Zur The-
rapie sind dann rekonstruktive Eingriffe
mit Ersatz des lichenoid verdnderten Ge-
webes durch heterotope Schleimhaut,
meist Mundschleimhaut, notwendig. Zur
Frequenz dieser komplizierten Verlaufe
liegen keine groferen Serien oder gar po-
pulationsbasierte Daten vor, in der tégli-
chen Praxis kommen derartige Fille je-
doch immer wieder vor - die Gesamtfre-
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quenz bei den Patienten unserer Abteilung
betrédgt jedenfalls <0,5 % (nicht publizier-
te Daten, Abteilung fiir Kinderurologie,
Ordensklinikum Linz).

Hier stellt sich, aufgrund der Behandel-
barkeit des LSA und méglicher Konsequen-
zen, bereits bei bzw. nach der Erstoperati-
on die Frage nach histopathologisch detek-
tierbaren subklinischen Frithformen: In
der Literatur ist nur eine kleine Gruppe
von 13 Hypospadiepatienten (durch-
schnittliches Alter 5,1 Jahre) beschrieben,
bei denen in 61 % Formen chronisch-ent-
ziindlicher Verdnderungen und bei 15%
histopathologische Merkmale von LSA
bereits bei der primdren Operation gefun-
den wurden.!°

Madchen

Im Gegensatz zu Knaben kommt es bei
Madchen héufig zu teilweise exzessivem
Juckreiz der betroffenen Haut, der meist
im Vordergrund der klinischen Symptoma-
tik iiber sichtbaren oder funktionell rele-
vanten Verdnderungen steht. Dabei ist zu
bedenken, dass bei Erkrankungen der
(ano)genitalen Region von Madchen prin-
zipiell die Hormonphase eine wichtige Rol-
le spielt. Der LSA tritt in der hormonellen
Ruhephase (2.-8. Lebensjahr) mit einer
Prévalenz von 1:900 bis 1:1100 auf. Diffe-
renzialdiagnostisch betrachtet treten in
dieser Phase keine Mykosen auf und eine
empirische, antimykotische Therapie sollte
auf keinen Fall die Diagnosestellung des
LSA verzégern, um keine irreversiblen
Hautschéden zu riskieren.

Das klinische Bild bei Mddchen umfasst
die genannten weif3en Verdnderungen der
Haut, die im Vollbild die typische ,,8er-Fi-
gur” (perianale und genitale Haut betrof-
fen) annehmen kann. Verklebungen am
Genitale (Praeputium clitoridis, Labia ma-

Abb. 3: Lichen sclerosus bei einem Mddchen:
Depigmentierung, verletzliche Schleimhaut mit
Einblutungen, Verklebungen am Praeputium
clitoridis (mit freundlicher Genehmigung von
Dr. Corinna Heitmann)

jora und minora), eine Féltelung der Labia
majora und aufgrund des Verlustes der
Elastizitat unspezifische, ,,spontane“ Blu-
tungen (kleine Einrisse der Haut) gehoren
ebenfalls zum klinischen Erscheinungs-
bild. Die Blutungen kénnen auch Folge des
Juckreizes und des anschlief3enden Krat-
zens durch die Patientinnen sein.

Entscheidend ist, dass die gesamte ano-
genitale Region bei der Untersuchung be-
urteilt und die hintere Kommissur nicht
tibersehen wird (Abb. 3).

Diagnostik

Prinzipiell sollte der LSA im Kindesalter
eine Blickdiagnose sein und klinisch ge-
stellt werden. Diagnostische Biopsien - mit
sehr wenigen Ausnahmen - sind kontrain-
diziert. Bei Knaben kann im Rahmen von
zirkumzidierenden Operationsverfahren
(wie z.B. der Hypospadiechirurgie) das
Operationspréparat histologisch aufgear-
beitet werden.

Ein weiteres diagnostisches Werkzeug
konnte in Zukunft die immunhistochemi-
sche Farbung relevanter Zytokine und
Oberflachenmarker sein. Damit kénnten
insbesondere bei bestimmten Erkrankun-
gen (z.B. bei Hypospadie) Friihstadien er-
kannt werden, die Hyperkeratosen und
somit relevante Morbiditat zur Folge ha-
ben. Diese lassen sich durch Keratinozy-
tenproliferations- und Kollagenmarker
sowie Fibroblastenaktivitat nachweisen.

Dariiber hinaus konnten Integrine -
Desintegration und Desquamation des Epi-
thels sind charakteristische Merkmale des
Lichen sclerosus - helfen, diese frithen
Stadien zu kennzeichnen.
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Therapie

Die externe topische Anwendung hoch-
potenter Kortikosteroide (z.B. Clobetasol/
Dermovate®, Betamethason/Diproderm®)
ist die priméare Therapie. Bei Erstdiagnose
sollten die betroffenen Stellen {iber 3 Mo-
nate (4-6 Wochen 1-2x tégl., danach 1x
tagl.) behandelt werden. Gleichzeitig sollte
eine riickfettende lokale Pflege etabliert
werden. An die initiale Therapie muss hau-
fig eine Erhaltungstherapie 2x wochent-
lich angeschlossen werden, die tégliche
Pflege mit riickfettenden Produkten wird
fortgefiihrt.

Laut aktuellen Guidelines haben auch
topische Calcineurin-Inhibitoren (Tacroli-
mus, Pimecrolimus) einen Stellenwert in
der Therapie von LSA im Kindesalter. Auf-
grund einer geringeren Wirksamkeit im
Vergleich zu Kortikosteroiden sind sie
zweite Wahl, dartiber hinaus limitieren
fehlende Langzeitdaten den Einsatz beson-
ders bei padiatrischen Patienten.!*

Die chirurgische Therapie im Kindesal-
ter spielt fast ausschliefSlich bei mannli-
chen Patienten eine Rolle. Dabei ist die
Zirkumzision (+/- Meatotomie) in den
meisten Fillen kurativ. In Extremféillen
wird aufgrund einer ausgepragten Striktur
der distalen Urethra auch die Tubularisie-
rung einer Neourethra, mitunter unter
Verwendung heterotopen Gewebes (Mund-
schleimhaut), notwendig. [ |

Autor: Dr. Jonas Thiiminger

Abteilung fiir Kinderurologie
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Verein Lichen Sclerosus

Lichen sclerosus: Hilfe fiir Betroffene

In der Bevolkerung, bei Hausarzten, teilweise leider auch in gynédkologischen Praxen, bei Apothekern,

Hebammen und im Pflegefachbereich ist die Krankheit bisher kaum ein Begriff, was sehr haufig zur

Verschleppung von Diagnosen fiihrt. Der Verein Lichen Sclerosus bietet Hilfesuchenden eine umfas-

sende mehrsprachige Informationsplattform mit Vernetzung, Beratung und Hilfe bei der Arztsuche.

er ehrenamtlich tétige Verein Lichen

Sclerosus ist im ganzen deutschsprachi-
gen Raum und neu auch im frankophonen
Raum aktiv. Seit der Griindung 2013 lieBen
sich mehr als 11000 LS-Betroffene beraten,
darunter auch rund 600 Eltern betroffener
Maédchen. Der Verein bietet Interessierten
und Hilfesuchenden eine umfassende Infor-
mationsplattform mit Experteninformatio-
nen, Vernetzung, Beratung und Hilfe bei
der Arztsuche und die Moglichkeit einer
Mitgliedschaft. Aktiv ist der Verein auch mit
Aufklirung an zahlreichen Arztekongres-
sen und in den Medien, er organisiert Ta-
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gungen sowie Workshops fiir Betroffene
und interessierte Fachgruppen. Ferner tra-
gen ein YouTube-Kanal mit Experteninter-
views und ein Podcast zur Enttabuisierung
und besseren Bekanntmachung der weitver-
breiteten, aber noch zu wenig bekannten
Krankheit bei.

Erklértes Ziel des in der Schweiz ansés-
sigen Vereins ist die kiinftig bessere Friiher-
kennung von Lichen sclerosus. Kostenlose
Selbstuntersuchungsflyer in 12 Sprachen,
eine Kurzbroschiire und diverse Webseiten
biindeln aktuelles Expertenwissen zur
Krankheit, zu deren Therapie und den Dif-

ferenzialdiagnosen. Alle Flyer, Broschiiren,
Biicher und der Film sind in mehreren Spra-
chen verfiigbar. [ |

Websites:
www.lichensclerosus.ch
www.lichensclerosus-mann.ch
www.verein-lichensclerosus.de
www.lichensclerosus.at

Kontakt: office@lichensclerosus.ch
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