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Lichen sclerosus im Kindesalter
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Einleitung
Im Juni 2025 wurde die AWMF-S3
Leitlinie zum ,Lichen sclerosus” pu-
bliziert [1]. Diese berucksichtigt die
wichtige Patientinnengruppe der
Madchen mit Lichen sclerosus (LS)
gesondert. Mit diesem Artikel sol-
len aktuelle Erkenntnisse zum Hin-
tergrund der Erkrankung sowie
Empfehlungen fiur Diagnostik, The-
rapie und Management von Mad-
chen mit LS zusammengefasst und
in einen Kontext mit internationa-
len Therapieempfehlungen sowie
Erfahrungen aus der eigenen Praxis
~ gestelit werden. In unserer wo-
che chstunde fur Kin-

Madchen

:‘ﬁ. &
LSaives

~ Verlaufskontrolle bei

.

Pravalenz, Symptome und
Diagnosestellung

Mit einer Pravalenz von 1:900 ist LS
im Kindesalter keine Seitenheit [2].
In Studien wird als mittleres Er-
krankungsaliter 5,4-7 Jahre ange-
geben, die Diagnose wird jedoch
haufig erst 1-2 Jahre nach Symp-
tombeginn gestellt [3-4]. In dieser
hormonellen Ruhephase fiihrt der
Mangel an Ostrogenen zu einer
atrophen, empfindlichen Haut,

was prédisponierend fur hiufige
Krankheitsbilder wie Vulvitis oder .

Vulvasynechien ist. Dabei &hneln
die Symptome oft denen des LS
und kénnen den LS sogar maskie-
ren. Der starke Pruritus, das Leit-

akologie be- -

symptom der Erkrankung, wird
dann eventuell als Candida-Vulvitis
fehlinterpretiert. Schmerzhafte
Einrisse am Anus (» Abb. 1) fuhren
zu einem konsekutiven Zurtckhal-
ten von Stuhl, die resultierende
Obstipation wird jedoch haufig zu-
nachst gastroenterologisch abge-
klart [5]. Einblutungen rund um
den Introitus erwecken den nach-
vollziehbaren Verdacht auf einen
sexuellen Missbrauch am Kind. Kin-
der mit ausgepragten Hautveran-
derungen haben nicht immer deut-
liche Symptome. Diese Diskrepanz

* zwischen Hautbild und Sympto-
men erschwert die Diagnosestel-"

5 lung im Kindesalter.

Durch die verzégerte Diagnose zei-

gen sich bei der kindergynékologi- -

schen Erstuntersuchung nicht sel-

~ ten, neben der klassischen Leuko-

plakie in Form der Zahl acht (, Figu-
re of eight”, > Abb. 2a), bereits die
pathognomonischen Einblutungen
betont am Praputium und an den

Abb. 2: Klassische Leu-
koplakie in Form der
Zahl acht als typischer
Befund bei Lichen
sclerosus (a). Patho-
gnomonische Einblu-
tungen, insbesondere
am Prdputium und §
den Labia minora (b).
Architekturverande-
rungen der Haut in-
klusive Plaguebildung
und Furchung (c).

Labia minora (> Abb. 2b), Rhaga-
den und Fissuren sowie vereinzelt
Architekturveranderungen  der
Vulvahaut mit Plaguebildung und
Furchung (» Abb. 2c). Eine genaue
Inspektion von Vulva, Perineum
und Analhaut ist nétig, um auch
diskrete Veranderungen an bei-
spielsweise den Randern der Labia
minora oder am Praputiumrand zu
sehen (> Abb.3). Im Kindesalter
wird die Diagnose LS per Blickdiag-
nose gestellt, nur in seltenen Fallen
(etwa nach Versagen einer einge-
leiteten Therapie) sollte eine Biop-
sie erfolgen. Relevante Differenzi-
aldiagnosen bei Kindern sind in
B Tabelle 1 aufgefuhrt. Im eige-
nen Kollektiv sehen wir, dass eine

Abb.1: Rhagaden
am Anus als még-
liches Symptom
des Lichen sclero- :
sus im Kindesalter,
die zu Obstipation
fuhren kénnen.
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Abb.3: Diskrete,
aber diagnostisch
relevante Veran-
derungen am Pra-
putiumrand und
den Randern der
Labia minora, die
im Rahmen eines
- Lichen sclerosus
entstehen kén-
nen und eine ge-
.| naue Inspektion
erfordern.

Abb.4: Atrophi-
sierung als Lang-
zeitfolge des chro-
' nisch-rezidivieren-
den Lichen sclero-
sus.

Vitiligo und LS gleichzeitig oder
konsekutiv auftreten kénnen. Der
Lichen planus, der haufig orale
und vaginale Mukosa betrifft, ist
sehr selten bei Kindern.

Ursachen, Triggerfaktoren und

Krankheitsverlauf

Die exakte Genese des LS als ent-
zundliche Hauterkrankung ist wei-
terhin nicht bekannt. Als Hinweis
fir einen Autoimmunprozess wur-
den Autoantikorper identifiziert
(z.B. extrazelluldres Matrixpro-
tein 1), welche in einer Studie bei
ca. 80 % der Betroffenen nachweis-
bar waren [6]. 21,5 % der erwach-
senen Frauen mit LS hatten in ei-
ner Studie mindestens eine beglei-
tende Autoimmunerkrankung wie
Hashimoto-Thyreoiditis, Vitiligo,
Alopecia areata und pernizidse
Anamie [7]. Bei Madchen mit LS
zeigte sich je nach Studie bei
6,6 %~-14 % eine assoziierte Auto-
immunerkrankung [4,8]. Auch
wenn derzeit eine Untersuchung
auf derartige Erkrankungen nur
bei klinischem Verdacht durchge-

fuhrt wird, sollte den Behandeln-
den diese Assoziation bekannt
sein.

Genetische Faktoren (familidre
Haufung), niedrige Ostrogenspie-
gel, verschiedene Infektionen (Bor-
relien, Mykoplasmen, EBV etc.) so-
wie der Reiz durch Urin werden als
pradisponierende Faktoren und
Triggerfaktoren beschrieben und
diskutiert [9-11]. Die aktuelle Leit-
linie thematisiert auch die Bedeu-
tung des Mikrobioms fur den LS.
Hier wéare das kindliche Genital
aufgrund des Mangels an Laktoba-
zillen und der konsekutiv basische
Vaginalflora besonders pradispo-
niert.

Insgesamt zeigt sich im Kindesalter
ein sehr variabler Verlauf mit
wechselnder lokaler Entzindungs-
aktivitat. Mechanische oder chemi-
sche Reizungen der empfindlichen
Vulvahaut beim Sport (Radfahren,
Reiten oder Schwimmen) sind
mogliche Trigger eines Entzun-
dungsschubs. Auch vermehrte
Stressphasen (wie Schulwechsel)
kénnen diesen begulnstigen.

Mit Beginn der Pubertat und der
fortschreitenden Ostrogenisierung
des Genitals wurde lange Zeit von
einer Ausheilung des LS ausgegan-
gen. Tatsachlich sieht man, dass
Haufigkeit und Starke der Krank-
heitsaktivitat zuriickgehen. Aktuel-
le Studien zeigen jedoch eine Per-

sistenz der Symptome und klini-
schen Lichenzeichen bei mindes-
tens 40 % der Adoleszentinnen, die
ein weiterhin jahrliches Follow-up
empfehlenswert machen [12,13].

Langzeitrisiken und
Komplikationen

Durch die chronisch-rezidivierende
Entzindung besteht im Kindesal-
ter das Risiko einer Atrophisierung
(» Abb.4) und Narbenbildung. Der
Verlust der Hautelastizitat kann zu
schneller Rhagadenbildung bei nur
leichtem Trauma fuhren sowie zu
rezidivierenden Vulvitiden. Kommt
es zu einer irreversiblen Zerstérung
der Vulvaarchitektur, kénnen Be-
troffene bereits mit Beginn der se-
xuellen Aktivitat unter Dyspareu-
nie oder verminderter sexueller
Lust und Erregbarkeit leiden.

In der Kindheit liegt demnach ein
besonderer Fokus der langfristigen
Behandlung auf der Pravention
der Atrophie. Liegt der Beginn des
LS erst nach der Menarche, sind
Verlaufe unganstiger und bergen
ein héheres Risiko fur eine Atro-
phie.

Therapie

Die Therapie des LS verfolgt die
Ziele Symptomlinderung, Reduzie-
rung von Krankheitsschiilben sowie
Vermeidung des irreversiblen Ge-
webeverlusts.. Anders als bei der
adulten Frau zeigen die bis dato
vorliegenden Studien kein sicher

Atopisches oder seborrhoisches Ekzem  Schuppung v.a. an Labia majora

(Kontakt-)Dermatitis

Psoriasis

Vitiligo

Oyxuriasis o

Genitale/ dermale Candidainfektion

Rétung v.a. an Labia majora, keine Leukoplakie
Plagues mit Schuppung, Psoriasisphdnomene
asymptomatische Depigmentierung, keine Atrophie
nachtlicher perianaler Juckreiz

v.a. Windelalter bzw. postpubertdr, Fluor/Schuppung

Tab.1: Differenzialdiagnosen des Lichen sclerosus im Kindesalter. Relevante ent-
zundliche, infektiése und dermatologische Erkrankungen mit dhnlicher Sympto-
matik wie der Lichen sclerosus bei prapubertaren Madchen.



erhdhtes kanzerogenes Risiko bei
Madchen mit LS. Es wird jedoch
diskutiert, ob das Lebenszeitrisiko
fur ein Plattenepithelkarzinom der
Vulva durch die Krankheitsaktivitat
im Kindesalter determiniert wird
[14]. Dies unterstreicht die Bedeu-
tung der Therapie zur Pravention
der Langzeitfolgen des LS.

Lokale medikamentdse Therapie
In der medikamentésen Behand-
lung des LS im Kindesalter kom-
men topische Glukokortikoide und
Calcineurininhibitoren zum Ein-
satz. Leider liegen fur das Kindesal-
ter keine prospektiv randomisier-
ten Studien mit groBen Fallzahlen
vor. Es existieren international un-
terschiedliche Empfehlungen fur
das Therapieregime, unter ande-
rem abhangig davon, ob es sich um
dermatologische, gynakologische
oder padiatrische Leitlinien han-
delt.

Der deutsche Leitlinienkonsens
empfiehlt bei Erstdiagnose die
Behandlung mit einem.ultrapoten-
ten oder hochpotenten Glukokor-
tikoid und diskutiert die Erhal-
tungstherapie mit einem Glukokor-
tikoid in abgeschwachter Potenz.

Topische Glukokortikoide
Clobetasolpropionat 0,05 % (Klas-
se IV) und Mometasonfuroat 0,1 %
(Klasse 111) werden aufgrund ihrer
nachgewiesenen Wirksamkeit und
Sicherheit in der Erstlinienbehand-
lung des LS im Kindesalter empfoh-
len [15]. Die Substanzklassen Il
und IV scheinen ahnlich wirksam
zu sein, wobei fur Clobetasolpro-
pionat fur das Kindesalter eine hé-
here Evidenz aus Studien vorliegt
[16,17].

Glukokortikoide sollten als Salbe
verordnet werden, da diese weni-
ger brennen, einen besseren Barrie-
reschutz bieten und eine bessere
Penetration des Wirkstoffes ermog-
lichen als Cremes oder Lotionen.

Die Sicherheit von topischen Korti-
kosteroiden der Klasse IV bei Kin-
dern mit LS ist bei korrekter An-
wendung als gut einzustufen,
ohne schwerwiegende Nebenwir-
kungen wie Hautatrophie oder
Wachstumsstérungen zu verursa-
chen [18-20]. Lokale Nebenwirkun-
gen (Brennen oder Irritation) sind
selten, meist vortbergehend und
selten therapielimitierend [19], sys-
temische Nebenwirkungen auBerst
selten [21].

Die Therapeutika sind offiziell
empfohlen, fir Minderjahrige aber
nicht zugelassen. Hier mussen die
Eltern Uber die off-label-Anwen-
dung aufgeklart werden. Zudem
fehlt ein internationaler Konsens
Uber ein Standarddosierungssche-
ma. In unserer Praxis hat sich das in
» Tabelle 2 gezeigte Schema der
Initialbehandlung bewahrt.

In den amerikanischen Leitlinien
wird empfohlen, den taglichen Ap-
plikationsrhythmus zu strecken, so-

_bald die Symptome gelindert sind_

[22]. Unsere Erfahrung der letzten
zehn Jahre zeigt, dass das zwolf-
wéchige Schema effektiver und
nachhaltiger ist.

Die Initialbehandlung dient der
Symptomkontrolle. und Beruhi-
gung der sichtbaren Krankheits-
aktivitat in der Haut. Einige Exper-
tinnen und Experten empfehlen
anschlieBend eine kontinuierliche
Anwendung, zum Beispiel ein-
oder zweimal pro Woche als Erhal-
tungstherapie Uber sechs bis zwolf
Monate. Vorhandene Studien spre-
chen dafur, dass eine Erhaltungs-

Woche 1-4 einmal taglich, abends
Woche 5-8 jeden zweiten Tag, abends
Woche 9-12 zweimal pro Woche, abends

Kortikosteroid Klasse il oder IV lokal
(ca. erbsgroBe Menge auf betroffene Stellen)

W
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therapie zu einer signifikant gerin-
geren Rate an Progression und
Narbenbildung im Kindesalter
fuhrt [19, 22-24]. Um die Haut da-
bei méglichst geringen Mengen
potentem Glukokortikoid auszu-
setzen, sollte eher Substanzklasse
Il (Mometasonfuroat 0,1 %) einge-
setzt werden. Eventuell sind auch
weniger potente Glukokortikoide
(wie Triamcinolon und Prednicar-
bat) als Erhaltungstherapie oder
zur Behandlung mittelschwerer
Schube oder Rezidive wirksam [25].

Die Datenlage zur optimalen Erhal-
tungstherapie im Kindesalter ist be-
grenzt, weitere Studien zur Lang-
zeitsicherheit und Wirksamkeit sind
erforderlich. Eine multizentrische
Studie des National Institute for
Health and Care Research (NIHR;
Award ID NIHR135121) pruft aktu-
ell die intermittierende Akutthera-
pie versus Akuttherapie und Erhal-
tungstherapie.

Calcineurininhibitoren

Tacrolimus 0,03 % oder 0,1 % sowie
Pimecrolimus 1% zeigen im Ver-
gleich zu Glukokortikoiden nicht
den gleichen Effekt auf die Ent-
zuindungsaktivitat, beziehungswei-
se die gleiche Atrophiepravention.
Zudem werden sie von Kindern in
der Applikation oft als brennend
empfunden. Da es zudem nur we-
nige Fallserien im Kindesalter gibt,
sind sie in der Leitlinie zur Thera-
pieempfehlung als off-label-Be-
handlung in der Zweitlinie gefuhrt.
Sie finden Anwendung, wenn Glu-
kokortikoide keinen ausreichen-
den Effekt erzielen oder Neben-
wirkungen aufweisen. Der Vorteil

Begleitend

taglich Emollientien

taglich Emollientien

taglich Emollientien

Tab. 2: Bewahrtes Regime zur Erstbehandlung des Lichen sclerosus mit hochpoten-
ten topischen Glukokortikoiden, einschlieBlich Anwendungsdauer und -frequenz.
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Akuter Schub
Bei Ruckbildung der Lasionen

AnschlieBend 3-6 Monate

Erhaltungstherapie (auch uberlappend mit Steroiden maglich)

Applikationshaufigkeit

2x taglich
1x tdglich
1x taglich

2-3x wochentlich

Tab.3: Behandlung mit topischen Calcineurininhibitoren bei kindlichem Lichen

sclerosus (Zweitlinientherapie).

dieser Praparate ist das Fehlen
einer wesentlichen medikamen-
tenbedingten Hautatrophie und
eines systemischen Effekts [26, 27].
Es gibt keinen Konsens Uber das
LS-Behandlungsschema mit topi-
schen Calcineurininhibitoren. Ein
ublicher Ansatz ist in » Tabelle 3
aufgefuhrt.

Die Leitlinie erwahnt dartber hi-
naus, dass im Kindesalter eine The-
rapie mit topischen Retinoiden
(off-label) erwogen werden kann.
Alle weiteren bei Erwachsenen er-
probten Therapieoptionen werden
fur die Behandlung von Kindern
nicht empfohlen.

Weitere Therapie und Protektion
Die Pflege mit wirkstofffreien Sal-
ben (Emollientien) ist ein wichtiges
Element der Behandlung. Produkte
mit Lanolin, Fettsduren wie Vase-
line oder pflanzliche Ole werden
mindestens einmal taglich am
Abend nach der Reinigung mit
Wasser durch das Kind selbst auf-
getragen, bei Bedarf kann dies
morgens wiederholt werden. Die
Hautbarriere wird unterstttzt, wo-
durch Reize auf die Haut minimiert
werden. Nicht jedes Jucken am
Genital eines Madchens mit LS ist
automatisch ein Zeichen fir einen
Schub, sondern kann auch durch
auBere Reize bedingt sein. Den
Eltern sollte vermittelt werden,
dass ein rasches Ansprechen auf
Hygiene und Pflege dies bestatigt.

Die ausfihrliche Beratung der El-
tern und Madchen zu altersgerech-
ter Hygiene, méglichen Triggerfak-

toren und zur Vermeidung von Rei-
zungen - etwa durch die Nutzung
von mehrlagigem Toilettenpapier,
das Tragen von Baumwollunterwa-
sche oder einen achtsamen Um-
gang mit Sportarten, die Reibung
im Genitalbereich verursachen - ist
ein essenzieller Bestandteil der
Kontrolltermine. Diese Aufklarung
tragt wesentlich zur Beschwerde-
pravention und zum Verstandnis
der individuellen Ausléser bei.

Nicht selten sieht man Verlaufe des
LS im Kindesalter, die Uberwiegend
die Analhaut betreffen. Die Akut-
und Erhaltungstherapie kann dem-
entsprechend auf betroffene Haut-
_bereiche reduziert werden. Hier

spielt die Beratung zum Defékati-  Vertrauensperson, behutsam und

onsverhalten eine wichtige Rolle.

Die Haut im nicht 6strogenisierten
Genital des Madchens ist dinn,

Zusammenfassung

vulnerabel und es kdnnen bei lan-
gerer Anwendung groBere Men-
gen an Glukokortikoid resorbiert
werden. Deshalb sollte im Kindes-
alter die Indikation und Intensitat
einer Erhaltungstherapie regel-
maBig Uberprift werden. Bei ei-
nem dauerhaft sehr ruhigen Haut-
bild ohne klinische Zeichen der
Entzindungsaktivitat kann nach
der initialen StoBbehandliung ein
individualisiertes Vorgehen erwo-
gen werden. So kann beispielswei-
se eine regelmaBige Symptomkon-
trolle durch die Eltern in Verbin-
dung mit Hygiene und konsequen-
ter Pflege sowie die vier- bis
sechsmonatige arztliche Kontrolle
des Hautbildes erfolgen. Hierdurch
ist gewahrleistet, dass eine Gluko-
kortikoidbehandlung im Fall einer
Reaktivierung zeitnah begonnen
werden kann.

Die junge Patientin sollte grund-
satzlich in alle Gesprache und Un-
tersuchungen einbezogen werden.
Untersuchungen sollten altersge-
recht, im direkten Beisein einer

nur im Einverstandnis mit dem
Kind erfolgen. Bestenfalls findet
die Behandlung durch Arztinnen/
Arzte statt, die nicht nur Erfahrung

Die Behandlung des Lichen Sclerosus (LS) im Kindesalter orientiert
sich an der Therapie fir Erwachsene und nutzt topische Glukokorti-
koide der Klasse Il oder IV. Bei korrekter, zeitlich begrenzter Dosie-
rung und &rztlicher Aufsicht ist diese Behandlung sicher. Die Erhal-
tungstherapie ist entscheidend, um die Krankheitsaktivitat zu redu-
zieren und LS-bedingter Atrophie vorzubeugen. Ihre Notwendigkeit
muss jedoch regelmaBig tberprift werden, um Langzeitnebenwir-
kungen zu vermeiden. Wichtig sind zudem die Beratung zu pflegen-
den Emollientien, altersgerechter Hygiene und regelmaBige Ver-
laufskontrollen. Erfahrung in der Kinder- und Jugendgyndkologie
ist dabei vorteilhaft. Obwohl sich die Symptome in der Pubertat oft
bessern, persistiert die Krankheit, weshalb jéhrliche Kontrollen wei-

terhin erforderlich sind.

Schliisselworter: Lichen sclerosus - topische Glukokortikoide - Erhal-
tungstherapie - Kinder- und Jugendgynakologie - Lebensqualitat



mit dem Krankheitsbild haben,
sondern auch mit der Untersu-
chung von Médchen und Adoles-

Summary

Lichen Sclerosus during Childhood

C. Amann, J. Harris

The treatment of lichen sclerosus (LS) in childhood is based on the ther-
apy for adults, using class Ill or IV topical glucocorticoids. This treat- 9.
ment is safe when dosed correctly for a limited time and under medical
supervision. Maintenance therapy is crucial for reducing disease activity
and preventing LS-related atrophy. However, its necessity must be
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sclerosus et atrophicus and autoim-
munity—a study of 350 women, Br
) Dermatol 1988; 118(1): 41-46
Powell J, Wojnarowska F, Winsey S
et al. Lichen sclerosus premenarche:

autoimmunity and immunogene-

481-484

tics. Br J Dermatol 2000; 142(3):

Eisendle K, Grabner T, Kutzner H,
Zelger B. Possible role of Borrelia
burgdorferi sensu lato infection in
lichen sclerosus. Arch Dermatol
2008; 144(5): 591-598

regularly reviewed to avoid long-term side effects. Counseling on nour- 10. Aidé S, Lattario FR, Almeida G et al.

ishing emollients, age-appropriate hygiene, and regular check-ups are
also important. Experience in pediatric and adolescent gynecology is
advantageous. Although symptoms often improve during puberty, the

disease persists, which is why annual check-ups are still necessary.

Keywords: lichen sclerosus - topical glucocorticoids - maintenance
therapy — pediatric and adolescent gynecology - quality of life

zentinnen vertraut sind.
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