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Fortbildung

Lichen sclerosus bei Madchen

Per Blickdiagnose erkennen und
souveran behandeln

Martin Promm, Wolfgang H. Rosch, Gudula Kirtschig

Jucken, Brennen oder Schmerzen bei der Miktion oder beim Stuhlgang
— ein Lichen sclerosus kann leicht fehldiagnostiziert werden, ist
unangenehm, tabuisiert und zudem ein chronischer Begleiter. Doch
mit konsequenter Therapie und niitzlichen Alltagstipps lassen sich die
Beschwerden der Patientinnen nachhaltig lindern.

autveranderungen im Intimbe-
H reich sind bei Méddchen ein regel-

mifliger Vorstellungsgrund in
der padiatrischen Sprechstunde. Dabei
gilt ein Lichen sclerosus (LS) als eine
wichtige Differenzialdiagnose, da der
Verlauf oft chronisch und die frithzeiti-
ge Diagnosestellung essenziell ist, um
eine frithzeitige Therapie einzuleiten
und somit Spitfolgen wie Vernarbun-
gen, Kohabitationsprobleme und nicht
zuletzt eine Karzinombildung zu ver-

hindern [1, 2, 3, 4]. Ein LS manifestiert
sich zumeist im Anogenitalbereich, die
Symptome sind anfangs sehr unspezi-
fisch - etwa Jucken, Brennen oder
Schmerzen bei Miktion oder beim
Stuhlgang - sodass die Diagnose oft
erst spit gestellt wird [2, 5, 6, 7]. Da die
Diagnose bei Madchen iiblicherweise
nicht histologisch verifiziert wird,
bilden die typischen Hautveranderun-
gen die Grundlage fiir die Diagnose-
stellung. Da die Diagnostik und Thera-

Mechanische Trigger sind beim Lichen sclerosus ein Problem. Eltern kann unter ande-
rem geraten werden, ihrer betroffenen Tochter einen weichen Fahrradsattel zu kaufen.
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pie des LS sehr vielschichtig und pati-
entenindividuell ist, ist es ratsam, Ex-
perten verschiedener Fachdisziplinen
einzubeziehen.

Auftreten und Ursachen eines
Lichen sclerosus
Ein LS kann zwar in jedem Lebensalter
auftreten, manifestiert sich bei Madchen
aber typischerweise im Grundschulalter,
durchschnittlich mit 6,5 Jahren (4 Mo-
nate bis 14 Jahre) [5]. Die Pravalenz wird
auf 0,1 % bei Midchen und 3 % bei iiber
80-jahrigen, immobilen und inkonti-
nenten Frauen geschitzt [4, 8, 9, 10].
Die Ursache fiir das LS ist unklar.
Vermutlich 16sen bei einer Pradispositi-
on bestimmte Trigger immunologische
Verdnderungen aus, die eine chronische
Entziindungsreaktion der Haut mit den
typischen Verdnderungen verursacht
[11]. Bereits kleinere Traumen, Vulviti-
den oder eine mechanische Losung ei-
ner Labiensynechie, aber auch ein sexu-
eller Missbrauch werden diskutiert [12].
Wegen dieser mechanischen Trigger
wird empfohlen, bei einem manifesten
LS jegliche mechanische Belastung wie
harte Fahrradsattel, Reiten, enge Klei-
dung und reibende Unterwische zu ver-
meiden. Welche Rolle der Kontakt mit
Urin bei der Entstehung des LS im Ge-
nitalbereich spielt, ist noch unklar, die
sorgfiltige Reinigung nach dem Urinie-
ren wird empfohlen [13]. Aufgrund
familidrer Haufungen geht man davon
aus, dass es eine genetische Pradisposi-
tion gibt [14, 15]. Bei Madchen und
Frauen wurde zudem ein Zusammen-
hang mit Autoimmunerkrankungen —
etwa Autoimmunthyreoiditis, pernizié-
se Andmie, rheumatoide Arthritis, Vi-
tiligo, Morphea und Alopecia areata —
beschrieben [5, 16].
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Erscheinungsbild und Symptome
Anfanglich sind die Hautverdnderun-
gen bei einem LS oft sehr unspezifisch.
Eine leichte Rétung kann mit einer
leichten Odembildung der kleinen Labi-
en einhergehen, die zudem Fissuren
und diskrete weiflliche Lasionen auf-
weisen konnen [17]. Bei Méddchen ist ty-
pischerweise zusitzlich die perineale
und perianale Haut betroffen und kon-
fluiert gelegentlich im weiteren Verlauf
zu einer ,anogenitalen 8“ (Abb. 1). Ein
isoliertes Auftreten des LS ist vulvar
oder seltener auch perianal moglich. Bei
genitalem LS sollte eine Ganzkérperun-
tersuchung erfolgen, um eine weitere
Manifestation auszuschliefSen. Bei iiber
90 % der Patientinnen tritt das LS aller-
dings ausschliefllich im Anogenitalbe-
reich auf [5]. Oft ist ein LS nach ldnge-
rem Verlauf aufgrund seines typischen
Erscheinungsbilds eine Blickdiagnose
(Abb. 2) [17]. Weifle Hautveranderun-
gen sowie eine Hautatrophie sind ty-
pisch und weisen auf LS hin [5, 10].
Beim Fortschreiten der Erkrankung
konnen sich Einrisse, Ekchymosen, eine
Sklerosierung der Haut und eine Labi-
ensynechie zeigen [5].

Etwa 10 % der Méddchen bleiben asym-
ptomatisch; der LS wird zufillig oder im
Rahmen der weiteren Abkldrung bei
Verdacht auf sexuellen Missbrauch dia-
gnostiziert (da die Hauteinblutungen bei
LS den Verletzungen durch externe Ein-
wirkung dhneln kénnen) [18, 19, 20]. Bei
dieser Fragestellung sollte ein interdiszi-
plindres Team die weitreichende Diffe-
renzialdiagnose eines sexuellen Miss-
brauchs sicher klaren [19]. Powell et al.
betonen zudem, dass ein diagnostizier-
ter LS einen Missbrauch nicht aus-
schlief$t [20]. Neben dem aufleren Er-
scheinungsbild fithren oft weitere Sym-
ptome zu einer érztlichen Vorstellung.
Fihrend sind Juckreiz (50 %), Brennen
(28%) und Wundsein im Anogenital-
bereich, verbunden mit Schmerzen bei
der Miktion (16 %) sowie Stuhlentlee-
rungsstorungen. Einige Kinder stellen
sich sogar primdr mit einer Obstipati-
onsproblematik vor [5].

Wichtige Differenzialdiagnosen

Differenzialdiagnostisch muss - vor al-
lem im Anfangsstadium und bei blan-
den Verlaufen — an ein Ekzem oder eine
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Vitiligo gedacht werden. Bei Ekzemen
treten hdufig im Rahmen einer atopi-
schen Konstitution ein leichtes Ery-
them und Juckreiz auf, was von einem
initialen LS kaum zu unterscheiden ist.
Eine Behandlung mit mittelstarken lo-
kalen Steroiden und Pflegesubstanzen
ist hier indiziert. Regelmiafige Kontrol-
len, gelegentlich {iber mehrere Jahre,
sind nicht zu umgehen. Treten im Ver-
lauf weifle Verdnderungen - initial eine
Hyperkeratose, spater moglicherweise
eine Sklerose - oder Vernarbungen auf,
wird die Diagnose eines LS wahrschein-
lich. Dann sollte der Rat eines mit der
Krankheit vertrauten Arztes gesucht
werden.

Die Vitiligo kann sowohl differenzi-
aldiagnostisch als auch assoziiert von
Bedeutung sein. Im Gegensatz zum LS
treten bei der Vitiligo keine Struktur-
verdnderungen auf, es bestehen auch
keine Fissuren oder Juckreiz. Auch die-
se Patientinnen sollten regelmaflig kon-
trolliert werden, bis die endgiiltige Dia-
gnose gestellt ist. Die Vitiligo im Geni-
talbereich wird tiblicherweise nicht be-

handelt.

Eine Psoriasis und autoimmune bla-
senbildende Dermatosen sind im Kin-
des- und Jugendlichenalter selten. Pilz-
infektionen im Genitalbereich werden

Abb. 1: Lichen sclerosus bei einer neun-
jahrigen Patientin: Erythem, Fissuren und
leichte Hyperkeratose (weie Hautveran-
derungen) perianal. Es bestanden schwere
Probleme bei der Defakation.

Abb. 2: Die Patientin aus Abb. 1 mit 15 Jahren. Der LS war in der Zwischenzeit weitgehend
unbehandelt geblieben. Es besteht nun eine ausgepragte Hyperkeratose, die Labia
minora sind verkirzt, die Patientin klagt wenig tiber Juckreiz.
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Tab. 1: Therapie des genitalen
Lichen sclerosus

Behandlungsstrategie

__Initial stark bis sehr stark wirkende
Glukokortikosteroide fiir 3 Monate; einmal
tdglich eine Fingerkuppeneinheit (1 Einheit
=0,59)

__ Besser Salbe als Cremes verwenden

_ Topische Calcineurininhibitoren als ,second
line” (effektiv und wahrscheinlich
risikoarm)

Dauertherapie

— Hautpflegemittel

_ Seidenunterwdsche lindert Beschwerden
besser als Baumwollunterwasche

__ Mechanische Irritationen vermeiden (z. B.
raue Papierticher, feuchtes Toilettenpapier,
harte Fahrradsattel)

— Ein starkes bis mittelstarkes Steroid
zweimal wochentlich fiihrt bei vielen
Patientinnen zu anhaltender Remission

bei prapubertiren Méddchen differenzial-
diagnostisch nicht selten in Erwagung
gezogen, sind jedoch extrem selten und
sollten nicht dazu fiihren, die Diagnose
eines LS hinauszuzdgern. Auch an einen
sexuellen Missbrauch sollte gedacht wer-
den, dieser ldsst sich gliicklicherweise je-
doch selten verifizieren [19].

Assoziierte Autoimmunkrankheiten
treten bei Kindern wahrscheinlich selte-
ner auf als bei Erwachsenen und sind
hauptsichlich bei Madchen zu beobach-
ten: Vitiligo, Morphea, Alopecia areata
und die Autoimmunthyreoiditis stehen
an erster Stelle [5]. Bei Madchen mit LS
wird verhiltnisméflig oft ein vulvires
Melanom beobachtet [21].

Behandlung des Lichen sclerosus
Zu Beginn einer Therapie sollte fiir drei
Monate einmal tédglich eine ,Finger-

|
Weitere Informationen

Es gibt eine deutschsprachige
Patientenvereinigung, die tGber LS
informiert:

http://www.lichensclerosus.ch

https://www.lichensclerosus-deutsch-
land.de/home

E-Mail fir Kontakt: vorstand@
lichensclerosus.ch
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kuppeneinheit von stark (z. B. Mome-
tasonfuroat 1 mg/g) bis sehr stark (z. B.
0,05 % Clobetasolpropionat) wirkenden
lokalen Glukokortikosteroiden auf das
betroffene Hautareal aufgetragen wer-
den (Tab. 1) [1, 22]. Da die Haut iibli-
cherweise den Wirkstoft aus Salben bes-
ser aufnehmen kann, sollen diese vor
Cremes bevorzugt werden. Salben ent-
halten zudem weniger Inhaltsstofte,
sind damit weniger allergen und wer-
den von den meisten Patientinnen als
angenehmer empfunden. Es ist darauf
zu achten, dass die Behandlung nur an
den Stellen erfolgt, die Verdnderungen
des LS zeigen (z.B. Klitoris/kleine
Schamlippen), die gesunde Haut (z. B.
die groflen Schamlippen) sollte ausge-
spart werden.

Bei erwachsenen Frauen ldsst sich da-
mit in 75 % bis 90 % der Fallen der LS si-
gnifikant verbessern. Bei Kindern ist
eventuell ein weniger potentes Steroid
(z. B. Mometason furoat) zu bevorzugen,
da angenommen wird, dass weniger
Hautatrophie entsteht. Bei einer inter-
mittierenden Behandlung (z. B. zweimal
pro Woche) reduziert sich diese Gefahr,
da sich die Haut regenerieren kann. Die
Leitlinien beschreiben im Detail die di-
versen Behandlungsoptionen fiir Er-
wachsene und Kinder mit genitalem und
extragenitalem LS [1, 22].

Oft ist eine jahre- bis jahrzehntelange
Therapie notwendig. Selbst bei milden
Verldufen und Remission nach initialer
Therapie reduziert eine individuell ange-
passte Dauertherapie mit einer Korti-
sonsalbe (etwa zweimal pro Woche) die
Symptome deutlich (93,3 % vs. 58 %) und
verhindert eine Narbenbildung (3,4 % vs.
40 %) - im Gegensatz zu einer symptom-
orientierten Behandlung [3, 23].

Die Therapie mit Calcineurininhibito-
ren (Tacrolimus und Pimecrolimus) gilt
als Therapie der zweiten Wahl, da ihre
therapeutischen Effekte denen der loka-
len Glukokortikosteroiden unterlegen
sind [1, 22].

Neben einer Kortisonsalbentherapie
wird ergdnzend die mehrfach tigliche
Behandlung mit Hautpflegemitteln (fet-
te Salben ohne Duftstoffe) empfohlen
(vor/nach Kontakt mit Wasser oder
Urin). Beim Waschen im Genitalbereich
ist darauf zu achten, moéglichst wenig
Seife zu verwenden und die Haut nicht

Fazit fiir die Praxis

_ Bei Verdacht auf ein Lichen sclerosus
sollten die Madchen einem mit
diesem Krankheitsbild vertrauten
Arzt vorgestellt werden.

— Eine Biopsie zur histologischen
Diagnosesicherung muss nur im
Einzelfall erfolgen.

— Wichtig ist, die Eltern Gber einen,
auch postpubertar moglichen, chro-
nischen Verlauf der Erkrankung auf-
zuklaren.

_ RegelmaBige klinische Kontrollen
sollten auch tber die Pubertat
hinaus erfolgen.

durch zu viel Waschen, zu harte Hand-
tiicher und feuchtes Toilettenpapier zu-
satzlich zu beschiadigen. Zudem sollte
darauf hingewiesen werden, dass zu eng
anliegende Kleidung und sportliche Ak-
tivitdten, die die anogenitale Haut belas-
ten, einen Trigger darstellen konnen.
Den Eltern konnte etwa dazu geraten
werden, weiche Fahrradsittel zu kaufen
(siehe oben).

Chronischer Verlauf und weitere
Prognose

Meist verlduft ein LS chronisch, typi-
scherweise besteht er bei Madchen und
Frauen lebenslang. Wie haufig spontane
Remissionen sind, ist nicht bekannt, sie
werden bei Maddchen auf etwa 25-33 %
geschitzt [5, 24, 25], so dass bei Beginn
der Erkrankung im Kindesalter nicht
von einer permanenten Remission in der
Pubertit ausgegangen werden kann. Die
Krankheitsaktivitdt scheint sich in der
Pubertit jedoch zu verringern; oft ver-
ursacht ein LS im Erwachsenenalter aber
erneut Beschwerden.

Die Behandlung mit potenten lokalen
Glukokortikosteroiden unterdriickt bei
75-90 % der Patientinnen die wesentli-
chen Symptome wie Juckreiz und
Schmerzen. Vernarbungen sind irrever-
sibel. In einer prospektiven Kohorten-
studie bei tiber 500 Frauen mit vul-
vdrem LS konnte zudem gezeigt werden,
dass eine frithe und konsequente Lang-
zeitbehandlung einen signifikanten
Unterschied bei der Karzinomentwick-
lung, Symptomverbesserung sowie
Narbenbildung aufweist. Ahnliches
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wird auch bei Madchen berichtet [3, 23].
Daher sollten regelmiflige Vorstellun-
gen vereinbart werden, um eine hochst-
mogliche Therapiecompliance zu er-

reichen.
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