Eine immer noch unterschétzte Erkrankung ohne Heilungsaussichten

Lichen sclerosus der Vulva

Die Vulva riickte in den letzten Jahren erfreulicherweise
immer mehr in den Fokus der klinischen Weiterbildung und
auch in das Bewusstsein. Neben verschiedensten anderen
Dermatosen bleibt der Lichen sclerosus eine immer noch
unterschétzte Erkrankung. Leider kennt man noch immer
nicht die Ursache hierfiir, noch besteht eine Heilungsaus-
sicht. Allerdings kann bei friihzeitiger Diagnose durch kor-
rekte Behandlung mit lokal applizierten hochpotenten
Corticoiden oder anderen Immunmodulatoren ein Fortschrei-
ten der Erkrankung weitestgehend aufgehalten werden. Die
Frithdiagnose und die korrekte Behandlung sind wesentlich
fiir die Erhaltung der Lebensqualitit.

Im Fokus des offentlichen Interesses steht die Vulva insbesondere
hinsichtlich plastisch-korrigierender Eingriffe, wobei eine jingst
publizierte Studie gezeigt hat, dass die Vulva innerhalb ihrer Nor-
malitat hochst variabel ist, was solche Eingriffe absurd erscheinen
lisst (1). In dieser Studie zeigte sich auch, dass die oftmals beschrie-
bene altersbedingte Atrophie eigentlich kaum eine Rolle spielt und
eine vom Untersucher subjektiv wahrgenommene Atrophie durch-
aus ein Hinweis auf eine Dermatose sein kann (1). Allerdings ist
nicht jedes Jucken im Genitalbereich gleich eine Dermatose oder
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eine Pilzinfektion, meistens wird der Pruritus durch eine unange-
messene Pflege verursacht, im Sinne eines atopischen Ekzems, was
zu einem Lichen simplex chronicus fithren kann (Abb. 1). Insofern
sind eine gute Anamnese und Aufklarung hinsichtlich Genitalhy-
giene wesentlicher Bestandteil der gyndkologischen Sprechstunde.
Auch eine vermeintliche Pilzinfektion sollte verifiziert sein, zumal
dank unkritischem Umgang mit Antimykotika eine ernst zu neh-
mende Resistenzentwicklung zu beobachten ist (2).

Meist sind die grossen Labien betroffen. Es zeigen sich oft Exko-
riationen und ein Odem, die anatomischen Strukturen sind nicht
verandert.

Der Lichen sclerosus (LS) ist eine chronisch-entziindliche Erkran-
kung, die zu den Autoimmunerkrankungen gehort. Dabei wird ins-
besondere das elastische Bindegewebe zerstort, was mittelfristig zu
anatomischen Veranderungen und Einschrankung der Lebensqua-
litat fithrt. Der LS der Vulva ist sicherlich haufiger als die altere Lite-
ratur dies angibt, bei postmenopausalen Frauen wird die Diagnose
bei etwa 1 von 30 Frauen gestellt und in Holland hat sich in den
letzten Jahren die Diagnosestellung verdoppelt (3-5). Extrageni-
tale Manifestationen finden sich in etwa 15% der Fille, ein gehduf-
tes Aufreten mit anderen Autoimmunerkrankungen ist bekannt
und auch eine familidre Haufung (6). Die Frithdiagnose ist sehr
schwierig zu stellen, zumal es weder einen serologischen Nachweis
gibt noch histologisch charakteristische Verdnderungen vorhan-
den sein miissen (7). Frithsymptome kénnen wiederholter Juckreiz
oder uncharakteristische Blasenbeschwerden sein, die als Pilzinfek-
tionen oder Blasenentziindungen fehlinterpretiert werden (8). LS

Ubersicht der vulviren lichenoiden Erkrankungen

Lichen sclerosus Lichen planus

Lichen simplex

Typ Dermatose | Autoimmunerkrankung der Dermis

Autoimmunerkrankung der Epidermis

Ekzemtose Dermatose

Verlauf chronisch

Extragenital ausheilend nach wenigen Jahren,
genital allerdings unklar, kann in LS Gbergehen

Heilbar durch Pflege und Umstellung
der Genitalhygiene

Entartungsrisiko | 4-7% bei Erhaltungstherapie

vermutlich geringer Malignome

Geringer als LS, aber haufiger extragenitale

keines bekannt

Therapie Clobetasolpropionat oder Mometa- | Analog zu LS, nicht selten jedoch auch Umstellung der Genitalhygiene, fettende
sone, 2nd-line Calcineurin- systemische Therapie notwendig Pflege, ggf. zu Beginn Corticoide in
Inhibitoren, dazu fettende Pflege Salbenform
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kann daher im Frithstadium nur basierend auf
der Symptomatik und anhand geringer Haut-
verdnderungen diagnostiziert werden (9,10).
Erschwerend kommt dazu, dass einige Frauen
zundchst kaum Symptome entwickeln und die
Erkrankung schleichend zu einer Atrophie der
Vulva fithren kann.

Charakteristisch ist das simultane Vorkommen
verschiedener Effloreszenzen, insbesondere
die Lichenifizierung, Synechien des Priputi-
ums und der Labien, Rhagaden und Hyper-
keratosen (Abb. 2). Die daraus resultierenden
Probleme die auftreten koénnen sind insbeson-
dere Beschwerden beim Geschlechtsverkehr
oder auch danach in Form eines Wundge-
fihls. Bei unbehandeltem LS ist das Risiko
fir ein Vulvakarzinom mit 4-7% erhoht, was
sich durch eine Erhaltungstherapie vermutlich
verringern ldsst (4,5,11). LS kann auch bereits
bei Kindern auftreten, in der Pubertit ver-
schwinden aber meist die Symptome und nur
bei einem Teil treten Beschwerden erst Jahre
spater wieder auf. Eine wichtige Differential-
diagnose zu LS ist der Lichen planus. Dieser
tritt wesentlich héaufiger ausserhalb des Geni-
tale auf und geht eher mit heftigem Brennen
als Juckreiz einher, wobei Lichen planus und
LS auch nebeneinander vorkommen konnen
(Abb. 3). Typisch fiir den Lichen planus sind
Verinderungen der Mundschleimhaut (Wick-
ham’sche Streifung), Onychodystrophien und
des Integuments. Vorteilhaft fiir Patientinnen
mit lichenoiden Erkrankungen sind daher
interdisziplindre Sprechstunden mit Dermato-
logen (Ubersicht in Tabelle 1).

Standardtherapie

Die Standardtherapie besteht in einer lokalen
Immunsuppression in Form von Corticoid-
haltigen Salben in Kombination mit einer fet-
tenden Pflege (11,12) Am besten geeignet sind
dazu hochpotente Corticoide, wie das Clobe-
tasolpropionat oder das Mometasone in Form
von hochverdiinnten Salben. Sollten diese nicht vertragen werden
oder unwirksam sein, dann kann auf andere immunmodulatorische
Substanzen zuriickgegriffen werden, wie z. B. das Tacrolimus oder
das Pimecrolimus (11,12). Bei Erstdiagnose oder in Schiiben muss
eine tagliche Behandlung {iber mehrere Wochen durchgefiihrt wer-
den. Parallel dazu benétigt es eine tégliche fettende Pflege und eine
sehr schonende Intimhygiene. Wichtig ist hierbei, dass Betroffene
genauestens iiber die Erkrankung und die Prognose aufgeklart wer-
den. Zudem muss eine sehr sorgfiltige Instruktion erfolgen, am
besten mit einem Handspiegel, bei der die Vulva und die zu pfle-
genden Stellen demonstriert werden. Nicht alle Autoren empfehlen
nach Abklingen eines Schubes eine wochentliche Erhaltungsthera-
pie, dennoch haben mehrere Untersuchungen gezeigt, dass nach
Absetzen der Therapie etwa 50% der Betroffenen innerhalb der
nichsten sechs Monate wieder einen Schub haben werden. Dage-
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Abb. 1: Lichen simplex chronicus Meist sind die grossen Labien betroffen. Es zeigen sich oft
Exkoriationen und ein Odem, die anatomischen Strukturen sind nicht verandert.

Abb. 2: Ausgepragter Lichen sclerosus bei einer jungen Frau mit typischer Lichenifizierung,
Phimose der Clitoris, Rhagaden und Exkoriationen und Synechien der kleinen Labien.

Abb. 3: Lichen planus-Lichen sclerosus Overlap Syndrome

gen sind Langzeitnebenwirkungen einer lokalen Cortisontherapie
bei korrekter Anwendung nicht bekannt. Der Lichen planus wird
grundsitzlich gleichermassen behandelt, es kommt aber auch vor,
dass wegen der extragenitalen Lisionen bei einem schwerwiegen-
den Verlauf systemisch behandelt werden muss.

Alternative und ergianzende Therapien

Fiir viele Betroffene und auch Arzte ist eine Langzeitanwendung
mit Cortison leider mit Bedenken behaftet, wenn auch unberech-
tigt. Auch Apotheker raten teilweise bei Abgabe der Salben von
einer Langzeitanwendung ab. Es sind verschiedene Untersuchun-
gen durchgefithrt worden, bei denen alternative Methoden wie Vit-
aminpriparate, Hormonpriparate (Ostrogene oder Testosteron
sind obsolet) oder UVA-Bestrahlung zum Einsatz kamen. Im direk-
ten Vergleich mit Corticoiden waren alle jedoch weniger wirksam
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oder es fehlt ginzlich eine Evidenz. Auch bei der LS-Behandlung
bestimmen teilweise Trends die Behandlung, derzeit wird héaufig
iiber eine erfolgreiche Laserbehandlung berichtet. Ob aber neue
Therapien wirklich wirksam sind kann nur durch randomisierte
Vergleichsstudien bewiesen werden, insofern sind neue Metho-

den eher zunichst ergdnzend einzusetzen und kritisch zu bewerten.

Erfolgversprechend scheint auch der Ansatz mit Eigenblut (Plate-
let-rich-plasma injection) oder Fettgewebe die Vulva zu untersprit-
zen, erste Studien dazu zeigen gute Daten (13,14). Aber auch hier
fehlen bisher randomisierte Studien.

Wichtig ist, wie oben bereits erwdhnt, eine begleitende fettende
Pflege der Vulva mit schonenden Produkten, wovon einige kassen-
pflichtig verordnet werden konnen. Sehr haufig resultieren aus den

anatomischen Verdnderungen und wegen der Symptomatik sexu-
elle Probleme. Diese sollten angesprochen und diskutiert werden,
der Partner sollte informiert sein. Ein Netzwerk aus Sexualtherapie
und spezialisierter Physiotherapie ist bei komplexer Beeintrachti-
gung essentiell. Bei fortgeschrittener Atrophie und Synechien kon-

nen Operationen die Lebensqualitit verbessern, diese erfordern

aber ausreichend Expertise beim Operateur und sehr viel Disziplin
in der Vor- und Nachbehandlung durch die Patientin (11).
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Unbehandelt fuhrt der LS stufenweise Gber Jahre zu einem Verschwin-
den der Vulva und zu einem erhoéhten Entartungsrisiko (etwa 4-7%).

Eine korrekte Langzeitbehandlung und Pflege kann den Prozess in den
allermeisten Féllen aufhalten und das Entartungsrisiko sinkt auf ein
normales Niveau (Lee at al. 2015).

Eine Anbindung von Betroffenen an eine spezialisierte Sprechstunde
mit jahrlichen Kontrollen und Inspektion der Vulva ist zu empfehlen.
Neben den physischen Effekten spielen psychologische Aspekte eine
ausserst wichtige Rolle.

Betroffene sollten auch ausserhalb von spezialisierten Sprechstunden
informiert werden und den Austausch pflegen.

Eine exzellente Plattform hierflr bietet der Verein Lichen sclerosus
(www.lichensclerosus.ch).

¢ Une plateforme excellente pour échanger dans ce contexte est « L'asso-

Sans traitement, le lichen scléreux mene au fil des années a la dispari-
tion de la vulve, et il augmente le risque de dégénérescence maligne (
a environ 4-7%).

Un traitement au long cours correct avec des soins locaux soigneux peut
arréter, dans la plupart des cas, le processus de progression, et le risque
de dégénérescence redescend au niveau normal (Lee at al. 2015).

La prise en charge des personnes touchées dans une consultation
spécialisée avec des controles annuels comprenant I'inspection de la
vulve est largement recommandée.

En plus des effets physiques, des aspects psychologiques jouent un
role extrémement important.

Les personnes touchées doivent pouvoir recevoir des informations et
avoir des échanges aussi en dehors des consultations spécialisées.

ciation Lichen Scléreux Suisse » avec son site www.lichensclerosus.ch.
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