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oft verkannte chronische Hauterkrankung

Der Lichen sclerosus (LS) ist eine chronisch-entziindliche Erkrankung, die wahrschein-
lich zu den Autoimmunerkrankungen gehért. Diese Hauterkrankung betrifft vor allem
erwachsene Frauen, durchaus aber auch Mddchen und Mdnner/Buben. Oft wird sie bei
Kleinkindern mit einer Windeldermatitis oder Pilzinfektionen verwechselt. Lichen scle-
rosus zerstort das elastische Bindegewebe und fiihrt unbehandelt zu anatomischen
Verdnderungen der Haut. Bei friihzeitiger Diagnose und durch addquate Behandlung
mit lokal applizierten hochpotenten Kortikoiden oder als 2. Wahl Calcineurinantago-
nisten kann bei Mddchen ein Fortschreiten der Erkrankung aufgehalten oder zumin-
dest verzégert werden. Bei Buben geht Lichen sclerosus meist mit einer erworbenen
Phimose einher, eine komplette Beschneidung kann die Krankheit in der Regel aus-
heilen. Eine friihe Diagnose und konsequente addquate Behandlung sind bei beiden

Geschlechtern wesentlich fiir die Erhaltung der Lebensqualitit.

Ursachen und Diagnose

LS bei Madchen

Die genauen Ursachen des Lichen sclero-
sus sind ungeklart, es spielen vermutlich
autoimmune, genetische und hormonale
Komponenten eine Rolle. Eine gestorte
Hautbarriere (Neurodermitis etc.) scheint
den Beginn der Erkrankung zu beglinsti-
gen (Becker 2013). Im Verlauf kommt es zur
T-Zell vermittelten Entziindung unter Betei-
ligung der Gefasse. Die Frihdiagnose ist
sehr schwierig, es gibt weder einen Bluttest
noch kann eine Gewebeprobe im Friihsta-
dium eindeutig Klarheit bringen (Regauer
et al. 2005). Von Biopsien ist bei Mddchen
eher abzusehen, da dies als zu traumatisch
erachtet wird. Der LS kann daher im Frih-
stadium nur basierend auf der Symptoma-
tik und anhand geringer Hautveranderun-
gen diagnostiziert werden (Glinthert et al.
2012; Sheinis et al. 2018). Bei Buben wird
die klinische Diagnose histologisch gestellt
und sollte bei allen Verdachtsfallen ange-
strebt werden (Becker 2011).

Die chronische Krankheit verlduft in Schi-
ben, welche durch Traumata im Genitalbe-
reich und Stress ausgeldst werden kénnen.
Patienten berichten, dass scharfes Essen
oder auch sdurehaltige Getranke oder Zit-
rusfriichte die Symptome verschlimmern
konnen.

Die Vulva ist das dussere Genitale der Frau
und umfasst Schamlippen, Clitoris und
deren Vorhaut, Scheideneingang inklusive
dussere Harnréhre und den Damm bis zum
vorderen Bereich des Anus. Leider ist der
Begriff ,Vulva“ im Sprachgebrauch wenig
verbreitet. Weniger als 50% der Frauen ver-
wenden diesen Begriff, um ihr &usseres
Genitale zu benennen. Ein Organ das kultu-
rell kaum existiert, kann auch von Betroffe-
nen nicht spezifisch hinsichtlich Beschwer-
den beschrieben werden. Selbst Frauenarzte
sind bezliglich Krankheiten der Vulva kaum
ausgebildet. Sind Kleinkinder und junge
Madchen von LS betroffen, ist die Sach-
lage nicht einfacher. Die chronische Krank-
heit Lichen sclerosus gilt ferner teilweise zu
Unrecht als «Altfrauenkrankheit», viele Kin-
derdrzte sind daher nicht vertraut mit dem
Krankheitsbild. Das wiederkehrende Jucken
und Brennen, das Wundsein sowie diffuse
Unterleibschmerzen und das haufige Krat-
zen im Intimbereich bedeuten fiir Patienten,
den Arzt und die ganze Familie eine Heraus-
forderung, die Symptome werden haufig
mangelhaft diagnostiziert und fehlinterpre-
tiert als eine Windeldermatitis. Fraglich wie-
derkehrende Pilzinfektionen, die in Wahrheit
keine sind, oder vermeintliche Blaseninfek-
tionen gehdren bei betroffenen Madchen
ebenfalls zum Beschwerdebild. AuBerdem
kdnen Verstopfungen auftreten.



Abb.: Typische ,liegende 8" rund um die Vulva und
den Anus eines Mddchens

LS bei Buben

Bei Buben befillt der Lichen sclerosus als skle-
rosierende Hauterkrankung in nahezu allen
Féllen den Penis. Der LS gilt als Hauptursache
fir eine erworbene Phimose. Juckreiz und
Schmerzen stehen als Symptome weniger im
Zentrum als bei den Madchen. In schweren
Féllen kann es zur Dysurie kommen.

Die Diagnose eines LS wird sowohl bei Mad-
chen als auch bei Buben oft erst spat und
nach Zuweisung an einen Spezialisten oder
an eine spezialisierte Sprechstunde gestellt.

Abb.: Bei noch reponibler Vorhaut ist der perifrenuldire
Befall mit Frenulum breve deutlich zu erkennen.

Haufigkeit

Der Lichen sclerosus ist sicherlich hdufiger als
die Literatur dies angibt, bei postmenopausa-
len Frauen wird die Diagnose bei etwa 1 von
30 Frauen gestellt (Goldstein et al. 2006). Aller-
dings tritt der LS oft schon deutlich friiher auf,

manchmal wenig charakteristisch in Form von
Juckreiz oder Reizung der Harnréhre, was bei
jungeren Frauen und Erwachsenen oftmals
als Pilz- oder Blaseninfektion fehlinterpretiert
wird (Christmann-Schmid et al. 2018).

Die Erkrankung tritt bei Mddchen und Buben
ebenfalls hdufiger auf als vermutet und wird
in ihrer Bedeutung bei beiden Geschlechtern
unterschdtzt. Man geht von einer Pravalenz
von 1/900 bei Kindern aus, es fehlen epide-
miologische Studien. Ein Erkrankungsgipfel
wird bei Kleinkindern und prapubertaren
Médchen im durchschnittlichen Alter von
funf Jahren angegeben (Poindexter u. Morell
2007), bei den Buben liegt der Altersgipfel im
frihen Grundschulalter (7 Jahre).

Der LS ist gemass Literatur zwischen 10-30%
familiar bedingt, gemass eigenen unpubli-
zierten Daten findet man allerdings in etwa
50% der Fille weitere Familienangehdrige,
die betroffen sind.

Symptome bei Madchen

Bei Mddchen sieht man Hautverdnderungen
hédufig in Form einer weisslichen 8 um den
Anus- und die Genitalregion. Nicht selten ist
im Friihstadium auch eine glanzende Hautro-
tung mit oder ohne fleckférmiger Depigmen-
tierung zu beobachten. Fissuren, Rhagaden
und Einblutungen sowie schmerzhafte Defé-
kation machen neben dem starken Juckreiz
weitere Aspekte des Krankheitsbildes aus.

Symptome bei Buben

Bei Buben sieht man in vielen Fallen bei der
Erstuntersuchung bereits eine weissliche por-
zellanartig sklerotische Vernarbung des dista-
len Préaputiums als typisch weisslichen Ring.
Im Krankheitsverlauf konnen ebenfalls der
Meatus und die Urethra befallen werden.

Standardtherapie

Da es sich wahrscheinlich um eine Autoim-
munerkrankung handelt, besteht das thera-
peutische Ziel darin, das Immunsystem lokal
zu bremsen. Am besten geeignet sind dazu
hochpotente Kortikoide, wie das Clobetasol-
propionat oder das Mometason fuorate in
Form von Salben. Milde Kortisonprdparate
(zum Beispiel Hydrokortison) vermdgen der
Krankheit keinen Einhalt zu gebieten. Sollten
die hochpotenten Kortikoide nicht vertragen
werden oder unwirksam sein, dann kann als 2.

Arzt + Kind

Abb.: Typische weilSlich narbige Phimose bei einem
Jungen mit Lichen sclerosus

Wahl auf andere immunsupprimierende Sub-
stanzen zurtickgegriffen werden, wie z. B. das
Tacrolimus oder das Pimecrolimus (Kirtschig
et al.2015; Lewis et al. 2018). Bei Erstdiagnose
oder in Schiiben muss eine tdgliche Behand-
lung Uber mehrere Wochen durchgefiihrt
werden. Parallel dazu benétigt es eine tagli-
che fettende Pflege und eine sehr schonende
Intimhygiene. Trigger wie enge, reibende Klei-
dung oder harte Fahrradsattel sollten vermie-
den werden. Eltern von betroffenen Madchen
sollten ihr Kind, ab einem gewissen Alter, am

Verein
Lichen Sclerosus

Der Verein Lichen Sclerosus hat seinen Sitz in
der Schweiz und ist ldnderiibergreifend aktiv.

Seine Anliegen sind:

« Enttabuisierung der unbekannten, jedoch
weit verbreiteten Krankheit Lichen sclerosus

« Sicherstellung einer friihen Diagnose und
addquaten Therapie fiir die Betroffenen

Der Verein bietet:

« Aufkldrung in medizinischen Fachkreisen (Refe-
rate und Informationsstand an Kongressen)
Aufkldrung und Sensibilisierung zum Thema
in den Print- und Fernsehmedien
Offentlich zugcingliche Experteninformationen
Jahrestagung und Workshops fiir Interes-
sierte
Geschiitzte Austauschplattform und Aus-
tauschgruppen fiir Betroffene sowie fiir Eltern
von betroffenen Kindern und Teenagern
Selbstuntersuchungsflyer, Aufkldrungsflyer,
Vereinsflyer, Therapieschema
Aufkldrungsbuch «Jule und die Muscheln» in
den Sprachen Deutsch, Franzosisch, Italienisch
und Englisch

Weitere Informationen unter www.lichenscle-
rosus.at und www.juckenundbrennen.eu
Kontakt: office@lichensclerosus.at
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Abb..: LS bei einer jungen Frau mit Vorhautveren-
gung, Risse des Dammes und typischer Lichenifizie-
rung (weisse Streifen)

besten mit Hilfe eines Handspiegels in die ana-
tomischen Strukturen einfiihren und nah bei
der Therapie begleiten.

Nicht alle Autoren empfehlen nach Abklingen
eines Schubes eine wochentliche Erhaltungs-
therapie, dennoch haben mehrere Untersu-
chungen gezeigt, dass nach Absetzen der
Therapie etwa 50% der erwachsenen Betrof-
fenen innerhalb der nachsten sechs Monate
wieder einen Schub haben werden. Dagegen
sind Langzeitnebenwirkungen einer lokalen
Kortisontherapie bei korrekter Anwendung
nicht bekannt.

Bei Buben empfiehlt sich eine komplette
Beschneidung, um das Weiterschreiten der
Krankheit auf die Eichel und Harnréhre zu
verhindern. Die konservative Behandlung
mit einem topischen Kortikosteroid analog
der Behandlung bei Madchen kann versucht
werden, ein nachhaltiger Erfolg ist jedoch
anzustreben und muss Uiberwacht werden. Es
liegen aktuell noch kaum gute Langzeiterfah-
rungen zur Behandlung vor, denn auch mit
der Beschneidung ist die Behandlung nicht
zwingend abgeschlossen, in den allermeis-
ten Fallen kann aber nach derzeitiger Daten-
lage mit einer Ausheilung gerechnet werden
(Becker 2011).

Alternativen und erganzende Therapien

Fur die Eltern der betroffenen Kinder sowie
auch fiir viele Arzte ist eine Langzeitan-
wendung mit Kortison leider mit Bedenken
behaftet, wenn auch unberechtigt. Auch
Apotheker raten teilweise bei Abgabe der
Salben von einer Langzeitanwendung ab. Es
sind verschiedene Untersuchungen durchge-
fuhrt worden, bei denen alternative Metho-
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den wie Vitaminpraparate, Hormonpréparate
oder UVA-Bestrahlung zum Einsatz kamen.
Im direkten Vergleich mit Kortisonpréparaten
waren jedoch alle weniger wirksam.

Wichtig ist, wie oben bereits erwahnt, eine
begleitende riickfettende Pflege mit schonen-
den Produkten und sorgféltiger Intimhygiene.
Dazu gehort das Wechseln von nassen Badesa-
chen wie das Vermeiden von Schaumbadern,
das Fetten vor und nach dem Schwimmen in
Chlorwasser und dem Urinieren. Es sollten
keine parfiimierten Seifen benutzt werden
beim Duschen, kein geférbtes Toilettenpapier
(@am besten nur Waschen mit Wasser).

Die Intimhygiene wird bei Mddchen im Teen-
ageralter zur Herausforderung, wenn die
Menstruation eintritt und erste sexuelle Kon-
takte entstehen. Im fortschreitenden Alter
kommt es krankheitsbedingt nicht selten zu
anatomischen Verdnderungen und wegen der
Symptomatik zu sexuellen Problemen. Betrof-
fene Teenager sollten diesbeziglich gegebe-
nenfalls psychologisch begleitet werden.

Verlauf und Prognose

Unerkannt fiihrt der LS bei Madchen zu Ver-
klebungen der Vorhaut und der kleinen
Schamlippen, letztlich zu irreversibler Zersto-
rung der Vulva und zur Einengung des Intro-
itus. Oftmals verschwinden die Symptome in
der Pubertét, bei einem Teil der Betroffenen
treten die Beschwerden allerdings Jahre spa-
ter wieder auf. Im Erwachsenenalter fihrt
ein unbehandelter LS bei Frauen nicht sel-
ten zu Problemen in der Partnerschaft (ein-

Abb.: LS bei einer jungen Frau, kleine Schamlippen
fehlen, der hintere Introitus ist vernarbt, diskrete
Lichenifizierung linke grosse Schamlippe

Abb.: Fortgeschrittener LS mit ausgeprégten
Verklebungen und Lichenifizierungen

geschrankte schmerzhafte Sexualitdt) und
zu einem erhohten Krebsrisiko (etwa 4-6%),
eine korrekte Langzeitbehandlung und gute
Pflege kann den Krankheitsprozess in den
allermeisten Féllen stoppen und das Krebs-
risiko auf ein normales Niveau senken (Lee
at al. 2015). Daten und Erkenntnisse fur LS
betroffene Madchen fehlen hierzu, eine lang-
fristige und regelmaéssige dreimonatliche bis
halbjéhrliche Kontrolle ist ratsam.

Bei Buben kann die Krankheit mdglicher-
weise durch vollstdandige Beschneidung zur
Abheilung gebracht werden. Postoperativ
kann sich eine Meatusstenose, nach Teilbe-
schneidung oder bei adipdsen Patienten
auch ein Rezidiv, entwickeln. BeiVerdacht auf
eine Meatusstenose ist die Objektivierung
durch die Uroflowmetrie zu empfehlen. Eine
regelmassige langfristige Nachkontrolle und
gegebenenfalls eine topische Nachbehand-
lung durch einen Experten ist anzuraten. Es
besteht Forschungsbedarf zur weiteren Kila-
rung der Pathogenese (Becker 2011).

Verein Lichen Sclerosus

Neben den physischen Effekten spielen
gerade bei Kindern, Teenagern und deren
Eltern psychologische Aspekte eine &us-
serst wichtige Rolle. Betroffenen Familien ist
anzuraten, sich auch ausserhalb von spezia-
lisierten Sprechstunden zu informieren und
den Austausch untereinander zu pflegen.
Seit 2013 bietet der in der Schweiz ansds-
sige, jedoch ldnderiibergreifende Verein
Lichen Sclerosus eine umfassende Plattform
mit Experteninformationen sowie bilaterale
und regionale Eltern-Vernetzung, Foren, Aus-
tauschgruppen, Workshops und Tagungen
(www.lichensclerosus.at).




Juie und d,¢
Mu SChe In

Ein Mindesboth Uber dig Exkiznbung Lichen Steroiun

Aufklarungsbuch «Jule und die Muscheln»

Das durch den Verein Lichen Sclerosus initiierte Kinder-
und Aufklarungsbuch «Jule und die Muscheln» erleich-
tert den Eltern von betroffenen Madchen den Zugang zur
Krankheit und vermittelt dem Kind gleichzeitig auf spie-
lerische und kindergerechte Art Informationen und Opti-
mismus in Bezug auf Lichen Sclerosus und die addquate
Therapie. Der Verein bietet neben einem Forum fiir Eltern
auch ein geschitztes Forum fiir betroffene Teenager, die
sich bei Eintritt in die Pubertdt dem Thema gegentiber oft-
mals ganz verschliessen.
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WIR FANGEN AUF!

lhre Spend
schenkt Kraft
fur das Leben
...und dariuber
hinaus!

In Osterreich leiden rund 2.500 Kinder an
lebensverklrzenden Krankheiten.

Mit |hrer Unterstltzung kénnen wir die
Begleitung der kleinen Patienten sichern,
den Eltern Halt und Beistand geben und
die Familie in den Aufgaben des taglichen
Lebens entlasten.

Ihre Spende hilft den betroffenen Kindern
und ihren gesunden Geschwistern, die
oft lange Zeit im Schatten der Krankheit
leben.

Wenn ein Kind erkrankt, braucht die
ganze Familie Hilfe und Halt.

Danke!
Spendenkonto:

IBAN: AT23 2011 1825 4479 3000

www.kinderhospiz.at

27



