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SOUHRN

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je chronické, ¢asto recidivujici onemocnéni kiize. V détstvi jde nejcastéji o formy lokalizované na anogenitalni
krajinu. Pacienti jsou v pé¢i nejen dermatologi, ale i urologu, chirurgt a gynekologi. Vzhledem k relativni vzacnosti a nespecifickym klinickym
obtizim miiZe byt diagndza obtizna a trvat az nékolik let.

Autoti predkladaji retrospektivni analyzu skupiny pacienttt Détského kozniho oddéleni s LSA z obdobi 2006-2010. Pramérny vék vzniku potizi byl
8 let a doba do stanoveni spravné diagnozy vice nez pil roku. Vétsina pacientt byla pred navstévou v péci lékart nékolika odbornosti. Pro véasnou
diagnostiku je rozhodujici diferencialnédiagnosticka rozvaha lékari prvni linie a specialistil, zejména gynekologt a urologii.
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SUMMARY
Anogenital Lichen Sclerosus et Atrophicus in Children: Retrospective Analysis of Patients from the Years 2006-2010

Lichen slerosus et atrophicus (LSA) is a chronic recurrent skin disease. In childhood the disease is usually restricted to genital area. Not only der-
matologists but also urologists, surgeons and gynecologists care for such patients. The disease is rare and symptoms are non-specific that is why it
might take even several years to make the correct diagnosis.

The authors present a retrospective analysis of LSA patients diagnosed at the outpatient department of The Pediatric Dermatology in the period 2006
to 2010. The majority of patients were treated by several specialists before. The median time of making correct diagnosis was half a year. Including

LSA in the differential diagnosis of GPs and specialists, mainly gynecologists and urologists, is essential for making early diagnosis.
Key words: Lichen slerosus et atrophicus — Balanitis xerotica obliterans — diagnosis - clinical symptoms - therapy
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UvVOD

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je chronické zanétlivé
onemocnéni kuaze, které vzhledem k lokalizaci a rozli¢nym kli-
nickym ptiznakéim v jednotlivych fazich ¢asto unikd spravné
diagnostice. Pacienti byvaji lé¢eni u lékart riznych odbornosti
(chirurgové, urologové, gynekologové, pediatfi) i samotnych
dermatologti bez rozpoznani spravné diagndzy. Divky jsou
vedeny pod diagnézou intertriga, synechii, vulvovaginitid, viti-
liga, kontaktnich dermatitid a nékdy mtize LSA vzbudit podez-
feni na sexualni zneuzivani pacientek. U chlapct byva diagnoé-
za ztotoznéna s béznou fim6zou. Onemocnéni ¢asto opakované
recidivuje [4, 14].

Cilem nasi prace bylo zjistit zakladni epidemiologicka data
0 LSA na Détském koznim oddéleni (DKO) FN Brno za pétile-
té obdobi 2006-2010 a srovnat je s literarné udavanymi tdaji.
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MATERIAL A METODY

Do souboru bylo zahrnuto 63 pacientt DKO Fakultni
nemocnice v Brné, u kterych bylo v obdobi let 2006-2010 nové
diagnostikovano LSA. Diagnoza byla stanovena klinickym vyse-
tfenim détskym dermatologem. Diagnostickymi voditky byly
predilekéni lokalizace, objektivni nalez (u divek bélava loziska
s vezikulami, petechiemi ¢i sufuzemi, atrofie zevniho genitalu
a pritomnost periandlnich ragdd; u chlapct ziskana fimdza
s bélavym vazivovym prstencem) a pritomnost subjektivnich
potizi pacienta (paleni, fezani pfi moceni, nutnost tlacit pti
moceni, bolest pri defekaci). Retrospektivné byly analyzovany
zakladni demografické a epidemiologické parametry (vék,
pohlavi, ¢etnosti vyskytu), rozsah choroby (anogenitalni vs.
extragenitalni), okolnosti stanoveni diagndzy a pocet recidiv.
K analyze byla pouzita deskriptivni statistika.
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Tabulka 1. Charakteristika souboru pacientt

63 49 14

Pocet pacientt
Veék (roky) pti vzniku obtizi, praimér (min-max)
Veék (roky) pfi stanoveni diagnézy, primeér (min-max)

Doba do stanoveni diagnézy v letech medidn (min-max)

VYSLEDKY

Od roku 2006 do 2010 bylo na nasem pracovisti vysSetfeno
63 pacientt (14 divek, 49 chlapcii) s nové diagnostikovanou
anogenitalni formu LSA. V daném obdobi nebyl diagnostiko-
van zadny pripad extragenitdlni formy LSA. U 50 % divek bylo
onemocnéni lokalizovano pouze na oblast genitalu, u zbyvaji-
cich pacientek byla zasazena také perinealni a perianalni kraji-
na. U vSech chlapci byla dominantnim pfiznakem ziskand
fiméza vytvarejici bélavy prstenec na prepuciu a u 25 % chlap-
cti bylo postizeno také zevni usti uretry.

Ve sledovaném obdobi bylo na DKO zjisténo v priméru 2,8
novych pripadii LSA u divek a 9,8 novych pripadii u chlapcti za
rok. Trend vyvoje poctu nové diagnostikovanych pripadll na
DKO ro¢né uvadi graf 1. Pro srovnani jsou uvedeny téZ pocty
pacientt v obdobi od roku 1996, pro které jsou dostupna data
z nemocni¢niho informa¢niho systému (viz graf 1). Prvni kli-
nické priznaky LSA se v nasem souboru pacientti vyskytovaly
v pruméru v 8 letech. Pozorovali jsme v8ak rozdilny vék vzniku
obtizi u divek a u chlapcti. U divek dochézelo ke vzniku LSA
zhruba o 2 roky drive (6,3 let) nez u chlapct (8,5). Doba, ktera
uplynula od prvnich klinickych potizi do stanoveni spravna
diagnézy, byla u obou pohlavi v priméru jeden a ptl roku
(u divek v 7,5 letech, u hochu v 10 letech) s medidnem 0,6 let
(0,8 u divek a 0,55 u hochii) - tabulka 1. Pred ndvs$tévou nasi
ambulance bylo vysetieno na jiném pracovisti 94 % pacient(i
(93 % divek, 94 % chlapcti). Nejvice pacientek bylo vysetfeno
gynekologem [8] a spadovym dermatologem [7], dale nasledu-
je vysetfeni pediatrem [1] a chirurgem [1]. Diagnoéza LSA byla
spravné stanovena gynekologem u 3 divek (38 %) a dermatolo-
gem u 1 pacientky (14 %). Téméf vSichni chlapci byli pred
navstévou nasi ambulance vysetfeni pediatrem (45) a urologem
(41), mensi ¢ast také chirurgem (19) a spadovym dermatologem
(1). Spravna diagndza LSA byla urologem stanovena u 26 pa-
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Pocet pacientl

8 8,5 (3,2-17) 6,3 (1,5-11,9)
9.4 10 (5,1-18,6) 7,5 (4,8-11,9)
0,6 0,55 (0-10,2) 0,8 (0-8,1)

cientt (63 %), chirurgem u 2 pacientt (11 %) a sektorovym der-
matologem u 1 pacienta (100 %). U tfi pacientt bylo na ptivod-
nim pracovisti provedeno histologické vysetfeni vzorku kiize.
Ve dvou pripadech byla diagnéza histologicky potvrzena
(1 chlapec, 1 divka), jedenkrat byl chybné diagnostikovan her-
pes genitalis (1 divka). U pacientd obou pohlavi jsme pozorovali
Casté recidivy (36 % divek, 30 % chlapcti). U zadného z pacien-
tt se po dobu dispenzarizace nevyskytl maligni zvrat na pod-
kladé LSA.

DISKUSE

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je relativné vzacné chro-
nické zanétlivé onemocnéni kiize. Klinické projevy se lisi v zavi-
slosti na pohlavi, dobé trvani choroby a véku pacienta. Podle
rozsahu a lokalizace rozliSujeme formu genitalni a extragenital-
ni. Prvnimi projevy LSA jsou ostfe ohranicené, drobné, ploché
bélavé makuly a papuly, které postupné splyvaji do skupinek az
ploch. Pro starsi loziska je typicka svrastéla, jemné se fasici béla-
va kuze, ktera byva vzhledem k pritomné folikularni hyperke-
ratéze na pohmat drsna. Projevy mohou byt indurované se
zanétlivym lemem v okoli a imitovat loziska morphey, se kterou
se LSA miize navzajem prekryvat [2, 5].

LSA se vyskytuje s maximem ve dvou vékovych obdobich -
v mladsim $kolnim véku a postmenopauzalné [4, 14]. Vyjimec-
né se vSak LSA mtize vyskytnout jiz v kojeneckém véku [8]. Pal-
ler a Mancini uvadéji, ze potize u déti vznikaji kolem patého
roku a diagndza je v priiméru stanovena v 6,7 letech [14]. Inci-
dence v détstvi se udava v rozmezi 1 : 300 az 1 : 1000 [4] a v obou
vékovych skupinach prevazuji v pomeéru 1 : 10 pacienti zenské-
ho pohlavi [4, 14].

Pfesna povaha onemocnéni neni zndma, recentni prace v§ak
fadi LSA mezi autoimunitni onemocnéni. MiiZe byt asociovano
santigeny HLA II. ttidy DQ7 (11, 15, 17, 19) a v patogenezi hra-
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Graf 1. Srovndni poctu novych pripadi LSA u divek a chlapct v jednotlivych letech
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Obr. 1. Lichen sclerosus et atrophicus u divky v oblasti vulvy

ji dalezitou roli také T lymfocyty [18]. Dal$im faktorem, svéd-
¢icim pro autoimunitni povahu této choroby, je pozitivita pro-
tilatek IgG proti ECM 1 (extraceluldrni matrix protein 1) v75 %
[7, 10] a pozitivita protilatek proti slozkam bazalni membrany
(BP180/kolagen XVII a BP230) az u 30 % pacientt [6]. V etio-
logii se dale uplatiuji faktory genetické a zvazuje se podil
cytokinové reakce (elevace interferonu-y, tumor nekrosis fak-
toru-o., interleukinu-1, interferon-y receptoru, CD25, CD11a
a ICAM-1) a vliv oxidativniho stresu [16].

U déti jde ve vétsiné pripada (80 %) o formu lokalizovanou
anogenitalné, diseminace na kiizi ostatnich ¢asti téla se vysky-
tuje jen asi v jedné pétiné pripadu [14]. U divek byva postizena
vulva, perineum a perianalni krajina. Ktize v lozisku je svrasté-
14, drsna, bélava, s prosvitajici zilni kresbou, ¢asté jsou veziku-
ly, petechie a sufuze (obr. 1). Je-li postizena andlni krajina, vede
onemocnéni ke vzniku ragad. Trva-li LSA déle, dochazi k atro-
fii zevniho genitalu (klitoris, malych labif). U chlapct je LSA
nejcastéji lokalizovan na prepuciu, pfi agresivnéj$im pribéhu
prechazi také na glans penis a zevni usti uretry. Typicky projev
tohoto onemocnéni je ziskana fiméza. Fimézu zpusobuje béla-
vy tuhy prstenec na distalni ¢asti prepucia, na kterém pti preta-
hovani vznikaji bolestivé ragady (obr. 2). Divky trapi pruritus
vulvy, obstipace a krvaceni pfi moceni a defekaci. U chlapcti se
nachdzi fimdza, balanitidy a je-li postiZeno i sti uretry, musi
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Obr. 2. Lokalizovany Lichen sclerosus et atrophicus u chlapce

pri moceni tlacit a mo¢i nerovnym proudem [4, 14]. Kiss uda-
va, ze az 40 % vsech fimdz je zptisobeno pravé LSA [9].

V terapii LSA u déti jsou terapii volby lokalni kortikosteroidy
III. a IV. tfidy. Harper doporucuje tfimési¢ni kuru kortikosteroi-
dy III. tfidy (betamethasone 0,05% ung.) [4]. Prvni mésic je mast
aplikovana 2krat denné, druhy mésic 1krat denné a poté mésic
1krat denné obden. Soucasné doporuceni British Association of
Dermatologists (BAD) uvadi pouziti silnych (mometazon furoét)
nebo velmi silnych (klobetazol propionat 0,05%) lokalnich korti-
kosteroidi. Prvni mésic se aplikuji 1krat denné vecer, druhy mésic
1krat denné obden a tfeti mésic 1krat denné dva dny v tydnu [13].
Obé schémata vedou ke zlep$eni lokalniho nalezu a ustupu sub-
jektivnich obtizi vétsiny pacientii. U pripadnych recidiv, které jsou
u LSA casté, Ize kuru lokalnimi kortikosteroidy opakovat. Nékte-
ré prace ukazuji pozitivni efekt terapie lokdlnimi imunomodula-
tory (tacrolimus 0,1%, pimecrolimus 1%) [1, 3, 12]. BAD vsak
nedoporucuje jejich pouziti jako terapii prvni linie, a to pro rizi-
ko mozné karcinogeneze v terénu LSA [13]. Pokud nedojde k roz-
volnéni fimézy, ani pres intenzivni kiru lokalnimi kortikosteroi-
dy, je indikovéna uplna cirkumzice, v piipadé stendzy tsti uretry
meatotomie. Pouziti systémové terapie (metotrexat, ciclosporin,
retinoidy), PDT, ani laseru u déti literatura pediatrické dermato-
logie nedoporucuje [4, 14]. Eventualni nasazeni systémové tera-
pie vzdy patii do rukou zkuseného détského dermatologa.
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Graf 2. Srovnani poétu osetfenych divek a chlapct na ambulanci DKO v jednotlivych letech
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Ve sledovaném souboru pacient je vSak patrna velka varia-
bilita ¢etnosti nové diagnostikovanych pripadi.. U divek doslo
v poslednich péti letech k poklesu novych piipadi z primeér-
nych 5,5 (v obdobi 1996-2005) na 2,8 ro¢né. U chlapcti naopak
v poslednich péti letech novych pacienti vyrazné ptibylo (prii-
mérné 9,2 oproti 3,3 pripadi ro¢né v obdobi 1996-2005). I kdyz
se pomér osetfenych divek a chlapcii na ambulanci DKO
v obdobi r. 2000-2010 téméf nezménil (graf 2), v nagem soubo-
ru od r. 2005 vyrazné prevazoval vyskyt nové zjisténych pripa-
da u chlapcii (vice nez 3 : 1). Za pozorovanym nartstem LSA
u chlapct je pravdépodobné zlep$eni spolupréce s urologickym
pracovistém Kliniky détské chirurgie, ortopedie a traumatologie
FN Brno v poslednich péti letech. To podporuje zvazovany
vyrazné vyssi vyskyt LSA u chlapci, ktefi unikaji diagnostice
odeslanim na chirurgické a urologické ambulance [4]. Vzhle-
dem k tomu, ze tato studie je retrospektivni, bude je§té nutné
zavéry oveétit cilenou prospektivni studii.

Pred urcenim spravné diagnozy byli pacienti ve vétsiné piipa-
di v pécilékait nékolika odbornosti. Divky navstivily gynekolo-
gy a sektorové dermatology. Chlapci byvaji vzhledem k povaze
klinickych potizi pediatry odesilani pfevazné na urologii (téméf
v8ichni) a chirurgii (polovina), kdezto na dermatologii jen vyji-
mecné. Pocet vySetfenych pacientt bez stanoveni spravné diagno-
zy naznacuje, Ze se na LSA v diferencidlnédiagnostické rozvaze
¢asto nemysli. Je tedy zfejmé, ze lepsi informovanost o této dia-
gndze mezi 1ékari mize vyrazné urychlit jeji diagnostiku a vcas-
né zahdjeni spravné 1écby. U vech nové diagnostikovanych pa-
cienti mezi lety 2006-2010 se jednalo o onemocnéni
lokalizované. Diseminovana forma onemocnéni je u nasich pa-
cientl vzacnéjdi, nez uvadi literatura (az ve 20 % diseminovany
LSA) [14]. Klinické obtiZe u pacientti ve sledovaném souboru
vznikly nejcastéji v mlad$im $kolnim véku (8 let), coz je priamér-
né o 3 roky pozdéji, nez uvadéji Paller a Mancini [14]. Doba do
stanoveni spravné diagnozy je v souladu s uvadénymi adaji [4,
14] pomérné dlouhd (median 7 mésicti, maximum 10,2 let).

Ke stanoveni diagndzy u lokalizovanych projevii LSA neni
histologické vySetfeni nezbytné. Ve sledovaném souboru byli
3 pacienti odeslani ze sektorového pracovisté s jiz provedenym
histologickym vysetfenim, diagnéza byla potvrzena jen ve 2 pfi-
padech. Pausdlni histologické vysetteni neni vzhledem k loka-
lizaci, véku pacientt a vétSinou jasnému klinickému nélezu plné
indikovéno. Povazovali bychom v$ak za pfinosné zavedeni his-
tologického vysetfeni ziskaného materialu u vech provadénych
cirkumcizi. Histologické vysetfeni by prispélo k lepsi diagnos-
tice choroby a predeslo opakovanym parcidlnim cirkumcizim
u recidivujicich pripadi. Biopsii s histologickym vysetfenim je
nutno vzdy provést pri podezieni na pritomnost maligniho one-
mocnéni, nedochdzi-li k adekvéatni odpovédi na spravné vede-
nou terapii [13] a u déti vzdy také pfi podezfeni na extrageni-
talni formu LSA. Pti¢inou negativniho histologického vysetfeni
mohl byt i odbér nereprezentativniho vzorku kize.

ZAVER

LSA je chronické, recidivujici onemocnéni, na které se v kli-
nické praxi casto nemysli. Pacienti byvaji po dlouhou dobu vede-
ni u ambulantnich lékard pod riznymi diagnézami. Standardni
histologické vysetiovani materidlu ziskaného pii cirkumcizi by
mobhlo zlepsit diagnostiku tohoto onemocnéni u chlapct. One-
mocnéni Casto recidivuje (asi 1/3 pacienti), proto je nezbytnd
dispenzarizace pacienti. I kdyz u déti LSA neni (jako je tomu
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u dospélych) prekancerézou, musime pii dispenzarizaci pacien-
tl s atypickym vznikem ¢i pribéhem i na tuhle komplikaci
myslet. Zaklad terapie tvofi lokalni kortikoidy III. nebo IV. tfidy,
a pokud tato lé¢ba nevede k zlepSeni projevi, doporucujeme
pacienta odeslat na pracovisté détské dermatologie.
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