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SOUHRN

Lichen sclerosus je chronické kozni zanétlivé onemocnéni postihujici déti i dospélé, prevazné zeny. Nemoc vede k atrofii
epidermis, fibrdze a jizveni a je ¢asto provazena pruritem. Nejcastéji postihuje oblast anogenitalni, kde ¢asto pusobi
poruchy funkce a je spojeno se zvySenym rizikem vzniku karcinomu kaze vulvy, mtze se vSak vyskytovat i v jinych
lokalizacich. Patogeneze nemoci je nejasnd. Uplatiiuji se riizné faktory véetné genetické predispozice a lokalni iritace.
Nejcastéji se zvazuje autoimunitni charakter nemoci zprosttedkované cytokiny Th1 bunék, provazené zvysenou expresi
microRNA-155 a tvorbou protilatek proti glykoproteinu 1 extracellularni matrix. Diagnoéza je vétsinou klinicka, biopsie
zpravidla neni nutna. Lékem volby jsou velmi silné lokalni kortikosteroidy (clobetasol), u muzi je ¢asto kurativni cir-
kumcize. U rozsahlejsiho postiZeni je mozna aplikace fototerapie (zejména UVA1, méné UVB311), vyjimec¢né se uplatniu-
je systémova terapie metotrexatem a kortikoidy. Vzhledem k chronickému charakteru onemocnéni a moznému vzniku
malignity je vhodné dlouhodobé sledovani nemocnych.

Kli¢ovd slova: lichen sclerosus — patogeneze — diagnéza - klinicky obraz - 1é¢ba - sledovani

SUMMARY
Lichen Sclerosus. Review

Lichen sclerosus is a chronic inflammatory skin disease affecting children and adults, mostly women, leading to atrophy
of the epidermis, fibrosis and scarring, often accompanied by pruritus. It most often affects the anogenital area, where it
causes functional impairment and is associated with an increased risk of vulvar skin cancer, however it can also occur
in other localizations. The pathogenesis of the disease is unclear. Various factors are considered, including genetic pre-
disposition and local irritation. The autoimmune nature of the disease, mediated by Th1 cell cytokines, accompanied by
the increased expression of microRNA-155 and the production of antibodies to extracellular matrix glycoprotein 1, is
most commonly proposed. The diagnosis is usually clinical, biopsy is mostly not necessary. The treatment of choice are
strong topical corticosteroids (clobetasol), circumcision is often curative in men. For more extensive skin involvement,
application of phototherapy is possible (especially UVAL, less UVB311), rarely systemic therapy with methotrexate and
corticosteroids is used. Due to the chronic nature of the disease and the possible development of malignancy, long-term
follow-up of patients is recommended.
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zena souhrnnym terminem lichen sclerosus [14, 18].
Jednd se o onemocnéni, které je v oblasti zajmu riz-
nych obort. V Némecku (v Badensko-Wiirttember-
sku v roce 2014) kéd pro LS L 90.0 nej¢astéji vykazali

UvVoD

Lichen sclerosus (LS) je chronické, recidivujici, koz-
ni zdnétlivé onemocnéni, které miize vést ke vzniku

atrofie, jizveni, poruchdm funkce v oblasti genitalu, se
zvySenym rizikem vzniku karcinomu vulvy. Rozlisu-
ji se dvé zakladni formy nemoci. Nej¢astéjsi je forma
nogenitdlni, méné ¢asta je forma extragenitdlni, vzac-
né postihujici i sliznici, popisovany jsou i formy smi-
$ené. V minulosti uzivana synonyma oznacujici toto
onemocnéni (Lichen sclerosus et atrophicus, Krau-
rosis vulvae/penis, Balanitis xerotica obliterans, Vul-
varni dystrofie, ,white spot disease®) jsou nyni nahra-
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gynekologové v 69 %, dermatovenerologové ve 14 %,
ve 12 % prakticti 1ékati a v 5 % urologové [27]. Pro-
toze toto onemocnéni ohrozuje nemocné zavaznym
funkénim postizenim, vyraznym sniZzenim kvality
zivota, vznikem malignity a soucasné byva diagnos-
tikovdno s nékolikaletym zpozdénim, kdy dojde k jiz
ireverzibilnim zménam, predkladame prehled sou-
¢asnych poznatkd ke zvyseni povédomi o této cho-
robé [28, 31].
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EPIDEMIOLOGIE

LS postihuje muze i zeny v poméru 1 : 3-10. Pte-
hlednd prace hodnotici 4 516 publikovanych ptipadi
LS u déti udava pomér 1,7 : 1,0 naznadujici, ze vyskyt
u chlapct je v dermatologické literatute podhodno-
cen [2]. Onemocnéni se objevuje v kterémkoliv véku
s vrcholy vzniku u prepubertalnich déti a u postme-
nopauzalnich Zen. Prevalence neni pfesné znama, uda-
vany vyskyt je nejspise podhodnoceny. Odhady udé-
vaji, Ze LS ¢ini v dermatologickém vefejném zatizeni
0,1-0,3 % v$ech pacientt [60], vulvarni LS nemocnych
v gynekologické praxi 1,7 % [16] u premenarchedlnich
divek byl pozorovan v 0,1 % [47], u Zen nad 80 let ve
3 % [27], u muzt se odhady v populaci pohybuji kolem
0,0014-0,07 % [14].

PATOGENEZE

Patogeneze onemocnéni je nejasnd. UvaZuje se zejmé-
na o roli raznych rizikovych faktori. Zejména se zva-
Zuje role autoimunitnich mechanismi, dale role infekce
a lokalnich vlivi, genetické predispozice, sdruzenych
chorob, 1éku.

Pro roli imunitniho systému u Zen svéd¢i pozorova-
ny spole¢ny vyskyt LS s autoimunitnimi chorobami
v 21,5 % pripadi, v rodinné anamnéze byly pfitomné
u 21 % a u 42 % byly nalezeny autoprotilatky (proti $tit-
nici, gastrickym parietalnim bunkam, hladkému svalu,
mitochondriim, antinukledrni). Nejcastéji byla pozoro-
vana autoimunitni thyreoiditis (12 %) dale alopecia are-
ata, vitiligo, diabetes mellitus a pernicidzni anémie [39]
- obr. 1. U muzi je vyskyt autoimunitnich onemocné-
ni vyrazné niz8i, ¢asto se neli$i od normalni populace,
a proto vySetfovani z hlediska téchto onemocnéni neby-
va doporucovano [25]. U déti byl pozorovan vyskyt asi
u 1,5 % pripadu, takika vyluéné divek (93 %), jednalo
se zejména o vitiligo, morfeu, autoimunitni thyreoiditis,
alopecia areata [2].

Obr. 1. Jasné bilé depigmentace vitiliga, v jejichz okoli a roz-
sahu jsou bélavé lesklé makuly az loziska (¢erné body - levy
v projevu vitiliga, pravy v loZisku lichen sclerosus)
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Protilatky proti glykoproteinu 1 extracelluldrni matrix
(ECM 1), ktery je soucasti bazadlni membrany epidermis
spoluzodpovédny za soudrznost epidermis a dermis, byly
zji§tény u 74 % Zzen s LS, avSak autoimunita proti ECM1
sama o sobé nebyla dostate¢na ke vzniku nemoci [44]. Dile
byla pozorovana zvysena u¢ast monoklonalnich T lymfocy-
ta v tkani LS [49]. Profil genové exprese ukazuje, ze LS je z4-
nétlivé onemocnéni zprosttedkované cytokiny Thl bunék,
které jsou spjaty se vznikem autoimunity [56]. Pozorovana
zvy$end exprese microRNA-155 vedeke snizeniregulaénimi
T lymfocyty zprostfedkované suprese autoreaktivnich
T bunék a mozné ztraté tolerance vicdi autoantigentim
se vznikem zanétu a navozeni autoimunity. Soucas-
né stimuluji proliferaci fibroblastd vedouci k fibroze
[50, 57]. Navic microRNA-155 inhibuje tumor supre-
sorové geny FOXO3 a CDKNI1B, coz vede k vyraz-
néjsi syntéze kolagenu [31, 50, 57]. Protilatky pro-
ti ECM1 ovliviiuji jejich regulaéni vazbu na matrix
metalopeptidazu 9 (MM9), k nasledné intenzivnéjsi synté-
ze kolagenu, zejména kolagenu 5, a loZiskovému naruseni
bazalni membrany epidermis [57]. Fibroza je ddle umoc-
flovana dysregulaci keratinocytdrniho proteinu galecti-
nu-7 fizeného p53, ktery inhibuje rist fibroblasttl a dale
zvys$uje syntézu kolagenu. Zanét zprostiedkovany cytokiny
Th1 bunék vede také k uvolnéni reaktivnich forem kysli-
ku, oxidativnimu stresu, ktery pfispiva k inaktivaci tumor
supresorovych gent p53 a CDKN2A, buné¢né prolifera-
ci a maligni transformaci. Proces provazi zvySena tcast
riznych cytokind (interleukin-1 /IL-1/, IL-12, IL-2, IL-5,

Obr. 2. Koebnertiv fenomén - lichen sclerosus nad varikdz-
nimi zilami
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IL-6, IL-10, tumor necrosis factor-alpha (TNF-a), interfe-
ron gamma (IFN-y), IFN typu I) [8, 13, 57]. Patogeneticky
vyznam téchto nalezti v§ak neni zcela jasny, byva spojo-
van s autoimunitni reakei [27]. Nélez protilatek anti BP180
u nemocnych s genitalnim LS nebyl v dal$ich pracich shle-
dan odlisny proti normélni populaci a je povazovan za epi-
fenomén v diisledku odhaleni antigenti bazalni membrany
traumatem $krabéni [3, 45].

Primarni role infekce byla zvazovana u fady ¢initelt za-
hrnujicich zejména Borrelia burgdorfderi a HPV, ale i vi-
rus Epstein Barrové, virus hepatititidy C, jejichz sdruzeni
bylo pozorovano v 0-70 % ptipadi [20]. V soucasné dobé
vSak kauzélni role infekce neni dostate¢né prokazana [13].

Pfi vzniku onemocnéni hraji roli i mistni faktory.
Zvysené riziko vzniku predstavuje traumatizace, frikce,
iritace, operace a ozdoby v genitalni oblasti, zvySeny vy-
skyt u neobfezanych muzd, vznik projevi LS na normal-
nim §tépu v postizeném terénu a naopak vymizeni LS ve
$tépu aplikovaném na normalni kazi [13, 62]. LS vyka-
zuje pritomnost Koebnerova fenoménu, proto je zvazo-
vana etiologicka role iritace vnimavého epitelu (obr. 2).
Chronické drazdéni v mistech okluze latkami, jako je

napt. stolice a mo¢, miize hrat roli pfi vzniku projevi
nemoci. V souladu s tim, je i pozorovany zvyseny vyskyt
LS u obéznich osob [6, 22].

Mezi klinické rizikové faktory patfi obezita (vys$si
BMI), diabetes mellitus, expozice radia¢nimu ¢i ultra-
fialovému zéfeni, je popsdna vzdcna souvislost s léky
(inhibitory ACE, betablokdtory, nivolumabu - anti PD1-
-ligand inhibitoru) [6, 13, 22, 41, 61].

Genetickou predispozici podporuje zvyseny vyskyt LS
v rodinné anamnéze piiblizné u 12 % Zen. Studie humén-
niho leukocytarniho antigenu (HLA) udavaji castéjsi vy-
skyt HLA DQ7 u Zen i u muzi, u zen pak, proti kontro-
lam, DQ8 DQY, u muzt DR11 a DR12. Zatim v$ak nalezy
neukazuji na specificky imunogeneticky profil, ktery by
obecné urc¢oval nédchylnost k tomuto onemocnéni [13].

Vzhledem k tomu, Ze LS vulvy postihuje zejména pre-
pubertdlni divky a peri- ¢i postmenopauzalni zeny, je
moznd role pohlavnich hormont. Vyskyt LS téz nega-
tivné koreloval s aplikaci antikoncepce obsahujici pou-
ze progesteron [21]. PFiznivy ucinek lokalni aplikace
testosteronu, estrogenil, progesteronu, substitu¢ni hor-
monaln{ 1é¢by v8ak nebyl prokazan [27].

Obr. 3. Erytémy s naznacenymi bélavymi lesklymi makulami (a), pozdéji jasné zfetelnymi (b), splyvajicimi do loZisek se zfasenym
povrchem (c), nékdy s tvorbou bélavych papul splyvajicich do lozisek s drsnym povrchem podminénym bodovitymi, folikularné
vazanymi hyperkeratézami (d), (e), nékdy az ploch s prosaklym povrchem s hemoragiemi (f), nékdy s tvorbou bul (g), prechazejicich
do erozi (h), po ustupu jsou ¢asto patrné rezidudlni §edohnédavé pigmentace (ch)
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KLINICKY OBRAZ

Kozni projevy LS mohou zadinat jako erytém, pripad-
né s tvorbou splyvajicich bélavych lesklych makul a bé-
lavych drsnych papul splyvajicich do lozisek aZ ploch, se
ztasenym povrchem, nékdy indurovanych, drsnych na
pohmat s patrnou folikuldrni hyperkeratézou (obr. 3).
Fibr6za, snadna zranitelnost a ztrita pruZznosti tkdné
miize vést ke vzniku bolestivych prasklin a erozi, jizveni
se znetvorenim tkdné, ekchymdzam a teleangiektaziim.

LS anogenitalis Zen

Onemocnéni se objevuje asi u 9-23 % Zen premenar-
chealné, pramérného véku 54-76 let, u 41-17 % ve fertil-
nim obdobi, u 50-60 % Zen postmenopauzalné, pramér-
ného véku 55-60 let [10, 39]. Projevy se mohou vyskytovat
pouze na malém okrsku kiZe, mohou vSak zasahovat
i rozsahlé oblasti vulvy, perinea, partie perianalni, t¥isel,
interglutealni ryhy a okoli. Cirkuldrni postizeni genitalu
a perianalni spojené postizenim perinea svym usporada-
nim pfipomind ¢islici osm (obr. 4). Nejéastéji byvaji posti-
Zena labia minora v 87 %, déle perineum v 85 %, clitoris
v 72 % a perianalni oblast v 50 % [53]. Extragenitalni vy-
skyt byl pozorovan v 11-13 % [10, 39]. Na rozdil od lichen
planus projevy LS nepostihuji sliznici vaginy a cervixu,
pokud nedochazi k vaginalnimu prolapsu a dlazdicové
metaplazii chronicky drazdéného epitelu [37, 63], mize
véak dojit k postizeni slizni¢niho prechodu vestibula
ak pfipadnému zdzeni introitu [42]. Onemocnéni zpravi-
dla za¢ind jako periklitorialni erytém, ktery se $ifi na la-
bia minora a dale. Fibrdza, kfehkost tkané a silné svédéni,
Casto rusici spanek, vedou k snadné traumatizaci, tvorbé
hemoragii, bolestivych prasklin dyspareunii az apaneu-
rii, dysurii, pfipadné obtizné defekaci. Jizveni muze vést

Obr. 4. Postizeni perinea spojujici postizeni perianalni a pe-
rivagindlni ptipomina ¢islici 8 (a), atrofie a jizveni labii s pre-
chodem do ttisel (b), postizeni genitalu s hemoragiemi a Ko-
ebnerovym fenoménem v operaéni jizvé na brichu (c)
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ke ztraté labia minora, zdZzeni introitu, zanoteni klitoris
srusty postizeného preputia vedouci nékdy az k jeho uza-
vreni a vzniku smegmatické pseudocysty.

Chronické drazdéni mtize vést k vulvarni melanéze,
pozanétlivym nepravidelnym tmavé hnédym az cernym
hyperpigmentacim. Drazdéni pritomnych melanocy-
tarnich névt chronickym zanétem casto vede ke vzniku
zmén, které ¢asto imituji melanom a jsou obtiZné inter-
pretovatelné histologicky. Prestoze tyto léze jsou prak-
ticky vidy benigni a melanom v téchto souvislostech
raritni, podezfelé pigmentace by mély byt bioptovany
a ovéreny histologicky [14, 42].

Prepubertalné nejcastéj$im priznakem onemocné-
ni je pruritus, pfipadné paleni, bolestivost, dysurie,
konstipace, nejc¢astéjsim klinickym nélezem je hypo-
pigmentace a atrofie kiize [2, 58]. Vétsina nemocnych
ma postiZeni genitalu, vzacnéjsi je postizeni pouze ex-
tragenitalni [2,9 %], pfipadné soucasné postizeni obou
(2,8 %) [2]. Primérna doba do diagnézy byva udavana
kolem 18 mésict1 [2]. Ndlez jizevnatych zmén a hemora-
gii mize vést k podezfeni na pohlavni zneuzivani, na-
vic jim LS muzZe byt vyprovokovan ¢i zhor§ovan v ram-
ci Koebnerova fenoménu. Podezteni podporuje nalez
ustarsich prepubertalnich divek, §patnd odpovéd naléé-
bu, vyskyt pohlavné pfenosného onemocnéni [14, 42].
Nékdy byva popisovan vyskyt ,infantilni perinedlni
protruze® u prepubertalnich divek v souvislosti s LS.
Jedna se o jazykovitou kozni vychlipku v perinedlnim
raphe preanalné, kterd byva castéji pozorovana v sou-

Obr. 5. Bélavé prosakly glans se zfasenym povrchem, zkracené
frenulum, fibroticky cirkuldrni prstenec preputia (a), parafiméza
fibrotickym prstencem (b), fiméza pro ztZzeni preputia s ragddami
fragilniho fibrotického preputia (c)
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vislosti se zdcpou, prijmy, andlnimi fisurami, pfipadné
muze byt familidrni [26].

Znamky LS zpravidla zcela nevymizi v obdobi pu-
berty, pretrvavani ¢asto ovliviiuje kvalitu Zivota i v do-
spélém véku, vysledky studii jsou v§ak zna¢né rozdil-
né od 20 % do 97 % sledovanych zen [42]. Kompletni
remise pfed menarché byva udavdna kolem 25-31 %
divek [2, 54].

V téhotenstvi se projevy vétSinou zlepsuji, aplikace
lokalnich kortikosteroidli je povazovana za bezpe¢nou
béhem téhotenstvi i postpartum. Pokud neni ptitom-
né vyrazné jizveni, porod pfirozenou cestou je mozny
s provedenim Casné episiotomie zabranujici roztrzeni
tkané [36].

LS genitalis muzi

Onemocnéni u dospélych nejéastéji vznikd v 3.-4. de-
kadé véku, asi u jedné tfetiny s diagnézou stanovenou
2 roky od objeveni prvnich ptiznak [12, 27]. Pouze 6 %
pacient pfi vzniku onemocnéni jsou osoby po cirkum-

Obr. 6. Schéma predilekéni lokalizace na predni strané téla LS
extragenitalis, bélavé lesklé zfasené plochy sub- a intermam-
marné, v kubitéch, ryze tfisel a okoli, na hrudi prechdzejici az
ve vyvysena drsna bélava loziska s hemoragiemi, jinde pfecha-
z{ v rezidudlni hyperpigmentace

Obr. 7. Schéma predilekéni lokalizace na zadni strané téla LS
extragenitalis, bélavé lesklé zfasené plochy postihujici oblast
nad patefi s pfechodem na postranni partie baze krku a po-
plitealni jamky
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cizi, ktera tak predstavuje ochranny faktor manifestace
LS. Onemocnéni se zpravidla projevuje jako $edobélavé
makuly, papuly, nékdy se zfasenym povrchem, hemora-
giemi, postupné muize ptejit v tvorbu fibrézy, vedouci ke
ktehkosti tkané, purpufte, erozim, puchyfum. Nejéastéji,
kolem 70 % ptipadi, byva postiZzeno preputium, kde ¢as-
to vznika zuZujici se fibroticky prstenec, posléze fimoza,
ptipadné parafiméza (obr. 5). Casto je postizen glans
penis (60 %), méné je soucasné postizeno preputium
i glans penis (40 %), v 17 % se nachazi postizeni meatu
uretry, kde jizveni mize vést ke zuzeni i uretry, dysurii
az obstrukci [12, 58]. Ptes polovinu nemocnych udéva
bolestivou erekei, ¢i erektilni dysfunci, kolem 18 % ma
urologické potize, 29 % nemocnych je asymptomatic-
kych [12].

LS u chlapcti vznika nejéastéji ve véku kolem 8,6 roki
s diagndzou stanovenou v praméru 12,5 mésict od prv-
nich ptiznaka. Extragenitdlni postizeni bylo pozoro-
vano pouze u 0,4 % nemocnych, perianalni postiZeni,
stejné jako u dospélych je vzacné [2, 14]. Z poltu 1 178
chlapcti podstoupivsich cirkumcizi pro fimézu u 40 %
byly prokazany histologické zmény LS [30].

LS extragenitalis

Extragenitdlni forma LS predstavuje asi 6-20 % ne-
mocnych s LS u déti je vSak vzacna [2, 28, 46]. One-
mocnéni Casto zac¢ina jako erytematdzni makuly, nékdy

Obr. 8. Bélavé okrsky LS na tstni sliznici
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v §ikmém svétle s bélavym skvrnitym leskem, pripadné
vznikem bélavych makulopapul splyvajicich do lozisek,
¢asto drsnych na pohmat pro folikularni hyperkeratozu,
zfasenym povrchem podminénym atrofii epidermis, s pri-
padnou fibrézni induraci, nékdy s prosaklym povrchem,
ktery miize pfechazet az do puchyft (viz obr. 3). Kfehkost
tkané vede k erozim a hemoragiim, mohou byt patrné te-
leangiektazie, anularni ¢i Blaschkoidni usporadani [36].
Predileké¢nti lokalizaci predstavuje stied lumbalni krajiny
s pfechodem na horni partie interglutealni ryhy, oblast
submamarni, lateralni partie mam, axily, ryhy tfisel s pfi-
lehlymi partiemi podbfisku a stehen, lateralni strany baze
krku (jakoby pod raminky podprsenky), zapésti volarné,
loketni a podkolenni jamky (obr. 6, 7). Vyjime¢né posti-
huje tstni sliznici a raritné nehty [1, 48] - obr. 8. V ramci
koebnerizace mtize vznikat v jizvach po radioterapii trau-
matu, operacich, nad varixy apod. (viz obr. 2). Nevyjasné-
ny je vztah LS k diagnéze morfey, protoze znamky obou
nemoci se mohou projevovat u stejného jedince soucasné
(i v jedné biopsii), mohou prechazet jedna v druhou. Re-
trospektivni studie 471 nemocnych s morfeou prokazala
extragenitalni formu LS u 4 % a genitdlni u 1,7 % nemoc-
nych, prospektivni studie pfi cileném vysetfeni prokazala
genitalni LS u 38 % nemocnych s morfeou [34, 38].

DIAGNOZA

Diagndza onemocnéni je vétsinou klinicka. Biopsie se
provadi v pripadé diagnostickych rozpaki, podezfeni
na neoplazii (tvorba hyperkeratotickych projevi, okrsek
nereagujici na terapii), verifikace pigmentovych zmén.
Histologické vySetfeni muze vak byt i u klinicky typic-
kych pripadii nediagnostické, a proto necharakteristicky
nélez nevylucuje diagnézu LS. Pro diagnézu v nejasnych
pripadech je nutna klinicko-patologicka korelace a ko-
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Obr. 9. Typicky histopatologicky obraz LS zahrnuje atrofickou
epidermis krytou folikularné akcentovanou hyperkeratézou se
znamkami vakuolarni degenerace bazalni vrstvy (b) s inkonti-
nenci pigmentu. V koriu, subepidermalné, je pruh eozinofilné
homogenizovaného kolagenu s ojedinélymi melanofagy, pod
kterym je patrny pas intersticialniho a perivaskularntho mono-
nukledrniho infiltratu (a), s ojedinélymi eozinofily - bila $ipka (c)
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munikace mezi klinikem a dermatopatologem. Nékteré
ptipady, kdy neni mozné odlisit LS od lichen planus, jsou
oznacovany jako prekryvny syndrom a ¢asto $patné rea-
guji na lécbu. Piekryvani mtze byt patrné i v ptipadé LS
a morfey, pfipadné psoriazy [7, 14, 55]. V diferencidlni
diagndze ptipada v Gvahu i jizvici pemfigoid. Biopsie by
méla byt odebrana z aktivni ¢asti indurace [36].

Typicky histologicky obraz zahrnuje atrofickou epi-
dermis krytou folikuldrné akcentovanou hyperkerato-
zou se znamkami vakuolarni degenerace bazalni vrstvy
s inkontinenci pigmentu (obr. 9). V koriu subepidermal-
né je ptitomny pruh edému a eozinofilné homogenizo-
vaného kolagenu s ojedinélymi melanofagy, pod kterym
je patrny pas intersticidlniho a perivaskularniho mono-
nukledrniho infiltratu, ¢asto s eozinofily a plazmocyty.
Muze byt vSak pritomna i hyperkeratéza bez atrofie
epidermis vzhledu lichen simplex chronicus, spongiéza,
erytrocytarni extravazaty, ektazie kapildr, chybéjici elas-
tika subepidermalné, lichenoidni infiltrat s apoptoticky-
mi keratinocyty v epidermis [7].

Diferencialni diagnostika

Diferencialné diagnosticky ptfipadd v uvahu odliseni
lichen planus, lichen simplex chronicus, lokalizované
sklerodermie, vitiliga, jizvictho pemfigoidu, dermatitidy
kontaktni atopické a seoboroické, psoriazy, andlnich fi-
sur, hemoroidt, deficience estrogenti, kandidové infekce.

U atypickych a hyperkeratotickych projevii nereaguji-
cich na lécbu je nutné vyloucit moznost malignity - jak
intraepitelidlni neoplazie, tak pfipadné dlazdicobuné¢-
ného karcinomu, vznik melanomu je vzacny. Riziko
vzniku malignity u LS vulvy je odhadovano pod 5 % zen
[42]. V¢asna diagndza a 1écba vedou pravdépodobné ke
snizeni tohoto rizika. Studie porovnavajici 357 Zen di-
sledné dodrzujicich 1é¢bu se 150 Zenami s nedislednou
lécbou vykdzala vznik malignity u disledné skupiny
v 0 %, u nediisledné ve 4,7 % nemocnych [35].

LECBA

Dtlezitou soucdsti 1é¢by jsou opatfeni, ktera smétuji
zejména k eliminaci drazdivych vlivd, které vzhledem
k izomorfnimu Koebnerovu fenoménu mohou vést ke
zhor$ovani a vzniku projevii. Doporucuje se volné spod-
ni pradlo (hedvabné je spojovano s mensimi priznaky
nez bavlnéné), volny odév, Setrnd mydla a emolientia bez
parfemace, suché prosttedi, vysazeni intimni kosmetiky,
zabranit styku s moci, osuSovani provadét prilozenim
ruc¢niku a nikoliv tfenim apod. U obéznich osob jsou
zahodnd opatfeni k redukci hmotnosti. Nemoc mohou
zhor$ovat i sportovni aktivity jako napft. jizda na koni ¢i
cyklistika. Lékem volby jsou velmi silné lokalni korti-
kosteroidy (clobetasol propionat 0,05%).

Anogenitalni LS Zen

Dospélé zeny a divky s anogenitalnim LS by mély byt
lé¢eny clobetasol propionatem 0,05% v masti po dobu
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3 mésicti. Podle smérnic Britské dermatologické asocia-
ce je doporucovano schéma, prvni mésic aplikace 1krat
denné nanoc, druhy mésic obden, tfeti mésic 2krat tydné
sttidavé s emolientii [36]. Doporucend davka na aplika-
ci je polovina jednotky bfiska prstu (,fingertip unit* -
0,5 g), 30gramova tuba by méla byt maximalni ddvkou
na tfi mésice. Evropska doporuceni navrhuji aplikaci
1-2krat denné jedné jednotky briska prstu na celou ob-
last genitalu se snizenim poctu aplikaci po 1 mésici podle
zavaznosti nemoci [27]. Pokud dojde k Gstupu ptiznakii,
pokracuje nemocna v aplikaci emolientii a kortikoste-
roidy podle potieby. Pti nedostate¢né kontrole priznak
je nutna kontrola dodrzovani opatfeni, ujistit se o dia-
gnoze, pripadné titrovat lécbu podle potteby k prevenci
jizevnatych zmén. Randomizovand kontrolovana studie
prokazala, Ze nejsilnéjsi lokalni kortikosteroidy (clobe-
tasol propionat 0,05%) vedly k remisi subjektivnich pfi-
znaki u 75 % pacientek s anogenitalnim LS oproti 10 %
v kontrolni skupiné s placebem. Soucasné doslo k vy-
znamnému zlepseni makroskopického a histologického
nalezu [4]. Aplikace kortikoidl snizuje riziko vzniku ji-
zevnatych zmén, vzniku malignity, a proto mnozi autofi
doporucuji trvalou udrzujici 1é¢bu 2krat tydné [31, 35].
Srovnévaci studie prokazala stejnou tcinnost lokalni
1é¢by clobetasolu s 0,1% mometason furoatem [59], ktery
muze predstavovat alternativu. Lokalni aplikace inhibi-
tort calcineurinu vykazuje ptiznivy, ale mensi, uc¢inek
na projevy LS a predstavuji moznost druhé volby 1écby
[15, 17]. Dlouhodoba aplikace kalcineurinovych inhibi-
tort mize vést k nachylnosti pro virové infekce (herpes),
proto herpes genitalis predstavuje kontraindikaci této
1é¢by, souvislost s moznym vznikem malignity dosud
nebyla prokazana [28].

Kontrola je vhodna po 3 mésicich lé¢by, v ptipadé
dobrého ucinku nasledujici kontrola po 6 mésicich 1é¢-
by a dale 1krat ro¢né. Nemocné musi byt fadné pouceny
o péci, sebekontrole v ramci prevence neoplazie a nut-
nosti kontroly pfi zménach priznaku ¢i nalezu. Pfi pfe-
trvavajicich obtizich jsou nutné kontroly na pracovisti
prislusné specializace (dermatovenerologické, gynekolo-
gické, urologické), ptipadné zvéazit provedeni kontrolni
biopsie (zejména k vylouceni vulvarni intraepitelalni
neoplazie ¢i dlazdicobunécného karcinomu), po operac-
nim uvolnéni sriistl je nutna aplikace kortikoidi k pre-
venci jejich recidivy. Spontanni remise onemocnéni jsou
nejspiSe vzacné. Chybéji dostatecné udaje o prognoze
divek s LS, nékteré prace zaznamenaly spontanni remisi
v 25-31 % pripadu [2, 54].

Jako dalsi 1é¢ebna volba byva nékdy uvadéna intrale-
ziondlni aplikace kortikosteroidd, fototerapie — zejména
UVAL, kancerogenni potencidl omezuje uziti lokalni
PUVA terapie a UVB, zminky mozného uplatnéni uva-
di calcipotriol lokalné, ordlni retinoidy, salazopyrin,
cyklosporin p. o., aplikaci depotniho penicilinu ¢i cefa-
losporinu i. m., vitaminu A + E, vitaminu D, intralezio-
nalni adalimumab aj. [18, 27, 52].

Dalsi publikované neovétené pristupy k 1é¢bé zahrnuji
lokalni retinoidy, aplikaci trombocyty obohacené plaz-

Ces-slov Derm, 95, 2020, No. 6, p. 193-232

my a kmenovych bunék tukové tkané, fotodynamickou
1é¢bu, vysoce intenzivni ohniskovy ultrazvuk (,,high-in-
tensity focused ultrasound®), frakéni CO2 a ErbiumYAG
laser [27, 31].

Chirurgické vykony jsou u LS vulvy omezeny na lécbu
nadort, fimézu klitoris, stendézu introitu a labialni ad-
heze, rozsahlejsi vykony nejsou doporucovany, priznivy
uc¢inek mtize mit povrchni ablace CO2 laserem [27, 31].

LS genitalu muzi

U genitalniho LS muzii je doporucovana aplikace clo-
betasol propionatu 0,05% v masti 1krat denné po dobu
1-3 mésict v kombinaci s emolentii. Doporucena davka
v jedné aplikaci je jedna jednotka btiska prstu (,finger-
tip unit“) odpovidajici 0,5g masti z tuby, pficemz 30gra-
mova tuba by méla byt dostacujici davkou na t¥i mésice
[36]. Pri postizeni meatu uretry je zahodna aplikace po-
moci vatové §téticky. U pacientt s rezistentnimi projevy
je mozné zvazit intraleziondlni aplikaci kortikosteroidi,
u nemocnych s fimézou nereagujici 1-3 mésice na lé¢bu
je doporucovdana cirkumcize. V tomto pripadé je vhodné
zajistit, aby odebrana tkan byla odesldna k histologické-
mu vySetfeni k ovéreni diagnézy a vylouceni neoplas-
tickych zmén. Vznik dysurickych obtizi vyzaduje kon-
zultaci urologa. Lokalni aplikace 0,05% momethason
furodtu byla t¢inna na ¢asné faze vzniku LSA u chlapct
[29]. T kdyzZ tacrolimus v masti je méné uc¢inny nez lokal-
ni kortikoidy, je nékdy doporucovén jako dalsi lécebna
volba, pripadné jako adjuvantni lé¢ba po chirurgickém
vykonu s védomim rizika teoretického kancerogenniho
potencialu [11, 18, 19, 27, 43]. U chlapcii, kde se ocekava
vyléceni, tato 1écba nebyva doporucovana [27].

Kontroly jsou vhodné po 3 mésicich 1écby, v pripadé
dobrého ucinku dalsi kontrola pak po 6 mésicich 1écby
a dale 1krat ro¢né. Pacient ma byt fadné poucen o prevenci
a moznych priznacich vzniku penilni intraepitelidlni ne-
oplazie ¢i dlazdicobunééného karcinomu. U nemocnych
vyzadujicich cirkumcizi jsou nutné kontroly po operac-
nim vykonu a v pfipadé aktivity nemoci dale 1é¢it lokal-
nimi kortikoidy, pfi vzniku 1ézi podezrelych z malignity
provést biopsii. U nemocnych s pretrvavajici symptoma-
tologii je nutné dlouhodobé sledovani, v pripadé vzniku
urologickych obtizi v¢asna urologicka kontrola. Tfimésic-
ni 1é¢ba kortikosteroidy, pfipadné cirkumcize, vede u ne-
komplikovanych pfipadii v ¢asnych fazich nemoci k trvalé
remisi ¢i ustupu nemoci v 73-100 % piipadu [13, 27].

Dalsi lé¢ebné moznosti jsou obdobné jako u LS u Zen.

Chirurgicka lécba cirkumcizi u LS omezeného na
glans a preputium je kurativni v 90-100 % pripadd,
u perzistujicich projevi na glans je mozné zvazit povrch-
ni vaporizaci laserem (,,resurfacing®) ¢i aplikaci koznich
§tépt, v pripadé jizveni pripadaji v ivahu plastické ope-
race, zejména meatu, uretry s uplatnénim $§tépa bukalni
sliznice, perinealni uretrostomie, lé¢ba nadora [23, 27].

Extragenitalni LS

Lécba extragenitalni formy je svizelnd, k dispozici je
mélo udaji o jeji uc¢innosti a vybér 1é¢iv vychazi z ma-
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lych nekontrolovanych studii, kazuistik a studii terapie
genitalni formy. Protoze se jednd o benigni onemocnéni,
je mozné v pripadé projevi bez znamek aktivity, po do-
hodé s nemocnymi, aplikovat pouze emolientia. Lékem
volby pro extragenitalni LS jsou lokdlni kortikosteroidy,
pripadné aplikace tacrolimu, fototerapie nejlépe UVAL,
pripadné celkova lécba kortikosteroidy a metotrexatem.

U aktivniho onemocnéni s erytémy, svédénim, jsou
prvni volbou silné lokalni kortikosteroidy. Projevy ne-
ragujici na 2-3mésicni 1écbu ¢i pii rozsahlem postize-
ni a aktivité nemoci je lékem volby fototerapie [24, 51].
Nejcastéji je doporucovana aplikace UVAL1 zafeni ve 40
sezenich [32]. V pripadé nedostupnosti je mozna apli-
kace UVB311 ve standardnim rezimu ve 40 aplikacich,
jsou popsané piipady priznivého uc¢inku oralni ¢i lokdl-
ni PUVA terapie [9, 24]. Pfi netuspéchu lécby, vyjimec-
n¢é, je mozné zvazit systémovou lécbu. Nejcastéji je
aplikovan metotrexat v davce 10-20 mg/1krat tydné
v monoterapii, pfipadné v kombinaci s pulzni 1é¢bou
metylprednisolonem i. v. v ddvce 1 gram tfi dny po
sobé lkrat mési¢né, celkem po dobu 6 mésict, pripadné
v kombinaci s prednisonem p. o. v davce 1 mg/kg/den
¢i 40-60 mg/den [24, 34]. Kalcineurinové inhibitory
jsou zpravidla malo ucinné, citované daldi lécby, které
nejsou dostate¢né podlozené, zahrnuji lokalni kalcipo-
triol, fotodynamickou 1é¢bu, pulzni barviovy laser, va-
porizaci CO2 laserem. Uplatnéni jiné systémova lécby je
dokladovano jednotlivymi pfipady, pfipadné pouzitim
v 1é¢bé anogenitalni formy (napt. peroralni retinoidy,
cyclosporin, hydroxychlorochin) [24, 51].

Postizeni ustni sliznice vétSinou nevyzaduje 1écbu
(viz obr. 8). Vétsinou se jednd o asymptomatické bélavé
okrsky, vyjimec¢né pusobici svédéni, paleni ¢i pocit na-
péti. V pripadé potfeby jsou uvadény lokalni a intrale-
zionalni kortikosteroidy, kalcineurinové inhibitory, pfi-
padné jiné pristupy [24].

Onemocnéni je chronické s obtizné odhadnutelnymi
exacerbacemi a remisemi, neni spojeno s vyskytem koz-
nich malignit.

ZAVER

Lichen sclerosus je chronické zdnétlivé onemocné-
ni postihujici predevsim anogenitalni oblast dospélych
i déti. Uporné svédéni a jizveni spojené s moznou mu-
tilaci genitalu a poruchami funkce sexudlni, urologické
a defeka¢ni vyrazné snizuji kvalitu Zivota. Povédomost
o priznacich vede ke v¢asné diagndze a 1écbé, kterd muze
zabranit jizveni a trvalému poskozeni. Lékem volby jsou
velmi silné lokalni kortikosteroidy (clobetasol) u muzii
pak, v pfipadé nedostate¢né uc¢innosti, v¢asna cirkum-
cize. Vzhledem k tomu, Ze onemocnéni je chronické
s obtizné odhadnutelnymi exacerbacemi a remisemi, na
genitalu s moznym rizikem koznich malignit, je nutné
dlouhodobé sledovani téchto nemocnych, spoluprace
dermatovenerologa, gynekologa, urologa a praktického
lékare.
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