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OSSZEFOGLALAS

A szerzok dttekintik a genitalis lichen sclerosussal (LS)
kapcsolatos 1ij ismereteket az utobbi évek irodalmi kozlé-
seinek tiikrében. A LS ismeretlen eredetii, lichenoid, domi-
ndaloan lymphocyter kréonikus gyulladdsos, a nemi szerve-
ket és/vagy a bort érintd betegség. Bdr pontos etiologidja
tisztdzatlan, genetikai hajlam, infekciok és autoimmun
faktorok valésziniileg szerepet jdatszanak pathogenezisé-
ben. Noi predominancia és bimoddlis életkori eloszlas jel-
lemzi. A mindennapi gyakorlatban is ldtjuk a komplika-
ciokat: phimosis, atrophia, hegesedés és infekciok kiala-
kuldsa. Néhdny betegnél spontin remisszio figyelhetd
meg. 1ddsebb korban a malignizalédas magas kockdzata
miatt a betegek hosszii tavii kévetése sziikséges. Kezelésre
lokalis steroidok ajdnlottak, azonban jo eredményeket ko-
zéltek calcineurin inhibitorokkal is.
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SUMMARY

The authors provide a literature review on the
accumulating evidence regarding genital lichen sclerosus
(LS). LS is a chronic lichenoid inflammatory disease of
undetermined origin that affects mostly the genitals
and/or the skin. Although its exact etiology is unknown,
genetic susceptibility, infections, and autoimmunity are
probably all involved in its development. It has a bimodal
age distribution with a female predominance. The
complications  (phimosis, atrophia, scarring and
infections) are observed in clinical practice. Due to a
high risk of malignant transformation, the patients’
regular follow-up is of essential importance. Topical
steroids are the first choice of treatment, however
favorable results were published regarding calcineurin
inhibitors recently.
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A lichen sclerosus (LS) definicidja szerint ismeretlen ere-
detli, lymphocyta medidlt gyulladdsos betegség, mely
mindkét nemben a nemi szervek bdrét és nyalkahartydjat
érinti. 1887-ban irta le Hallopeau, a lichen planus varidn-
saként, szovettani elkiilonitése Darier nevéhez fliz6dik.
Kordbban szdmos szinonim néven ismerték: kraurosis
vulvae, hypoplasids dysplasia, leukoplakia. A balanitis xe-
rotica obliterans elnevezés manapsag is elfogadott a gyer-
mekkori formdndl. 1976-ban a Vulvovagindlis Betegségek
Kutatéinak Nemzetkozi Téarsasdga torolte az elnevezésbdl
az athrophicans terminust, azonban ez a mai napig hasz-
nalatos maradt (11, 25).

Epidemiologia

A betegség nékben irodalomi adatok alapjan 6-10-szer
gyakrabban fordul elé mint férfiakban (3, 6, 23). Minden
életkorban megfigyelhetd 6 hénapostdl a késé aggkorig. A
koreloszlasa mindkét nemben bimodalis, ndknél a két
cstics a prepubertasban, ill. a postmenopausdban van, fér-
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fiakndl kisgyermekkorban majd 30-50 éveseknél (21). A
legtobb beteg kaukdzusi rasszhoz tartozik; dzsiaiakon és
feketéken ritka.

2005-ban a Heim Pal Koérhdz Uroldgiai osztialyan ret-
rospektiven elemezték 1778 phimosis miatt circumcision
atesett gyermek adatait (15). A kulturdlis, szocidlis okok-
boél circumcindéltakat a vizsgalatbol kizartdk. A szdvettani
vizsgalat 40%-ban LS-t irt le. Ez a relativ magas ardnyu
el6fordulds azért kiemelendd, mert az LS okozta phimosis
korai felismerés esetén konzervativ kezeléssel megel&zhe-
t6 lehet (16,18).

Etiologia

Etiolégidja ismeretlen. Autoimmun eredetét felveti gya-
kori tarsuldsa autoimmun betegségekkel. Irodalmi adatok
alapjan a betegek kb. 40%-dban taldlhatunk autoantiteste-
ket, f6leg a pajzsmirigy €s a parietalis sejtek ellen (25). N6-
betegek kozott leggyakrabban a kovetkezd autoimmunitds-
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sal Osszefiiggo allapotokat taldltdk: alopecia areata, vitiligo,



autoimmun thyreoiditis. Ritkdbban 1-es tipusu diabetes,
anaemia perniciosa, hegesedd pemphigoid, primer biliaris
cirrhosis, SLE, polimyalgia rheumatica kiséréje (19).

A betegek 75 %-ban kimutathat6 ECM-1 (extracellula-
ris matrix protein-1) ellen termel6dott IgG ellenanyag. (8)
A cytotoxicus T sejtek abnormalis cytokintermelése nyo-
man alakul ki a hydropikus degeneracié a basalmembran-
ban, ill. fibrogenikus citokinek (IL-4, IL-6, b-TGF) terme-
1ése révén a sclerosis (3).

A betegség kialakuldsat osszefiiggésbe hoztak bizonyos
HLA antigénekkel is. Szignifikdns Osszefiiggést taldltak
HLA-A29, -B44, DQ7, DQ8, DQ9, DR12 tipusokkal
(12). Erdekes, hogy az autoimmunitdsban szerepet jatsz6
HLA tipusokat (HLA-A1, -BS8, -DR3, -DQ3) lichen scle-
rosusban nem irtdk le (11). Az IL-1 receptor antagonista
gén polimorphismusai szignifikdns 6sszefiiggést mutattak
a betegség sulyossdgdval (9).

A hormonalis hatdsok szerepe nem bizonyitott, bar a bi-
modalis életkori eloszlds alapjan kordbban feltételezték az
5-alpha-reduktdz enzim defektusit és az androgének ko-
vetkezményes kéros metabolizmusét (25). Nagyszamu be-
teganyagon végzett vizsgdlatokbdl tudjuk, hogy a terhes-
ség, a hormonalis fogamzasgatlok, ill. a hormonpdtlé ke-
zelés a lefolyast nem valtoztatja meg (10, 25).

Ismert viszont a tiinetek kobnerezhet6sége: megjelené-
siiket nem ritkdn trauma, mitét el6zi meg.

Az utébbi években szamos vizsgdlat kutatta a Borrelia
fert6zés lehetséges szerepét lichen sclerosusban. A gyani
a Borrelia fert6zésre terelédott, mivel a LS, morphea és
acrodermatitis chronica athrophicans kozott jelent8s szo-
vettani és klinikai hasonldsag észlelhetd. (24, 26). Borre-
lia ellenes antitesteket is kimutattak a betegek egy részé-
nél, ill. magat a kérokozét is a tiinetes bdrbol. Ismert
emellett a betegség j6 terdpids hajlama antibiotikum keze-
lésre. A multicentrikus vizsgdlatok eredményei meglehe-
tésen ellentmonddsosak, kiilondsen nagy a kiilonbség az
eurdpai és az amerikai kozlésekben. Ezeket a bizonytalan-
sdgokat a mai napig feloldani nem sikeriilt, a hivatalos 4l-
laspont szerint a Borrelia fert6zés nem oka a lichen scle-
rosus kialakuldsanak (6, 24, 26).

Tiinetek

Klinikai tiinetei jellegzetesek. Kezdetben erythemds,
majd porcelanfehér papuldk, plakkok alakulnak ki a nemi
szerveken, gyakran a szé€li részeken gyulladdsos gytrtivel.
Ebben a stddiumban a vezetd panasz altaldban pruritus.
No6knél a vulva érintettsége mellett kb. 30%-ban periana-
lis terjedés is detektdlhatd, férfiakon ez ritka. A vulva
viszketése kinzé lehet. A plakkokon atrophia alakul ki,
gyakran erosiokkal, fajdalmas fissurdkkal, végiil a szemé-
remrés sziikiiletével (/. abra). Fiatal lanyokon, gyermeke-
ken gyakran lathatunk bevérzett ecchimosisokat, bullosus
tiineteket. Ilyenkor a traumat nehéz kizarni. Gyermekkor-
ban jellemzd tiinet a fijdalom miatt kialakul6 krénikus
obstipatio. Férfiakndl a fehér plakkok kezdetben panaszo-
kat nem okoznak, a folyamat elérehaladtaval alakul ki a
phimosis, sulyos esetben dysurids tiineteket is okozva (2.
dbra). A b6r LS tarsulhat a genitdlis tiinethez, maskor 6n-
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1. abra
Kiterjedst, a kisajkak és a clitoris atrophiajat okozd,
az orificium urethrae kornyékét is érintd plakk,
erosiokkal

2. dbra
A preputiumon phimosist okozé porcelanfehér plakk



3. dbra
Szovédményként kialakult synechia.
Kisajkak sorvaddsa (fehér nyil). Nagyajkak atrophidja,
scleroticus nyalkahdrtya atrophia (fekete nyil)

alléan alakul ki leggyakrabban a nyakon, a torzs felsé ré-
szén, néha a végtagokon, altaldban ndkon.

A genitalis korkép komplikaciéja féleg hegesedés, scle-
rotizacio, igy alakul ki a fajdalmas clitoris pseudocysta és
a phimosis. A vulvodynia, vestibulodynia, érzészavarok
oka a tarsul6 neurapoathia. Gyakori sz6v6dmény a bakte-
ridlis, mycoticus infekci6 (3. dbra).

Szovettani kép

Jellegzetes szovettani képen az elvékonyodott hamot
a tagult folliculusnyilasokat kitolté szarucsapok szakit-
jak meg. A ham alatt a kollagén és elasztikus rostok ké-
rosan atalakultak, a rostmaradvanyok oedemasan fella-
zult anyagba dgyazddnak, a kotészoveti rostrendszer
folytonossdga megszakad, hélyagtr alakulhat ki a ham
alatt. Az elvéltozast a dermis mélyebb rétegei felé éles
hatarral csikszerti lymphocytds besziir6dés kiséri (4.

4. dbra
Jellegzetes szovettani kép
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Prognozis

Spontan remisszio gyermekkorban, és késébbi életkor-
ban is elSfordul.

A lichen sclerosus hajlama a malignizaciéra régéta is-
mert, a nék kb. 5%-aban alakul ki rosszindulati daganat,
mely 317-szer nagyobb kockdzatot jelent azonos koru
egészségesekhez képest (23, 25, 27). Oncogen HPV tipu-
sok gyakoribbak genitdlis LS-ban (20). Olaszorszdgban
urolégusok 130 beteg 10-éves kovetése sordn 8,4%-ban
észlelték lichen sclerosus nyoman preblastomatosis vagy
malignus eltérés kialakuldsat (2). Ezen adatok ismeretében
kiilonosen fontosnak tlinik a betegek rendszeres kovetése,
ill. a gyands teriiletekbdl ismételt biopszidk elvégzése.

Kezelés

A hatékony terdpia meghatdrozdsara tobb multicentrikus
vizsgalat tortént. 2002-ben az Angol Boérgydgyaszati Tar-
sasdg kiadott egy ajanlast, melyet az addig elérhetS Ossze-
sitett eredményekre alapoztak (21). Véleményiik szerint az
elséként vélasztandd kezelés a lokalis steroid napi 1-szer 4
hétig, majd egy hénapig masodnaponta, majd heti 2-szer
djabb 3 hénapig. A kezelés jol tolerdlhatd, és igen haté-
kony. Hatranya, hogy tovabb rontja az atrophidt, és meg-
noveli a fertézéshajlamot. A nemi hormont tartalmazé ex-
terndk hatékonysdga elmarad a szteroidhoz képest.

2006-ban kozolték az USA-ban egy érdekes vizsgalat
eredményeit, amiben 14 szteroid-terdpidra rezisztens
betegnél elhizéddan, tobb hénapig heti 1-szer antibioti-
kum kezelést alkalmaztak. (penicillin G im., vagy ce-
phalosporin). Néhany héten beliil a szubjektiv panaszok
minden betegnél jelent6sen csokkentek, tobb esetben
teljes remisszié alakult ki 3 hénap alatt. A hatdsmecha-
nizmusban valésziniileg fontos szerep jut ezen antibioti-
kumok antiinflammatorikus hatasanak (22).

A peroralis retinoidok — féleg mellékhatdsaik miatt —
nem elséként valasztandok, extragenitalis esetekben érde-
mes veliik prébalkozni. PUVA kezelés extragenitalis loka-
lizaciéndl j6 eredménnyel javasolhaté. Kisebb vizsgalatok
hatékonynak taldltak cryotherdpia, photodindmids kezelés
alkalmazdsit az egyéb terdpidra nem reagdlé esetekben
(10, 20).

Napjainkban korszerii kezelés a calcineurin inhibitorok
alkalmazdsa. Tobb multicetrikus vizsgalat szamolt be ki-
valé hatékonysagrol (4, 5, 7, 11, 13, 14, 17). Hasznalata
gyermekeknél is eredményes, extragenitalis tiinetek ese-
tén is hatdsos. Hatdsmechanizmusuk szerint az aktivalt T-
lymphocytdk gén transzkripcidjat gitoljak, nem befolya-
soljdk a keratinocyta proliferaciét és a kollagén szintézist,
nem atrophizdlnak. Hosszi tdvi biztonsdgossiagrol még
nem allnak rendelkezésre adatok. A LS egyel6re nem sze-
repel az indikéci6ik kozott.

A kezelés fontos részét képezi a semleges hidratalok,
emolliensek haszndlata és a masodlagos infekcidk keze-
1ése.

Osszefoglalds
Genitdlis LS-ban szenvedd betegeinknél malignitds
gyanuja esetén a biopszia (sziikség esetén rebiopszia)



elvégzése elengedhetetlen. Fontos a betegek tartés ko-
vetése €s felvildgositdsa. A kivizsgdldsban szerep jut
az autoimmun- és Borrelia szeroldgiai vizsgdlatoknak.
A kezelésben els6ként valasztandok a lokalis steroi-
dok, hidratalok, emolliensek. A calcineurin inhibi-
torok az irodalmi adatok alapjan kivalé hatékony-
sagunak bizonyultak. A kiséré infekcidk célzott keze-
1ésével a szubjektiv panaszok gyors javuldsat érhet-
jik el. Szovédményes esetben, phimosis esetén sziik-
séges az uroldgiai konzulticid, és a circumcisio elvég-
zése.
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