treten kann.

» Lichen sclerosus ist eine chronisch rezidivierende Erkrankung, die auch im Kindesalter auf-

» Typischerweise finden sich die Ldsionen in einer 8er-Form im Bereich der Anogenital-
region mit wei3lichen porzellanartigen Plaques.

» Durch das mangelnde Bewusstsein und das vielfaltige klinische Erscheinungsbild wird die Diagnose
oft erst 1 bis 2 Jahre nach Erstmanifestation gestellt.
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Genitale Dermatose mit einem prapubertaren Krankheitsgipfel

Lichen sclerosus im Kindesalter

er Lichen sclerosus ist eine chro-

nisch-rezidivierende Hauterkran-

kung, die vorzugsweise im Anoge-
nitalbereich auftritt.
Typischerweise sind Frauen in der Postme-
nopause betroffen, in 5-15 % der Falle tritt
Lichen sclerosus jedoch auch bei prapuber-
taren Madchen auf.
Die Pravalenz des prapubertiren Lichen scle-
rosus wird mit 1:900 bis 1:1.000 angegeben.
Das durchschnittliche Erkrankungsalter liegt
bei 4-6 Jahren.
Die genauen Ursachen fur die Entstehung
sind nicht bekannt. Es durften jedoch im-
munologische Stérungen und eine geneti-
sche Pridisposition zugrunde liegen. Etwa
10 9% der Patientinnen mit Lichen haben wei-
tere Verwandte mit derselben Krankheit, bei
etwa 7-14 % der Madchen finden sich auch
andere Autoimmunerkrankungen, wie Au-
toimmunthyreoditis, Diabetes Typ 1, Alope-
cia areata, Vitiligo und andere.
Typisch ist das zweigipflige Auftreten in Pha-
sen mit niedrigem Ostrogenspiegel (Prapu-
bertit und Menopause). Dieser stellt einen
begtinstigenden Faktor dar. Die exakte Rol-
le der Sexualhormone fur die Entstehung ist
nicht geklart, stellt jedoch nicht die Ursache
des Krankheitsbildes dar. Es gibt Hinweise,
dass es eine Verbindung zwischen Gonaden-
dysgenesie, Ullrich-Turner-Syndrom und Li-
chen sclerosus gibt, wobei unklar ist, ob der
Zusammenhang durch die bei diesen Erkran-
kungen haufiger auftretenden Autoimmun-

erkrankungen oder durch den Ostrogenman-
gel bedingt ist.

Der Verlauf des kindlichen Lichen sclerosus
kann nicht vorhergesagt werden. Typisch sind
immer wiederkehrende Rezidive. Manchmal
kommt es in der Pubertat zu Verbesserung
der Symptome, sehr oft bestehen jedoch auch
nach der Pubertat therapiebediirftige Be-
schwerden.

Klinik

Typischerweise finden sich die Lisionen in
einer 8er-Form im Bereich der Anogenital-
region. Dabei ist der Bereich der Klitoris, der
hinteren Kommissur und der kleinen Labi-
en betroffen. Es finden sich weilSliche por-
zellanartige Plaques, mit eingebluteten Are-
alen, die Haut erscheint pergamentartig und
empfindlich. Meist zeigen sich neben weifs-
lichen Veranderungen auch Rotungen, Rha-
gaden, teilweise vulnerable Hautstellen mit
Petechien und Blutungen. Durch Kratzen
oder bei offenen Wunden kann es sehr leicht
zu Superinfektionen kommen, die die Dia-
gnose erschweren.

Typische klinische Symptome sind anoge-
nitaler Juckreiz und Schmerzen. In chroni-
schen Phasen bestehen Verstopfung, Dys-
urie, Schwierigkeiten bei der Defakation
(Dyschezie) und Dysurie mit Fissuren und
schmerzhaften Hautveranderungen. Als Fol-
gekomplikationen eines unbehandelten Li-
chens kann es zum Verstreichen der klei-
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nen Labien, Ruckbildung der Klitoris aber
auch zu Analstenose und Introitusstenose
kommen.

Differenzialdiagnose

Da sich der Lichen sclerosus sich in seinem
Kklinischen Erscheinungsbild sehr vielfaltig
prasentieren kann, insbesondere wenn er
durch Kratzeffekte oder Superinfektionen
verdeckt ist, stellt die Diagnose manchmal
eine Herausforderung dar. Meist wird die Dia-
gnose bei Kindern erst mit einer Verzoge-
rung von 1 bis 2 Jahren gestellt. Ursache ist
das mangelnde Bewusstsein fir das mogli-
che Vorliegen eines Lichens im Kindesalter.
Ebenso birgt auch das vielfaltige klinische
Erscheinungsbild eine Herausforderung. Oft
werden dahinter Infektionen, Traumen, aber
auch sexuelle Gewalt vermutet. Andere Dif-
ferenzialdiagnosen sind Vitiligo, Lichen pla-
nus oder allergische Reaktionen.

Umso wichtiger ist es, eine ausfthrliche und
exakte Anamnese und Begutachtung durch-
zufithren, um den grofSen Leidensdruck — »



der Madchen so rasch wie moglich zu lin-
dern. Das Wichtigste in der Kindergynéiko-
logie ist, uberhaupt daran zu denken, dass
ein Lichen sclerosus auch im Kindesalter vor-
kommen kann.

Wiahrend bei erwachsenen Frauen ein Li-
chen sclerosus immer biopsiert werden sollte
(Risiko des Plattenepithelkarzinoms 4-5 %),
wird die Diagnose im Kindesalter rein kli-
nisch gestellt, da keine Neigung zur Malig-
nitat besteht.

Therapie

Glukokortikoide: Die empfohlene initiale Be-
handlung des Lichen sclerosus ist ein stark
wirksames Glukokortikoid (z. B. Clobetasol-
propionat, Clobetasol-17-propionat, Methyl-
prednisolonaceponat) fur insgesamt 12 Wo-
chen. Ublicherweise reicht anfangs eine 1-mal
tagliche dinne abendliche Applikation bis
zum Abklingen der Symptome, zumindest
jedoch fur 2 Wochen, gefolgt von einer 2-wo-
chentlichen Applikation jeden 2. Tag und
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abschliefSend einer weiteren Applikation
2-mal pro Woche fur 2 Wochen.

Neben der Behandlung mit pharmakologi-
schen Wirkstoffen sollte die mehrfach tagli-
che Behandlung mit Hautpflegemitteln/Emol-
lientia (fette Salben ohne Duftstoffe) emp-
fohlen werden.

Unter dieser Kombinationstherapie kommt
es bei 75 bis 90 % der Patientinnen zu einer
signifikanten Verbesserung der Beschwerden.
Beim Waschen im Genitalbereich ist darauf
zu achten, dass wenig Seifen eingesetzt wer-
den, damit die Haut durch zu viel Waschen
oder auch raue Handtticher nicht beschadigt
wird. Ebenso sollte darauf hingewiesen wer-
den, dass zu eng anliegende Kleidung und
sportliche Aktivitdten (Reiten, Fahrradfah-
ren), die die anogenitale Region belasten, ei-
nen Trigger fur das erneute Aufflammen dar-
stellen konnen.

Nach der initialen Behandlung in Remissi-
on sollte eine individuell abzustimmende
Dauerbehandlung weitergefithrt werden. Oft
reicht eine einmalige Steroidapplikation pro

Woche aus, um die Symptome zu unterdri-
cken. Bei Kindern muss dabei wegen der diin-
neren Haut auf die Steroidnebenwirkungen
(Verdunnung der Haut; hinweisend ist eine
initiale Rotung) geachtet werden.

Die Behandlung mit Calcineurininhibitoren
(Tacrolimus, Pimecrolimus ein bis 2-mal tag-
lich uber 14 Tage) ist die Therapie zweiter
Wahl, da ausreichende Daten zu Langzeitri-
siken aktuell noch fehlen. Calcineurininhi-
bitoren kénnen jedoch bei therapieresisten-
tem Lichen zum Einsatz kommen.

Die Haufigkeit der spontanen Remissionen
bei Kindern ist unbekannt; sie wird auf ca.
25 % geschatzt. Meist scheint die Krank-
heitsaktivitat in der Pubertat geringer, sel-
ten geht jedoch der Lichen sclerosus dau-
erhaft in Remission, sondern verursacht ib-
licherweise im Erwachsenenalter erneut
Beschwerden.
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