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terapie, farmakologie a klinické studie

ÚVOD

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je chronické zánětlivé
onemocnění kůže, které vzhledem k lokalizaci a rozličným kli-
nickým příznakům v jednotlivých fázích často uniká správné
diagnostice. Pacienti bývají léčeni u lékařů různých odborností
(chirurgové, urologové, gynekologové, pediatři) i samotných
dermatologů bez rozpoznání správné diagnózy. Dívky jsou
vedeny pod diagnózou intertriga, synechií, vulvovaginitid, viti-
liga, kontaktních dermatitid a někdy může LSA vzbudit podez-
ření na sexuální zneužívání pacientek. U chlapců bývá diagnó-
za ztotožněna s běžnou fimózou. Onemocnění často opakovaně
recidivuje [4, 14].

Cílem naší práce bylo zjistit základní epidemiologická data
o LSA na Dětském kožním oddělení (DKO) FN Brno za pětile-
té období 2006–2010 a srovnat je s literárně udávanými údaji.

MATERIÁL A METODY

Do souboru bylo zahrnuto 63 pacientů DKO Fakultní
nemocnice v Brně, u kterých bylo v období let 2006–2010 nově
diagnostikováno LSA. Diagnóza byla stanovena klinickým vyše-
třením dětským dermatologem. Diagnostickými vodítky byly
predilekční lokalizace, objektivní nález (u dívek bělavá ložiska
s vezikulami, petechiemi či sufuzemi, atrofie zevního genitálu
a přítomnost perianálních ragád; u chlapců získaná fimóza
s bělavým vazivovým prstencem) a přítomnost subjektivních
potíží pacienta (pálení, řezání při močení, nutnost tlačit při
močení, bolest při defekaci). Retrospektivně byly analyzovány
základní demografické a epidemiologické parametry (věk,
pohlaví, četnosti výskytu), rozsah choroby (anogenitální vs.
extragenitální), okolnosti stanovení diagnózy a počet recidiv.
K analýze byla použita deskriptivní statistika.
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SOUHRN

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je chronické, často recidivující onemocnění kůže. V dětství jde nejčastěji o formy lokalizované na anogenitální
krajinu. Pacienti jsou v péči nejen dermatologů, ale i urologů, chirurgů a gynekologů. Vzhledem k relativní vzácnosti a nespecifickým klinickým
obtížím může být diagnóza obtížná a trvat až několik let.
Autoři předkládají retrospektivní analýzu skupiny pacientů Dětského kožního oddělení s LSA z období 2006–2010. Průměrný věk vzniku potíží byl
8 let a doba do stanovení správné diagnózy více než půl roku. Většina pacientů byla před návštěvou v péči lékařů několika odborností. Pro včasnou
diagnostiku je rozhodující diferenciálnědiagnostická rozvaha lékařů první linie a specialistů, zejména gynekologů a urologů.
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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.
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VÝSLEDKY

Od roku 2006 do 2010 bylo na našem pracovišti vyšetřeno
63 pacientů (14 dívek, 49 chlapců) s nově diagnostikovanou
anogenitální formu LSA. V daném období nebyl diagnostiko-
ván žádný případ extragenitální formy LSA. U 50 % dívek bylo
onemocnění lokalizováno pouze na oblast genitálu, u zbývají-
cích pacientek byla zasažena také perineální a perianální kraji-
na. U všech chlapců byla dominantním příznakem získaná
fimóza vytvářející bělavý prstenec na prepuciu a u 25 % chlap-
ců bylo postiženo také zevní ústí uretry.

Ve sledovaném období bylo na DKO zjištěno v průměru 2,8
nových případů LSA u dívek a 9,8 nových případů u chlapců za
rok. Trend vývoje počtu nově diagnostikovaných případů na
DKO ročně uvádí graf 1. Pro srovnání jsou uvedeny též počty
pacientů v období od roku 1996, pro které jsou dostupná data
z nemocničního informačního systému (viz graf 1). První kli-
nické příznaky LSA se v našem souboru pacientů vyskytovaly
v průměru v 8 letech. Pozorovali jsme však rozdílný věk vzniku
obtíží u dívek a u chlapců. U dívek docházelo ke vzniku LSA
zhruba o 2 roky dříve (6,3 let) než u chlapců (8,5). Doba, která
uplynula od prvních klinických potíží do stanovení správná
diagnózy, byla u obou pohlaví v průměru jeden a půl roku
(u dívek v 7,5 letech, u hochů v 10 letech) s mediánem 0,6 let
(0,8 u dívek a 0,55 u hochů) – tabulka 1. Před návštěvou naší
ambulance bylo vyšetřeno na jiném pracovišti 94 % pacientů
(93 % dívek, 94 % chlapců). Nejvíce pacientek bylo vyšetřeno
gynekologem [8] a spádovým dermatologem [7], dále následu-
je vyšetření pediatrem [1] a chirurgem [1]. Diagnóza LSA byla
správně stanovena gynekologem u 3 dívek (38 %) a dermatolo-
gem u 1 pacientky (14 %). Téměř všichni chlapci byli před
návštěvou naší ambulance vyšetřeni pediatrem (45) a urologem
(41), menší část také chirurgem (19) a spádovým dermatologem
(1). Správná diagnóza LSA byla urologem stanovena u 26 pa-

cientů (63 %), chirurgem u 2 pacientů (11 %) a sektorovým der-
matologem u 1 pacienta (100 %). U tří pacientů bylo na původ-
ním pracovišti provedeno histologické vyšetření vzorku kůže.
Ve dvou případech byla diagnóza histologicky potvrzena
(1 chlapec, 1 dívka), jedenkrát byl chybně diagnostikován her-
pes genitalis (1 dívka). U pacientů obou pohlaví jsme pozorovali
časté recidivy (36 % dívek, 30 % chlapců). U žádného z pacien-
tů se po dobu dispenzarizace nevyskytl maligní zvrat na pod-
kladě LSA.

DISKUSE

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) je relativně vzácné chro-
nické zánětlivé onemocnění kůže. Klinické projevy se liší v závi-
slosti na pohlaví, době trvání choroby a věku pacienta. Podle
rozsahu a lokalizace rozlišujeme formu genitální a extragenitál-
ní. Prvními projevy LSA jsou ostře ohraničené, drobné, ploché
bělavé makuly a papuly, které postupně splývají do skupinek až
ploch. Pro starší ložiska je typická svráštělá, jemně se řasící běla-
vá kůže, která bývá vzhledem k přítomné folikulární hyperke-
ratóze na pohmat drsná. Projevy mohou být indurované se
zánětlivým lemem v okolí a imitovat ložiska morphey, se kterou
se LSA může navzájem překrývat [2, 5].

LSA se vyskytuje s maximem ve dvou věkových obdobích –
v mladším školním věku a postmenopauzálně [4, 14]. Výjimeč-
ně se však LSA může vyskytnout již v kojeneckém věku [8]. Pal-
ler a Mancini uvádějí, že potíže u dětí vznikají kolem pátého
roku a diagnóza je v průměru stanovena v 6,7 letech [14]. Inci-
dence v dětství se udává v rozmezí 1 : 300 až 1 : 1000 [4] a v obou
věkových skupinách převažují v poměru 1 : 10 pacienti ženské-
ho pohlaví [4, 14].

Přesná povaha onemocnění není známa, recentní práce však
řadí LSA mezi autoimunitní onemocnění. Může být asociováno
s antigeny HLA II. třídy DQ7 (11, 15, 17, 19) a v patogenezi hra-
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Graf 1. Srovnání počtu nových případů LSA u dívek a chlapců v jednotlivých letech

Tabulka 1. Charakteristika souboru pacientů

Celkem Chlapci Dívky
Počet pacientů 63 49 14
Věk (roky) při vzniku obtíží, průměr (min-max) 8 8,5 (3,2–17) 6,3 (1,5–11,9)
Věk (roky) při stanovení diagnózy, průměr (min-max) 9,4 10 (5,1–18,6) 7,5 (4,8–11,9)
Doba do stanovení diagnózy v letech medián (min-max) 0,6 0,55 (0–10,2) 0,8 (0–8,1)
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jí důležitou roli také T lymfocyty [18]. Dalším faktorem, svěd-
čícím pro autoimunitní povahu této choroby, je pozitivita pro-
tilátek IgG proti ECM 1 (extracelulární matrix protein 1) v 75 %
[7, 10] a pozitivita protilátek proti složkám bazální membrány
(BP180/kolagen XVII a BP230) až u 30 % pacientů [6]. V etio-
logii se dále uplatňují faktory genetické a zvažuje se podíl
cytokinové reakce (elevace interferonu-γ, tumor nekrosis fak-
toru-α, interleukinu-1, interferon-γ receptoru, CD25, CD11a
a ICAM-1) a vliv oxidativního stresu [16].

U dětí jde ve většině případů (80 %) o formu lokalizovanou
anogenitálně, diseminace na kůži ostatních částí těla se vysky-
tuje jen asi v jedné pětině případů [14]. U dívek bývá postižena
vulva, perineum a perianální krajina. Kůže v ložisku je svraště-
lá, drsná, bělavá, s prosvítající žilní kresbou, časté jsou veziku-
ly, petechie a sufuze (obr. 1). Je-li postižena anální krajina, vede
onemocnění ke vzniku ragád. Trvá-li LSA déle, dochází k atro-
fii zevního genitálu (klitoris, malých labií). U chlapců je LSA
nejčastěji lokalizován na prepuciu, při agresivnějším průběhu
přechází také na glans penis a zevní ústí uretry. Typický projev
tohoto onemocnění je získaná fimóza. Fimózu způsobuje běla-
vý tuhý prstenec na distální části prepucia, na kterém při přeta-
hování vznikají bolestivé ragády (obr. 2). Dívky trápí pruritus
vulvy, obstipace a krvácení při močení a defekaci. U chlapců se
nachází fimóza, balanitidy a je-li postiženo i ústí uretry, musí

při močení tlačit a močí nerovným proudem [4, 14]. Kiss udá-
vá, že až 40 % všech fimóz je způsobeno právě LSA [9].

V terapii LSA u dětí jsou terapií volby lokální kortikosteroidy
III. a IV. třídy. Harper doporučuje tříměsíční kúru kortikosteroi-
dy III. třídy (betamethasone 0,05% ung.) [4]. První měsíc je mast
aplikována 2krát denně, druhý měsíc 1krát denně a poté měsíc
1krát denně obden. Současné doporučení British Association of
Dermatologists (BAD) uvádí použití silných (mometazon furoát)
nebo velmi silných (klobetazol propionát 0,05%) lokálních korti-
kosteroidů. První měsíc se aplikují 1krát denně večer, druhý měsíc
1krát denně obden a třetí měsíc 1krát denně dva dny v týdnu [13].
Obě schémata vedou ke zlepšení lokálního nálezu a ústupu sub-
jektivních obtíží většiny pacientů. U případných recidiv, které jsou
u LSA časté, lze kúru lokálními kortikosteroidy opakovat. Někte-
ré práce ukazují pozitivní efekt terapie lokálními imunomodulá-
tory (tacrolimus 0,1%, pimecrolimus 1%) [1, 3, 12]. BAD však
nedoporučuje jejich použití jako terapii první linie, a to pro rizi-
ko možné karcinogeneze v terénu LSA [13]. Pokud nedojde k roz-
volnění fimózy, ani přes intenzivní kúru lokálními kortikosteroi-
dy, je indikována úplná cirkumzice, v případě stenózy ústí uretry
meatotomie. Použití systémové terapie (metotrexát, ciclosporin,
retinoidy), PDT, ani laseru u dětí literatura pediatrické dermato-
logie nedoporučuje [4, 14]. Eventuální nasazení systémové tera-
pie vždy patří do rukou zkušeného dětského dermatologa.

Obr. 1. Lichen sclerosus et atrophicus u dívky v oblasti vulvy Obr. 2. Lokalizovaný Lichen sclerosus et atrophicus u chlapce

Graf 2. Srovnání počtu ošetřených dívek a chlapců na ambulanci DKO v jednotlivých letech
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Ve sledovaném souboru pacientů je však patrna velká varia-
bilita četnosti nově diagnostikovaných případů. U dívek došlo
v posledních pěti letech k poklesu nových případů z průměr-
ných 5,5 (v období 1996–2005) na 2,8 ročně. U chlapců naopak
v posledních pěti letech nových pacientů výrazně přibylo (prů-
měrně 9,2 oproti 3,3 případů ročně v období 1996–2005). I když
se poměr ošetřených dívek a chlapců na ambulanci DKO
v období r. 2000–2010 téměř nezměnil (graf 2), v našem soubo-
ru od r. 2005 výrazně převažoval výskyt nově zjištěných přípa-
dů u chlapců (více než 3 : 1). Za pozorovaným nárůstem LSA
u chlapců je pravděpodobně zlepšení spolupráce s urologickým
pracovištěm Kliniky dětské chirurgie, ortopedie a traumatologie
FN Brno v posledních pěti letech. To podporuje zvažovaný
výrazně vyšší výskyt LSA u chlapců, kteří unikají diagnostice
odesláním na chirurgické a urologické ambulance [4]. Vzhle-
dem k tomu, že tato studie je retrospektivní, bude ještě nutné
závěry ověřit cílenou prospektivní studií.

Před určením správné diagnózy byli pacienti ve většině přípa-
dů v péči lékařů několika odborností. Dívky navštívily gynekolo-
gy a sektorové dermatology. Chlapci bývají vzhledem k povaze
klinických potíží pediatry odesíláni převážně na urologii (téměř
všichni) a chirurgii (polovina), kdežto na dermatologii jen výji-
mečně. Počet vyšetřených pacientů bez stanovení správné diagnó-
zy naznačuje, že se na LSA v diferenciálnědiagnostické rozvaze
často nemyslí. Je tedy zřejmé, že lepší informovanost o této dia-
gnóze mezi lékaři může výrazně urychlit její diagnostiku a včas-
né zahájení správné léčby. U všech nově diagnostikovaných pa-
cientů mezi lety 2006–2010 se jednalo o onemocnění
lokalizované. Diseminovaná forma onemocnění je u našich pa-
cientů vzácnější, než uvádí literatura (až ve 20 % diseminovaný
LSA) [14]. Klinické obtíže u pacientů ve sledovaném souboru
vznikly nejčastěji v mladším školním věku (8 let), což je průměr-
ně o 3 roky později, než uvádějí Paller a Mancini [14]. Doba do
stanovení správné diagnózy je v souladu s uváděnými údaji [4,
14] poměrně dlouhá (medián 7 měsíců, maximum 10,2 let).

Ke stanovení diagnózy u lokalizovaných projevů LSA není
histologické vyšetření nezbytné. Ve sledovaném souboru byli
3 pacienti odesláni ze sektorového pracoviště s již provedeným
histologickým vyšetřením, diagnóza byla potvrzena jen ve 2 pří-
padech. Paušální histologické vyšetření není vzhledem k loka-
lizaci, věku pacientů a většinou jasnému klinickému nálezu plně
indikováno. Považovali bychom však za přínosné zavedení his-
tologického vyšetření získaného materiálu u všech prováděných
cirkumcizí. Histologické vyšetření by přispělo k lepší diagnos-
tice choroby a předešlo opakovaným parciálním cirkumcizím
u recidivujících případů. Biopsii s histologickým vyšetřením je
nutno vždy provést při podezření na přítomnost maligního one-
mocnění, nedochází-li k adekvátní odpovědi na správně vede-
nou terapii [13] a u dětí vždy také při podezření na extrageni-
tální formu LSA. Příčinou negativního histologického vyšetření
mohl být i odběr nereprezentativního vzorku kůže.

ZÁVĚR

LSA je chronické, recidivující onemocnění, na které se v kli-
nické praxi často nemyslí. Pacienti bývají po dlouhou dobu vede-
ni u ambulantních lékařů pod různými diagnózami. Standardní
histologické vyšetřování materiálu získaného při cirkumcizi by
mohlo zlepšit diagnostiku tohoto onemocnění u chlapců. One-
mocnění často recidivuje (asi 1/3 pacientů), proto je nezbytná
dispenzarizace pacientů. I když u dětí LSA není (jako je tomu

u dospělých) prekancerózou, musíme při dispenzarizaci pacien-
tů s atypickým vznikem či průběhem i na tuhle komplikaci
myslet. Základ terapie tvoří lokální kortikoidy III. nebo IV. třídy,
a pokud tato léčba nevede k zlepšení projevů, doporučujeme
pacienta odeslat na pracoviště dětské dermatologie.
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