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Lichen sclerosus et atrophicus u déeti
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Lichen sclerosus et atrophicus, u chlapcti balanitis xerotica obliterans, je chronické onemocnéni kize postihujici v détském véku ve vét-

siné pfipadi oblast genitalu. U pacientti vyvolava nespecifické klinické obtize, a proto ¢asto dlouhou dobu unika spravné diagnostice

a pacienti neziidka podstupuji invazivni zakroky. Pfesna diagnostika a dobfe vedena terapie mohou zabranit vzniku trvalych zmén

na genitalu. Vzhledem k ¢astym recidivam je nutna dlouhodoba dispenzarizace pacienta.
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Lichen sclerosus et atrophicus in children

Lichen sclerosus et atrophicus, balanitis xerotica obliterans in boys, is a chronic skin disease with genital predilection. The clinical symptoms
are not specificand making correct diagnosis usually takes several months. Invasive examinations without exact diagnose are common. The

correct diagnostic and treatment prevent permanent genital atrophy. The recurrences are frequent and long term follow up is necessary.

Key words: lichen sclerosus et atrophicus, balanitis xerotica obliterans, autoimunne disease.

Uvod

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA), u chlap-
cU balanitis xerotica obliterans (BXO), je chro-
nické zanétlivé onemocnén( klize. U déti jde
v 809% o onemocnéni lokalizované, predilekéné
postihujici perigenitaIni krajinu. Klinické projevy
se lisi v zavislosti na pohlavi, dobé trvéni choro-
by a véku pacienta. U divek je postizena vulva,
perineum a perianalni krajina. Kiize v loZisku
je atrofickd, bélava, s prosvitajici Zilni kresbou,
Casté jsou vezikuly, petechie a sufuze. Zmény
mohou vytvéret tvar pfesypacich hodin. Trva-
li onemocnéni déle, dochazi k atrofii zevniho
genitélu (klitoris, malych labif). U chlapct je BXO
lokalizovana na prepucium, pfi agresivnéjsim
prlbéhu prechazi také na glans penis a zevni
ustf uretry. Typicky projev tohoto onemocnénf
je ziskand fimdza. Fimdézu zplsobuje bélavy tuhy
prstenec na distalni ¢asti prepucia, na kterém
pfi pretahovani vznikaji bolestivé ragady. Z uve-
dené lokalizace zmén na kdzi vyplyvaji klinické
obtiZe pacient. U divek jde o vulvovaginitidy,
pruritus vulvy, obstipaci a krvaceni pfi mocenf
a defekaci. Chlapce trapf fimoza, balanitidy a je-
li postizeno i Ustf uretry, musf pfi mocenf tlacit
a moci nerovnym proudem (1, 2).

Popis pFipadu 1

V lednu 2008 nasi ambulanci navstivila osmi-
letd pacientka odesland z gynekologické ambu-
lance pro podezieni na naevus anemicus.

Rodinné a osobni anamnéza byly bez pozo-
ruhodnostf. Od podzimu 2006 byla praktickym
lékafem lé¢ena masti Calcium pantothenicum
pro pruritus a zarudnuti genitalu. Terapie byla

bez efektu. PFi vysetfeni na sektorové gyneko-
logii v Cervenci 2007 byla indikovana totalni
excize loziska v rozsahu celé vulvy. Pfi gyneko-
logickém vysetfenf pfed zdkrokem vsak bylo
od excize ustoupeno. Pacientka byla odesldna
k sektorovému dermatologovi, ktery indiko-
val histologické vysetfeni loZiska se zavérem
herpes genitalis. Na spddovém infekénim od-
délenf byla divka preléc¢ena Herpesinem per
o0s. Vzhledem k nizkému efektu terapie bylo
pacientce doporuceno vysetfeni na ambulan-
ci détské gynekologie, kde podstoupila tupé
rozrusenf subtotdlnich synechii vulvy. Ndsledné
bylo pro bélavy nélez na vulvé vysloveno po-
dezfeni na naevus anemicus a pacientka byla
odesldna na nasi ambulanci.

PFi klinickém vysetienf byly zjistény typické
klinické projevy LSA s konfiguraci pfesypacich
hodin - na genitélu a perianalné bélavé loZiska
s atrofickou k@zi, na klitoris hemoragicka vezi-
kula, atrofie labia majora i minora (obrazek 1).
V oblasti andlnfho vchodu se nachazely ragady
(obrdzek 2). Vzhledem krozsahu projevd byla
pacientka pfijata k hospitalizaci na Détské kozni
oddéleni. Z vysetfeni (KO + dif. rozpocet, Na,
K, Cl, urea, kreatinin, AST, ALT, bilirubin, glyke-
mie, CRP, ASLO, vytér z krku, stolice na parazity,
mo¢ biochemicky + sediment) byla zachyce-
na jen leukocyturie (51-100leu/ul). Pacientka
byla prelécena kurou Prokain Penicilinu G i.m.
ukoncenou Pendeponem i.m. Soucasné byla
zapocata terapie Prednisonem per os v inici-
alni ddvce 1 mg/kg/den s postupnou regresf
davky. Lokalné byla osetfovdna kortikoidnimi
externy Il tfidy (Dermatop crm.), antimykotiky
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a krémem s vitaminem E. S nasazenim terapie
doslo velmi rychle k Ustupu obtiZi a zlepsenf
lokéIntho nalezu. Po 13denni hospitalizaci byla
pacientka propusténa a dale lé¢ena ambulantnf
formou. V dubnu 2008 (po 4 mésicich) byl vy-
sazen Prednison a lokalni terapie byla ukoncena
v srpnu 2008 (po 8 mésicich).

Po roce bez klinickych obtizi doslo v srpnu
2009 k recidivé perigenitalnich petechifa pruritu.
ObtiZe byly Uspésné zvldadnuty 4 mésice trvajici

Obrdzek 1. Lichen sclerosus et atrophicus —
postizeni vulvy

Obrdzek 2. Lichen sclerosus et atrophicus — posti-
Zeni perinea a perianalni krajiny
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terapif s pouzitim jen lokalnich kortikosteroidd.
Po této epizodé je a7z doposud pacientka bez zna-
mek aktivity choroby. Do 18 let véku bude na nasf
ambulanci pravidelné dispenzarizovéana.

Popis pripadu 2

V bfeznu 2008 se na nasi ambulanci dosta-
vil dvandéctilety chlapec odeslany k vysetfeni
fimozy.

Pacientovi byl vr. 2007 exstirpovan retrope-
ritonedlni neurofibrom s atypickymi rysy a na-
sledné byl dispenzarizovan na Klinice détské
onkologie (KDQ). Déle byl bez recidivy a nebral
7adné léky. Rodinnd anamnéza byla bez pozo-
ruhodnostf.

Prvni potize s fimézou vznikly u hocha v je-
ho sedmi letech. Prestoze podstoupil parcidlni
cirkumcizi, stale pretrvavalo rezidudinf zizenf
a dle doporucenf chirurga rodice nadale prepu-
cium pretahovali. V deseti letech doslo k progresi
BXA s nutnosti tlaceni pfi mocenia s nerovnym
proudem modi. V fijnu 2007 (po 4 letech) pacient
znovu podstoupil parcidlni cirkumcizi. Zlepsent
stavu trvalo dva mésice a od listopadu 2007
doslo opét k progresi onemocnén( se vznikem
tuhého prstence v distaIni ¢asti prepucia. Po vy-
setfeni na chirurgické a urologické ambulanci
byla doporucena dalsi recirkumcize. Pti dispen-
zarni kontrole na onkologické ambulanci byl pa-
cient odeslan ke konzilidrnimu vysetieni fimoézy
na nasf ambulanci.

PFi klinickém vysetienf byly zjistény typické
projevy BXO - prepucium vyrazné ztuzené bé-
lavym prstencem s ragddami a prehledné jen
mald ¢ast glandu (obrézek 3).

Vzhledem k vyrazné fimdze byl pacient pfi-
jat k hospitalizaci. S pfihlédnutim k operativné
odstranénému neurofibromu byla u chlapce
pldnovéana také vysetfeni zamérend k potvrzeni
¢i vylouceni neurofibromatozy. Veskera prove-
dend vysetieni (FW, KO + dif. rozpocet, Na, K, Cl,
urea, kreatinin, AST, ALT, bilirubin, glykemie, CRP,
moc¢ chemicky + sediment, vytér z krku) byla
s negativnim ndlezem. Byla zahajena terapie
Prednisonem per os v inicialni davce 1 mg/kg/
den s postupnou regresi davky. V lokalnf te-
rapii byla pouzita kortikoidnf externa Il. tfidy
(Dermatop crm.) a antimykotika. Pacient s nasa-
zenou terapif podstoupil parcidlnf recircumcizi
v dubnu 2008. Pooperacni obdobi bylo klidné,
od ¢ervna 2008 vsak potize i pfes celkovou tera-
pii kortikosteroidy opét recidivovaly. Proto byla
v Cervenci 2008 terapie Prednisonem ukoncena
(po 4 mesicich) a byl nasazen Plaquenil per os
(5mg/kg/den). PFi této lé¢bé doslo k vyraznému
zlepseni lokéInfho nélezu a Plaquenil byl v pro-

sinci 2008 (po 5 mésicich) vysazen. Pacient je
dale v dispenzarni péci nasi ambulance a dosud
je bez zndmek daldi recidivy.

Zadné provedené vysetieni (rtg srdce a plic,
neurologické, kardiologické a o¢ni vysetren),
ani klinické vysetreni (bez skvrn café au lait ¢i
koznich neurofibrom) nepotvrdilo zvazovanou
diagndzu neurofibromatdézy.

Diskuze

LSA/BXO je u détf relativné vzacné onemoc-
néni, jehoz klinické projevy jsou ve vétsiné pripadd
lokalizované na perigenitdlni krajinu. Vzhledem
k nespecifickym klinickym pffznakdm, které se na-
vicv jednotlivych fézich lisi, mGze choroba snadno
uniknout v¢asné a spravné diagnostice. S ohledem
na pfislusnou lokalizaci byva navic LSA/BXO zamé-
nén za nemodi, které se v této partii téla vyskytujf
Castéji. Divky jsou vedeny pod diagndzou intertri-
ga, synechii, vulvovaginitid, vitiliga a kontaktnich
dermatitid. U chlapct byvé diagnéza zamérova-
na s béznou fimdzou (1, 2). Kiss udava, ze az 40%
vsech fimdéz je zplsobeno prave BXO (3).

U déti se onemocnén( vyskytuje nejcastéji
v mladsim skolnfm veku (1, 2), ale vyjimecné se md-
7e manifestovat jiz u novorozence (4). Incidence
v détstvi se udadva v rozmezf 1:300 az 1:1000 (1)
av pomeru 1:10 prevazuiji pacienti zenského po-
hlavi (1, 2). Paller a Mancini uvadi, Ze potize u détf
vznikaji kolem 5. roku Zivota a diagndza byva v prd-
méru stanovena v 6,7 letech (2).

Pfesnd povaha onemocnéni nenf zndma,
recentni prace vsak fadi LSA, BXO mezi autoimu-
nitnf onemocnént. Je uvddéna asociace nemoci
s antigeny HLA II. tfidy DQ7 (5) a v patogenezi
hraji dllezitou roli také T lymfocyty (6). Dalsim
faktorem svédcicim pro autoimunitni povahu
této choroby je, Ze aZ u 75 % pacientd (7, 8) byva
prokazovana pozitivita protildtek IgG proti ECM 1
(extraceluldrni matrix protein 1). LSA se povazuje
za moznou superficialni formu morphey (2).

V terapii jsou lékem volby kortikosteroidy I.
(Advantan crm., Afloderm crm., Dermatop crm.)
nebo Ill. (Beloderm crm., Elocom crm.) tfidy.
Novejsi prace uvadeji priznivé [écebné Ucinky
pimecrolimu 1% (2, 9) a tacrolimu 0,1% (10, 11).
Pokud je lokaIni terapie bez efektu, pristupuje
se k systémové terapii Prokain Penicilinem G
intramuskuldrné a kortikosteroidy ¢i Plaguenilem
per os. U chlapct s LSA je vhodnd kompletn{
cirkumcize (1, 2). Onemocnéni ¢asto recidivuje,
proto je nezbytné dispenzarizace pacientd.

Zaveér
LSA/BXO je chronické, relativné vzacné one-
mocnéni postihujici ve vétsiné pfipadl perige-
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Obrdzek 3. Balanitis xerotica obliterans — bélavy skle-
roticky prstenec zpUsobujici vyraznou fimézu

nitdlnf krajinu. Pacienti ¢asto pfed stanovenim
spravné diagnozy navstivi nékolik specialistd
a podstoupi invazivni zékroky (rozrusenf synechif,
opakované cirkumcize). Spatné stanovend dia-
gndza a nespravna terapie mlze vyvolat trvalé

zmény genitélu. Vzhledem k castym recidivam je
nezbytna dispenzarizace pacientU. | kdyz u déti
LSA/BXO nenf (jako je tomu u dospélych) pre-
kancerézou, musime pfi dispenzarizaci pacient(
s atypickym vznikem ¢i pribéhem onemocnént
také tuto komplikaci zvazovat.
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