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GyermekKkori lichen sclerosus et atrophicus,
alopecia totalis és autoimmun thyreoiditis egytuttes elofordulasa

Presence of lichen sclerosus et atrophicus,
alopecia totalis and autoimmune thyreoiditis in childhood
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OSSZEFOGLALAS

A lichen sclerosus et atrophicus (LSA) egy ismeretlen
eredetil, autoimmun kétdszéveti betegségek kozé sorolt, a
bor koriilirt témdtt atrophidjaval jaré dermatosis. A tiine-
tek megjelenése alapjan megkiilonboztetnek genitalis, ext-
ragenitalis és kevert formdkat. A szerzék egy 9 éves ldny-
beteg esetét ismertetik, akinél az also végtagon és a geni-
talis régioban jelentkezd kombindlt LSA autoantitest pozi-
tivitassal, alopecia totalisszal és autoimmun thyreoiditis-
sel tarsult. Az eset bemutatdsdt azért tartottdik fontosnak,
mert az LSA szubjektiv tiinetekkel nem kisért kombinalt
formdja gyermekeknél viszonylag ritka, valamint a kérkép
trachonychidval, antinukledris antitest (ANA), kromatin
elleni antitest és anti-thyreoperoxidase (ATPO) antitest
porzitivitdssal tdarsul.

Kulcsszavak:
lichen sclerosus et atrophicus - alopecia
totalis - hypothyreosis

SUMMARY

Lichen sclerosus et atrophicus (LSA) is a chronic
immune-mediated connective tissue disease of unknown
origin that presenting with circumscribed thick atrophy of
the skin. Based on the localization of the skin symptoms one
could distinguish genital, extragenital and combined forms.
The authors report a 9-years-old girl with combined LSA
localized on the genital area and on the lower legs, who
developed also circulating autoantibody positivity, alopecia
totalis and autoimmune thyreoiditis. The authors present
this case because the combined LSA without subjective
symptoms in children is a rare entity and it was combined
by trachonychia, alopecia totalis, antinuclear antibodies
(ANAs), anti-chromatin  antibodies and anti-thyroid
peroxidase antibodies (anti-TPO antibodies) positivity.
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A lichen sclerosus et atrophicus (LSA) egy ismeretlen
etioldgidju, autoimmun koérképnek vélt, a bor koriilirt t6-
mott atrophidjaval jaré dermatosis (1). Egyre tobb bizo-
nyiték sz6l amellett, hogy az LSA egy autoimmun kotd-
szoveti betegség, amely genetikailag meghatdrozott egyé-
nekben jelenik meg bizonyos kornyezeti tényezdk hatdsa-
ra. A klinikai tiinetek megjelenése alapjan megkiilonboz-
tetiink genitalis, extragenitalis és kevert formakat. Az ese-
tek egy részében autoimmun tarsbetegségekkel, autoanti-
test pozitivitassal tarsul.

Esetismertetés

Egy 9 éves lany esetét ismertetjiik, akinek az anamnézisébél ko-
rasziilottség (anyai toxaemia miatt 36. gestatios hétre sectio caesa-
rea-val sziiletett 1550 grammal 9/10 Apgar értékkel), alacsonyno-
vés, hypermetropia, astigmia, kronikus sinusitis maxillaris és kro-

nikus bronchitis emelend6 ki. Gyermekkori fert6z8 betegségei: va-
ricella, hepatitis A infekcid. Csalddi anamnézisébdl hypothyreosis
(mater, anyai nagymama), vitiligo, asthma, nem inzulin dependens
diabetes mellitus (NIDDM), hypertonia, psoriasis vulgaris, ovari-
um malignoma emelend§ ki. 2009 méjusiban kezdddott gyorsan
progredidl6 alopecia areata, emiatt 2009. oktdberben adenotonsil-
lectomia tortént, mely az alopeciaban javuldst nem hozott. 2010.
janudrban Kaposi Mér Oktatokérhdz gyermekosztilyan kivizsgd-
las tortént, hasi ultrahang, mellkas €s orrmellékiireg felvétel
(OMU), Toxoplasma, hepatitis B, C szeroldgia negativ, rutin labor,
tireoidea-stimuldlé hormon (TSH), szabad tiroxin-szint (fT4),
pajzsmirigy ultrahang normal, anti-tireoidea-peroxidaz (ATPO)
antitest emelkedett. Az alopecidra bérgydgydszaton kortikoszteroid
tartalmu oldatot, kendcsot, tacrolimus tartalmud krémet, 2009. szep-
tembertSl novemberig heti hdromszor UVB fésti kezelést alkal-
maztak. 2010. februarban Heim Pal Gyermekkorhaz Bérgyogya-
szati Osztdlydn fekiidt diphenylcyclopropenone (DPCP) terdpia
bedllitdsa miatt, helyileg hydrocotisone butyrate emulziét javasol-
tak. Siillyedés, vérkép normadl, vizelet fehérje +, immunszerolégia
negativ. 2010 juliusdban jelentkezett el6szor Klinikankon az alo-
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1. dbra
Alopecia totalis

2. dbra
Fehér, livid sclerotikus plakkok a konyok
teriiletén
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3.,4. dbra
Fehér, livid sclerotikus plakkok a térd és a
labfej tertiletén

pecia totalis (/. dbra) és az egy éve fennall6 koromtiinetek (ponto-
zott, proximalisan szétvdld kézkormok) kivizsgdlasa céljabol. Sze-
moldok, szempilla szintén hidnyoztak. Orr-torok tenyésztés nega-
tiv volt, C-reaktiv protein (CRP) 0, anti-streptolizin titer (AST) 4
IU/L, ATPO emelkedett, fT3 miniméalisan emelkedett, fT4, TSH
normdl tartomdnyban. A koromtiinetekre és a fejborre lokdlis korti-
koszteroid tartalmd krémet inditottunk. 2010. jdliusban Semmel-
weis Egyetem Fiil-Orr-Gégészeti Klinikdjan gdécvizsgalat tortént,
adenoid vegetatio és sinusitis maxillaris miatt readenotomiat és
kétoldali arciireg 6blitést végeztek (OMU pozitiv, az arciiregben
pus), mely utdn fels6légiiti panaszai megsziintek. Gastroesophage-
alis reflux (GERD) lehetdségét felvetették. Koromtiinetei korti-
koszteroid tartalmi externa hatdsara ldtvdnyosan javultak, az alo-
pecidban véltozds nem tortént, 2012 6ta nem részesiil kezelésben.
2009 oktobere 6ta tobb alkalommal emelkedett ATPO és TSH, ala-
csony {T3 értékek, mely miatt autoimmun hypothyreosis lehetdsé-
ge meriilt fel. 2012. november 6ta endokrinoldgiai ambulancidn
szubsztiticiés kezelésben részesiil (50 pg levothyroxine natrium),
alacsony D-vitamin szint miatt D-vitamin pétlds indult (1000
NE/nap). Hénapok 6ta fennallé hasi panaszok, regurgitatio miatt
gasztroenteroldgiai kivizsgalasra keriilt sor, mely soran GERD iga-
zolddott, protonpumpa gétlé gydgyszer mellett hasi panaszai meg-
szlintek. 2013. februdrban gasztroenterolégiai kontroll vizsgalaton
perianalis béreltérést €szleltek. Az ezt kdvets borgydgydszati ki-
vizsgalds soran alopecia totalis mellett a konyokok, térdek és bo-
kak felett (2., 3., 4.dbra), valamint genitalisan (5.dbra) fehér, illet-
ve livid sclerotikus plakkok voltak észlelhetSk. A tiineteket szub-
jektiv panasz nem kisérte. A szovettani vizsgdlat LSA-t igazolt
(6.dbra). Laborleletei: gyenge antinuklearis antitest (ANA) poziti-
vitas (1:160, granuldris), kromatin elleni antitest pozitivitas. Bor-



5. abra
A genitalis ragiéban fehér scleroticus
plakkok

%ﬁiﬂa’. 8

S
6. dbra
Atrophids hammal fedett bérrészlet. A dermis fels6 része
oedemas, alatta vaskos kotészovet, az erek koriil
lymphocytés beszlir6dés lathaté. HE 10x

relia szerolégia, transglutaminase IgA negativ. Gyodgyszerei:
omeprazole, levothyroxine natrium, D3-vitamin. Bértiinetei lokalis
kortikoszteroid tartalmu externa, majd tacrolimus tartalmud kendcs
hatdsdra javultak, genitalisan megsziintek.
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Megbeszélés

Az LSA Kklinikai képét Hallopeau irta le el6szor 1887-
ben, mig a szovettani jellemzdit Darier publikalta 1892-
ben. (2) Patogenezise madig ismeretlen. Mint az autoim-
mun betegségeknél dltaldban, ez a kérkép is sokkal gyak-
rabban érinti a néi nemet. A férfi: n6 ardny 1:10. A nék
kb. 21%-nal az LSA egy, vagy tobb autoimmun betegség-
gel tarsul, 42%-ukndl autoantitest pozitivitds figyelhetd
meg. Leggyakrabban autoimmun thyreoiditis (12%), alo-
pecia areata (9%), vitiligo (6%) és anaemia perniciosa
(2%) kiséri. A pubertas el6tt a lany gyermekek kb. 7%-nal
vitiligo és/vagy alopecia areata jelentkezik. A genitdlis
LSA n6k nagy részénél extracellularis matrix 1 protein
(ECM1) IgG autoantitest pozitivitds, kisebb résziiknél
BP180-230 bazdlmembran ellenes autoantitestek mutatha-
tok ki. (3) Ugy vélik, hogy Borrelia burgdorferi, Epstein-
Barr virus (EBV), human papilloma virus (HPV), vala-
mint Mycoplasma infekci6 is szerepet jatszhat a kialaku-
lasdban, de ezt mdig nem tudtak bizonyitani (1, 3, 4, 5, 6).
Genetikai tényezokre utal, hogy a genitalis LSA tekinteté-
ben érintett nék 12%-ndl a csaladi anamnézis pozitiv.
Leirtak a human leukocyta antigén (HLA) DQ7 gyakoribb
megjelenését férfiakban és nékben egyarant, nékben a
HLA DQS8 és DQ9 is gyakoribb volt. (7) Kornyezeti fak-
torok koziil szerepet tulajdonitanak a traumadnak, illetve a
kroénikus irritdicionak. Nagy kortiltekintést és odafigyelést
igényel egy esetleges szexudlis abuzus feltdrdsa, mely
precipitdlé faktor lehet, a tarsul6 gyulladds izomorf reak-
cioként (Kobner-jelenség) elésegitheti a korkép kialakula-
sat (8). Az autoimmun kérképek (autoimmun pajzsmirigy
betegségek, rheumatoid arthritis, lokalizalt scleroderma,
colitis ulcerosa, psoriasis, vitiligo, alopecia areata, anae-
mia perniciosa, morphea), autoantitest pozitivitds (ANA,
ENA, anti-Ro-antitestek, anti-histone-antitestek, anti-
SCL-70-antitestek, anti-thyreoid-antitestek) jelentSsen na-
gyobb ardnyban tarsul LSA-val a n6i nemnél. A keringd
antitestek tovabbi célpontja az extracellularis matrix pro-
tein 1, valamint bullosus LSA formaban a bazalmembran
(féleg BP180 és 230) (3). A morphedhoz hasonl6an a Bor-
relia burgdorferi pozitivitas irdnydban is vizsgalédni kell
(1, 3, 4). A lichen sclerosus el6fordulasa bimodalis, az el-
s6 cstics prepubertds kori gyermekeknél észlelhets, a ma-
sodik menopausa utdni kozépkortd néknél (50-60 év ko-
zott). Lanygyermekeknél az el6forduldsa 1:900 (9), 15%-
ukndl fordulnak el6 extragenitalis tiinetek (10). Fitigyer-
mekeknél méar 3-6 hénapos korban megjelenhet, tiinet-
mentes, de gyakori szovédménye a phimosis. A felnott
fértfiakndl altalaban a negyedik évtizedben jelentkeznek a
tiinetek (11). A lokalizaciét tekintve megkiilonboztetiink
genitdlis, extragenitdlis, valamint kevert formdkat (1). A
genitdlis forma gyakrabban fordul el6, mint az extrageni-
talis, és mindkét korformat gyakrabban észleljiik a néi
nemnél. N6kben a genitalis formdra a bdr és nyalkahartya
atrophidja jellemz6, fehéresen fényls, sériilékeny, lany
gyermekeknél haemorrhagids, bullosus tiinetekkel jarhat.
Az extragenitilis forma dltaldban papuldk megjelenésével

z 2

kezdédik, amelyek késébb porceldn fehér sclerotikus



plakkokkd folynak Ossze, a bér végiil rancolhatéva vilik,
purpura, fissura, oedema, és erosié is megjelenhet a fel-
szinén. Az extragenitdlis tlinetek leggyakrabban a mellkas
felsd részére, a hitra, axillara és a végtagok proximalis ré-
szére lokalizdlédnak (1, 3). Ami a szubjektiv, valamint
egyéb tiineteket illeti, megemlitendd a genitdlis régiora lo-
kalizdlédoéan: pruritus, érzékenység (fdjdalom), purpura,
dysuria, constipatio, fdjdalmas székelés, periandlis fissu-
rak és vérzés, de tiinetmentes formak is el6fordulnak. Ese-
tiinkben a konyokok, térdek és bokdk felett, valamint ge-
nitdlisan fehér, illetve livid scleroticus plakkok voltak ész-
lelhet6k szubjektiv panaszok nélkiil. A vulvdra lokalizalo-
do6 pruritus, érzékenység, valamint a gastrointestindlis pa-
naszok (székeléskor jelentkezd vérzés, fijdalmas széke-
1és, fissurdk, constipatio) prevalencidja viszonylag nagy
(12). Fidgyermekeknél a lichen sclerosus klinikai megje-
lenésére jellemzd a preputium distalis szakaszdnak fehé-
res, porceldnszerli elvdltozdsa progressziv phimosissal,
amit egy fehéres szklerotikus gy{ir(i formdjaban észleliink.
Gyakran az urethra szdjadékon egy diszkrét scleroticus el-
valtozast figyelhetiink meg, de a meatus stenosisa a beteg-
ség kezdeti stddiumdban ritka. A balanitis xerotica oblite-
ranst Stiihmer (Németorszag) irta le, amely megfelelGje a
jelenleg haszndlatos, felnétt férfiakndl jelentkezé (glansra,
penisre és preputiumra lokalizal6dé) LSA (13).

Differencialdiagnozis

Az anogenitdlis LSA-t a genitdlis ekzématdl, atépids
dermatitistSl, mycosistél, kiilonb6z6 infekcidktdl, mor-
pheatdl intraepithelialis neoplasidtél, az extragenitélis for-
madt, vitiligotél, morpheatdl, lichen planustél, lichen
simplex chronicustol kell elkiiloniteni (3, 12, 14).

Szovédmények

Az LSA atrophids formdjanak szévédményeként fid-
gyermekeknél phimosis alakulhat ki, a n6i nemnél a kisaj-
kak resorptidja, a hiivelybemenet stenosisa, valamint
mindkét nem esetében andlis stenosis (,,ceruzavékony”
széklet) jelentkezhet. (2) A gyermekkori vulvaris LSA
progndzisa ismeretlen. A tiinetek javulhatnak, eléfordul,
hogy a pruritus miatt tovdbbra is alkalmazni kell a lokalis
kortikoszteroid/calcineurin inhibitor terdpidt. Maradvéany-
tiinete lehet atrophia, a kisajkak reszorpcidja, és purpura
(3). Szovoédményként dyspareunia, szexudlis dysfunctio,
pszichoszexudlis problémdk alakulhatnak ki férfiaknal és
ndknél egyarant (15,16). A krénikus lefolydsu betegséget
praecancerosisnak tekintik, laphdmrdk kialakuldsdnak
esélye néknél <5%, férfiakndl 3-4%-ra tehetd. Kialakuld-
sdban a krénikus hegesedd folyamatnak, valamint a HPV
infekcidnak is szerepet tulajdonitanak. Az LSA megfeleld
kezelése, kovetése megeldzheti, illetve idében felismerhe-
tévé teszi a malignomék kialakuldsat.

Kezelés

A genitdlis LSA-t tobb évig hormondlis megbetegedés-
nek tartottdk és helyileg 0sztrogén, progeszteron, valamint
tesztoszteron tartalmu externdkkal kezelték. Ezek a készit-
mények mar nem hasznalatosak. A British Association of
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Dermatologists (BAD) 4ltal 2010-ben kidolgozott guideli-
ne alapjan (15) az LSA terdpidjaban elsé vonalbeli szer az
ultrapotens helyi kortikoszteroid; clobetasol proprionate
0.05% 4 hétig naponta egyszer, majd 4 hétig masnaponta,
tovdbbi 4 héten keresztiil heti 2-szer alkalmazandoé.
Amennyiben a tiinetek recidivdlnak, ismételten siirlibben
kell haszndlni a készitményt, igy a betegek 60%-4nal
komplett remisszi6 érhetd el. Az ultrapotens kortikoszteroi-
dok haszndlata biztonsdgos, nincs szignifikdns szteroid
mellékhatds, valamit a laphdmrdk kialakuldsdnak esélye
sem fokozott. Egyes tanulményok szerint a kevésbé potens
mometasone furoate is hatdsos (17). Mellékhatasként my-
coticus, bakteridlis és virusos infekcidk fellingoldsaval sza-
molhatunk. A helyi calcineurin inhibitorok (tacrolimus, pi-
mecrolimus) hasznalatanak kedvez6 hatdsar6l szamoltak be
(18), bar nem els6 vonalbeli szer. Az objektiv klinikai tiine-
tek lokalis kezeléssel 3-4 hénap alatt teljesen megsziinhet-
nek. A fehér sclerotikus plakkok altaldban jelentds valtozdst
nem mutatnak. A fidgyermekeknél az ultrapotens Kkorti-
koszteroidok lokalis alkalmazdsa a korkép korai stddiuma-
ban hatdsosnak bizonyul (clobetazol), azonban végleges
kurativ kezelést a totalis circumcisi6 jelent, mely utin a re-
zekdlt preputiumot szovettani vizsgdlatra kell kiildeni. A
kérképhez tarsuld meatus stenosis sebészi meatotomidt és
az ureteroplasticat indokolhat (13). A sebészi terdpia hege-
sedés, szerkezeti karosodds, malignus folyamatok kialaku-
lasa esetén javasolt. Egyes esetekben a cryoterdpia, a pho-
todyndmids terdpia, a laser kezelés, valamint az immun-
szupressziv terdpia megolddst jelenthet. Hyperkeratatosis
és hypertrophia esetén a helyi és szisztémads retinoidok is
hatdsosak lehetnek az ultrapotens szteroid hatdstalansdga
esetén. Az extragenitdlis formdndl a szisztémds antibioti-
kum terdpia mellett alkalmazhat6 phototherdpia (UVAL),
valamint photochemotherdpia (PUVA) is (19).

Az LSA gyermekkori kombindlt formdja bar ritka kor-
kép, ismerete mégis fontos. Az eset bemutatdsdval az au-
toimmun betegségekkel valé gyakori tarsuldsara szerettiik
volna felhivni a figyelmet.
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