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STRESZCZENIE

Liszaj twardzinowy jest przewleklg choroba skory o nieznanej etiologii. Typowe zmiany chorobowe w postaci atroficznych,
porcelanowobiatych blaszek w wiekszosci przypadkéw dotycza skéry okolicy anogenitalnej. Wystepowanie postaci pozagenitalnej
liszaja twardzinowego opisuje sie jedynie u 15-20% wszystkich chorych. Autorzy prezentuja przypadek nietypowej klinicznie manifes-
tacji liszaja twardzinowego u 65-letniej kobiety, ktdra zostata przyjeta do kliniki w celu diagnostyki rozsianych, dobrze odgraniczonych
od otoczenia, hiperkeratotycznych zmian skérnych z cechami zaniku na obwodzie. Badanie histologiczne pozwolito rozpoznac liszaj
twardzinowy. U prezentowanej chorej podjeto prébe leczenia acytretyna.
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ABSTRACT

Lichen sclerosus is a chronic skin disease of unknown etiology. Typically, atrophic, white porcelain plaques are present within anogenital
area. The extragenital manifestation is only observed in about 15-20% of patients. In this case an unusual clinical presentation of lichen
sclerosus in a 65-old-year woman, who was admitted to our department because of disseminated, well demarcated, hyperkeratotic plaques
with slight peripheral atrophy. Lichen sclerosus was diagnosed based on histological examination. Treatment with acitretin has been tried.
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OPIS PRZYPADKU

65-letnia kobieta zostata przyjeta do Kliniki Dermato-
logii, Wenerologii i Alergologii we Wroctawiu z powodu
utrzymujacych sie od 2 lat zanikowych, hiperkeratotycznych
zmian skoérnych. Pierwsza zmiana pojawita sie na skorze
piersi lewej. W niedtugim czasie chora obserwowata kolejne
zmiany na tutowiu, koriczynach gérnych i dolnych.

W chwili przyjecia do szpitala pacjentka byta dodatkowo
w trakcie terapii lewotyroksyna z powodu niedoczynnosci
tarczycy oraz chorowata na reumatoidalne zapalenie stawow.
W badaniu fizykalnym stwierdzono rozsiane, biatawe, dobrze
odgraniczone od otoczenia, stwardniate, hiperkeratotyczne,
nieco wynioste blaszki z cechami zaniku w czesci centralnej,
zlokalizowane na piersiach, dekolcie, ramionach, przedra-
mionach i plecach, na podbrzuszu i gérnej czesci ud (ryc.
11 2). Dodatkowo w okolicy nadgarstkéw obecne byly liczne,
zgrupowane, atroficzne grudki barwy sino-brunatnej (ryc. 3).
Na btonach $luzowych policzkéw obserwowano niewielkie,
biatawe, nieregularne blaszki (ryc. 4), natomiast nieobecne
byly zmiany w obrebie narzagdéw ptciowych. W badaniach

laboratoryjnych, poza nieznacznie podwyzszonym stezeniem
cholesterolu w surowicy do 240 mg/dl, nie stwierdzono istot-
nych nieprawidtowosci. W bezposrednim badaniuimmunoflu-
orescencyjnym bioptatu ze zmian skérnych nie wykazano feno-
mendéw immunologicznych. Obraz histologiczny odpowiadat
zmianom wystepujacym w liszaju twardzinowym: stwierdzono
hiperkeratoze, atrofie naskdrka, ogniskowg akantoze, podna-
skérkowa homogenizacje kolagenu, w skérze wiasciwej byty
obecne niewielki obrzek podscieliska tgcznotkankowego oraz
wokoétnaczyniowe nacieki limfocytarne.

W leczeniu zadecydowano o rozpoczeciu doustne;j te-
rapii acytretyna w dawce 0,3 mg/kg/dobe, zalecono tez
okresowa kontrole aktywnosci enzyméw watrobowychii li-
pidogramu. W leczeniu zewnetrznym zastosowano 0,05-pro-
centowy betametazon w pofaczeniu z 2-procentowym
kwasem salicylowym. W wyniku leczenia po 3 tygodniach
przyjmowania acytretyny uzyskano spfaszczenie zmian skor-
nych oraz zmniejszenie hiperkertozy. Jednak ze wzgledu na
zaburzenia zotgdkowo-jelitowe pacjentka przerwata terapie
acytretyna, kontynuujac jedynie leczenie miejscowe.
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Rycina 3. Liczne atroficzne zlewne grudki nadgarstka lewego po
stronie zginaczy

OMOWIENIE

Liszaj twardzinowy (LS, lichen sclerosus — dawniej liszaj
twardzinowy i zanikowy) jest rzadka, nieztosliwa, przewlekta
dermatoza zapalng zajmujaca zaréwno naskorek, jak i skore
wiasciwa. Po raz pierwszy obraz kliniczny zostat opisany
przez Hallopeau w 1887 roku, a charakterystyczne cechy
histologiczne przez Dariera w 1892 roku [1].

Na LS czesciej choruja kobiety (85% pacjentéw). Scho-
rzenie moze wystapi¢ w kazdym wieku, jednakze notowa-
ne sg dwa szczyty zachorowan. Pierwszy, mniejszy szczyt,
wystepuje u dziewczynek miedzy 8. a 13. rokiem zycia,
a wyzszy — dotyczy kobiet w okresie pomenopauzalnym,
w piatej i sz6stej dekadzie zycia [2].

Liszaj twardzinowy najczesciej zajmuje okolice anogeni-
talne, zmiany pozagenitalne sg spotykane jedynie w 15-20%
przypadkéw [3]. Zajeciu obszaru anogenitalnego moga
towarzyszy¢ lub nie zmiany pozagenitalne, jednakze izolo-
wane zajecie obszaréw pozagenitalnych jest rzadkie i sta-
nowi 2,5-6% wszystkich przypadkéw choroby [4, 5]. Liszaj
twardzinowy narzaddéw piciowych jest zwigzany z nasilonym
swigdem i pieczeniem, posta¢ pozagenitalna jest za$ uwa-
zana za praktycznie bezobjawowa. Typowymi lokalizacjami

Rycina 2. Hiperkeratotyczne rozsiane blaszki okolicy pachwiny lewej

Rycina 4. Biatawe nieregularne blaszki btony $luzowej policzkéw

zmian w postaci pozagenitalnej s tutéw, okolica podsut-
kowa, kark, gérna czes¢ plecéw, barki, pachy, nadgarstki,
posladki i uda [6]. Do nietypowych lokalizacji naleza dto-
nie i podeszwy stép, sutki, skdra glowy, miejsca szczepien
oraz twarz [1]. Rozpowszechnienie rozsianej postaci LS jest
stabo poznane, a dostepna literatura wskazuje na jej wyste-
powanie w 15-20% przypadkéw [1]. Opisywano réwniez
przypadki o rozmieszczeniu zmian wzdtuz linii Blaschko
[7]. Poza skdra postac pozagenitalna rzadko jest spotykana
na bfonach $luzowych jamy ustnej, w ogdle nie wystepuje
w obrebie spojéwek.

Typowymi wykwitami sg hipopigmentacyjne lub biata-
we, opalizujgce grudki o miernie nasilonym rumieniu, ktére
powiekszajac sie, tworza porcelanowobiate sklerotyczne
blaszki, z czasem atroficzne, przypominajace pergamin,
o pomarszczonej lekko ztuszczajacej sie powierzchni [1].
W péznych stadiach zmian moga by¢ réwniez widoczne
teleangiektazje oraz czopy keratynowe w ujsciach pustych
mieszkéw wiosowych. Zmieniona chorobowo skoéra jest
sucha i pozbawiona przydatkéw. Natomiast wygtadzenie
potaczenia skérno-naskérkowego sprzyja powstawaniu
zmian pecherzowych i krwotocznych.
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Rycina 5. Obraz histologiczny H&E, powiekszenie 100-krotne:
widoczna hiperkeratoza, atrofia naskérka, ogniskowa akantoza,
homogenizacja kolagenu pod naskdrkiem, w skérze wtasciwej
niewielki obrzek podscieliska tacznotkankowego, okotonaczyniowe
nacieki limfocytarne

Doktadna etiologia LS jest nieznana [1]. Pod uwage
bierze sie podtoze autoimmunologiczne, genetyczne, in-
fekcyjne, hormonalne, a takze wptyw lokalnych czynnikéw
na wystgpienie choroby. Opisywano réwniez rodzinnie
wystepujace przypadki oraz wykazywano zwiazek z an-
tygenem DQ?7 Il klasy uktadu zgodnosci tkankowej (HLA,
human leukocyte antigens) [8]. Za mozliwy czynnik inicjujacy
jest przez niektérych autoréw uwazane zakazenie kretkami
z gatunku Borrelia burgdorferi, jednakze istnieja sprzeczne
doniesienia na temat roli tego patogenu w etiologii LS [1,
9]. Hipoteze o autoimmunologicznym podtozu schorzenia
zdaje sie potwierdzac fakt czestego wspotwystepowania LS
z chorobami autoimmunologicznymi oraz niejednokrotnie
stwierdzane wystepowanie przeciwciat skierowanych prze-
ciwko macierzy zewnatrzkomérkowej [10]. Wedtug badan,
okoto 1/5 pacjentek z LS ma dodatni wywiad osobniczy
w kierunku choréb autoimmunologicznych, a 1/5 ma dodat-
ni wywiad rodzinny w kierunku choréb autoimmunologicz-
nych. Wsréd choréb autoimmunologicznych u kobiet z LS
najczesciej stwierdza sie autoimmunologiczne zapalenie
tarczycy (12%), tysienie plackowate (9%), bielactwo naby-
te (6%) i niedokrwistos¢ ztosliwg (2%) [11]. Z kolei u mez-
czyzn stwierdzono wspétwystepowanie bielactwa nabytego
u 12% pacjentéw z LS, podobnie jak tysienia plackowatego
u 12%. Dodatni wywiad rodzinny w kierunku cukrzycy typu
1, bielactwa nabytego, tysienia plackowatego czy choréb
tarczycy jest uwazany za czynnik ryzyka wystapienia LS
u mezczyzn [12]. Krazace przeciwciata w klasie IgG skie-
rowane przeciwko biatku macierzy zewnatrzkomoérkowej
(ECM-1, extracellular matrix 1) stwierdzano w surowicy 74%
kobiet zanogenitalnym LS [10]. Przeciwciata przeciw btonie
podstawnej (BP180iBP230) stwierdzano u 1/3 pacjentek zta
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Rycina 6. W obrazie dermatoskopowym (10 x) widoczne homogenne,
biato-rézowe i biato-zéttawe obszary z licznymi teleangiektazjami

postacia choroby [13]. Ponadto zauwazono, ze miejscowo
dziatajace czynniki fizyczne, takie jak tarcie lub uraz, moga
sprowokowac wystapienie izomorficznego objawu Koebne-
ra [14]. Dodatkowo badania wskazuja na wieksza czestos¢
wystepowania LS u pacjentéw z twardzing ograniczong
(morphea) [15].

Rozpoznanie LS w wiekszosci przypadkdéw nie budzi
watpliwosci i stawiane jest na podstawie charakterystycz-
nego wygladu zmian, jednakze w watpliwych przypad-
kach cenna moze sie okaza¢ ocena histologiczna. Obraz
histologiczny LS, poza bardzo wczesnymi zmianami, jest
dos¢ charakterystyczny i cechuje sie wystepowaniem nad-
miernego rogowacenia z tworzeniem czopéw rogowych
w miejscach ujs¢ mieszkdw wiosowych, atrofig naskérka ze
sptaszczeniem linii miedzy soplami naskérka a brodawkami
skéry wiasciwej, wakuolizacja komérek warstwy podstaw-
nej naskdrka, utratg widkien sprezystych oraz obrzekowa
homogenizacja kolagenu w brodawkach skéry z naciekiem
limfocytarnym o zmiennym nasileniu i poszerzeniem swiatta
naczyn [16, 17].W przeciwienstwie do anogenitalnej, postac¢
pozagenitalna LS nie wigze sie ze zwiekszonym ryzykiem
przemiany nowotworowej w kierunku raka kolczystokomor-
kowego w obrebie ognisk chorobowych [18, 19].

Uwaza sie, ze pozagenitalna postac LS jest bardziej opor-
na na leczenie [20]. Wsréd lekéw uwazanych za skuteczne
wymienia sie przede wszystkim silne glikokortykosteroidy
miejscowe (preparaty propionianu klobetazolu) stosowane
przez okres 6-8 tygodni oraz glikokortykosteroidy podawa-
ne doogniskowo. Warto zauwazy¢, ze mimo powszechnego
stosowania miejscowych preparatéw glikokortykosteroido-
wych, nie opublikowano dotychczas wynikéw randomizo-
wanych badan, ani nawet serii przypadkéw oceniajacych
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skutecznos¢ tej metody leczenia w pozagenitalnej postaci
LS. Miejscowe inhibitory kalcyneuryny, takie jak pimekro-
limus i takrolimus, oraz stosowane miejscowo pochodne
witaminy A uzywane byty w tej chorobie z rézng skutecz-
noscia [21]. Fototerapia PUVA (psoralen i naswietlanie UVA),
niezaleznie od sposobu podawania psoralenu, i waskie spek-
trum UVB sa réwniez uwazane za skuteczne metody leczenia
pozagenitalnej postaci LS. W leczeniu genitalnej postaci LS
wykazano umiarkowang skutecznos¢ acytretyny w dawce
20-30 mg na dobe — odnotowano odpowiedz kliniczng
u 64% w poréwnaniu z 25% pacjentéw w grupie przyjmu-
jacej placebo [22]. Opisywane byty takze pojedyncze préby
leczenia ogbélnego metotreksatem lub cyklosporyna, jednak
konieczne wydaja sie dalsze badania nad kontrolowanym
placebo w celu okreslenia skutecznosci tych lekéw w lecze-
niu pozagenitalnej postaci LS.

Opisana pacjentka jest w wieku typowym dla LS, ponad-
to jest obcigzona wywiadem osobniczym dwéch choréb
autoimmunoligicznych: niedoczynnoscia tarczycy w prze-
biegu choroby Hashimoto i reumatoidalnym zapaleniem
stawdw. Z uwagi na wystepujacag u chorej pozagenitalng
postacia LS o rzadkim obrazie klinicznym manifestujgcym
sie jako rozsiane, biatawe blaszki ze znacznie nasilong hi-
perkeratoza, rozpoznanie potwierdzono badaniem histolo-
gicznym, wykazujacym typowe cechy LS. Biorac pod uwage
zachecajace doniesienia o skutecznosci leczenia postaci
hiperkaratotycznej acytretyna, zadecydowano o wtaczeniu
leku w potaczeniu z miejscowym preparatem dipropionianu
betametazonu i kwasu salicylowego, uzyskujac znaczne
zmniejszenie hiperkeratozy i sptaszczenie zmian skérnych.
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