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VULVAR LIKEN SKLEROZ

Caglar HELVACIOGLU?

GIRIS

Liken skleroz, siklikla kadinlarda postmenapozal donemde olmak {izere,
anogenital bolgede, porselen beyazi sklerotik plaklar ile karakterize, progresif,inf-
lamatuvar bir dermatozdur (1,2). Etyolojisi net olarak bilinmemekle birlikte oto-
immiin, genetik, hormonal ve infeksiyoz faktorler 6ne siiriilmiistiir. Liken sklero-
zun, genetik yatkinlik varliginda travma ile tetiklenebilecegi diistintilmektedir (3).

Kagint1 en belirgin semptomdur. Ozellikle tedaviye direngli kagintilarda akla
gelmelidir. Agri, yanma ve dizestezi bulunabilir. Tedavi edilmediginde anogenital
bolgede kalic1 anatomik deformitelere sebep olabilir. Ozellikle klitoris atrofisi ve
labium minuslerde silinme siklikla gézlenir. Uzun siireli anogenital lezyonlar sku-
amoz hiicreli karsinom gelisme riski tasir (4). Kasinti, disparoni ve genital bolgede
olan anatomik degisiklikler kadinlar1 psikoseksiiel olarak etkileyip hayat kalitesi-
ni dugirmektedir.

TANIM

Liken skleroz (LS), ézellikle anogenital bolgeyi tutma egiliminde olan ancak
oral mukoza dahil deride herhangi bir bolgede goriilebilen, kronik inflamatuar
bir hastaliktir.

TARIHCE

LS klinik olarak ilk kez, 1887de Hallopeau tarafindan tanimlanmistir. 1892'de
ise Darier hastaligin histopatolojik tanimini yapmistir (5). LS gliniimiize kadar;
‘lichen plan atrophique, ‘weissflecken dermatose (beyaz nokta hastalig1), ‘derma-
titis lichenoides chronica atrophicans, ‘balanitis xerotica obliterans’ gibi isimlerle
anilmustir. Terminolojik karigiklig1 6nlemek i¢in Uluslararasi Vulvovajinal Hasta-
liklar Caligma Grubu 1976 yilinda, hastaligin“liken sklerozus™ olarak adlandiril-
masina karar vermistir (1).
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EPIDEMIYOLOJI

LS, gercek prevelans: bilnmemekle beraber, prepubertal ¢ocuklar ve postme-
nopozal kadinlar ile 30-50 yas arasi erkeklerde daha sik goriiliir(4) .

ETYOLOJI

LS etyolojisi belli olmamakla beraber olas1 etyolojik faktorlere iliskin yapilan
caligmalarin sonuglar ise birbirleriyle ¢eliskilidir (3). Buna ragmen etyolojide en
¢ok tizerinde durulan sebepler; otoimmiinite, genetik faktorler, seks hormonlar:
metabolizmasi, infeksiyon, travma, bag doku degisiklikleri, immunohistokimya-
sal degisiklikler ve oksidatif hasardur.

KLINIiK OZELLIKLER

Vulvar LSde en sik labia major ve labia minoralarin i¢ yiizii tutulurken (%100),
klitoris (%70,4), perine (%67,9), gluteal bolge (%32,3), perianal bolge (%32,1) ve
iretra (%3,7) datutulabilir (6).

VLS'li kadin hastalarin ¢ogu vulvada kaginti ve hassasiyet sikayeti ile presente
olurlar. Diziiri, disparoni, aparoni ve pruritus ani diger sik goriilen semptomlar
arasindadir. Hastalar asemptomatik de olabilirler. Semptomlarin siddeti, her za-
man hastalik aktivitesi ile baglantili degildir.

Lezyonlar tipik olarak birleserek plak olusturan beyaz, poligonal papiiller ola-
rak baglar. Ge¢miste “beyaz noktali skleroderma/ white spot scleroderma” olarak
tanimlanmis olmast “beyaz boya serpilmis/ splashed with whitewash” goriintii-
stinden ileri gelmektedir (3) (7). Hiperkeratoz gelisimi ile sigil benzeri yiizey geli-
sebilir veya ‘sigara kagidr’ yada ‘sedefi’ olarak tanimlanan atrofik parlak beyaz go-
riiniim olabilir. Nadiren lezyonlar {izerinde vezikiil ve biil formasyonu izlenebilir.
Telenjiektazi ve purpura da sik olarakgoriliir (1).

Genital bolgede hiperkeratoz veya atrofi baskin olabilir. Solukluk genital
LSnin en belirgin 6zelligidir; atrofik goriiniim ise vitiligodan ayirt edilmesinde
yardimcidir. Atrofi diffuz veya yama tarzinda goriilebilir.

Erken LSde 6dem en belirgin bulgu olabilir ve klitoral 6demin, erken LSun
diagnostik bulgusu olarak kabul edilmesi dnerilmistir (7). Skar gelisimi ile kadin-
larda vulvanin normal yapis1 degisirken, erkeklerde fimozis gelisebilir. Tablo 2'de
LS belirti ve semptomlar1 6zetlenmistir .
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Tablo 2: LS'de belirti ve semptomlar (3)

Hipopigmentasyon, ekimoz, fissiir, {iriner retansiyon, dokular
aras1 kopriilesme, skarlasma, erozyon, incelme, 6dem (6zellikle
Klitoriste), fimozis, akinti,beyazlik, ekskoryasyon, kanama, sigara

Belirtiler . o m e o . « «
kagid1 goriiniimi, hiperemi, atrofi, “kum saati” veya “anahtar
deligi” goriiniimii, labia minorada flizyon, introitusta daralma,
telenjiektazi
Kasinti, yanma, disparoni, diziiri (cocuklarda sik), pruritus ani,
Semptomlar it ¥ p C »P

agrili defekasyon, konstipasyon

Histopatolojik ézellikler

LS, histopatolojik olarak vakuoler interfaz dermatitleri arasinda yer alir. Histo-
patolojisinde bazal vakuoler ve {ist dermiste 6demin yanisira karakteristik olarak
inflamatuar infiltrasyon ve dermal kollajende homojenizasyon goriiliir (8).

Tani

LS ayrintili dermatolojik muayene sonrasinda klinik olarak taninabilir. An-
cak tan1 miimkiin oldugunca, histopatolojik olarak dogrulanmalidir. Tipik klinik
goriiniimlii soliter LS plag: varhiginda, 6zellikle de ¢ocuk hastalarda, biyopsi alin-
mayabilir.

Tanida giigliik yaratan atipik gortintimlii veya neoplazik degisim siiphesi uyan-
diran lezyonlarda ise biyopsi kaginilmazdir. Izlem sirasinda, inat¢1 erozyon, eri-
tem, hiperkeratotik papiil ve plaklarin olmasi, yeni verriikoz papiiler belirtilerin
ortaya ¢itkmasi, uygun tedaviye ragmen yanit alinamayan durumlarda, ikinci ba-
samak tedaviye gecis planlaniyor ise ve pigmentasyon gosteren alanlarda anormal
melanositik proliferasyonu dislamak amaciyla biyopsi yapilmalidir (3,4,9). Biyop-
si lezyonlu derinin kenarindan alinmalidir (9). Ayrica endiire veya kalinlagmis
plak veya sebat eden {ilserasyon varliginda eslik edebilecek neoplaziler agisindan
biyopsi tekrarlar1 yapilmalidir. Ozellikle sikatrisyel pemfigoid gibi immunobiillz
hastaliklardan ayirmak amaci ile direk ve indirek immunfloresan inceleme yapi-
labilir (10). Tablo 3’te vulvar erozyon ile seyreden diger durumlar 6zetlenmistir.

Tablo 3: Vulvar erozyon ile seyreden durumlar (11)

Liken sklerozus

Liken planus

Vulvar intraepitelyal neoplazi

Liken simpleks

Immunobiilloz hastaliklar (6zellikle sikatrisyelpemfigoid)

Paget hastalig
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LS ile ayirici taniya giren hastaliklar arasinda liken plan, vitiligo, skatrisyel
pemfigoid gibi immunobiilloz hastaliklar ve vulvar intraepitelyal neoplazi say1-
labilir. Bu hastaliklardan, liken plan haricinde, vulva yapilarinda atrofiye neden
olmasi ile ayrilabilir (6).

Herpes simpleks gibi infektif hastaliklarda erozyon yerine tek tek tilsere alanla-
rin olmast ile ayirt edilebilir. Eslik edebilecek kandidal ve bakteriyel infeksiyonlar
nedeni ile gereginde kiiltiir alinabilir (12).

LS ve Malignite iliskisi

En son ISSVD terminolojisine gore vulvar skuamoz hiicreli karsinomun oncii-
sii HSIL ve DVIN isimli iki premalign vulvar lezyon bulunmaktadir (13). HSIL,
insan papilloma viriisiiniin (HPV) yiiksek riskli alt tipleri tarafindan kronik en-
feksiyon ile iliskili iken DVIN; HPV'den bagimsizdir ve siklikla liken skleroz ile
iliskilidir. Bu ayrim 6nemlidir, ¢iinkii DVIN, vulvar skuaméz hiicreli karsinom
i¢in daha yiiksek ve daha hizli gegis riskine sahiptir. Ayrica, DVIN ile iliskili vul-
var kanserler artmis niiks ve yitksek mortalite riskine sahiptir (14).

Normal popiilasyona gore, LS olgularinda skuamoz hiicreli kanser gelisme ris-
ki 300 kat artmistir (4). Liken sklerozlu olgularda vulvada invazif skuaméz hiic-
reli kanser gelisim riski %4-5 olarak kabul edilmektedir. Cesitli ¢aligmalarda bu
risk %0-20 arasinda bulunmustur. Ayrica yapilan 25’in {izerinde ¢aligmada vulva
kanseri olan olgularda, %5-100 oraninda eslik eden LS saptanmustir. Kanserlerin
klasik atrofik LS alanlar1 yerine, skuamoz hiicre hiperplazisi veya skuamoz hiicre
hiperplazisi ile LS bulgularinin bir arada goriildiigii alanlarda gelistigi gosteril-
mistir (2,14,15).

LS ile iligkili bazal hiicreli epitelyoma ve melanom birliktelikleri de bildirilmis-
tir(7,16).

Ekstragenital lezyonlardan ise malignite gelismedigi kabul edilmektedir (14).

LS hastalarinin kanser gelisimi riski agisindan bilgilendirilmesi ve belli ara-
liklarla takipleri onemlidir. Siipheli iilseratif veya kabarik lezyonlardan biyopsi
alinmali ve hem hasta hem de doktor tarafindan sik vulva muayenesi yapilmalidir.

Tedavi

Her iki cins ve her yas grubu i¢in LS tedavisinde birinci secenek potent veya
ultrapotent topikal steroidlerdir (12). Klobetazol propionate en sik kullanilan to-
pikal steroid secenegidir. Tedavi ile kagint: sikayeti hizla geriler ve hiperkeratoz,
ekimoz ile beyaz plaklar kaybolur. Fimozis tedavi ile gerilese de, skarlasma sonu-
cu gelisen yapisal degisiklikler tedaviye cevap vermez. Pomat bazindaki steroidle-
rin ilk 4 hafta her gece, ikinci 4 hafta glinasir1 ve tiglincii 4 hafta, haftada iki gece
uygulanmasi onerilmektedir. Ug ayin sonunda lezyonlarda gerileme oldugu tak-
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dirde, tedavi kesilerek, steroidin sadece ihtiya¢ halinde kullanimi 6nerilmelidir.
Ug aylik tedavi siiresince 30 gramlik bir tiip yeterli olmalidir. Tedavi ile sikayet-
lerinde artis olan hastalarda, topikal steroidlere alerjik kontakt hipersensivite ge-
lismis olabilecegi unutulmamalidir (17). Hastaligin baslangicinda topikal steroid
kullanimu ile skarlasmanin dniine gegilebilir (17).

Klinik olarak belirgin hiperkeratoz ve histopatolojik olarak belirgin akantoz
izlenen olgularda, topikal steroidlere cevap alinamayabilir. Boyle durumlarda oral
veya topikal retinoik asitler, topikal steroidler ile kombine olarak kullanilabilir
(12).

Ayrica 5-aminolevulinik asit ile fototerapi, karbondioksit lazer ve kriyoterapi
uygulanan c¢aligmalar da mevcuttur (18,19). Takrolimus gibi topikal kalsinérin
inhibitorleri, atrofiye neden olmamalari nedeni ile LS tedavisi i¢in umut vaat edi-
cidir. Ancak teorik olarak, lokal immunsupresyona yol agmalari, malign transfor-
masyon riskini arttirabilir (20).

Topikal testesteron tedavisinin etkinligi ile ilgili olarak yapilan ¢aligmalarda
farkli sonuglar alinmigtir, ancak artik etkinligi olmadig1 ve nemlendirici kullani-
mindan farksiz oldugu diistiniilmektedir.

Cocukluk ¢aginda tedaviye cevap vermeyen olgularda cinsel istismar ihtimali
goz oniinde bulundurulmalidir (4).

Rutin jinekolojik muayeneler sirasinda tani almis asemptomatik LS’li olgular,
hastaligin aktif olduguna dair bulgular saptanmigsa tedavi edilmelidir (4,9).

Cerrahi tedavi malign degisim veya fimozis ve labial adezyonlar gibi inflamas-
yona sekonder olarak gelisen sekel varliginda endikedir. Cerrahi sonrasinda izo-
morfik yanit gelisebilecegi unutulmamalidir (15).

Prognoz

LS remisyon ve niikslerle seyreden kronik bir hastaliktir (3). Kiz ¢ocuklarinda
menars sonrasi kendiliginden gerileme izlenebilir, ancak eriskin déonemde LSnin
tekrarlama riski tam olarak bilinmemektedir. LS hayat kalitesini belirgin olarak
azaltmakta, cogu hasta utang ve korku duymaktadir (21).Tiim hastalar, malignite
riski nedeni ile, yasam boyu belirli araliklarla takip edilmelidir. Erigkinlerde pe-
rianal ve ekstragenital LS gerileme gosterebilse de, vulvar LS sebat etme egilimin-
dedir (11).

SONUC

LS, oncelikle anogenital bolgeyi etkileyen, nadir, kronik, enflamatuar bir has-
taliktir. Liken sklerozlu hastalarda baslica yakinma; kaginti, yanma, agr1, dispa-
roni gibi cinsel islev bozukluklar1 yani sira, diziiri gibi iirolojik, anal tutulum ve
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fisstirlere baglh defakasyon giigliikleri gibi gastrointestinal sistem yakinmalar
seklinde de olabilir. VLSda uzun dénemde skuamoz hiicreli kanser gelisim riski
oldugu gibi, hastanin yasam kalitesini, 6zellikle de cinsel iglevlerini olumsuz et-
kilediginden tedavisi olduk¢a énemlidir. VLS tedavisinde topikal veya intrader-
mal kortikostreoidler birinci basamak tedavi segenegidir. Ikinci basamak medikal
tedavide topikal kalsinorin inhibitorleri (takrolimus, pimekrolimus) kullanilir.
Diger tibbi tedavi alternatifleri ise oral asitretin, siklosporin, metotreksat, topikal
progesteron, testosteron ve ultraviole A1 (UVA1) fototerapi, fotodinamik terapi-
dir. Vulvada sekil ve fonksiyon bozukluklarina neden olan, siddetli yapisiklik ve
skar formasyonuyla seyreden, komplike VLSde cerrahi tedavi endikasyonu var-
dir. Forsette; introital stenoz, posterior fissiir ve skar olusumu vulvoperinoplasti
ile tedavi edilebilir.
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