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Vulvovaginal lichen planus —
diagnos och behandling

Sammendrag

Vulvovaginal lichen planus ar en ovanlig,
erosiv och kronisk manifestation av
lichen planus. Sjukdomen har oftast
debut i fertil alder eller efter menopaus.
Brannande smarta och dyspareuni ar
vanliga symptom, och foljdtillstand ar
adhesioner i vulva och stenosering av
vagina. Deskvamativ vaginit férekom-
mer. Munslemhinnan kan vara afficie-
rad, men inte obligat samtidigt med de
genitala lesionerna.

Vulvovaginal lichen planus ar en viktig
differentialdiagnos vid undersokning av
kvinnor med erosiv sjukdom i vulva och
vagina, samt vid deskvamativ vaginit.
Histopatologisk diagnos fas optimalt
om biospi kan tas fran omrédde med
intakt epitel och vita striae.

Tidig diagnos och medicinsk behandling
kan minska risken for sequelee och for-
hindra doctorshopping och onddiga
utrednings- och behandlingsinsatser.
Patienter med oral lichen planus ska
lampligen ges mojlighet till under-
sokning med avseende pa genital sjuk-
dom.

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen
pa www.tidsskriftet.no
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Erosiv vulvovaginal lichen planus ar en séll-
synt men plagsam sjukdom. Sjukhistorien
kan vara ldng och diagnosen drdja. Syftet
med denna artikel dr att ge en kort versikt
6ver den erosiva vulvovaginala formen av
lichen planus, med rad angdende diagnostik
och behandling.

Framstéllningen dr baserad pad dermato-
logisk facklitteratur, artiklar tillgdngliga i
Medline, samt egen klinisk erfarenhet.

Lichen planus
Lichen planus, tidigare bendmnd lichen ru-
ber planus, ér en for dermatologerna vélbe-
kant sjukdom som med fa undantag endast
drabbar vuxna. Pa keratiniserad hud ses pla-
na, glansiga, polygonala papler, ofta med ett
stick i violett. Lokalisationen dr vanligen
underarmarnas insidor samt underbenens
framsidor. Lesionerna kan uppvisa ett karak-
teristiskt vitt retikel, sa kallade Wickham’s
striae. Kladda forekommer. Utldkning sker
vanligen inom tva ar, ibland med hyper-
pigmentering. Troligen forekommer ofta
asymptomatiska lesioner pa genitalhuden,
men hur ofta hos kvinnor &r okédnt. Lichen
planus kan ocksé afficera slemhinnor, och
ca. 50 % av patienter med kutan lichen pla-
nus har ndgon typ av foréndring i kindslem-
hinnan och/eller tandkéttet. Slemhinneaf-
fektionen kan dvergd i erosiva fordndringar.
Lichen planus &r en autoimmun sjukdom.
En forenklad beskrivning &r att aktiverade
T-hjélparceller angriper basalcellslagrets
keratinocyter, detta initierar produktion av
cytokiner, vilka tillsammans med cytotoxis-
ka T-celler fororsakar en graft-versus-host-
liknande skada. Lichen planus kan ha famil-
jér anhopning, men varierande HLA-fynd.
Vissa lakemedel anses kunna initiera lichen
planus.

Genital lichen planus

Genital lichen planus forekommer hos
kvinnor i tre former: med mindre papler pa
labia majora, i hypertrofisk form, samt i ero-
siv form omfattande slemhinnan i vestibu-
lum och/eller vagina (1). Vulvas normala
anatomi kan destrueras, med varierande

Fakta

Vid erosiva forandringar
i vulva/vagina

Gor fullstandigt dermatologiskt status
inkluderande munslemhinnan

Beddm huruvida slemhinnan i vestibu-
lum och/eller vagina ar engagerad, utfor
vaginalinspektion/spekuluminspektion.
Tumregel: lichen sclerosus angriper
inte vagina

Vid riklig tunn gul fluor, misstank
deskvamativ vaginit, gér mikroskopisk
bedémning av wetsmear. Foreligger
kraftig inflammatorisk reaktion och
omogna vaginalepitelceller, misstank
erosiv lichen planus

Vid biopsi av férandringar i vulva —
vestibulum — vagina, valj omrade med
intakt epitel, undvik sarytor. Vid miss-
tanke om erosiv lichen planus, sok
efter omrade med vitaktiga strak for
biopsi

grad av fusion av labia minora och klitoris’
forhud, resorption av labia minora samt ad-
herensbildningar. Slemhinnan i vestibulum
och/eller vagina blir erytematds och stéllvis
atrofisk eller eroderad, med varierande grad
av adherensbildning och stenosering. Ko-
piost riklig fluor, deskvamativ vaginit, dr ett
symptom pa erosiv vaginal lichen planus
(2). Kvinnor med erosiv genital lichen pla-
nus soker vanligen gynekolog for diagnos.

Forandringar i munslemhinnan kan fore-
komma samtidigt med de genitala lesioner-
na, eller vid annan tidpunkt. Angrepp pa
munslemhinnan kan vara bade symptoma-
tiska och asymptomatiska, och erosiva for-
mer forekommer.

Den speciella orogenitala formen av
lichen planus, gingivovulvovaginit, be-
skrevs forsta gdngen 1982 av Pelisse och
medarbetare (3). Sedan dess har flera klini-
ker publicerat illustrerade fallbeskrivningar
av denna orogenitala form av erosiv lichen
planus (4-7). Vanligen drabbas kvinnor i
medelédldern, men publicerade patientmate-
rial omfattar kvinnor i aldrarna 2774 ar.

Klinik och diagnos
Vid den erosiva genitala formen av lichen

planus kan férdndringarna i huden i vulva
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sdvil vara diskreta som avancerade med for-
lust av normal anatomi (1, 8). Karakteristiskt
ar ilsket roda slemhinneforandringar i vesti-
bulum och/eller vagina, med varierande grad
av erytem, atrofi och erosioner. Ett vitaktigt
nétverk pa bibehallet epitel kan forekomma
i randzonerna av forédndringarna, och under-
latta diagnos (fig 1). Ocklusion av introitus
vaginae och/eller intravaginala adhesioner,
med tilltagande vaginal stenosering, fore-
kommer. Kopi6st riklig tunn gul fluor ar ka-
rakteristisk for deskvamativ vaginit. Slem-
hinneengagemang vid genital lichen planus
ar smirtsamt, med brannande sveda och dys-
pareuni. Postkoital blodig flytning forekom-
mer, och smérta och fortrdngning av vagina
kan gora samlag omdjligt.

Diagnosen erosiv genital lichen planus
stélls pa den kliniska bilden. Stansbiopsi tas
fran omrade med intakt epitel, foretrddesvis
frén omraden i vulva med vita strak. Forelig-
ger vaginit med riklig fluor goérs mikro-
skopisk bedomning av vétutstryk med miss-
tanke om deskvamativ vaginit. Vid denna
vaginit ses en kraftig dominans av granulo-
cyter, samt omogna vaginalepitelceller, si
kallade parabasala celler. Lactobacillfloran
saknas, alternativt forekommer lactobaciller
1 mycket liten méngd.

En korrekt diagnos innebér att patienten
inte behover gd doctor-shopping, och kan
ddrmed forhindra onddiga och kanske skad-
liga utredningar, kirurgiska ingrepp och
polyfarmaceutisk genital lokalbehandling.

Histopatologi

Det histopatologiska fyndet 4r en ofta tunn
epidermis med hyperkeratos och eventuelt
parakeratos, samt ett subepidermalt titt la-
ger av inflammatoriska celler, huvudsakli-
gen lymfocyter, som nér dnda upp till basal-
cellslagret, och basalcellsdegeneration. I
biopsier fran eroderade omraden av genital
lichen planus, och ofta i slemhinnebiopsier,
ar den histologiska bilden inte typisk, utan
visar en ospecifik inflammatorisk bild, ofta
med plasmaceller ndrvarande bland lymfo-
cyterna. Om fordndringarna endast omfattar
slemhinna, och vita strak inte kan identifie-
ras, kan alltsa histologin vara inkonklusiv.
Om specifik diagnos €] kan stéllas histopato-
logiskt, rekommenderar erfarna kliniker att
det kliniska intrycket far bli avgorande och
behandling inledas. Om blasdermatos ar en
aktuell differentialdiagnos, tas biospi fran
frisk hud ndra lesion for immunofluor-
escens.

Relaterade tillstand

Annan autoimmun sjukdom anses vara over-
representerad vid lichen planus, och hypo-
thyreos ndmns i larobockerna. En dversikts-
artikel om oral lichen planus redovisar flera
olika tillstdnd som rapporterats tillsammans
med lichen planus, men sambanden ir inte
sékra (9). P4 klinisk indikation kontrolleras
lampligen for thyreoideasjukdom (hypothy-
reos) samt diabetes.
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Figur 1 Patient med vulvovaginal lichen
planus. Retikuldra strak 6ver labia minora,
eroderad vestibulum samt tunn gul fluor

Behandling

Erosiv vulvovaginal lichen planus ér en reci-
diverande, langdragen och svarbehandlad
sjukdom. Ingen terapi ger entydigt béttre re-
sultat &n ndgon annan enligt en aktuell be-
handlingsoversikt (10). Det foreligger inte
heller nagra storre randomiserade kliniska
studier av kutan lichen planus, eller av gin-
givovulvovaginal lichen planus.

Lokalbehandling

Vid erosiv vulvovaginal lichen planus &r lo-
kala steroider for vulva och vagina forsta-
handsbehandling. For lokalbehandling av
vulva anvints clobetasol proprionat 0,05 %
(grupp IV-steroid; mycket potent steroid) pa
samma sitt som vid lichen sclerosus (11),
dvs. med daglig applikation under fyra
veckor, dérefter varannan dag under fyra
veckor, samt tvd gdnger i veckan under ytter-
ligare fyra veckor. Underhéllsbehandling
med en eller tva applikationer i veckan &r ak-
tuell. Clobetasol proprionat ska masseras in
1 det afficierade omrddet och behdver endast
doseras en gang dagligen. En tub om 25 gr
ridcker vanligen for de tre férsta ménadernas
behandling, och vid underhallsbehandling
cirka sex manader. Clobetasol proprionat
kan ocksa anvédndas intravaginalt (i oraba-
se), men en mildare och bekvdmare bered-
ning for intravaginalt bruk 4r 10 % hydro-
kortionsacetat, som framstillts for rektal ap-
plikation vid inflammatorisk tarmsjukdom.
Hydrokortionsacetat anvinds med en dose-
ringsspruta till natten, ocksa detta med ned-
trappningsschema. Daglig anvéndning av
intravaginal dilatator, insmord med t.ex. cre-
me hydrokortionsacetat, kan vara nddvandig
for att hindra stenosering av slidan.

Patienten ska ha skriven behandlingsan-
visning, och det dr en fordel att gemensamt
studera forskrivna preparats bipacksedlar,
som varnar for hudfortunning vid langvarigt
bruk. Patienten behdver noggrann informa-
tion om att den forskrivning de fatt ar kor-
rekt.

Systemisk behandling
Om slemhinneengagemanget &r ilsket, kan
lokalbehandling vara svar att genomfora ini-
tialt pd grund av sveda. Behandlingen kan da
inledas med prednisolon, t.ex. 40—60 mg,
eller 0,5 mg/kg kroppsvikt, i sjunkande do-
sering och med eventuell underhallsdos.
Minst tre veckors initial behandlingsperiod
krévs. I fall av terapisvikt, eller om oral ste-
roidbehandling ej ar ldmplig, kan langtids-
behandling med tablett Methotrexate ges i
en dos om 10—15 mg per vecka (12). Effek-
ten later dock vénta pa sig. Lokalbehandlin-
gen for att hélla vagina intakt far inte for-
summas vid systemisk behandling.
Sjukdomens forlopp gor att underhallsbe-
handling kan behova alterneras med perioder
av intensifierad behandling. I en studie av 37
konsekutiva fall av kutan lichen planus hos
kvinnor i dldrarna 26—90 ar, hade 19 patien-
ter (51 %) vulvalesioner, tre av dessa med er-
osiv vulvasjukdom (4). Efter tva ars uppfolj-
ning behdvde 14 av dessa 19 patienter fort-
farande anvinda potenta steroider lokalt.
For den orogenitala formen har férutom
systembehandling med kortison nétts effekt
med oral cyklosporinbehandling, medan
azathioprin, dapson, griseofulvin och kloro-
kin ej givit resultat (1). Det senaste tillskottet
i behandlingsarsenalen &r tacrolimus, en im-
munosuppressiv substans framstilld fran en
japansk svamp. Oversikter finns publicerade
om preparatets nya anvdndningsomrade
inom dermatologin, dér det har visats ha god
effekt pa bl.a. atopisk dermatit (13, 14). En
studie som redovisar god korttidseffekt av
lokalt applicerad tacrolimus vid genital
lichen planus &r publicerad, men langtids-
rapporter saknas dnnu (15).

Kirurgi

Kirurgi ar kontraindicerad vid aktiv och obe-
handlad sjukdom, dé ldkningsfasen ger 6kad
risk for stenosering. Mekanisk skada indu-
cerad av kraftfull dilatation av vagina torde
ocksa kunna bidra till stenosering av vagi-
naldppningen, vilket &r ett observandum vid
gynekologisk palpation och eventuell prov-
tagning i narkos. Forcerad dilatation av va-
ginaldppningen &r kontraindicerad. I de fall
man vagar sig pa en kirurgisk atgird i lugnt
skede &r det viktigt att f6lja upp med lokala
steroider postoperativt. Anvisningar om tek-
nik for perineoplastik vid vestibuldr stenos,
samt for mer omfattande plastik da hela va-
gina 4dr stenoserad, finns att 1dsa i Ridley &
Neills bok om vulvasjukdomar (16). En rap-
port av 64 fall av perineoplastik som atgird
vid trdng vaginal introitus beroende pa
lichen sclerosus finns publicerad (17).
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Behandling av orala lesioner

Patienter kan ha varierande manifestation av
oral affektion av lichen planus. Vid erosiva
former krévs optimal munhygien, och behov
av hjilp hdrmed kan vara indicerat. Patien-
ten behover kontinuerlig kontakt med spe-
cialkunning tandldkare, som ocksé kan ordi-
nera lokalbehandling med steroider, samt
eventuellt systemisk behandling.

Forlopp och prognos
Erosiv genital lichen planus ir en allvarlig
sjukdom, dédr normal genital anatomi inte
kan aterstéllas om sjukdomen sttt obehand-
lad och lett till fortrdngning av vagina. Be-
handling bidrar till besvirsfrihet, men ej sé-
kert till &terupptaget samliv. Vid det gingi-
vovulvovaginala syndromet dr de genitala
lesionerna mer refraktira dn de orala. Be-
sviren aterkommer snart vid utsatt terapi.
Det kroniska forloppet gor att underhallsbe-
handling och intensifierad behandling kan
behodva anpassas under mycket lang tid. Re-
gelbundna kontroller &r av vérde, och psyko-
sexuell stodkontakt ska kunna erbjudas.
Vid lichen sclerosus utvecklar approxi-
mativt 4—6 % av patienterna skivepitelcan-
cer i vulva, men risken vid erosiv genital
lichen planus dr mindre kénd. I de fall man
funnit skivepitelcancer i vulva har diagnosen
lichen planus ménga ganger stillts efter can-
cerdiagnosen, dock inte den erosiva formen.
I flera fall har patienter dven haft en lichen
sclerosus et atrophicus vid sidan om sin
lichen planus. Observans med avseende pa
malign férdndring av lichen planusforind-
ringar i vulva dr dock viktigt (18).

Differentialdiagnoser

Lichen planus i vulvahud kan vara svar att
skilja frén lichen sclerosus. Vita foréndrin-
gar i vulva féorekommer vid bada tillstanden,
liksom fusion av labia 6ver clitorisomradet,
resorption av labia minora och vad som
bendmns som «loss of architecture» (11).
Till skillnad mot vid lichen sclerosus angrips
vid erosiv lichen planus vestibulum och/el-
ler vagina, och en tumregel ér att lichen scle-
rosus ¢j afficerar vagina, och endast i mycket
séllsynta fall involverar munhalan.

Djupa och solitdra ulcerationer hor inte
till bilden vid erosiv lichen planus, och Mor-
bus Behget och genital afte bor darfor inte
ge differentialdiagnostiska problem. Vissa
blasdermatoser kan dock vara svéra att skilja
frdn erosiv lichen planus, sdsom pemphi-
goid, pemphigus, och bullds erythema mul-
tiforme. Den totala kliniska bilden avgor,
tillsammans med immunofluorescens av
biopserat material, inklusive material fran
frisk hud.

Samarbete en nédvandighet

Kvinnor med underlivsbesvér soker primért
allménldkare och/eller gynekolog. Genital
dermatologi hanteras optimalt i samarbete
over specialistgranserna, och ett «vulva-
team» med gynekolog, dermatovenereolog
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och histopatolog skulle kunna medfora
snabbare diagnostik, effektivare behandling,
riktlinjer for observanda vad géller maligni-
tetsutveckling, och deltagande i internatio-
nella behandlingsstudier. Sexologisk exper-
tis bor finnas att tillga, liksom tandlékare.

I Sverige finns ett 20-tal s kallade vul-
vakliniker, och en tvirfacklig ldkargrupp
samarbetar kring sjukdomar i vulva inom ra-
men for Svensk Forening for Obstetrikk och
Gynekologi. Den internationella tvérprofes-
sionella arbetsgruppen for vulvasjukdomar,
The International Society for the Study of
Vulvovaginal disease, erbjuder utbildning
och kongresser. Ett 6kat norskt deltagande
vore vilkommet.
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