Lichen planus (LP)

Allman bakgrund, epidemiologi

Lichen planus (LP) ar en T-cellsmedierad inflammatorisk hudsjukdom som férutom huden kan
afficiera slemhinnor, framfor allt genitalt och oralt.

Forekomsten varierar i studier men minst 0,5 - 2% av befolkningen globalt drabbas. LP forekommer
hos bade man och kvinnor och flest fall ses i dldrarna 30 - 60 ar.

Etiologin ar oklar, men en autoimmun genes ar sannolik.

Majoriteten av LP i huden ldker ut inom 1 - 2 &r, medan LP i slemhinnan ofta ar kronisk. Over hilften
av patienterna med kutan LP uppvisar manifestationer dven i slemhinnan, men sjukdom i slemhinnan
kan ocksa vara den enda manifestationen av LP. Vid slemhinne-engagemang kan mun, lappar, vulva,
vagina, penis och esofagus drabbas. | ovanliga fall kan dven horselgang och tarkanal engageras,
liksom uretra och andtarm.

Den vanligaste manifestationen i slemhinnan ar Wickhams striae, men dven polygonala papler och
annulara lesioner kan ses. | ovanligare fall ses erosiv LP som framfor allt drabbar kvinnor. Erosiv LP
forekommer inte hos barn.

Genital LP i vulva/vagina

Symtom och kliniska fynd
LP vulvo-vaginalt indelas i klassisk, hypertrofisk och erosiv (mukosal) LP.

Klassisk LP drabbar huden i genito-anala omradet med kliande papler med samma férg (violetta) som
LP pa huden, omvéaxlande med vita strak. Sjukdomen kan leda till postinflammatorisk
hyperpigmentering.

Hypertrofisk LP ar ovanlig, men kan ge differentialdiagnostiska problem

Erosiv LP (ELP) /mukosal LP ar en svar sjukdom som karakteriseras av engagemang av vulva och ofta
samtidigt av vagina. Symtomen domineras av sveda och smarta, ibland klada och en kansla av
"rahet” dar slemhinnan férsvunnit. ELP bor handlaggas pa specialistklinik.

Kliniskt ses valavgransade rodnade omraden ("sammetsrdoda”) oftast pa insidan labiae, ibland
omvaxlande med eroderade omraden, atrofi av labiae minora, och om sjukdomen pagatt en tid dven
adhesioner bade i vulva och vagina. | kanten av forandringarna kan ofta vita strak ses (och dar ska
biopsin tas).

Vid vaginalt engagemang finns en ilsken rodnad och avlossning av slemhinnorna, vilket ofta orsakar
blédning. Vaginalt engagemang kan ocksa ge rikliga gulgrona flytningar. Vid uttalad inflammation av
cervix kan cellprovet pga inflammation visa dysplasi.

Om sammanvaxningarna blir uttalade kan patienten férutom av smartan fa ett mekaniskt hinder foér
miktion och samliv.

ELP kan finnas dven i andra slemhinnor, framfor allt i munnen och aven i svalg och esofagus. Det ar
viktigt att bade fraga patienten om symtom fran andra lokaler och underséka dessa. Aven anus,
tarkanaler, horselgangar kan vara afficierade och symtomen kan latt misstas for annan sjukdom.
ELP &r kronisk, recidiverande och arrbildande.

Malignitetsrisk:
Risken for malignifiering av LP dr omdiskuterad, men sannolikt 13g. Ingen risk ses vid klassisk LP, men
troligen ar risken okad vid hypertrofisk LP. ELP forefaller inte ha nagon kraftigt 6kad malignitetsrisk,



men fallbeskrivningar med samtidig cancer finns. Oral LP betraktas av WHO som ett premalignt
tillstand.

Differentialdiagnoser

e Lichen sclerosus brukar inte engagera vagina. Overgdngsformer LS — LP finns dock, dar
forandringarna kan ha borjat som LS och sedan 6vergatt i ELP.

e Plasmacellsvulvit kan ge ilsken rodnad i vulva, ibland dven i vagina, men har inget generellt
engagemang. Betraktas ibland som en lokaliserad variant av ELP.

e Erytema multiforme/Stevens-Johnsons syndrom har ett mera akut forlopp.

e Post-menopausal atrofi kan forekomma samtidigt som ELP och behandlas da med lokalt
Ostrogen.

e  Graft versus Host Disease (GvHD), anamnes och sjukhistoria bidrar till diagnosen.

Diagnostik

Diagnosen ar framst klinisk, men bor verifieras med biopsi.

Biopsi med 4 mm stans bor tas initialt eftersom sjukdomen ar kronisk och alltid vid misstanke om
dysplasi. Vid klassisk och hypertrofisk LP liksom vid misstankt dysplasi tas biopsin mitt i en
forandring. Biopsin vid ELP tas i kanten, dar det finns ett vitt omrade, for att mojliggoéra diagnos. Om
biopsin tas i ett eroderat omrade far man endast svaret inflammation.

Diagnosen LP stddjs om PAD visar en bandformig lichenoid inflammation.

Vid ELP &r samarbete med andra specialister som gynekologi, ONH och medicin av stort virde och
ofta nédvandigt. Vid férandringar i munnen dr samarbete med specialist i orofacial medicin viktigt.
Patienter med orala forandringar behover regelbunden hjalp av tandhygienist for att kunna bibehalla
god munhalsa och i forlangningen sina tander.

Behandling

Det finns ingen kurativ behandling vid ELP och endast fa kontrollerade studier. Malet med
behandlingen ar i forsta hand att minska symtomen och i andra hand att minska sekvele, dven om
det inte ar fastlagt att behandling kan forhindra adhesioner. Radgor gérna med erfaren kollega vid
handlaggning.

Patienten bor informeras om att fortsatta den lokala antiinflammatoriska behandlingen dven nar de
akuta symtomen forbattrats.

Forsta linjens behandling ar lokala glukokortikoider, i férsta hand klobetasol. Effekt har visats pa oral
LP men utvardering saknas for genital ELP. Initialt ges behandling dagligen i flera veckor, darefter
underhallsbehandling 1 — 2 gdnger/vecka och upptrappning vid ev. férsamring.

Annan behandling som kan provas ar lokala kalcineurinhammare, aven om evidens saknas.

Lokal vaginal behandling bor alltid ges vid vaginalt engagemang, med kortison i form av rektalskum
eller vagitorier (Prednisolon APL Vagitorium 5 mg, ibland kan hogre styrka kravas (Prednisolon APL
Suppositorium (obs!) 10 mg)) eller potent lokal glukokortikoid administrerad intravaginalt med
samma frekvens som vid behandling av vulva, gdrna med dilatator.

Vid svar och svarbehandlad ELP kan systembehandling bli aktuell. Evidensen &r 1ag och inga
kontrollerade studier finns. Se férslag nedan:

Metotrexat (15 mg/v), effekten kan vara god men kommer férst efter en tid (flera manader). Det
finns fallrapporter dar man anvant biologiska ldkemedel, apremilast, acitretin, azatioprin och peroral
kortisonbehandling (i det akuta skedet), men evidens saknas och en svarighet ar att utvardera
effekten.

For att om mojligt motverka sammanvaxningar ar regelbunden anvandning av dilatatorer viktigt (for
tillgang folj regionens riktlinjer som varierar).

Uttalade adhesioner kan behova atgardas kirurgiskt, men maste da i efterférloppet féljas av anti-
inflammatorisk behandling och dilatation for att undvika snabbt recidiv.



Det ar viktigt att komma ihag att ELP ocksa har paverkan pa den psykosociala hélsan, livskvalitet och
stress, varfor kontakt med kurator/psykolog bor erbjudas.

Andra former av genital LP behandlas med lokal glukokortikoid (grupp IlI-1V) i nedtrappande dosering
och svarar vanligen battre an ELP.

Hygienrad med tvatt enbart med vatten, parfymfri intimolja eller intimtval och mjukgérande salva,
tex vitt vaselin vid torrhet. Vid smarta, tex vid miktion kan lokalbeddvande gel/kram vara av varde.

Behandlingssvikt:

Kontrollera foljsamhet till behandlingen, har patienten gjort som det var tankt?
Finns annan samtidig sjukdom som candida, bakteriell vaginos eller HSV?

Ar diagnosen ritt? Behdver ny biopsi tas?

Uppféljning:
Ge ett uppfoljande besok for att kontrollera behandlingseffekt efter 1-3 manader och sedan utifran
individuellt behov, forslagsvis arligen.

Genital LP pa penis

Symtom och kliniska fynd

Genital LP drabbar framfor allt icke-omskurna man och ses oftast pa den mukosala delen av penis.
Polygonala papler och annuléra lesioner kan dock dven ses pa penisskaft och skrotum. Klassisk LP ger
sallan symtom eller obehag. Daremot kan erosiv LP (ELP) ge smarta, 6mhet, klada och paverkan pa
samlivet. ELP hos man engagerar mest glans och sulcus med ytliga roda erosioner samt ibland
synekier. ELP ar formodligen sallsynt hos man, men indikationer finns pa att diagnosen kan overlappa
med plasmacellsbalanit

Malignitetsrisken hos man med ELP &r inte klarlagd, men férefaller inte klart 6kad.

Differentialdiagnoser

e Lichen sclerosus ger ofta en circumferent forhudsfortrangning, hypopigmentering och
subkutana blédningar

e Plasmacellsbalanit mer brun-orange férandringar, uppfattas ofta tillhora lichen planus

e  Graft versus host disease anamnes och sjukhistoria bidrar till diagnos

Diagnostik

Kliniskt utseende kan racka for att stalla diagnos, men bor i de flesta fall kompletteras med biopsi.
PAD visar i typfallet sdgtandad akantos och ett bandformat inflammatoriskt infiltrat med
overvdgande lymfocyter. Biopsi tas fran ett omrade med Wickhams striae, papler eller annulara
lesioner.

Behandling

Vid klassisk LP anvands lokal glukokortikoid (grupp II-1ll) 1 gang dagligen med successiv nedtrappning
utifran kliniskt svar. Manga patienter har inga symtom och ett alternativ kan vara att Iata bli att
behandla.



Erosiv LP ar svarbehandlat, men i férsta hand rekommenderas glukokortikoid (gruppp 1V) vilket kan
ges nedtrappande i 3 manader enligt lichen sclerosus-schema.

Lokal kalcineurinhdmmare kan anvandas, initialt rekommenderas anvandning 1-2 ganger/dag med
successiv nedtrappning utifran kliniskt svar.

Uppfoljningen far individualiseras, men behdéver inte ske rutinmaéssigt vid klassisk LP. Erosiv LP &r
mycket ovanligt hos man och dessa fall bor féljas av dermatovenereolog.

Plasmacellsvulvit

Inflammatorisk dermatos med réd-bruna/orange forandringar lokaliserade till vulva.

Vid undersokning finns valavgransade forandringar med rodnader och erosioner.

PAD visar rikligt med plasmaceller.

Behandlingen &r i forsta hand lokala glukokortikoider (grupp llI-IV, se under ELP), men storre studier
saknas.

Det finns indikationer pa att plasmacellsvulvit r en variant av ELP.
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