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I Revues générales

Lichen scléreux génital chez la femme:

mise au point

RESUME: Le lichen scléreux vulvaire (LSV) est une dermatose inflammatoire chronique fréquente,
touchant principalement la femme aprés la ménopause et la petite fille prépubére. Si elle est classi-
quement prurigineuse, il ne faut pas méconnaitre les formes asymptomatiques.

Les aspects cliniques varient, mais on doit retenir I’aspect blanc nacré brillant caractéristique, auquel
s’ajoutent — plus ou moins - fissures, hémorragies sous-épithéliales, pigmentation postinflammatoire,
modifications architecturales. Le traitement repose essentiellement sur les dermocorticoides trés
forts, avec un traitement d’attaque quotidien, puis un traitement d’entretien de plusieurs mois au
moins, souvent pendant des années. Le risque de carcinome épidermoide est faible chez les patientes

traitées et bien suivies.
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une dermatose inflammatoire chro-

nique souvent sous-estimée. Il n’est
pasrare, lors d’'un examen vulvaire a titre
systématique chez une femme ménopau-
sée sans aucune plainte, d’en découvrir
un asymptomatique.

I e lichen scléreux vulvaire (LSV) est

Nous proposons, ici, une mise au
point sur cette pathologie importante
abien connaitre de tout dermatologue,
en raison, notamment, du retentisse-
ment fonctionnel parfois intense et
du risque non négligeable d’évolution
cancéreuse (néoplasie intraépithéliale
vulvaire différenciée, dVIN, carcinome
épidermoide, CE) lors de son évolution
naturelle.

B Epidémiologie

La prévalence du LSV est mal connue,
sans doute entre 0,3 et 3 % selon les
populations étudiées [1]. C’est une
maladie qui peut survenir a tout age,
mais qui atteint beaucoup plus fréquem-
ment les femmes ménopausées, avec
un 4ge moyen de 60 ans environ [2]. Le
deuxiéme pic de fréquence est chez ’en-

fant. La prévalence chez la petite fille est
ainsiestimée a 1: 900, avec une majorité
d’enfants ayant entre 4 et 6 ans. Lamala-
die se chronicise chez plus de 3/4 des
patientes [3].

Historiquement ont été utilisés les
termes de “kraurosis”, de “white
spot disease” et, jusqu’a récem-
ment, de “lichen scléro-atrophique”.
Aujourd’hui, on préfere dire simple-
ment lichen scléreux. L'association d'un
LSV avec des lésions extragénitales de
lichen scléreux n’est pas rare (fig. 1),
se pose alors la question du diagnostic

Fig. 1: Atteinte cutanée extra-génitale de lichen
scléreux chez une patiente avec LSV.
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différentiel de morphée [4]. Onretrouve
jusqu’a 12 % de formes familiales de
LSV [5], avec des maladies plus résis-
tantes au traitement et un risque car-
cinologique plus élevé.

B Physiopathologie

La physiopathologie du LSV est encore
imparfaitement élucidée, et son origine
trés probablement multifactorielle:
génétique [3], hormonale, auto-immune,
environnementale [1].

Le caractere auto-immun n’est pas éta-
bli avec certitude, mais c’est une hypo-
these forte, confortée par 1’association
fréquente avec d’autres maladies auto-
immunes [6], notamment des thyroidites
ou un vitiligo, et par la mise en évidence
d’un auto-anticorps anti-ECM1dans le
sérum de patients [7]. On nerecommande
pas de bilan biologique a titre systéma-
tique au diagnostic de lamaladie, on peut
en proposer un en fonction des signes cli-
niques et de 'histoire de la patiente.

B Clinique

>>> Le signe fonctionnel cardinal
du LSV est le prurit, parfois intense.
Cependant on estime que 10 a 20 % des
LSV sont asymptomatiques (fig. 2). Plus
rarement, les femmes se plaignent de
douleurs, de briilures, de dyspareunies.

L’atteinte est classiquement symétrique,
touchant la vulve du clitoris jusqu’au
périnée, et jusqu’a I’'anus dans 30 % des
cas [8]. On parle d’atteinte “en chiffre 8”
(fig. 3). L'atteinte vaginale est excep-
tionnelle (contrairement au lichen plan
érosif).

>>> L’aspect d’une forme typique de
LSV est caractéristique, avec une triade
comprenant:

o Des modifications de couleur: le LSV
occasionne des 1ésions typiquement
blanc nacré (fig. 4), principalement

Fig. 2: LSV typique chez une patiente parfaitement
asymptomatique.

Fig. 3: Atteinte “en chiffre 8".

Fig. 4: Femme de 40 ans, LSV débutant. Aspect
blanc nacré brillant.

mugqueuses (petiteslévres, face interne des
grandes levres, clitoris et zone périclitori-
dienne), mais aussi parfois sur le versant
cutané (périnée, face externe des grandes
levres...). On retrouve aussi des lésions
rouges, duesaux ecchymoses/hémorragies
sous-épithéliales (fig. 5), et parfois de la
pigmentation post-inflammatoire (fig. 6).

o Des changements de texture: la peau
est scléreuse, fragile, moins élastique,
parfois fissuraire.

Fig. 5A: Hémorragies sous-épithéliales. B: Hémor-
ragies sous-épithéliales sur LSV hyperkératosique.
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o Des modifications architecturales: Par effet Koebner, le LS atteint plus spé-
I’évolution du LSV se fait vers un cifiquement les zones cicatricielles et
émoussement voire une disparition des  sur la vulve en particulier les cicatrices
reliefs, avecun “encapuchonnement”ou  obstétricales (épisiotomie notamment)
enfouissement du gland du clitoris,une  (fig. 11).

fusion de petites levres avec les grandes

leévres (synéchie), une bride de la four-  >>> Certaines formes cliniques sont
chette postérieure et parfois une ferme-  plus trompeuses

ture de ’orifice vaginal (fig. 7 a 9). On

parle d’atrophie, ane pasconfondreavec  Le LSV débutant est parfois difficile a
l’atrophie post-ménopausique (fig. 10). ~ déceler, avec une vulve semblant nor-
male, et c’est alors le prurit vulvaire qui
fera évoquer le diagnostic. Les petites
levres ne sont pas toujours atrophiques,
et on peut voir des petites levres comme
épaissies, avec un aspect “soufflé”
(fig. 12). Difficile de différencierun LSV
vitiligoide d’un vitiligo, en particulier
sur peau noire, il faut alors étre attentif

Fig. 6: Pigmentation post inflammatoire.

Fig. 9: Fermeture importante de lorifice vaginal -
LSV quiescent par ailleurs - risque de difficultés
pour uriner, dyspareunies. Fig. 11: LSV débutant avec effet Koebner sur la cica-
trice d’'épisiotomie. Noter aussi la petite hémorragie
sous épithéliale, l'atteinte évocatrice des sillons
inter-labiaux.

Fig. 7: Atrophie vulvaire partielle avec fusion des
petites levres — le gland du clitoris est encore visible.

Fig. 8: Patiente de 35 ans, LSV depuis l'enfance.
Remaniements architecturaux importants et pig- Fig. 10: SGUM (Syndrome génito-urinaire de la
mentation post inflammatoire. ménopause) ou atrophie post- ménopausique. Fig. 12: Aspect “soufflé” des petites évres.
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ala présence des autres signes cliniques
(fig. 13). Une zone érythémateuse peut
correspondre a une vulvite de Zoon asso-
ciée (fig.14).

Le LSV est classiquement symétrique,
mais il existe des formes localisées
mimant alors une lichénification ou
une néoplasie intraépithéliale (fig. 15).

Fig. 13: LSV vitiligoide.

Fig. 14: LSV avec vulvite de Zoon associée (biopsie
de la petite lévre droite).

Fig. 15: LSV localisé a la petite levre (Photo Dr De
Belilovsky).

On trouve aussi des formes périfollicu-
laires (fig. 16).

H La place de la biopsie

Il n’y a pas forcément lieu de biopsier
un LSV typique chez une patiente com-

prenant bien les enjeux de la pathologie

Caractéristiques cliniques du LSV

Paleur

o Vitiligo

o Lichénification

o Néoplasie intraépithéliale (VIN)
(différenciée ou HSIL)

o Atrophie post-ménopausique

Fig. 16: LSV dans une variante folliculaire (Photo
Dr De Belilovsky).

et du traitement, a fortiori si on a des
photographies de qualité de ’aspect cli-
nique initial a consigner dans le dossier
médical.

En revanche, il ne faut pas hésiter a
biopsier en cas de doute diagnostique
(tableau I) ou de résistance au traite-
ment, ou si I’on suspecte une transfor-

Diagnostics différentiels

Pigmentation

o Mélanome

o Toute autre cause de pigmentation post-
inflammatoire ou post-traumatique

o Mélanose idiopathique

Ecchymoses

o Angiomes
o Traumatisme

Erosions, fissures

o Herpes
o VIN (dVIN, HSIL), CE
e Pemphigoide des muqueuses

Remaniements anatomiques

o Atrophie post-ménopausique
o Lichen plan érosif
e Pemphigoide des muqueuses

HSIL: High grade Squamous Intraepithelial Lesion (HPV).

Tableau I: Inspiré de Moyal-Barracco et al. [2].
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mation carcinomateuse. Par exemple,
on biopsiera une zone hyperkératosique
(leucoplasie) (fig. 17), une ulcération
persistante (fig. 18), ou une pigmenta-
tion atypique (toute pigmentation sur
LSVn’est pas post-inflammatoire etilne
faut pas méconnaitre un mélanome [9]).

On biopsie aussi plus facilement les
femmes jeunes qui connaftront statisti-
quement plus souvent une rémission de
lamaladie pouravoir une preuve de leur
antécédent dans leur dossier médical.

Histologiquement, on retrouve dans le
lichen scléreux un épiderme aminci et
atrophique avec une couche compacte

Fig. 17: leucoplasie sur LSV (Histologie: VIN diffé-
renciée).

Fig. 18:
une patiente avec LSV ancien, sévere, aggravé par
la macération (incontinence urinaire). Histologie
bénigne.

ulcération péri anale persistante chez

I POINTS FORTS

m Le lichen scléreux vulvaire (LSV) est une dermatose inflammatoire
chronique classiquement prurigineuse, cependant dans 10 a 20 % des
cas il est parfaitement asymptomatique.

® Il touche préférentiellement la femme ménopausée, mais peut survenir
a tout age, avec un pic chez la petite fille.

m Cliniguement la triade typique comporte des modifications de couleur
(un aspect blanc nacré, des hémorragies sous-épithéliales, parfois une
pigmentation post-inflammatoire), des remaniements architecturaux,
et des changements de texture (peau plus fine et fragile).

B Le traitement est stéréotypé (application au long cours de
dermocorticoides tres forts avec un traitement d’attaque quotidien puis
un traitement d’entretien proactif) et aucune nouvelle technique n'a fait,
pour le moment, la preuve de son efficacité.

m Des études récentes montrent l'intérét d'un traitement prolongé, d’'une
part pour limiter le risque de cancérisation et d'autre part atténuer

'évolution cicatricielle.

d’orthohyperkératose, souvent une
vacuolisation de labasale, et surtout une
bande fibrohyaline dans le derme super-

Fig. 19: Bande de collagéne hyalinisé sous épithé-
liale associée a une destruction des fibres élas-
tiques (coloration a l'orcéine).

Fig. 20: Infiltrat inflammatoire a dominante lympho-
cytaire sous-jacent.

ficiel avec un infiltrat lymphocytaire en
bande sous-jacent (fig. 19 et 20).

B LSV pédiatrique

Chez la petite fille (fig. 21), les petites
levres ne sont pas encore développées.
Les signes d’alerte spécifiques a cet 4ge
sont souvent, en dehors du prurit, une
constipation opinitre ou une dysurie.
Le diagnostic différentiel de maltrai-
tance peut étre évoqué avec grande pru-
dence devant des ecchymoses. La place
delabiopsie est inexistante.

B Evolution et pronostic

L’évolution est chronique avec classi-
quement des périodes de rémission et
derécidives. Une étude sur 84 patientes
amontré unrisque derechute aprés arrét
des DC de 50 % a 16 mois et de 84 % a
4 ans [10]. Plus la maladie commence
tard et moins il y a de chances de rémis-
sion (aucune si début apres 70 ans dans
cette étude).
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Fig. 21: LSV pédiatrique.

Nos patientes sont toujours trés inquiétes
durisque de cancer. Le risque de déve-
lopper une VIN différenciée (fig. 22) et/
ouun CE (fig. 23), chez les patientes non
traitées est estimé a environ 5 % [11],

Fig. 22: LSV ancien, antécédent de CE. La plaque
leucoplasique périnéale correspond a une VIN dif-
férenciée, la zone ulcérée au-dessus a un CE micro-
invasif.

Fig. 23: CE invasif de la levre gauche chez une
patiente avec LSV ancien et mauvaise observance
thérapeutique.

mais diminue nettement en cas de traite-
ment bien conduit (sans doute inférieur
a2 %).

B Retentissement psychologique

L'impact du LSV sur la qualité de vie
est indéniable [12], avec un surrisque
démontré d’anxiété (OR: 2,50;1C95 % :
2,10-2,97; P <0,001) et de dépression
(OR:2,16;1C95 %:1,82-2,57;P < 0,001)
parrapport a des cas contréle indemnes
de LSV en analyse multivariée [13].

0 Traitement

>>> Le traitement repose en premiére
intention sur I’application de dermocor-
ticoides (DC) forts a trés forts

L'usage en France est d’utiliser du pro-
pionate de clobétasol, mais les pom-
mades sont parfois mieux tolérées.

On a prescrit pendant longtemps des
schémas d’application un peu com-
plexes avec une décroissance trés pro-
gressive. Aujourd’hui on propose le
plus souvent en traitement d’attaque
une application quotidienne pendant
1 a 3 mois selon la sévérité des signes
cliniques, puis en entretien une applica-
tion deux ou trois fois par semaine pen-
dant au moins plusieurs mois/années.
L’éducation thérapeutique est primor-
diale, si possible avec un miroir. La plu-

part des échecs thérapeutiques sont dus
auneméthode d’application erronée des
DC, et/ou une corticophobie [14].

IIn’y a pas de véritable consensus sur la
durée d’application en dose d’entretien.
Cependant, il est désormais démontré
que le maintien au long cours d’une
application de dermocorticoides une a
deux fois par semaine permet de dimi-
nuer lerisque de survenue d’'un CE [15].
De méme, ce traitement d’entretien est
lié a une diminution des récurrences
de CE chez les patientes souffrant de
LSV [16]. Ainsi, de plusen plus d’experts
recommandent un traitement proactif
prolongé [17], comme on fait désormais
communément, par exemple, dans la
dermatite atopique sévere.

Chezlapetite fille, chez qui il est recom-
mandé d’utiliser les DC selon le méme
protocole, il est démontré qu’il y a plus
d’anomalies architecturales irréversibles
lorsque la compliance est mauvaise [18].

Les mesures associées aux DC sont si
besoin: émollients a volonté, lubrifiants
pour les rapports sexuels, ajout d’'un
oestrogénique local si sécheresse vagi-
nale eten’absence de contre-indication.
La prise en charge d’une potentielle
incontinence urinaire associée est indis-
pensable, car c’est un facteur reconnu
d’aggravation des lésions de lichen. Le
suiviestavieets’appuie, si possible, sur
des photographies.

>>> Autres traitements topiques

Lesrecommandations européennes [19]
proposent, en deuxiéme intention, ’ap-
plication de tacrolimus topique, contrai-
rement aux recommandations anglaises
qui estiment qu’iln’y a pas suffisamment
de preuves [20]. Dans notre expérience,
il est trés rarement utilisé.

Les injections intralésionnelles de
triamcinolone (10-20 mg), par exemple
sur des lésions hyperkératosiques pour
lesquelles une biopsie a éliminé une
dysplasie ou a fortiori un CE, sont éga-
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lement proposées par ces deux recom-
mandations, mais le sont trés rarement
en pratique.

Les rétinoides topiques ne sont pas
recommandés, et la testostérone topique,
utilisée dans les années 80, est désormais
formellement contre-indiquée en raison
de ses importants effets secondaires.

>>> Traitements alternatifs

De nouvelles techniques prétendues
“innovantes” et “efficaces” selon de trés
courtes séries/études comportant de
sérieux biais méthodologiques, n’ont pas
fait 1a preuve de leur efficacité. Aucune
n’est officiellement recommandée et
elles ne remplacent en aucun cas le trai-
tement a base de corticoides. Il s’agit
des lasers CO, et Yag, de la photothéra-
pie dynamique, des injections de PRP
(Plasmariche en plaquettes).

La place des traitements systémiques
est trés limitée et mal codifiée. Les réti-
noides seraient les plus prescrits, mais
le méthotrexate probablement le plus
efficace des systémiques utilisés en
pratique; les deux sont prescrits hors
AMM [21].

>>> Place de la chirurgie

Elle est limitée en dehors des considé-
rations carcinologiques (pour rappel:
ablation chirurgicale limitée systéma-
tique de toute lésion de dVIN prouvée
histologiquement et chirurgie carcino-
logique si CE). On peut étre amené a
proposer une intervention chirurgicale
pourlever une bride de la fourchette pos-
térieure responsable de dyspareunies, ou
lorsque la sténose de ’orifice vaginal est
responsable d’une déviation du jet uri-
naire, voirerarement d 'une impossibilité
d’uriner (périnéoplastie). Le “désenca-
puchonnement” du clitorisn’apporte en
regle générale pas d’amélioration fonc-

tionnelle, sauf en cas de pseudo-kyste
smegmatique.
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