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UN APERCU DU LICHEN SCLEREUX

INTRODUCTION

Le lichen scléreux (LS) est une maladie chronique et inflammatoire qui affecte généralement la peau de la
région génitale, et moins fréquemment d'autres sites cutanés. Elle se caractérise par une atrophie blanche
et luisante, qui ressemble a une cicatrice. Les symptémes comprennent un prurit, une sensation de brilure,
une atrophie progressive et, dans les cas graves, une distorsion de |"architecture génitale et une déficience
fonctionnelle.

Synonymes : kraurosis vulvae, balanite scléreuse oblitérante (chez I'homme), lichen scléroatrophique

EPIDEMIOLOGIE

L'incidence et la prévalence exactes du lichen scléreux ne sont pas connues en raison d'un manque de
données fondées sur la population dans la documentation médico-scientifique. Une recension effectuée
antérieurement aupres d'un cabinet de gynécologie générale a estimé la prévalence du LS vulvaire a environ
1,7 %' et une étude de cohorte effectuée aux Pays-Bas a estimé que le taux d'incidence du lichen scléreux
se situait entre 7,4 et 14,6 pour 100 000 femmes-années entre 1991 et 20112. L'incidence la plus élevée est
observée chez les femmes ménopausées, avec un deuxieme sommet chez les filles prépuberes, suivi des
hommes dans la trentaine’.

ETIOLOGIE/PATHOGENESE

La cause du LS est inconnue. Plusieurs haplotypes d'antigenes des leucocytes humains (HLA) ont été associés
a la maladie et identifiés dans des ouvrages médicaux évalués par des pairs. (Notamment HLA-DQ3,
HLA-DQ7, HLA-DRB1*12, HLA-DRB1*0301/04/DQB1*0201/02/03)**. Des auto-anticorps dirigés contre la
protéine 1 de la matrice extracellulaire (ECM-1) ont également été identifiés chez les patients atteints de LS.
En effet, I'auto-immunité jouerait un réle primordial dans la maladie, et plusieurs comorbidités auto-immunes
ont été associées au LS, notamment la thyroidite auto-immune, la pelade, le vitiligo, I'anémie pernicieuse, la
maladie cceliaque et la morphée’®. Le complexe Borrelia burgdorferi sensu lato est également en cause dans



la pathogenese du lichen scléreux,
une étude ayant détecté des
especes de Borrelia dans

63 % (38 cas sur 60) des
échantillons de tissu de lichen
scléreux’. Des rapports de

cas uniques font également

état d'autres facteurs de
déclenchement, comme la
vaccination contre la grippe'?, la
chirurgie'’ et le piercing génital'.

CARACTERISTIQUES CLINIQUES

Le LS peut affecter la peau de la
région génitale ou extragénitale.
La morphologie classique se
caractérise par des papules et des
plaques sclérosées, atrophiées, de
couleur blanc ivoire, semblables

a de la porcelaine. Ces |ésions
peuvent également présenter

des télangiectasies, un blocage
folliculaire, des érosions,

des purpuras et des bulles
hémorragiques. Dans la région
anogénitale chez la femme,

une configuration en « huit »

a été décrite, avec des lésions
circonférentielles impliquant la
vulve, le périnée et |'anus. Dans les
cas avancés, |'architecture normale
des petites et grandes lévres et

du capuchon clitoridien peut

étre résorbée, ce qui entraine un
rétrécissement de I'orifice vaginal.
Chez I'homme, les lésions peuvent
également se présenter sous

la forme de |ésions sclérosées,
brillantes et blanches, souvent sur
le gland du pénis et la face interne
du prépuce. La constriction, le
phimosis, la paraphimosis et

la balanite récurrente sont des
complications du LS chez les
hommes. A un stade avancg,

les patients peuvent également
présenter une obstruction urinaire.
Les patients atteints de LS,
hommes et femmes, présentent
souvent une dyspareunie
significative, un prurit, une dysurie,
ainsi que la douleur et une
sensation d'inconfort généralisé.

En raison de |'état inflammatoire
chronique du LS, les lésions de
longue date présentent un risque
de malignité. Lincidence sur

10 ans du carcinome squameux
vulvaire chez les femmes atteintes
de LS a été associée a une
néoplasie intraépithéliale vulvaire
concomitante et s’est avérée
tributaire de I'dge au moment du
diagnostic de LS (5,9 % chez les
femmes de 70 ans, 3 % chez les
femmes de 50 a 70 ans et 1,8 %
chez les femmes de moins de

50 ans)?.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le lichen scléreux doit étre défini
par rapport a diverses autres
maladies de la région anogénitale,
notamment la morphée, le lichen
plan érosif et la réaction du greffon
contre I'hote. Chez les hommes,
I"érythroplasie du Queyrat, la
balanite et la maladie de Paget
extramammaire doivent étre
envisagés. Chez les jeunes enfants,
il est important de s'assuer qu'ils
n‘ont pas été victimes d’'agressions
sexuelles®'314,

PATHOLOGIE

Les biopsies du lichen scléreux
montrent généralement un
épiderme aminci et une dermatite
d'interface lichénoide caractérisée
par une dégénérescence
vacuolaire de la couche basale

et un infiltrat lymphocytaire en
forme de bande'>"¢. A I'occasion,
des macrophages et des
mastocytes peuvent également
étre observés dans l'infiltrat. Des
blocages folliculaires peuvent étre
observés, et les couches cellulaires
épidermiques peuvent étre
aplaties. En dessous, au niveau
dermique, les lésions peuvent
présenter un collagéne dermique
homogénéisé et un cedeme.
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Le principal élément de
différenciation entre le lichen
scléreux et la morphée est la perte
des fibres élastiques, que I'on
observe dans le LS mais pas dans
la morphée¢.

TRAITEMENT

Le traitement de référence chez
les patients atteints de LS est
I'administration d'un stéroide
topique a haute puissance, comme
le propionate de clobétasol

a 0,05% tous les jours ou en
alternance avec un agent topique
non stéroidien pu période de
repos®'*"7. En présence d'un cas
réfractaire, ou lorsque les patients
sont incapables d'appliquer des
stéroides topiques eux-mémes,
des injections intralésionnelles

de stéroides peuvent étre
envisagées'. Les substituts

non stéroidiens utilisés les plus
couramment sont le tacrolimus

et le pimécrolimus. Dans le cadre
d'une étude, le traitement
administré a 16 patients (soit

10 patients avec une localisation
anogénitale et 6 avec une
localisation extragénitale)
consistait en une pommade
topique de tacrolimus appliquée
deux fois par jour. Une
amélioration a été observée chez
une majorité des patients atteints
de LS dans la zone génitale’®,
mais aucune amélioration n'a été
observée chez les patients atteints
de LS dans la zone extragénitale.
Aucun effet indésirable n'a été
observé dans |le cadre de cette
étude. Puisque les monographies
de produit des inhibiteurs de la
calcineurine topique contiennent
un encadré d'avertissement
concernant le risque de carcinome
spinocellulaire (CS) associé au LS,
les cliniciens doivent envisager de
conseiller les patients a propos
de ce risque théorique. Aucune
étude n'a toutefois fait été de cas
de CS chez des patients atteints
de LS traités par inhibiteurs de la
calcineurine topique.
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Bien que des préparations
topiques a base d'cestrogene et
de progestérone aient été utilisées
chez des femmes atteintes de
sécheresse post-ménopausique et
de dyspareunie, aucune donnée
probante ne soutient |'utilisation
de telles préparations pour
combattre le LS. Lutilisation de
la testostérone topique n’est pas
non plus recommandée et des
données probantes démontrent
que son utilisation n'était pas
aussi efficace que le recours au
clobétasol". De plus, des études
ont démontré que la testostérone
topique était associée a des
effets indésirables inacceptables,
notamment |'hypertrophie
clitoridienne, I'hirsutisme, l'acné et
les anomalies menstruelles' 920,

La photothérapie est un traitement
envisagé depuis longtemps chez
les sujets atteints de LS. La plupart
des données probantes portent
sur 'utilisation de la PUVA/UVAT,
mais ces données ne reposent
que sur quelques séries de cas.
Par conséquent, les patients
doivent étre avisés des risques de
carcinome associés a |'utilisation
de la PUVA.

La documentation médico-
scientifique a permis d’élucider

le recours a des traitements
systémiques, comme la
prednisone, la cyclosporine et

le méthotrexate. L'étude la plus
exhaustive sur |'utilisation du
méthotrexate est un examen
rétrospectif portant sur 28 patients
qui avaient précédemment été
réfractaires aux traitements
topiques. Les auteurs ont observé
une amélioration de |'état de santé
chez 75 % des patients qui ont
recu des doses hebdomadaires de
méthotrexate allant de 2,5 mg

a 17,5 mg (médiane = 10 mg),
mais plusieurs patients ont di
interrompre le traitement par
méthotrexate en raison de ses
effets secondaires?'.

Des rapports de cas
contradictoires font

état de |'utilisation de
I'nydroxychloroquine. Par
conséquent, une recension récente
des stratégies thérapeutiques en
présence de LS'” déconseille son
utilisation.

L'utilisation de rétinoides
systémiques chez les sujets
atteints de LS ne repose sur
aucune donnée probante. Un essai
contrdlé, avec répartition aléatoire
des sujets??, a révélé un nombre
significativement plus élevé de
répondeurs chez les patients ayant
recu 35 mg d'acitrétine par jour
(14 patients sur 22), par rapport au
groupe de sujets sous placebo

(6 patients sur 24). Un autre essai a
double insu, contrélé par placebo
et avec répartition aléatoire de
sujets, mené aupres de personnes
atteintes de LS? a aussi permis

de constater que I'acitrétine avait
un effet positif. Dans cette étude
portant sur 49 sujets qui avaient
participé a cet essai jusqu’a la

fin qui étaient admissibles a une
analyse statistique, une réponse
compleéte a été obtenue par

36,4 % (12 sur 33) des sujets du
groupe de patients traités par
acitretine comparativement a

6,3 % (1 sur 16) des sujets témoins,
tandis que 36,4 % (12 sur 33)
comparativement a 12,5 %

(2 sur 16) ont respectivement
obtenu une résolution partielle.

Une hypothése potentielle pour

le traitement contre le LS porte
sur |'utilisation d'antibiotiques
systémiques, ce qui renvoie a la
théorie selon laquelle le complexe
de Borrelia pourrait étre un facteur
de déclenchement du LS. Une
étude rétrospective portant sur

15 hommes et femmes atteints

de LS réfractaire au traitement par
stéroides qui ont recu par la suite
soit un traitement d'association
par pénicilline intramusculaire

et pénicilline orale, ou soit par
céphalosporine intramusculaire,

pénicilline orale ou céphalosporine
orale?®. Les auteurs ont observé
une réponse significative apres
quelques semaines chez tous les
patients, tout particulierement
ceux qui avaient été traités

par antibiotiques administrés
par voie intramusculaire, avec
une réduction significative de

la douleur, des prurits et de

la sensation de brilure. Bien
qu’il ne s'agisse pas d'une
approche thérapeutique de
premiére intention, les cliniciens
peuvent envisager |'utilisation
de la ceftriaxone administrée
par voie intramusculaire, a
raison de 1 gramme toutes les
deux semaines pendant trois
doses, puis une fois par mois au
besoin, ou de la pénicilline G
benzathine administrée par voie
intramusculaire, a raison de

2,4 millions d'unités toutes les
deux semaines pendant trois
doses, puis une fois par mois

au besoin dans les cas de LS
réfractaire’”.

Parmi les nouveaux traitements
expérimentaux, citons |'utilisation
du laser fractionné au dioxyde

de carbone (Monalisa Touch®),
qui fait actuellement I'objet de
recherches au Centre Sunnybrook
des sciences de la santé. Peu de
données ont été publiées

a propos de ce traitement, et
celles -ci portent principalement
sur des rapports de cas®?.
L'étude la plus exhaustive ayant
fait I'objet d'une publication porte
sur quarante femmes atteintes de
LS chez lesquelles le traitement
par propionate de clobétasol avait
échoué , mais chez lesquelles

un soulagement a été observé

par rapport aux démangeaisons
vulvaires, a la sécheresse, a la
sensibilité pendant les rapports
sexuels et a la dyspareunie. Un
soulagement des démangeaisons
a été constaté chez plusieurs
patients apres un seul traitement®.
Aucun effet indésirable systémique



ou local n'a été signalé dans le
cadre de cette étude. Le laser
CO2 fractionnel a également

fait I'objet d'études chez les
hommes. Une amélioration des
résultats par rapport a I'indice
|IQDL d'évaluation de la qualité
de vie dermatologique, aux
symptémes de LS, a la santé
sexuelle et a I'absence de rechute
a été observée au point de

suivi a 6 mois®®. Cette étude a
également rapporté que le laser
fractionné était bien toléré, sans
effets indésirables significatifs.
Certains patients ont présenté un
ocedéme, une sensation de brilure
de bréve et un érythéme, mais ces
symptomes se sont tous résorbés
en quelques heures.

Le recours a des interventions
chirurgicales chez des sujets
atteints de LS a également

fait 'objet d'études. Chez les
hommes, une intervention
chirurgicale, comme la
circoncision, peut souvent étre
curative dans les cas d'intensité
légére ou modérée' . En
présence de LS a un stade évolué
chez les femmes, la périnéotomie
et la libération d’adhérences
peuvent procurer un soulagement
symptomatique'’. Le recours

au plasma riche en plaquettes

a également fait I'objet d'une
étude sans répartition aléatoire.
D’excellents taux de réponse ,
c’'est-a-dire des taux variant de
62 % a 100 %, ont été observés
chez les participants a I'étude?'.

RECAPITULATIF

Le lichen scléreux est une maladie
inflammatoire chronique qui
affecte principalement la région
anogénitale chez les hommes

et les femmes. Le traitement

est essentiel pour prévenir la
progression de la maladie, qui
peut entrainer une déformation
permanente et une diminution

de la qualité de vie. Le traitement
principal comprend des stéroides

topiques puissants. La chirurgie
peut toutefois étre curative dans
certains cas. Chez les patients qui
ne répondent pas aux stéroides
topiques, des traitements
systémiques, comme les rétinoides
systémiques, le méthotrexate et
les antibiotiques, peuvent étre
utilisés. Le laser fractionné et le
plasma riche en plaquettes sont de
nouvelles avenues thérapeutiques
qui peuvent étre envisagées en
présence de cas récalcitrants.
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