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в соответствии с выявленными изменениями, и 
при отсутствии диагноза проводится биопсия 
лимфоузлов. Однако в связи с особенностью 
течения мультицентрического варианта болез-
ни Кастлемана своевременная диагностика ос-
новного заболевания не представлялась воз-
можной. Летальный исход был неизбежен из-за 
тяжести основного заболевания, особенностей 
течения мультицентрического варианта болезни 
Кастлемана и наступивших осложнений. 
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УДК 616.517.8:618.16]:616.5-004.1 
СКЛЕРОАТРОФИЧЕСКИЙ ЛИХЕН ВУЛЬВЫ У ПАЦИЕНТОК  

С ОГРАНИЧЕННОЙ СКЛЕРОДЕРМИЕЙ 
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В статье приведены современные литературные данные о этиопатогенезе, распространенности склеро-
атрофического лихена, изложены клинические проявления и классификация заболевания, рассмотрены во-
просы диагностики и лечения. Приведены 3 клинических случая поражения половых органов в виде склеро-
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атрофического лишая у пациенток с ограниченной склеродермией. По нашему мнению, склероатрофический 
лихен является одной из форм ограниченной склеродермии. 

Ключевые слова: ограниченная склеродермия, аутоиммунные заболевания кожи, склероатрофический 
лихен, лейкоплакия вульвы, дистрофические изменения женских наружных половых органов, клобетазола 
пропионат. 

 
The article presents up-to-date literary data on the etiopathogenesis, prevalence of lichen sclerosus, defines the 

clinical manifestations and classification of the disease, and considers the issues of its diagnosis and treatment. The 
article also describes 3 clinical cases of genital lesions in female patients with localized scleroderma. In our opinion, 
lichen sclerosus is one of the forms of localized scleroderma. 

Key words: localized scleroderma, autoimmune skin diseases, lichen sclerosus, vulvar leukoplakia, dystrophic 
changes of the female external genital organs, clobetasol propionate. 
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Введение 
Клиническое описание склероатрофиче-

ского лихена впервые было опубликовано 
Hallopeau H. в1887 году, а Darier J. в 1892 опи-
сал типичные гистологические особенности 
данной патологии [1]. В последующем исполь-
зовалось множество синонимов этого заболе-
вания: каплевидная склеродермия, болезнь 
«белых пятен», белый лишай Цумбуша, капле-
видная морфия, лихеноидная склеродермия, 
атрофическая точечная лейкодерма, крауроз 
вульвы, крауроз полового члена, ксеротиче-
ский облитерирующий баланопостит [1–5]. В 
зарубежных литературных источниках ранее 
использовалось название «lichen sclerosus et 
atrophicus», но так как не во всех случаях забо-
левания наблюдалась атрофия, «et atrophicus» 
был отброшен и в 1976 году Международным 
обществом по изучению болезней вульвы и 
влагалища (ISSVD) официально принят термин 
«lichen sclerosus». 

Склероатрофический лихен — это мед-
ленно развивающееся хроническое заболева-
ние с малоизученными этиологией и патогене-
зом, проявляющееся в виде выраженной очаго-
вой атрофии кожи и слизистых оболочек поло-
вых органов [6–8]. Ряд авторов рассматривает 
склероатрофический лихен как самостоятель-
ную нозологическую форму. По данным дру-
гих авторов, склероатрофический лихен пред-
ставляет собой одну из клинических разновид-
ностей ограниченной склеродермии, учитывая 
тот факт, что зачастую у одного пациента од-
новременно можно выявить поражения кожи и 
слизистых оболочек, характерные для склеро-
атрофического лихена, вместе с типичными 
очагами бляшечной склеродермии на коже [6, 
9, 10]. В клинических протоколах диагностики 
и лечения больных с болезнями кожи и под-
кожной клетчатки склероатрофический лихен 
рассматривается в разделе «Локализованная 
склеродермия», шифр по МКБ10 — L94.0 [10]. 

Гинекологи относят заболевание к дистрофи-
ческим изменениям женских наружных поло-
вых органов [3]. 

В структуре дерматологических болезней 
склероатрофический лишай вместе с очаговой 
склеродермией занимает около 1 % [2]. Жен-
щины болеют чаще, чем мужчины в соотноше-
нии 3–10:1. Пик заболеваемости генитальным 
склероатрофическим лихеном у женщин при-
ходится на перименопаузальный период, у 
мужчин — на четвертую декаду жизни. У мо-
лодых женщин или девочек, мальчиков может 
также развиваться заболевание. Наиболее ча-
сто дебют заболевания у девочек отмечается в 
нейтральном периоде полового созревания (5–
6 лет) и реже — в препубертатном и пубертат-
ном периодах [2]. В последнее время отмеча-
ется рост заболеваемости генитальным склеро-
атрофическим лишаем, заболевание приобре-
тает более агрессивное течение [5]. 

Этиопатогенез склероатрофического лихе-
на изучен недостаточно. Развитие заболевания 
связано с наследственной предрасположенно-
стью, нейроэндокринными и дисгормональны-
ми расстройствами, нарушениями микроцир-
куляции, стрессами и хроническими воспали-
тельными заболеваниями [5]. Основную роль в 
патогенезе заболевания отводят аутоиммунно-
му фактору, что подтверждается высоким 
уровнем тканеспецифических аутоантител, ан-
тигенов II класса системы гистосовместимо-
сти, аутоантител к белку экстрацеллюлярного 
матрикса и к базальной мембране кожи [11]. В 
биоптатах тканей пациентов обнаруживают В-
клетки с преобладанием CD4+ над CD8+ и 
фасцинположительные дендритные клетки 
внутри лимфоцитарного агрегата, что отражает 
наличие специфической местной иммунной 
реакции на антиген [12]. Аутоиммунная кон-
цепция подтверждается и тем, что у пациентов 
наблюдается более высокая распространен-
ность других аутоиммунных заболеваний: ти-
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реоидита Хашимото, аутоиммунного гастрита, 
сахарного диабета, витилиго, пернициозной 
анемии, красной волчанки, новообразований 
[5, 11, 13, 14]. 

Обсуждается роль генетического фактора 
в развитии склероатрофического лихена. Гене-
тическая теория подтверждается более высо-
кой частотой развития заболевания среди 
близнецов и членов одной семьи. По данным 
британских ученых, семейная предрасполо-
женность в развитии генитального склеро-
атрофического лихена наблюдалась у 12 % па-
циенток [7, 8]. 

Теория гипоэстрогении как одного из фак-
торов в развитии склероатрофического лихена 
основана на том, что заболевание преимуще-
ственно выявляется у девочек в препубертат-
ном периоде и женщин в постменопаузе, в воз-
расте, когда эстрогенная насыщенность тканей 
снижена [11]. Это подтверждается исследова-
ниями в экспериментальных моделях, пред-
ставляющих системный склероз, в которых по-
казано, что эстрогены играют роль в защите от 
фиброза кожи [15]. 

Триггерными факторами заболевания мо-
гут быть переохлаждения, механические по-
вреждения, ионизирующая радиация, вирус-
ные и бактериальные инфекции [5]. 

Клиническая картина склероатрофическо-
го лихена представлена в виде беловатых бле-
стящих склероатрофических папул или пятен с 
буроватым оттенком диаметром 2–8 мм и бля-
шек неправильной формы с четкими граница-
ми. Иногда по периферии очагов наблюдается 
сиреневая эритема в виде ободка. Элементы 
высыпаний могут быть рассеянными или 
сгруппированными. У женщин сыпь распола-
гается на больших и малых половых губах, 
клиторе, задней спайке с переходом на анус и 
переанальную область, напоминая фигуру 
«восьмерки». При распространении процесса 
очаги беловатого уплотнения кожи переходят 
на кожу наружной поверхности больших поло-
вых губ и на ягодицы. У девочек со склеро-
атрофическим лихеном малые половые губы 
могут уплощаться вплоть до полной атрофии. 
Тонкая, гладкая, блестящая кожа напоминает 
сморщенную папиросную бумагу, становится 
хрупкой и потому легко травмируется. Рубцо-
вый склероз вульвы может вызвать сужение 
входа во влагалище [11]. Пациенток часто бес-
покоит зуд в промежности, жжение при моче-
испускании. У мужчин процесс располагается 
циркулярно вокруг полового члена, на внут-
реннем и наружном листке крайней плоти, на 
коже головки полового члена. Болезненность, 
ощущения дискомфорта появляются у мужчин 
на фоне трещин крайней плоти, возникающих 
при эрекции и при половом контакте. Описан 

феномен Кебнера при склероатрофическом 
лишае [11]. Выделяют несколько клинических 
форм заболевания: папулезную, эритематозно-
отечную, витилигинозную, атрофическую, эро-
зивно-язвенную. Атипичными формами скле-
роатрофического лихена являются буллезная и 
телеангиоэктатическая [10]. 

Экстрагенитальная форма склероатрофи-
ческого лихена наблюдается в области шеи, 
плеч, грудных желез, туловища, конечностей 
и, как правило, протекает без субъективных 
проявлений. 

Осложнениями склероатрофического ли-
шая являются сужение входа во влагалище, 
развитие фимоза, уретрального стеноза, нару-
шение мочеиспускания и дефекации. Склеро-
атрофический лихен половых органов связан с 
более высоким риском развития плоскокле-
точной карциномы наружных половых органов 
как у женщин, так и у мужчин [3, 4, 11, 16]. 

Диагностика склероатрофического лихена 
основана на клинической картине и подтвер-
ждается результатами гистологического иссле-
дования. Морфологическая картина при скле-
роатрофическом лишае характеризуется атро-
фией эпидермиса с гиперкератозом и гидропи-
ческой дистрофией базального слоя, отеком 
верхнего слоя дермы, гомогенизацией колла-
гена, в нижнем слое дермы определяется мо-
нонуклеарная воспалительная инфильтрация 
[3]. Дерматоскопически выявляются беловатые 
бляшки с комедоноподобными отверстиями в 
центре очага поражения [16].  

Дифференциальную диагностику склеро-
атрофического лихена следует проводить с 
красным плоским лишаем, витилиго, ирри-
тантным дерматитом, ограниченным нейро-
дермитом, псориазом, буллезными дерматоза-
ми, гистиоцитозом X, травматическими пора-
жениями, энтеропатическим дерматитом, 
вульварной интраэпителиальной неоплазией. 

Первой линией терапии склероатрофиче-
ского лихена является применение сверхмощ-
ных топических глюкокортикоидов. Клобета-
зола пропионат 0,05 % используется в течение 
3 месяцев (1 месяц ежедневно, затем через 
день в течение месяца, затем 2 раза в неделю в 
течение месяца). После 3 месяцев лечения при 
наличии положительного эффекта рекоменду-
ется поддерживающая терапия 1 раз в неделю 
длительно [11, 16]. В качестве терапии второй 
линии рекомендуются топические ингибиторы 
кальциневрина. Эффективными и безопасными 
вспомогательными веществами являются 
эмоллиенты, которые увлажняют кожу и сли-
зистую, препятствуют трансдермальной потере 
жидкости, уменьшают субклиническое воспа-
ление. Рассматривается возможность примене-
ния внутриочагового введения триамцинолона 
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