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Per quantoriguarda il termine dermatosi un tentativo di definizione piti completa e precisa, pur se vogliamo nella sua vaghezza,
rimane forse ancora quella riportata da Hewitt e coll. nel volume Patologia vulvare del 1989:

“Sotto la denominazione generale ed imprecisa di dermatosi vengono comprese malattie essenzialmente cutanee o cutaneo-
mucose molto diverse che non sono né infettive, ne tumorali, né secondarie a malattie sistemiche. Sono spesso croniche,
generalmente acquisite, il pit delle volte plurifocali. Benche specifiche (la loro diagnosi € quasi sempre facile sia dal punto di
vista clinico, sia sotto I'aspetto istologico), se ne ignora frequentemente la causa. Tuttavia, si conosce sempre di piti la natura
reattiva, immunitaria, autoimmune di alcune di esse, talvolta insorte su un terreno genetico particolare”.

Esempi classici di dermatosi sono: il lichen sclerosus, il lichen planus, la psoriasi, ecc.

Queste dermatosi vulvari sono generalmente ritenute rare e si puo affermare che non esistono dati in letteratura sulla loro
prevalenza. E nostra opinione tuttavia che cio sia dovuto anche alla scarsa attenzione medica che & stata generalmente
prestata alla patologia vulvare in genere e soprattutto alle dermatosi, con una conseguente sottostima diagnostica di queste
malattie.

Arendere difficile la diagnosi di dermatosi vulvare concorrono non solo la scarsa attenzione del clinico ma anche la struttura
della vulva stessa, che & sede di numerose pieghe anatomiche, con facilita all’'umidita, al calore, ed agli sfregamenti, fattori
tutti che concorrono nell’alterare gli aspetti classici delle dermatosi note. Non infrequente & inoltre una sovrainfezione
batterica e/o micotica, che al quadro clinico di dermatosi appone anche il quadro clinico di dermatite.

La componente algica di queste dermatosi sara funzione dello stato flogistico o cicatriziale retrattivo da esse causate.

Una buona conoscenza terminologica, classificativa e patogenetica delle dermatiti e dermatosi é indispensabile sia per
una corretta impostazione terapeutica che per una capacita interpretativa del referto istologico, qualora sia stata eseguita
una hiopsia vulvare. Infatti I'anatomopatologo non & sempre in grado di formulare una diagnosi precisa, limitandosi alla
descrizione delle modificazioni cito-istologiche. Sara pertanto solamente attraverso l'integrazione clinica ed istopatologica
che si potra formulare una diagnosi e decidere un approccio terapeutico adeguato.

Quest'ultimo consistera nell’evidenziare i fattori scatenanti in modo da eliminarli, nel fornire indicazioni igienico-
comportamentali vulvari e nell’utilizzare farmaci topici o per os.

Lichen sclerosus
Il lichen sclerosus (LS) & una dermatosi cronica che si riscontra in entrambi i sessi, senza distinzioni di eta, ma con un’eta
media di insorgenza intorno ai 55 anni. E probabile che I'etiopatogenesi sia multifattoriale e nel corso dei decenni sono stati
chiamati in causa: patologie flogistiche croniche, fattori endocrini, malattie metaboliche, fattori genetici. Ma le alterazioni
immunitarie locali sicuramente giocano il ruolo piti importante e sono stati evidenziati una maggior presenza di Linfociti T
attivati e di cellule di Langherans CD1+ nei tessuti affetti da LS.
La sintomatologia del lichen sclerosus é rappresentata dal prurito nel 75% dei casi. Il bruciore & generalmente ascrivibile alla
comparsa di erosioni e/o fissurazioni conseguenti a lesioni da grattamento.
Il quadro obiettivo clinico dipende dalla durata della malattia, dalla precocita della diagnosi e da una eventuale terapia
intrapresa. Si distinguono i quadri clinici seguenti:

* lichen sclerosus esteso o classico: caratteristica forma ad 8, di colore madreperlaceo o avorio con cute di aspetto

atrofico, ipoelastico pergamenaceo;

* lichen sclerosus localizzato o iniziale: importante per una corretta diagnosi precoce;

* lichen sclerosus vitiligoide: 'aspetto biancastro intenso non e da confondere con la vitiligo;

* lichen sclerosus eritematoso: coesiste sovrainfezione che puo celare la patologia primitiva.
Da sottolineare che talvolta il lichen sclerosus pud entrare nella diagnosi differenziale con abusi sessuali, in quanto ripropone
aspetti clinici come abrasioni e fissurazioni, tipici della patologia stessa.
Dirimente difronte al sospetto diagnostico clinico & I'esame istologico previa anestesia locale. Una corretta interpretazione da
parte dell'anatomopatologo permettera a sua volta di indirizzare il ginecologo o il dermatologo verso una adeguata terapia.
Microscopicamente & interessata sia la componente epiteliale che dermica. Lepitelio & assottigliato con perdita delle lingue
epiteliali ed @ spesso caratterizzato da una ipercheratosi superficiale responsabile dell’aspetto clinico biancastro. Il derma
¢ sede di edema e degenerazione ialina sottoepiteliale e perivasale. La ialinizzazione é sottesa da una banda inflammatoria
linfoplasmacellulare che delimita il normale derma intermedio e profondo. Sono presenti danno vascolare con stravaso
eritrocitario e bolle subepidermiche
L'approccio terapeutico al lichen sclerosus ha subito, nel corso degli anni, profonde modificazioni. Negli ultimi venti anni,
gli schemi terapeutici fondati sull'impiego di progesterone, testosterone o corticosteroidi hanno preso il sopravvento. Dagli
ultimi studi si & concluso che il clobetasolo propionato ad uso topico allo 0,05% risulta essere il farmaco di elezione per
il trattamento di questa dermatosi. Il mometasone allo 0,1% ha altresi ottenuto buoni risultati tanto che alcune Scuole lo
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utilizzano come primo impiego nell’approccio terapeutico al lichen sclerosus.

Il rationale si identifica nella duplice funzione antipruriginosa e nellattivita antimitotica ed immunomodulante del farmaco
stesso. La posologia, al dila di schemiben definiti, sara comunque personalizzata a seconda del quadro clinico-sintomatologico
della paziente, fermo restando le classiche indicazioni di norme eutrofiche-igieniche della vulva.

Le pazienti devono essere informate della necessita di follow-up a lungo termine in quanto la terapia, per quanto di sollievo
o di cura per la sintomatologia, non e attualmente in grado di guarire il Lichen Sclerosus. In aggiunta ai controlli periodici
le pazienti devono essere istruite a contattare I'’Ambulatorio che le ha in cura in caso di comparsa di ulcere, tumefazioni o
recrudescenza della sintomatologia. E infatti presente un rischio di comparsa di carcinoma invasivo in pazienti affette da
Lichen sclerosus con una media del 4,5%.

Lichen simplex chronicus

Il lichen simplex chronicus (LSC) puo essere considerato il risultato della risposta della cute e della mucosa vulvare ad una
vasta gamma di stimoli irritativi endogeni ed esogeni agenti alcune volte contemporaneamente ed altre volte in successione
temporale. Linstaurarsi del circolo vizioso prurito-grattamento-prurito puo essere complicato sia da terapie non opportune,
che dando beneficio immediato entrano in regime di autoprescrizione, sia da sovrainfezioni dovute alle terapie incongrue
ed alle lesioni da grattamento. Inoltre in alcuni casi sono stati evidenziate con tests psicometrici (STAXI) alterazioni delle
modalita di espressione dell’ansia con un aumento dell’ansia interna che porterebbe ad avere come shocco psicosomatico
il prurito vulvare.

Non esistono dati epidemiologici sul LSC La frequenza relativa di questa dermatosi nel nostro Ambulatorio di Patologia Vulvare
é circa dell'11%. L'eta mediana delle pazienti di 54 anni (range 20 - 94): il LSC si puo ritrovare infatti ad ogni eta, ma nella nostra
casistica il 63% delle pazienti aveva piu di 50 anni.

Il quadro clinico & molto variabile, spesso complicato da pregresse svariate terapie, ed é caratteristicamente espressione
della componente irritativa di questa patologia con casi di “autobiopsia” da grattamento od esiti postinflammatori di ipo
o iperpigmentazione. Possono essere presenti aree (papule o placche) biancastre di spessore variabile ed aree rossastre
isolate od associate ad aree hiancastre con possibilita di segni ed esiti di erosioni, fissurazioni e flogosi cutanee.
Istologicamente il LSC & caratterizzato da: iperplasia epidermica con creste epiteliali di lunghezza aumentata ed irregolare
(acantosi); possibile ipercheratosi con aree di paracheratosi (persistenza di materiale nucleare nello strato cheratinico);
assottigliamento od accentuazione dello strato granuloso; infiltrato inflammatorio cronico del derma superficiale
prevalentemente perivascolare; aumento del numero dei vasi capillari; aumento delle fibre collagene che si dispongono
parallele alle creste epidermiche.

L'approccio terapeutico al Lichen Simplex Chronicus deve tenere conto della natura multifattoriale di questa affezione cutanea
(figura 1): obiettivo della terapia e I'interruzione del grattamento ed a questo proposito puo risultare utile una terapia sistemica
con antistaminici, o, in casi selezionati, di ansiolitici od antidepressivi. Da non escludere eventuali tecniche di “riduzione dello
stress” quali biofeedback, ipnosi, etc.

Il razionale dell'impiego dei cortisonicinel lichen simplex chronicus si basa sugli effetti cutanei dell'applicazione di steroidi per
uso topico ed in particolare riduzione dell'infiammazione attraverso la riduzione della liberazione di chinine e della produzione
di prostaglandine e di altri mediatori della flogosi, vasocostrizione e riduzione dell’'eritema e dell’'edema.

FIGURA 1
Approccio terapeutico personalizzato e multifattoriale all'lperplasia di cellule squamose vulvare
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La ricerca ed eliminazione dei fattori scatenanti riguarda soprattutto le abitudini igieniche e vestiarie ed & sconsigliata
qualsiasi terapia topica in regime di autoprescrizione per la facilita di induzione di dermatiti allergiche da contatto.

Da non dimenticare infatti gli effetti collaterali locali e sistemici dell'applicazioni di cortisonici topici: atrofia epidermica e
dermica con fragilita cutanea, depigmentazione e facilita alla formazione di petecchie; tachifilassi (diminuzione della risposta
terapeutica); aumentato rischio di sovrainfezioni batteriche e fungine, soppressione dell’asse ipotalamo-ipofisi-surrene per
assorbimento di steroidi superpotenti, vasodilatazione ed infiammazione rebound alla sospensione degli steroidi e non ultimo
il rischio di autoprescrizione.

Lichen planus

Il lichen planus (LP) & una dermatosi di tipo inflammatorio cronico che puo interessare la cute, le mucose od entrambe le
sedi. La patogenesi del LP é tuttora sconosciuta; alcuni dati indicano come probabile causa un disordine autoimmunitario
cellulomediato. Dal punto di vista epidemiologico il LP colpisce pit comunemente le donne e gli individui di eta compresa tra
i 40 ed i 70 anni. Solo in meno dell"1% dei soggetti colpiti la dermatosi & limitata alla regione genitale. Il coinvolgimento dei
genitali & stato dimostrato nel 25% degli uomini affetti da LP cutaneo; non esistono invece dati sulla frequenza per il sesso
femminile della localizzazione vulvare che puo essere isolata od associata a lesioni extragenitali. Dal 1927 al 1996 vengono
riportati in letteratura poco pit di 100 casi di lichen planus vulvare: la presunta rarita di questa dermatosi a livello vulvare pud
essere imputata ad una sottostima diagnostica.

Secondo la casistica relativa al periodo 1986-1999 del nostro Ambulatorio di Vulvologia la frequenza del LP ¢ risultata pari al
3.7% di tutte le malattie vulvari diagnosticate istologicamente.

La multiformita clinica del LP a localizzazione genitale e paragenitale & imputabile sia alla particolarita della sede (cutanea/
semimucosa/mucosa) che al tipo delle lesioni (biancastre rilevate ed ipertrofiche, eritemato-erosive, pigmentate) che spesso
rendono non facile la diagnosi differenziale con altre patologie qualiil lichen sclerosus, la psoriasi e le alterazioni psoriasiformi,
la dermatite seborroica, il pemfigo, le micosi croniche e le neoplasie intraepiteliali.

Anche dal punto di vista istologico la diagnosi di LP puo spesso risultare difficoltosa nonostante siano stati identificati, per
la sua definizione, parametri istomorfologici rappresentati da: 1) iper e/o ortocheratosi, 2) ipergranulosi, 3) acantosi, atrofia
o ulcerazioni epiteliali o formazione di bolle sub-epiteliali, 4) “seghettatura”, peculiare, del profilo dermo-epiteliale, 5)
degerazione idropica dello strato basale, 6) infiltrato infiammatorio sub-epiteliale, compatto a banda, costituito principalmente
da T linfociti, istiociti, plasmacellule e dai corpi colloidali di Civatte.

Questi ultimi sono specificatamente evidenziabili in immunofluorescenza diretta con positivita a siero anti IgM e meno
frequentemente anti-IgA, IgG, C3 e fibrina.

Il trattamento del LP & essenzialmente di tipo topico con utilizzo di corticosteroidi fluorati; solo nei casi molto estesi, con
coinvolgimento sia cutaneo che mucoso si rende necessaria la terapia per via sistemica.

Conclusioni

Dagli elementi esaminati risulta evidente come la paziente con dermatosi vulvare necessiti di un approccio integrato da
parte di ginecologi, anatomo-patologi, dermatologi ed in alcuni casi di psicologi. | migliori successi terapeutici si hanno
creando nella paziente un’attitudine positiva nei confronti della terapia, responsabilizzandola cioé sul ruolo dei molteplici
fattori irritativi evitabili solo con una sua partecipazione attiva, poiche la mancata rimozione di questi fattori vanifica I'utilizzo
anche del pil potente cortisonico.
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