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Vulvo-vaginal-gingival syndrome — a case report

Michat Adamczyk', Tomasz Mtynarski', Jadwiga Sierocinska-Sawa?, Wiestawa Bednarek?, Wojciech Kwasniewski?,
Grazyna Chodorowska', Dorota Krasowska'

'Klinika Dermatologii, Wenerologii i Dermatologii Dzieciecej Uniwersytetu Medycznego w Lublinie
2Pracownia Patomorfologii Samodzielnego Publicznego Szpitala Klinicznego nr | w Lublinie
3| Katedra i Klinika Ginekologii Onkologicznej i Ginekologii Uniwersytetu Medycznego w Lublinie

Przegl Dermatol 2014, 101, 299-303
DOI: 10.5114/dr2014.45124

StOWA KLUCZOWE:

zespot sromowo-pochwowo-
-dzigstowy, liszaj ptaski,
bliznowacenie, podejécie
interdyscyplinarne,
cyklosporyna A.

KEY WORDS:
vulvo-vaginal-gingival syndrome,
lichen planus, scarring,
multidisciplinary approach,
cyclosporin A.

ADRES DO KORESPONDENC]I:
Michat Adamczyk

Klinika Dermatologii, Wenerologii
i Dermatologii Dzieciecej
Uniwersytet Medyczny w Lublinie
ul. Radziwilfowska 13

20-080 Lublin

e-mail:
michaladamczyk1310@wp.pl

Przeglad Dermatologiczny 2014/4

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zesp6l sromowo-pochwowo-dzigstowy jest rzadka
odmiang liszaja plaskiego, w ktorej zajete sg blony §luzowe jamy ustnej,
sromu oraz pochwy. Choroba najczesciej wystepuje u kobiet w wieku
okotomenopauzalnym. W obrazie klinicznym dominujg bolesne zmiany
nadzerkowe. W leczeniu pierwsza opcje stanowia glikokortykosteroidy
miejscowe i doustne. Nieleczona choroba moze prowadzi¢ do trwalych
powiklait w postaci zrostéw i zwezen zajetych narzadéw. Dlatego
bardzo wazna jest wczesna diagnoza i szybkie rozpoczecie wiasciwego
leczenia.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku pacjentki z zespolem sromowo-
-pochwowo-dzigstowym leczonej metyloprednizolonem, cyklosporyna
i miejscowo mascia z takrolimusem.

Opis przypadku. Chora w wieku 54 lat, z kilkuletnim wywiadem do-
legliwosci ze strony jamy ustnej oraz narzadéw plciowych, dotychczas
leczona ambulatoryjnie przez ginekologdéw i stomatologéw z rozpo-
znaniem parodontozy i kandydozy. Pacjentka zglosita sie do Kliniki
Dermatologii w Lublinie, gdzie na podstawie obrazu klinicznego i ba-
dani dodatkowych ustalono rozpoznanie zespotu sromowo-pochwowo-
-dzigslowego. W terapii zastosowano dozylny puls sterydowy, cyklo-
sporyne A i miejscowo maéc¢ z 0,1% takrolimusu. Uzyskano wygojenie
zmian nadzerkowych i ustgpienie dolegliwoéci subiektywnych.

Whnioski. W diagnostyce i leczeniu zespotu sromowo-pochwowo-dzig-
stowego konieczne jest podejscie interdyscyplinarne. Nalezy braé¢ pod
uwage te chorobe w diagnostyce réznicowej przewleklych stanéw za-
palnych bton sluzowych jamy ustnej i okolicy genitalnej z dominujacy-
mi w obrazie klinicznym nadzerkami.

ABSTRACT

Introduction. Vulvo-vaginal-gingival syndrome is a rare variant of li-
chen planus. The disease affects mucous membranes of the oral cavity
and genitals. It usually affects middle-aged females and most frequent-
ly presents as painful erosions. First-line treatment includes topical and
systemic corticosteroids. If untreated, the disease may result in mucocu-
taneous scarring and stricture formation in affected organs. Therefore
early diagnosis and appropriate treatment is essential.

Objective. To present a patient with vulvo-vaginal-gingival syndrome
treated with methylprednisolone, cyclosporin and tacrolimus ointment.
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Case report. A 54-year-old female patient with a several-year history
of oral and genital complaints, formerly treated for periodontosis and
candidiasis, was admitted to the Department of Dermatology in Lublin,
where on the basis of clinical features and laboratory findings a diagno-
sis of vulvo-vaginal-gingival syndrome was established. The treatment
included intravenous steroid pulse, cyclosporin A and 0.1% tacrolimus
ointment and resulted in healing of erosions and regression of symptoms.

Conclusions. A multidisciplinary approach is necessary in the treat-
ment and management of vulvo-vaginal-gingival syndrome. The dis-
ease should be taken into consideration in differential diagnosis of
chronic inflammations affecting the oral cavity and genital mucous

membranes, with erosions dominating in the clinical picture.

WPROWADZENIE

Zesp6l sromowo-pochwowo-dzigstowy (ang. vul-
vo-vaginal-gingival syndrome, vulvo-vaginal-gingival
lichen planus - VVG-LP) jest rzadka odmianag lisza-
ja plaskiego, w ktérej zajete sa blony sluzowe jamy
ustnej, sromu oraz pochwy [1]. Choroba typowo
wystepuje u kobiet w wieku okolomenopauzalnym
i nieleczona moze prowadzi¢ do trwatych powiklan
w postaci zrostéw i zwezen zajetych narzgdow. Bar-
dzo wazna jest zatem wczesna diagnoza i szybkie
rozpoczecie odpowiedniego leczenia.

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku pacjentki z VVG-LP
leczonej metyloprednizolonem i cyklosporyna oraz
miejscowo mascig z takrolimusem.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka, lat 54, zgtosita sie do Kliniki Dermatologii
w Lublinie w lutym 2014 roku z powodu zmian w ob-
rebie blon sluzowych jamy ustnej i narzadéw plcio-
wych. W wywiadzie - od 7 lat przewlekle stany zapal-
ne dzigsel, poczatkowo zlokalizowane prawostronnie
na wysokosci zebow przedtrzonowych szczeki. Ko-
bieta leczona zachowawczo w poradni stomatolo-
gicznej z rozpoznaniem parodontozy. Mniej wiecej
przed rokiem nastapilo znaczne zaostrzenie zmian
w obrebie jamy ustnej z dyskomfortem przy spozy-
waniu pokarméw. Ponadto w wywiadzie odnoto-
wano dolegliwosci ze strony narzadéw plciowych
w postaci dyskomfortu, swigdu sromu i dyspareunii
wystepujace od 2 lat. Od okolo roku objawy znacz-
nie sie nasilily, niemal uniemozliwialy wspoéizycie.
Towarzyszylo im okresowe pieczenie podczas mik-
cji. W ciagu kilku miesiecy przed przyjeciem pacjent-
ka pozostawata pod ambulatoryjna opieka ginekolo-
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giczng. Pobrano wéwczas wycinek diagnostyczny ze
sromu. W badaniu histopatologicznym stwierdzono
przewlekly stan zapalny duzego stopnia, nadzerki
i dysplazje regeneracyjna nablonka matego stopnia.
Z powodu obecnosci Candida albicans w badaniu
mikologicznym chora byta leczona miejscowymi
preparatami przeciwdrozdzakowymi. W leczeniu
zastosowano rowniez masé z 0,1% takrolimusu, kto-
ra byta dobrze tolerowana i powodowata niewielka
poprawe dolegliwosci subiektywnych.

W chwili przyjecia do Kliniki w badaniu klinicz-
nym stwierdzono rozlegte zmiany nadzerkowe w ob-
rebie dzigsel oraz siateczkowate zbielenia nabtonka
na blonie sluzowej policzkéw (ryc. 1 A, B). W obre-
bie sromu obserwowano rozlegle zmiany nadzer-
kowe zlokalizowane na wewnetrznych powierzch-
niach warg sromowych mniejszych i w przedsionku
pochwy, ktérym towarzyszyla obecnoé¢ licznych
mlecznobiatych ognisk (ryc. 1 C). Nie obserwowano
zmian na skérze ani na ptytkach paznokciowych.

Chora konsultowano ginekologicznie. W badaniu
kolposkopowym uwidoczniono liczne zmiany nad-
Zzerkowe w obrebie btony §luzowej pochwy i czesci
pochwowej szyjki macicy oraz zrosty w obrebie skle-
pieni (ryc. 1 D). W przezpochwowym badaniu USG
nie wykazano zmian patologicznych.

Z powodu niecharakterystycznego obrazu histo-
patologicznego poproszono o dokrojenie pobranego
wycinka i ponowna ocene preparatéw. Stwierdzono
ubytki nablonka, ogniskowe pogrubienie warstwy
ziarnistej, zwyrodnienie wodniczkowe i obrzek ko-
moérek warstwy podstawnej z zatarciem granicy
skorno-naskérkowej, a takze intensywne nacieki
limfocytarne w podscielisku (ryc. 2 A-D).

Podstawowe badania laboratoryjne (morfologia
z rozmazem, badania biochemiczne i analiza mo-
czu) nie wykazaly istotnych odchyleri od normy.
W posiewie mikologicznym nie stwierdzono droz-
dzakéw, a badanie surowicy w kierunku obecnosci
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Rycina | A-D. Zmiany na $luzéwkach w chwili przyjecia
Figure | A-D. Mucosal lesions at the time of admission

Rycina 2 A-D. Obraz histologiczny zmian na sromie

Figure 2 A-D. Histopathologic examination of vulvar lesions
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przeciwcial dato wynik ujemny. Pobrano wycinek
do badania w kierunku zlogéw immunologicznych
(DIF), surowice w kierunku obecnosci antygenu HBs
i przeciwciat anty-HCV.

Na podstawie obrazu klinicznego, wyniku bada-
nia histopatologicznego i badant dodatkowych usta-
lono rozpoznanie VVG-LP. Po wykonaniu skopii
goérnego odcinka przewodu pokarmowego w lecze-

b L%, .
Rycina 3 A—C. Poprawa po 3 miesigcach terapii
Figure 3 A—C. Improvement after 3-month therapy
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niu zastosowano dozylnie puls metyloprednizolonu
125 mg przez 5 dni, nastepnie wiaczono cyklospo-
ryne A w dawce 3,2 mg/kg/dobe (250 mg/dobe).
Miejscowo zalecono kontynuacje stosowania masci
z 0,1% takrolimusu.

W trakcie 3-miesiecznej obserwacji stwierdzano
stopniowa poprawe stanu miejscowego, z wygoje-
niem wiekszoéci zmian nadzerkowych i ustapieniem
dolegliwosci subiektywnych (ryc. 3 A-C). Obecnie
cyklosporyne odstawiono z powodu jej nietoleran-
qji (zle samopoczucie, czeste infekcje opryszczkowe)
i wlagczono metyloprednizolon doustnie w dawce
16 mg/dobe.

OMOWIENIE

Liszaj ptaski (lichen planus - LP) jest dos¢ czesta
dermatozg, ktéra zajmuje skore i blony é§luzowe. Naj-
czesciej wystepuje liszaj plaski jamy ustnej (ang. oral
LP), ktéry dotyczy 0,5-2,2% dorostej populacji i wy-
stepuje dwukrotnie czesciej u kobiet [1, 2]. Wéréd ko-
biet z objawami LP jamy ustnej u okolo 20% stwier-
dza sie zmiany w obrebie bton §luzowych narzadéw
plciowych [3]. W roku 1982 Pelisse i wsp. [4] opisali
nowg, odrebna postac liszaja plaskiego - zespét sro-
mowo-pochwowo-dzigstowy (ang. vulvo-vaginal-gin-
gival lichen planus - VVG-LP), w ktérym zmiany do-
tyczyly dzigset, sromu oraz pochwy. Zespoét ten moze
réwniez wystepowaé w populacji meskiej (ang. perno-
gingival lichen planus) [3]. Niedawno opisano zwigzek
choroby z allelem HLA DQB1*0201 [5].

Sredni wiek zachorowania wynosi 52 lata. Roz-
wéj zmian w jamie ustnej moga poprzedzaé zmia-
ny w obrebie krocza i odwrotnie, jednak najczesciej
zmiany pojawiaja sie jednoczesnie. Przebieg choroby
jest przewlekly i postepujacy, co wielokrotnie jest
przyczyna obnizenia komfortu zycia, a nierzadko
moze prowadzi¢ do probleméw w zwiagzkach mal-
zenskich [5].

W obrebie jamy ustnej najczesciej obserwuje sie
zapalenie dzigsel, ktére manifestuje sie rozlegltymi
lub zlokalizowanymi zmianami nadzerkowymi
z obrzekiem i bolesnoscig [6]. Ponadto moga wyste-
powac typowe zmiany o charakterze bialej, koron-
kowej siateczki na sluzéwce policzkéw. W praktyce
kazda okolica jamy ustnej moze by¢ zajeta. W obra-
zie klinicznym zmian na narzadach piciowych obser-
wuje sie nadzerki na sromie i w pochwie. Najczesciej
chore zglaszaja dokuczliwy §wiad sromu, dyspareu-
nie, krwawienia po stosunku, uplawy i dyzestezje
[5]. Cecha charakterystyczna (do 90% przypadkow)
jest tendencja do bliznowacenia i tworzenia zwezen
w obrebie zajetych struktur. Zmiany moga prowa-
dzi¢ do zaburzerr anatomicznych - zrostéw warg
sromowych, znieksztalcers fechtaczki, w obrebie po-
chwy moze dochodzi¢ do zwezen, ktére uniemozli-
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wiaja wspoélzycie. Opisywano takze zwezenia w ob-
rebie przetyku, krtani, gardia, a nawet przewodéw
tzowych i przewodu stuchowego [5].

Zesp6l sromowo-pochwowo-dzigslowy jest rzad-
ko rozpoznawang choroba. Obraz histopatologiczny
jest czesto niecharakterystyczny z powodu obecnosci
nadzerek, ale moga wystepowaé cechy typowe dla
liszaja ptaskiego [1, 7]. Bezposrednie badanie immu-
nofluorescencyjne stuzy wykluczeniu autoimmuno-
logicznych choréb pecherzowych - pecherzycy
zwyklej, pemfigoidu oraz linijnej IgA dermatozy pe-
cherzowej. W przypadku wspétwystepujacych zmian
zanikowych trudnoéci moze nastreczaé ré6znicowanie
z liszajem twardzinowym lub leukoplakia [8].

Podejécie terapeutyczne w VVG-LP powinno by¢
kompleksowe i dlugotrwale. Nie ma $wiatowego
konsensusu w kwestii leczenia VVG-LP, a dostepne
opcje terapeutyczne opieraja sie na publikowanych
opisach przypadkéw oraz opiniach ekspertéw [7].
Glikokortykosteroidy stanowia podstawe terapii,
przy czym w pierwszej kolejnosci stosuje sie prepa-
raty miejscowe [5, 7, 9]. Wéréd innych metod terapii
miejscowej wymienia sie inhibitory kalcyneuryny
oraz cyklosporyne A. Czesto leczenie miejscowe jest
niewystarczajgce. W jednym z doniesiei sposréd
40 przypadkéw VVG-LP az 50% wymagalo terapii
systemowej. Glikokortykosteroidy sa lekami pierw-
szego wyboru, jednak istnieja doniesienia o skutecz-
nosci innych lekéw immunosupresyjnych: azatio-
pryny, mykofenolanu mofetylu i cyklosporyny A.
Z réznym skutkiem podejmowano takze préby le-
czenia gryzeofulwing, acytretyna, etretynatem i dap-
sonem [5].

W omawianym przypadku w leczeniu zastoso-
wano miejscowo inhibitor kalcyneuryny oraz syste-
mowo dozylny puls kortykosteroidowy i nastepnie
cyklosporyne doustnie. Uzyskano niemal catkowita
remisje zmian nadzerkowych w obrebie dzigsel i sro-
mu. Z powodu zlej subiektywnej tolerancji cyklo-
sporyny konieczna byla zmiana leczenia po 3 mie-
sigcach.

Objawy skoérne wystepuja tylko u okoto 40% pa-
cjentek z VVG-LP. Z tego powodu chore spora-
dycznie zglaszaja sie do dermatologéw. Niestety, gi-
nekolodzy rzadko badaja jame ustna pacjentek, a sto-
matolodzy zwykle ograniczaja sie do badania jamy
ustnej. Pacjentki z kolei nie wigza zmian w obrebie
narzadéw plciowych z objawami ze strony jamy ust-
nej. Co wiecej, nierzadko objawowym zmianom w ja-
mie ustnej towarzysza bezobjawowe zmiany w ob-
rebie narzadéw plciowych i odwrotnie. Opéznia to
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moment postawienia wlasciwej diagnozy i wdroze-
nie leczenia, co zwieksza ryzyko rozwoju trwalych
nastepstw choroby. Uwaza sie, ze VVG-LP w wielu
przypadkach jest niezdiagnozowany [10], a rzeczy-
wista czestosé jego wystepowania jest wigeksza niz
liczba rozpoznawanych przypadkéw.

WNIOSKI

W diagnostyce i leczeniu VVG-LP konieczne jest
podejécie interdyscyplinarne, z zaangazowaniem gi-
nekologdéw, dermatologéw i stomatologéw, a czesto
takze psychologéw. Schorzenie wymaga réznicowa-
nia z chorobami pecherzowymi i innymi przewlekly-
mi stanami zapalnymi blon $§luzowych, w ktérych
wystepuja nadzerki. Indukcja remisji czesto wymaga
podania glikokortykosteroidéw i lekéw immunosu-
presyjnych, ktére sa takze niezbedne, aby zapobiec
trwalym powiktaniom choroby.

Pis$miennictwo

1. Ramer M.A,, Altchek A., Deligdisch L., Phelps R., Mon-
tazem A., Buonocore P.M.: Lichen planus and the vulvovag-
inal-gingival syndrome. ] Periodontol 2003, 74, 1385-1393.

2. Carrozzo M., Gandolfo S.: The management of oral lichen
planus. Oral Dis 1999, 5, 196-205.

3. Rogers R.S., Eisen D.: Erosive oral lichen planus with gen-
itallesions: the vulvovaginal-gingival syndrome and the
peno-gingival syndrome. Dermatol Clin 2003, 21, 91-98.

4. Pelisse M., Leibowitch M., Sedel D., Hewitt J.: A new vul-
vovaginogingival syndrome. Plurimucous erosive lichen
planus. Ann Dermatol Venereol 1982, 109, 797-798.

5. Setterfield].F., Neill S., Shirlaw P.J., Theron]., VaughanR.,
Escudier M. i inni: The vulvovaginal gingival syndrome:
a severe subgroup of lichen planus with characteristic clini-
cal features and a novel association with the class II HLA-
DQB1*0201 allele. ] Am Acad Dermatol 2006, 55, 98-113.

6. Eisen D.: The evaluation of cutaneous, genital, scalp, nail,
esopheageal and ocular involvement in patients with oral
lichen planus. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol
Endod 1999, 88, 431-436.

7. Panagiotopoulou N., Wong C.S., Winter-Roach B.: Vul-
vovaginal-gingival syndrome. ] Obstet Gynaecol 2010, 30,
226-230.

8. Bunker C.B., Neill S.M.: The genital, perianal and umbili-
cal regions. [w:] Rook’s textbook of dermatology. T. Burns,
S. Breathnach, N. Cox, C. Griffiths (red.), Blackwell Science,
Oxford, 2004, 5-68.

9. Petruzzi M., De Benedittis M., Carriero C., Giardina C.,
Parisi G., Serpico R.: Oro-vaginal-vulvar lichen planus: re-
port of two new cases. Maturitas 2005, 50, 140-150.

10. Buffon R.B., Lisboa A.P., Carvalho F., Muller K.R., Bona-
migo R.R.: Vulvovaginal-gingival lichen planus - a rare or
underreported syndrome? Int ] Dermatol 2009, 48, 322-324.

20 VI2014 r.
22 VII 2014 r.

Otrzymano:
Zaakceptowano:

303



