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составляет 0,1%. W. Kizer и соавт. [9] в популяционном 

исследовании (153 432 пациента мужского пола) обна-

ружили, что у 0,07% мужчин был выставлен диагноз 

аногенитального СЛ. D. Nelson и соавт. [10], изучив 

распространенность СЛ (42 648 923 мужчины), нашли, 

что поражение аногенитальной зоны СЛ встречается 

только у 0,0014% мужчин.

Авторы ряда исследований считают, что частота 

заболеваемости СЛ с поражением вульвы составляет 

14,6 случая на 100 тыс. женщин в год [11]. Немецкими 

исследователями [11, 12] поражение аногенитальной 

зоны СЛ установлено в 0,15% случаев. При этом по-

ражение аногенитальной зоны СЛ гинекологами диа-

гностировано в 69% случаев, дерматологами – в 14%, 

врачами общей практики – в 12%, урологами – в 5% 

случаев. В Европе аногенитальный СЛ встречается в 

любом возрасте и у представителей того и другого пола. 

Соотношение мужчин и женщин варьирует от 1:3 до 

1:10 на 100 тыс. населения [12]. В США частота дан-

ной патологии на 1 млн населения ежегодно состав-

ляет для женщин – 150–200 и для мужчин – 70–100 

[9]. Поскольку аногенитальный СЛ может протекать 

бессимптомно и не всегда выявляется врачами, эта ло-

кализация СЛ может быть значительно более распро-

странена, чем сообщается.

Генитальный СЛ может развиться в любом возрас-

те, однако пик заболеваемости у детей приходится на 

препубертатный возраст (9–11 лет), у женщин – на 

климактерический и (или) постклимактерический 

период (45–55 лет), у мужчин – обычно после 40 лет 

[2–5, 9, 13]. В единичных сообщениях приводятся 

данные о благополучном разрешении к моменту по-

ловой зрелости аногенитального СЛ, начавшегося в 

препубертатном периоде. Однако большинство иссле-

дователей подчеркивают возможность развития ряда 

коморбидных заболеваний [8, 14]. Так, в проспектив-

ном исследовании S. Smith и соавт. [4] из 12 пациентов 

с генитальным СЛ после полового созревания только 

у 75% обследованных сохранялось активное течение 

заболевания. 

Вопросы этиологии и патогенеза СЛ до конца не 

изучены, несмотря на многочисленные исследования, 

в которых изучались полигенный характер наследо-

вания и мультифакторность в реализации процесса 

(различные экзо- и эндогенные триггерные факторы: 

инфекционные, эндокринные, физические, химиче-

ские) [13].

Развитие СЛ связывают с рядом эндогенных фак-

торов, в частности, с наследственной предрасполо-

женностью, нейроэндокринными и дисгормональны-

ми расстройствами, нарушениями микроциркуляции, 

стрессами и хроническими воспалительными про-

цессами. На характер клинической картины и течение 

заболевания влияют экзогенные воздействия: пере-

охлаждение, механические повреждения, вирусные и 

бактериальные инфекции [15]. Значительная роль в 

Склероатрофический лихен (СЛ) представляет со-

бой клиническую разновидность ограниченной 

склеродермии (ОС) [1–4]. Первое описание дерматоза 

представлено H. Hallopeau в 1887 г., позже заболевание 

было описано J. Darier (1892). В дальнейшем в литера-

туре появился ряд синонимов данной патологии: ка-

плевидная морфия, белый лишай Цумбуша, болезнь 

белых пятен, лихеноидная склеродермия, атрофиче-

ская точечная лейкодерма и др. [1–5].

СЛ – хронический аутоиммунный дерматоз, про-

текающий с очаговой атрофией кожи и поражением 

тканей аногенитальной области. Типичная клиниче-

ская картина СЛ представлена мелкими (размером 

0,5–1,5 см) рассеянными или сгруппированными 

белесоватыми папулами (белыми пятнами). Папулы 

имеют выраженную тенденцию к слиянию в крупные 

бляшки неправильной формы. При прогрессирова-

нии заболевания по периферии очагов появляется 

ярко-розовая с фиолетовым оттенком зона гипере-

мии, в дальнейшем развивается атрофия, и централь-

ная часть пятен западает [5]. Как и при других формах 

ОС, при СЛ субъективные ощущения отсутствуют или 

минимальны, в основном пациенты жалуются на по-

явление выраженных косметических дефектов кож-

ного покрова.

Распространенность заболевания колеблется от 0,1 

до 1,7%, при этом у женщин СЛ встречается чаще, чем у 

мужчин (соотношение – 3:1) [6, 7]. А. Goldstein и соавт. 

[6] установлено, что распространенность СЛ вульвы в 

общей гинекологической практике составляет 1,7%. 

J. Powell и соавт. [8] выявили, что частота диагности-

рованного СЛ вульвы у девушек в период пременархе 



лекция

278'2018

патогенезе развития СЛ, как и других вариантов ОС, 

отводится аутоимунному механизму. Большой интерес 

представляет выявленная ассоциация СЛ с рядом ауто-

имунных заболеваний – гнездной алопецией, витили-

го, аутоиммунным тиреоидитом, пернициозной анеми-

ей, системной красной волчанкой, сахарным диабетом 

типа 1 [16].

До сих пор обсуждается вопрос о роли наследствен-

ности в возникновении СЛ. Так, по данным британских 

ученых, семейная предрасположенность в развитии СЛ 

с поражением вульвы наблюдается у 12% пациенток 

[4, 12, 17]. Голландские исследователи продемонстри-

ровали, что по крайней мере у 8,6% пациентов с гени-

тальным проявлением СЛ есть указания на семейный 

анамнез заболевания. При этом у мужчин генитальный 

СЛ в семьях встречается значительно реже, чем у жен-

щин [12, 17]. По данным литературы прослеживается 

довольно четкая связь между СЛ и аутоиммунными за-

болеваниями – такими как тиреоидит, витилиго, оча-

говая алопеция, аутоиммунное заболевание кишечни-

ка, ревматоидный артрит, билиарный цирроз печени, 

B
12

-дефицитная анемия, локализованная склеродер-

мия, системная красная волчанка и рассеянный скле-

роз, часто описываемые в ассоциации с генитальным 

СЛ. Ассоциация СЛ с аутоиммунными заболеваниями 

чаще встречается у женщин (19–54%), чем у мужчин 

(3–5%). Проведенное масштабное исследование с уча-

стием 350 женщин с проявлениями СЛ продемонстри-

ровало, что в 21,5% случаев у пациенток имелось одно 

или даже несколько аутоиммунных заболеваний, в 21% 

случаев отмечен неблагоприятный семейный анамнез 

по аутоиммунным заболеваниям и у 42% обследован-

ных обнаруживали аутоиммунные антитела. Наиболее 

распространенными аутоиммунными заболеваниями в 

этой группе были аутоиммунный тиреоидит (12%), оча-

говая алопеция (9%), витилиго (6%), B
12

-дефицитная 

анемия (2%) [7, 18].

D. Birenbaum и соавт. [19] установлено, что рас-

пространенность патологии щитовидной железы у 

211 женщин с поражением СЛ вульвы (подтвержде-

но биописией) составила 30%. У мужчин ассоциация 

с аутоиммунным заболеванием (тиреоидит, очаговая 

алопеция, витилиго ) слабее. В проведенном в Англии 

проспективном исследовании у пациентов с СЛ (n=73) 

и мужчин контрольной группы (n=219) с наличием в 

семейном анамнезе других аутоиммуных заболеваний 

(сахарный диабет, витилиго, очаговая алопеция, за-

болевания щитовидной железы) сделано заключение, 

что этот факт дает право расценивать аутоиммунные 

заболевания как факторы риска развития СЛ [20]. 

Исследование в Австралии показало, что только у 3% 

мужчин с СЛ (n=58) в анамнезе не выявлено аутоим-

мунного заболевания, а у 10% такая патология встре-

чалась в семейном анамнезе [21]. 

Иммуногенетические исследования продемон-

стрировали значительную ассоциацию развития СЛ 

с антигеном HLA класса II DQ7и DRB1*12 и DRB1*12 

(DR12) и гаплотипом DRB1*12 / DQB1*0301/04/09/010, 

реже – DRB1*0301/04 (DR17) и гаплотипом DRB1*03/

DQB1*02DRB1*0301/ DQB1*0201/02/03 (по сравнению 

с частотой в контрольной группе). Антигены HLA-DR 

и DQ или их гаплотипы, по-видимому, участвуют как в 

восприимчивости, так и в защите от СЛ. Наличие по-

добного восприимчивого гена к склерозу подчеркивает 

высокий риск развития и аутоиммунных заболеваний. 

Важно отметить, что антиген (HLA) DQ7 с одинаковой 

частотой встречается как у женщин, так и у мужчин с 

СЛ. Однако антигены (HLA) DQ8 и DQ9 чаще встре-

чаются у женщин с поражением тканей вульвы, а анти-

гены (HLA) DR11 и DR12 – у мужчин с поражением 

тканей полового члена [22]. 

В ряде исследований сообщается о более частой 

встречаемости аутоантител к белку-1 внеклеточного 

матрикса (ECM1) и аутоантител к антигену BP180 [23]. 

Эти данные поддерживают идею о том, что СЛ является 

аутоиммунным (гуморальным) заболеванием.

Белок внеклеточного матрикса (ECM1) был выде-

лен в 1997 г. С тех пор гликопротеину ECM1 было при-

писано несколько важных биологических функций: 

в эпидермисе он регулирует дифференцировку керати-

ноцитов, а в дерме участвует в структурной организации 

самой дермы и интерстициальных коллагеновых воло-

кон, а также в связывании фактора роста и регулировке 

функции кровеносных сосудов. 

У 74% пациентов с СЛ вульвы выявляют аутоанти-

тела к ECM1. Важно отметить, что аутореактивность 

этого белка более вероятна в случае продолжительности 

заболевания >1 года и (или) у лиц с более обширным за-

болеванием; это показывает [24], что аутореактивность 

ECM1 может служить фактором для прогрессирования 

заболевания, а не пусковым механизмом. 

У 33% пациентов с СЛ обнаружены антитела к ба-

зальной мембране кожи (BMZ). Однако Т. Gambichler 

и соавт. [25] не отметили значительной разницы в уров-

не аутоантител к BMZ у пациентов с генитальным СЛ 

и в контрольной группе. Другими исследователями [23, 

25] у ⅓ пациентов с вульварным СЛ были обнаружены 

как антитела к BMZ многослойного плоского эпителия, 

так и к полудесмосомам – BP180 и BP230. 

М. Baldo и соавт. [24] продемонстрировали, что у 

43% пациентов с вульварным СЛ антиген NC16A BP180 

является мишенью для циркулирующих Т-клеток; 

ими также выявлены ассоциированные аутоантитела 

к BP180. 

Циркулирующие аутоантитела к BMZ многослой-

ного плоского эпителия были обнаружены у 45% де-

вочек с СЛ вульвы. Однако последние исследования 

[26] подтвердили такую закономерность только у 3,4% 

из 149 пациентов с СЛ (в контрольной группе у 36 здо-

ровых обследованных повышенных антител к BMZ не 

обнаружены). Отсюда следует, что патогенетическая 

роль антител к BMZ остается недоказанной. Некоторые 
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авторы полагают [27], что аутоантитела у пациентов с 

генитальным СЛ представляют собой скорее эпифено-

мен, чем истинный компонент патогенеза СЛ.

Существует мнение, что в развитии СЛ с пораже-

нием слизистых оболочек половых органов большое 

значение имеют механические повреждения, в том 

числе триггерный механизм с выделением трения, ок-

клюзии, хирургической травмы [2, 4, 28]. Так, иссле-

дователи отмечают, что риск возникновения СЛ выше 

у рожавших женщин, что позволяет расценивать по-

вреждение тканей во время родов как фактор риска 

СЛ [2].

В литературе широко обсуждается вопрос об уча-

стии эстрогенов и прогестерона, а также некоторых 

других гормонов в реакциях синтеза коллагена и иных 

компонентов соединительной ткани в развитии СЛ [29]. 

Часто встречающийся СЛ аногенитальной зоны у жен-

щин в пре- и постменопаузе ряд ученых связывают с па-

тогенной ролью половых гормонов. Свободная фракция 

тестостерона и андростендиона значительно понижена 

у больных с нелеченным генитальным СЛ; отмечена 

также аномальная активность фермента 5α-редуктазы. 

В ряде исследований роль лидирующего в возникнове-

нии СЛ фактора отводится гипоэстрогении. Заболевают 

преимущественно женщины в постменопаузе, так как 

с 30 лет стероидогенез неуклонно понижается (на 1–3% 

в год) и к 50 годам уменьшается минимум на 20%. Кроме 

того, развитие СЛ отмечено у девочек в препубертатном 

периоде, когда содержание эстрогенов и эстрогенная 

насыщенность органов-мишеней низки. С возрастом 

уровень эстрадиола повышается, вследствие чего в не-

которых случаях возможен регресс патологических оча-

гов [30].

Существует ряд предположений о роли концен-

трации вульварных рецепторов к эстрогенам. В норме 

рецепторы к эстрогенам ответственны за гидратацию 

кожи и необходимый для ее тургора уровень коллагена 

и гликозаминогликанов. В постменопаузе основной пул 

рецепторов к эстрогенам и прогестерону у всех женщин 

(и больных, и здоровых) сконцентрирован в базальном 

слое эпидермиса тканей вульвы. Однако у пациенток 

с дистрофическим поражением вульвы в первые 5 лет 

постменопаузы концентрация эстрогеновых рецепто-

ров падает наиболее интенсивно [29, 30].

Важную роль в патогенезе СЛ может играть и дис-

баланс различных типов эстрогеновых рецепторов в 

коже вульвы. В Великобритании при изучении влияния 

эстрогена на различные типы эстрогеновых рецепторов 

в вульве показано [31], что в фибромускулярном слое 

чувствительных клеток α-типа практически не было. 

Их место занимали β-эстрогеновые рецепторы, в норме 

нехарактерные для ткани этой локализации.

По данным Е.А. Буровой [32], при обследовании 

большой группы девочек в возрасте от 3 до 5 лет, боль-

ных СЛ вульвы, экстрагенитальные очаги СЛ выявля-

лись у 12,5%; у 5% были обнаружены очаги бляшечной 

склеродермии. Автор выделяет 6 клинических форм 

СЛ: папулезная, эритематозно-отечная, витилигиноз-

ная, буллезная, атрофическая, эрозивно-язвенная. 

Общими для всех клинических вариантов СЛ вульвы 

проявлениями были, по наблюдению автора, недо-

развитие малых половых губ, спонтанное образование 

трещин, наличие геморрагий и зуда у большинства 

больных. Кроме того, у девочек с проявлениями СЛ 

вульвы были выявлены гормональный дисбаланс (по-

вышение секреции фолликулостимулирующего гор-

мона и тестостерона, снижение уровня эстрадиола и 

прогестерона) и активация калликреинкининовой 

системы.

В этиологии и патогенезе СЛ наряду с такими тео-

риями, как гормональная, генетическая, нейрогенная, 

аутоиммунная, имеются указания на инфекционную 

составляющую, которая связывает эти процессы с ин-

фекциями, передаваемыми половым путем (ИППП), 

вирусами папилломы человека (ВПЧ), простого герпеса 

I и II типа (ВПГ I/II ), Эпштейна–Барр (ЭБВ), цитоме-

галовирусом (ЦМВ) [33, 34].

Отечественные и зарубежные исследователи боль-

шое внимание уделяют инфекционному механизму 

развития заболевания как фактору инфекционной 

сенсибилизации организма. В ряде работ подтверж-

дена связь СЛ с боррелиозной инфекцией (Borrelia 

burgdorferi). Большой интерес представляет роль ЭБВ 

в возникновении СЛ; его выявляют в каждом 4-м 

биоптате пораженной ткани вульвы (26%). В предва-

рительном исследовании ДНК [33] ЭБВ обнаружена 

в 26,5% случаев биопсии вульвы у 34 пациентов с СЛ 

(в контроле он отсутствовал). Еще более вероятной 

причиной следует считать ВПЧ, обладающий тропно-

стью к плоскому эпителию. По данным Е.В. Степано-

вой [34], у 64% пациенток с СЛ заболевание развилось 

на фоне вирусной инфекции, в частности ВПЧ; наи-

более значимы серотипы 58 и 83. ВПЧ является вы-

сококонтагиозным ДНК-содержащим эпителиотроп-

ным вирусом семейства Papillomaviridae. Согласно 

таксономической классификации, вирусы папилло-

мы делятся на роды (α-papilomavirus, β-papilomavirus, 

γ-papilomavirus и т.д), виды (например α-7, α-9, β-1 и 

т.д.), типы (16, 18, 6, 11 и т.д.). Эпидемиологическими 

исследованиями последних лет показано, что к груп-

пе высокого канцерогенного риска (ВКР) принадлежат 

следующие типы ВПЧ: 16, 18, 31, 33, 35, 39, 45, 51, 52, 

56, 58, 59, 68, 73 и 82. Именно эти типы ВПЧ согласно 

классификации Международного агентства по изуче-

нию рака (IARC), были отнесены к 1-й группе кан-

церогенов вместе с ЭБВ, вирусами гепатита В и С и 

вирусом иммунодефицита человека (ВИЧ) 1-го типа. 

Позднее было доказано, что приобретение высоко-

канцерогенного типа ВПЧ увеличивает вероятность 

персистирующей инфекции, ведущей к вирусной ин-

теграции, и что только интегрированная форма ВПЧ 

способна к злокачественной трансформации. Совер-
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шенствование методов лабораторной диагностики 

позволило оценить степень реализации онкогенного 

потенциала ВПЧ в кожных поражениях при СЛ гени-

тальной локализации как у женщин, так и у мужчин. 

Присутствие вируса с выраженным онкогенным по-

тенциалом в дистрофически измененных тканях само 

по себе вызывает настороженность, однако результа-

ты проводимых исследований оказались весьма не-

однозначными [33].

Тогда специалисты не стали рассматривать идею 

вирусной инициации («вирусного толчка») в каче-

стве провокатора онкогенной прогрессии при склеро-

атрофических поражениях, а разграничили процессы 

канцерогенеза в области гениталий на 2 группы, ори-

ентируясь на результаты клинико-патологических, 

вирусологических, цитоморфометрических и гене-

тических исследований. Были выделены «вирусзави-

симый» сценарий онкогенеза (1-й тип) и «вируснеза-

висимый» процесс малигнизации в участках кожи с 

изначальным присутствием склероатрофических из-

менений (2-й тип). Однако вне зависимости от при-

надлежности к одной или другой группе вероятность 

возникновения генитального плоскоклеточного рака 

остается высокой. По результатам гистопатологиче-

ских исследований тканей с генитальным плоскокле-

точным раком показано, что около 60% поражений 

возникают в склероатрофически измененных зонах. 

В ситуации прогрессирования склероатрофического 

процесса кожи эти заболевания с долгой историей раз-

вития, хроническим воспалением и постоянной меха-

нической травматизацией участка поражения также 

рассматриваются как «пусковой механизм» для онко-

логической прогрессии [34].

Есть единичные указания [35, 36] на роль инфек-

ционных факторов, в частности обсуждается влия-

ние условно-патогенных микроорганизмов – УПМ 

(аэробно-анаэробно-бактериально-грибковых ассо-

циаций). Многие УПМ входят в состав нормальной 

микрофлоры или являются облигатными патогенами 

человека (грамотрицательные, грамположительные 

микроорганизмы, аэробные и анаэробные бактерии). 

Считается, что, с одной стороны, данные микроорга-

низмы являются представителями нормальной микро-

флоры репродуктивной системы и, препятствуя за-

селению патогенов, обеспечивают колонизационную 

резистентность экологической ниши. С другой сторо-

ны, при определенных условиях, приобретая агрессив-

ный потенциал, они могут стать этиологическим фак-

тором воспалительного процесса [35].

На территории России проводились немногочис-

ленные исследования с участием небольших групп 

женщин с СЛ аногенитальной локализации в возрасте 

от 18 до 65 лет (с помощью молекулярно-генетических 

и микробиологических методов изучали отделяемое 

мочеполовых путей с определением чувствительности 

сопутствующей микрофлоры к антибиотикам) [35, 36]. 

В результате у женщин с СЛ было выявлено 52,4% ми-

кроорганизмов, ассоциированных с УПМ.

Некоторые из обнаруженных многокомпонент-

ных сочетаний могут приводить к выраженным 

инфекционно-воспалительным и дисбиотическим 

нарушениям: Ureaplasma urealyticum + Gardnerella 

vaginalis + Staphylococcus haemolyticus; Gardnerella 

vaginalis + St. haemolyticus + Enterobacter; Gardnerella 

vaginalis + Candida; Candida + Enterobacter; Candida + 

St. haemolyticus, Ureaplasma urealyticum + Candida. 

В ходе исследований были выявлены следующие 

патогены: Ureaplasma spp. – у 26,7%, Chlamydia 

trachomatis – у 10%, Gardnerella vaginalis – у 43,3%, 

Mycoplasma genitalium – у 3,3%, грибы рода Candida – 

у 56,7%, ЦМВ – у 13,3%, ВПГ I/II – у 13,3%, ВПЧ 

16/18 – у 46,7% [35, 36].

Рассматривая патогенетические аспекты разви-

тия СЛ, нужно отметить, что в основе данного ауто-

иммунного механизма лежат иммуноопосредованные 

воспалительные реакции в ответ на антигены, в ре-

зультате чего активируются Т-лимфоциты, которые 

вырабатывают лимфокины, стимулирующие фибро-

бласты. Также известно, что повышенный уровень 

коллагеновых белков служит источником антиген-

ной стимуляции, которая при генетической пред-

расположенности вызывает аутоиммунные реакции. 

СЛ, являясь клиническим вариантом ОС, характе-

ризуется нарушениями иммунологической реактив-

ности в клеточном звене иммунитета с наблюдаемой 

активацией хелперной субпопуляции на фоне угне-

тения супрессорной субпопуляции Т-лимфоцитов и 

снижения функциональной активности естествен-

ных киллерных клеток. При этом в показателях гумо-

рального иммунитета отмечается повышение уровня 

сывороточных иммуноглобулинов (Ig) классов G, M, 

A на фоне неизменного или повышенного содержа-

ния В-лимфоцитов. Часто обнаруживают также анти-

нуклеарные и антигистоновые антитела, антитела к 

циркулирующему рецептору Fcγ, митохондриальной 

оксиациддегидрогеназе [36].

Особое значение в патогенезе СЛ отводится нару-

шениям в микроциркуляторном русле, где отмечается 

поражение стенок мелких артерий, артериол, капил-

ляров иммунными комплексами с характерным вос-

палением сосудистой стенки, которое, в свою очередь, 

приводит к деструкции эндотелия, гиперплазии инти-

мы и склерозированию. Каскад микроциркуляторных 

нарушений провоцирует выработку перицитами и 

гладкомышечными клетками васкулярных медиато-

ров (таких как эндотелины, цитокины, хемокины и 

факторы роста), на фоне специфического эндоваску-

лярного фенотипа сосудов реализуется сложный ме-

ханизм взаимодействия эндотелиальных клеток, лим-

фоцитов, макрофагов, фибробластов. Характерное 

для СЛ повреждение сосудов происходит вследствие 

накопления экстацеллюлярных белков матрикса с 
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избыточным отложением коллагена, фибронектина, 

гликозаминогликанов и протеогликанов в стенках 

сосудов и формированием периваскулярной инфиль-

трации [37]. Запуск целого каскада аутоимунных, 

сосудистых и обменных изменений приводит к про-

грессирующему нарушению метаболизма в соедини-

тельных тканях, что обусловливает гиперпродукцию 

коллагена (I, III, IV, и VII типов) и других компонен-

тов экстрацеллюлярного матрикса, включая фибро-

бласты, которые откладываются в коже и подлежащих 

тканях. Стимулирующее влияние на фибробласты 

оказывают цитокины и различные факторы роста, та-

кие как трансформирующий фактор роста-β, фактор 

роста фибробластов, инсулиноподобные факторы, 

факторы роста соединительной ткани, интерлейкины 

(ИЛ) 1, -4, -6. Действие этих медиаторов приводит к 

формированию специфического фиброгенного фено-

типа фибробластов, синтезирующих повышенное ко-

личество коллагена. Вместе с этим при СЛ отмечается 

и нарушение процессов деградации коллагена за счет 

недостаточного синтеза и пониженной активности 

интерстициальной коллагеназы – фермента деструк-

ции коллагена [38].

Необходимо отметить, что при СЛ страдают все 

элементы соединительной ткани – как коллагеновые, 

эластичные, ретикулярные волокна, так и межуточные 

клетки и склеивающие вещество. В патогенезе СЛ также 

рассматривается роль окислительных процессов. Уве-

личение продуктов перекисного окисления липидов 

обнаружено в базальных клеточных слоях эпидерми-

са СЛ. Окислительное повреждение ДНК отмечено во 

всех биопсиях СЛ, это показывает, что окислительное 

повреждение липидов, ДНК и белков может способ-

ствовать прогрессированию склероза, аутоиммунности 

и канцерогенезу СЛ. Обсуждаются также возможная 

роль мутаций гена TP53 (опухолевый протеин TP53) 

и перспектива развития рака вульвы при СЛ аногени-

тальной локализации [38, 39].

Поражение аногенитальной зоны – одна из харак-

терных особенностей СЛ. Высокие риски развития 

озлокачествления (50%) делают эту проблему особо 

значимой и диктуют необходимость дальнейшего де-

тального изучения механизмов этиологии и патогенеза 

этого варианта ограниченной склеродермии и разра-

ботки адаптированных методов лечения [39].

Поражение аногенитальной зоны СЛ может быть 

изолированным или широко распространяться на кож-

ные покровы в области шеи, плеч, молочных желез, ту-

ловища, конечностей. 

Заболевание нередко сочетается с другими клини-

ческими формами ОС: бляшечной, линейной, атрофо-

дермией Пазини–Пьерини, генерализованной пятни-

стой morphea [40].

Экстрагенитальные поражения встречаются чаще 

у женщин, чем у мужчин; в частности S. Simpkin и 

соавт. [41] они наблюдались у 13% обследованных 

женщин. СЛ аногенитальной локализации также у 

женщин встречается в 10 раз чаще [42]. Преимуще-

ственной их локализацией является зона наружных 

половых органов: большие и малых половые губы 

(рис. 1), зона клитора, задней спайки с переходом на 

зону ануса, образуя специфический контур (в виде 

восьмерки). Малые половые губы поражаются у 87% 

заболевших женщин, промежность – у 85%, кли-

тор – у 72%, перианальная область – у 50% (рис. 2) 

[41, 42]. Для клинической картины аногенитального 

СЛ характерны мелкие (диаметром в среднем около 

5 мм), четко контурированные очаги – пятнистые, 

папулезные, бляшечные (рис. 3). Окраска поражен-

ной кожи белесоватая, с перламутровым или ливид-

ным оттенком. Элементы высыпаний могут быть 

рассеянными или сгруппированными [40–44]. Осо-

бенность локализации СЛ в зоне вульвы – появление 

белых папул или бляшек на переднем участке вульвы 

и вокруг клитора, при этом бляшки выглядят гипо-

пигментированными, поверхность их напоминает 

папиросную бумагу. Постепенно количество и раз-

мер папул увеличиваются, вскоре они сливаются, да-

лее происходит истончение эпидермиса и возникает 

атрофия. Субъективные ощущения характеризуются 

парестезией – ощущения покалывания, «ползающих 

мурашек», умеренный зуд, провоцирующий расчесы 

Рис. 1. СЛ с поражением больших половых 
губ 

Рис. 3. СЛ с поражением больших, малых 
половых губ и зоны клитора

Рис. 2. СЛ с поражением перианальной обла-
сти 
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и травматизацию вульвы (часто во сне, неосознан-

но). У женщин, испытывающих хронический аноге-

нитальный зуд в течение многих месяцев и даже лет, 

происходит истощение нервной системы, возможны 

тяжелые нервно-психические расстройства, вплоть 

до утраты трудоспособности [43, 44].

Прогрессирование СЛ протекает на фоне воспа-

ления и отека слизистой оболочки и тканей промеж-

ности, постепенно начинается процесс склерозирова-

ния тканей, появляется атрофия наружных половых 

органов, что приводит к потере структуры вульвы и 

ее редукции (рис. 4). Вульва легко травмируется, воз-

никает диспареуния. Складки половых губ уплоща-

ются и сглаживаются, клитор и малые половые губы 

определить практически не удается (как и линию 

Гарта), из-за выраженного склероза тканей вход во 

влагалище сужается, уменьшаются размеры его пред-

дверия и наружного отверстия мочеиспускательного 

канала. СЛ вульвы с хроническим гиперкератозом и 

эрозиями может осложниться плоскоклеточной кар-

циномой [44].

СЛ полового члена у мужчин встречается чаще, 

чем экстрагенитальная форма заболевания. Осо-

бенностью локализации СЛ у мужчин является рас-

положение папул циркулярно вокруг полового члена, 

а также на внутреннем и наружном листках крайней 

плоти, в том числе и на коже головки пениса (glans 

penis); рис. 5. Возникающие при эрекции и половом 

контакте трещины крайней плоти [40, 42] сопрово-

ждаются болезненностью, ощущением дискомфорта. 

При подобной локализации высыпаний СЛ у мужчин 

возможно развитие фимоза и парафимоза. Типичное 

проявление СЛ на glans penis – атрофические белые 

пятна или бляшки; описаны также лиловые, слегка 

шелушащиеся пятна с телеангиэктазиями и слабой 

пурпурой.

Течение СЛ сначала почти бессимптомное, в даль-

нейшем могут появиться зуд, жжение и болезненность. 

Лихеноидный постит при СЛ приводит к сглаженности 

уздечки glans penis, при прогрессировании процесс за-

хватывает и ткани уретры. 

Стеноз мочеиспускательного канала может при-

вести к проблемам с мочеиспусканием и дизурии. За-

болевание уретры может быть тяжелым осложнением. 

Считается, что СЛ развивается чаще у мужчин, у кото-

рых не проводилось обрезание или оно было поздним 

и лишь в редких случаях встречается у тех, кому было 

выполнено обрезание при рождении. При гениталь-

ном СЛ 55% мужчин сообщают о сексуальных нару-

шениях – таких как болезненная эрекция, эректиль-

ная дисфункция; 18% – об урологических симптомах 

(дизурия, сужение мочевого потока, слабая струя 

мочи); у 29% заболевание протекает бессимптомно. 

Серьезным осложнением СЛ полового члена является 

плоскоклеточная карцинома, составляющая до 50% 

случаев рака соответствующей локализации [43–46]. 

СЛ аногенитальной зоны оказывает значительное 

влияние на качество жизни; большинство больных 

сообщают о пагубном влиянии заболевания на их сек-

суальную жизнь, а также отмечают нарушения архи-

тектоники половых органов, появление диспареунии, 

апареунии [46].

В литературе описаны случаи трансформации в 

плоскоклеточный рак СЛ аногенитальной локализации 

как у мужчин, так и у женщин. При длительно суще-

ствующем поражении СЛ вульвы есть риск развития 

веррукозной карциномы, однако случаев появления 

меланомы, базальноклеточной карциномы или карци-

номы Меркеля в литературе не описано [48].

Риск развития в течение жизни генитального пло-

сколеточного рака у пациентов с СЛ оценивается в 

4–5% [40, 47, 48]. В исследовании, проведенном у 130 

мужчин с генитальным СЛ [49], гистологические из-

менения в виде плоскоклеточного рака были найдены 

у 8 пациентов, веррукозная карцинома – у 2, эритро-

плазия Кейра – у 1 пациента. Среди женщин частота 

развития генитального плоскоклеточного рака состав-

ляет 2 на 100 тыс., в то время как у мужчин рак полового 

члена составляет <0,5% всех онкологических заболева-

ний; в основном – это плоскоклеточный рак [49].

Типичная гистологическая картина СЛ представ-

ляет собой атрофию эпидермиса и выраженный ле-

хиноидный инфильтрат в области 

дермоэпидермального соединения. 

На ранних стадиях СЛ обычно от-

мечается отек сосочкового слоя 

дермы, который постепенно, по 

мере созревания очага, замещается 

фиброзом с гомогенизацией кислых 

мукополисахаридов. Лимфоцитар-

ный инфильтрат при СЛ содержит 

большое количество Т-, В-клеток, 

а также антигенпрезентирующие 

дендритные клетки фенотипов 

CD8+ и CD57+ класса II главного 

комплекса гистосовместимости. 

Моноклональная реаранжировка 

Рис. 4. СЛ с тотальным поражением генита-
лий и частичной редукцией тканей

Рис. 5. СЛ с поражением тканей крайней 
плоти и головки полового члена
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Т-клеточного рецептора γ-цепи указывает на нали-

чие антигена СЛ, возможно также присутствие белка 

внеклеточного матрикса ЕСМ1, который распозна-

ется аутоантителами. Гиперплазия и (или) дисплазия 

эпидермиса, которая наблюдаемая при СЛ в биоптатах 

вульвы, ассоциируется с повышением риска злокаче-

ственной трансформации [50].

При локализации СЛ на половых органах возника-

ют большие сложности в проведении дифференциаль-

ного диагноза с неспецифическим баланопоститом, 

атрофической формой красного плоского лишая, ви-

тилиго, краурозом, базальноклеточным раком, кон-

тактным дерматитом; возможно также развитие тя-

желых осложнений в виде стриктуры уретры, фимоза 

и парафимоза полового члена, атрофии половых губ 

и слизистой оболочки влагалища, грубых косметиче-

ских дефектов в аногенитальной зоне [42–46].

У больных СЛ с поражением аногенитальной зоны 

эффективны методы стандартного лечения, разрабо-

танные для лечения ОС. Лечение должно быть много-

курсовым и комплексным, с обязательным использова-

нием антибиотиков пенициллинового ряда, препаратов 

на основе гиалуронидазы, препаратов, улучшающих 

микроциркуляцию, иммунорегуляторов, витаминов, 

ферментов, физиотерапевтических методов.

Всем пациентам в острой стадии заболевания про-

водят 3 курса антибиотикотерапии препаратами пе-

нициллинового ряда (суммарная доза пенициллина 

на курс – 15 000 000–20 000 000 ЕД; интервал между 

курсами – 1,5–2,0 мес). При непереносимости анти-

биотиков пенициллинового ряда назначают оксацил-

лин, фузидовую кислоту, амоксициллин, ампициллин 

[51]. D-пеницилламин относится к числу высокоэф-

фективных препаратов и является продуктом гидро-

лиза пенициллина, оказывает иммуносупрессивное, 

противовоспалительное действие, а также ингибируют 

образование нерастворимого коллагена. При торпид-

ности процесса и быстром прогрессирующем течении 

заболевания эффективно применение системных глю-

кокортикостероидов (ГКС): преднизолон 20–40 мг/сут 

или внутриочаговое введение бетаметазона (0,2 мл/см2 

1 раз в 2–4 нед). 

Одним из наиболее важных аспектов лечения СЛ 

является достижение дефиброзирующего эффекта. 

Наиболее эффективным препаратом, оказывающим 

противовоспалительное, выраженное противофиброз-

ное, антиоксидантное действие, является фермент 

гиалуронидаза [51, 52]. Лечебные ее эффекты способ-

ствуют улучшению микроциркуляции в тканях и тор-

можению процессов, склероза в очагах. Гиалуронидазу 

вводят внутримышечно по 32–64 ЕД (на курс – 12–15 

инъекций) или в виде аппликаций с электрофорезом. 

Курс повторяют 2–3 раза в год. Получены доказатель-

ства эффективности применения бовгиалуронидазы 

азоксимера. 

С учетом важной роли нарушения микроциркуля-

ции в патогенезе СЛ назначают сосудистые препараты 

(ангиопротекторы, вазодилататоры). Проводится кур-

совое лечение в течение 1 мес с интервалом 3–4 мес 

2 раза в год. Больным также показаны препараты, улуч-

шающие метаболизм в тканях [51, 52].

Несмотря на большое количество лекарственных 

препаратов, лечение СЛ аногенитальной локализации 

представляет собой серьезную проблему с учетом ло-

кализации и трудностей ранней и дифференциальной 

диагностики. 

В качестве основных наружных средств при СЛ ано-

генитальной локализации наиболее часто назначают 

топические ГКС, эстрогены, прогестерон, андрогены, 

пимекралимус и такролимус [52–60].

В ряде исследований отмечены эффективность 

и безопасность местного применения такролимуса в 

лечении СЛ [53]. Проведена серия исследований для 

оценки безопасности и эффективности мази 0,1% та-

кролимуса с целью лечения СЛ с участием 84 пациен-

тов (49 женщин, 32 мужчины и 3 девочки) в возрасте 

от 5 до 85 лет (79 больных – с аногенитальным и 5 – 

с экстрагенитальным СЛ). Обследованные получа-

ли препарат дважды в день в течение 16 нед. Положи-

тельный эффект был достигнут у 43% пациентов после 

24 нед лечения, частичное разрешение процесса отме-

чено у 34% пациентов. Максимальный эффект достиг-

нут между 10-й и 24-й неделями терапии. В первые дни 

лечения распространенными были 2 побочных эффек-

та – зуд и жжение; генитальный герпес и кандидозный 

вульвовагинит возникли у 2% пациентов. В течение 

всего периода наблюдения (18 мес) злокачественных 

новообразований не наблюдалось [53, 54].

В публикациях отмечена высокая эффективность 

такролимуса в лечении генитального СЛ у мужчин [55]. 

А. Virgili и соавт. сообщили, что у женщин с гениталь-

ным СЛ (n=11) в 36% случаев была достигнута полная 

ремиссия и в 55% – частичная после 3 мес лечения 

мазью такролимуса 0,1% [56]. У некоторых пациентов 

с экстрагенитальной СЛ успешным было применение 

0,1% мази такролимуса в сочетании с УФ-облучением 

[55, 56], а в сравнительном исследовании, проведенном 

у 55 женщин с генитальным СЛ [54] доказана одина-

ковая эффективность топического 0,1% такролимуса и 

клобетазола пропионата 0,05% после 12 нед ежедневно-

го применения. Подобными оказались результаты лече-

ния женщин (n=38) 2 групп с генитальным СЛ пиме-

кралимусом (мазь 1%) и клобетазола пропионатом [56].

Показана эффективность локального применения 

в комплексной терапии пациенток препаратов женских 

половых гормонов. Для этого используют крем (1–2 

раза в сутки в течение 2–3 нед), в состав которого вхо-

дит эстриол, обладающий тропностью к эпителию ниж-

него отдела мочеполового тракта и не оказывающий 

стимулирующего влияния на эндометрий. В зарубеж-

ной литературе описан опыт применения топического 

эстрогена и тестостерона [57]. Авторы рекомендуют для 
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лечения первый, так как при применении топического 

тестостерона возникали побочные андрогензависимые 

эффекты. Прогестерон (крем) назначают 2 раза в сут-

ки в течение 3–4 нед; он обладает менее выраженным 

противозудным эффектом, чем крем с андрогенами, 

несмотря на то, что впоследствии прогестерон метабо-

лизируется в андрогены.

А. Gunthert и соавт. [59] отмечали положительный 

клинический эффект при использовании 8% крема 

прогестерона у молодых женщин с СЛ; более выра-

женный противозудный и тонизирующий эффект дает 

местное применение 2% мази тестостерона пропиона-

та (2 раза в день на протяжении 2–3 нед), однако в ряде 

случаев наряду с улучшением при аногенитальном СЛ 

выявлялись побочные эффекты (гирсутизм, акне, аме-

норея и т.д.) [58, 59].

Авторы подчеркивают эффективность применения 

при СЛ физиотерапевтических методов лечения – ги-

пербарической оксигенации, УФА1-, ПУВА-терапии и 

других методов фототерапии, магнитотерапии, ультра-

звука, лекарственного фонофореза [59, 60].

Несмотря на значительные достижения в изуче-

нии патогенеза СЛ, локализующегося на кожных по-

кровах, актуальными остаются как проблема изучения 

патогенеза аногенитального СЛ, так и разработка но-

вого патогенетического метода лечения при СЛ ука-

занной локализации с целью ранней диагностики, 

а также предотвращения прогрессирования заболева-

ния и развития нарушений репродуктивных функций 

у пациентов. 

* * *

Финансирование. Исследование 

не имело спонсорской поддержки. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют 

об отсутствии конфликта интересов.
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The paper presents an update on lichen sclerosus et atrophicus (its etiology and 
pathogenesis, clinical presentations, classification, differential diagnosis, and 
treatment), a chronic autoimmune dermatosis, one of the clinical variants of 
circumscribed scleroderma.
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