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Resumen

El estudio de las enfermedades de la vulva es complejo y obliga, en la actua-
lidad, a un enfoque multidisciplinario con la participaciéon de dermatélogos,
ginecb6logos y urélogos. La vulva es el conjunto de los genitales externos de la
mujer, que incluyen el monte de Venus, los labios mayores, los labios menores,
el clitoris y el vestibulo vaginal. Es asiento de un importante grupo de afec-
ciones dermatolégicas que pueden estar asociadas con una morbilidad consi-
derable, incomodidad e, incluso, vergiienza. Las principales son las dermatosis
inflamatorias (liquen escleroso, liquen plano, eccema y psoriasis); otras menos
frecuentes son las preneoplasicas y neoplasicas, las alteraciones asociadas con
enfermedades sistémicas y las enfermedades ampollosas.

Se presenta una revision de las enfermedades de la vulva, con énfasis en las
mas frecuentes con las que se puede ver enfrentado el dermatélogo.

PALABRAS CLAVE: dermatosis de la vulva, enfermedades inflamatorias de
la vulva, tumores malignos de la vulva, tumores benignos de la vulva.

Summary

The study of the vulvar pathology is complex and nowadays it forces to take a
multidisciplinary approach with the participation of dermatologists, gynecolo-
gists and urologists. When we talk about vulva we make reference to the female
external genitals that includes the mons pubis, labia, labia minora, the clitoris
and the vestibule. There is an important group of dermatological affections that
could be related with considerable morbidity, discomfort and even shame. The
principal conditions are the inflammatory dermatoses (lichen sclerosus, lichen
planus, eczema and psoriasis), less often are the preneoplastic and neoplastic
disorders associated with systemically and bullous illnesses.

We reviewed the most frequent vulvar pathologies that a dermatologist may
encounter.

KEY WORDS: Vulvar lesions, vulvar inflammatory pathologies, malignant
tumors of the vulva, benign tumors of the vulva.
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Lesiones inflamatorias

Eccema de la vulva

Se clasifica en dos grupos principales: los de origen en-
dogeno y los de origen exdgeno (FIGURA 1).

Entre los eccemas endbgenos estan la dermatitis at6-
picay la dermatitis seborreica, que son resultado de una
predisposicion genética. Sus manifestaciones clinicas
incluyen prurito, dolor, sequedad y dispareunia. En el
examen fisico se puede observar eritema, descamacion
leve, escoriaciones y liquenificacion. Es recomendable
evaluar otros sitios de la piel en busca de otras lesiones.
Las relaciones sexuales y la menstruacion pueden exa-
cerbar los sintomas. El tratamiento t6pico generalmente
es muy eficaz; se inicia con un esteroide de potencia mo-
derada a alta, cuya potencia se disminuye cuando exista
mejoria de las lesiones. Las infecciones secundarias por
bacterias y hongos, como candida, son comunes*2.

Los eccemas ex6genos, como la dermatitis de contacto
alérgica e irritativa, resultan del contacto con diversas
sustancias. La dermatitis de contacto irritativa es la
mas comn, lo cual es de esperarse, pues la piel de la
vulva es una de las areas mas sensibles a los irritantes;
ademas, el problema se puede perpetuar por la autome-
dicaci6n y la resistencia de las pacientes a consultar,
lo cual puede actuar como un factor de riesgo para el
desarrollo de dermatitis de contacto alérgica. Entre las
sustancias irritantes estan la orina, las heces, el flujo
vaginal, el jab6n y los elementos de higiene, como per-
fumes y duchas vaginales.

Los estrogenos son importantes para mantener la
integridad estructural y funcional, de la vagina y el
introito. Sus bajas concentraciones durante la meno-
pausia y los cambios hormonales, como los producidos
por el uso de anticonceptivos, la lactancia materna y el
puerperio, incrementan la sensibilidad al contacto con
dichas sustancias’.

El diagnostico es un poco mas facil durante la edad
pediatrica, cuando se produce la dermatitis del pafal,
pero no es bien reconocido en los adultos; por ejemplo,
en mujeres con incontinencia, la cual es un problema
comin y comienza alrededor de los 50 afios, depen-
diendo de la integridad del piso pélvico. Se puede apre-
ciar enrojecimiento, inflamacién y descamacioén, y en
casos graves, erosiones, Glceras, eritema importante y
edema. La liquenificacién y los cambios pigmentarios
se presentan en casos cronicos. La infeccién secundaria
puede manifestarse por pistulas, fisuras y costras. Las
lesiones se pueden extender mas alla del lugar donde
hubo contacto con la sustancia irritante®.

La historia clinica debe ser completa, ya que las pa-
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FIGURA 1. Eccema vulvar.

cientes no reconocen la relacién entre su problema y la
sustancia irritante; se debe preguntar sobre el uso de
perfumes, jabones, detergentes, toallas htiimedas, lu-
bricantes y cremas antifingicas'3. La dermatitis de con-
tacto alérgica se produce por una reacciéon de hipersen-
sibilidad de tipo IV®. Es bastante dificil diferenciarla de
la irritativa, e incluso, a menudo se superponen.

Las sustancias que mas cominmente sensibilizan, son
esteroides, conservantes, anestésicos locales, perfumes
y productos quimicos de caucho que se encuentran en
los preservativos. Si la paciente ya se encuentra sensibi-
lizada, la reaccién puede aparecer en menos de 24 horas
después del contacto con la sustancia. El grado de reac-
cion depende de factores genéticos, concentraciéon y du-
racioén del contacto con la piel, y el potencial alergénico
de la sustancia. Las pacientes con otras dermatosis de
la vulva (por ejemplo, liquen escleroso), tienen mayor
riesgo de sensibilizacion3. Las manifestaciones clinicas
pueden ser de eccema agudo, subagudo o crénico. El
diagnoéstico se orienta segln la relacion temporal con
el uso de los productos de contacto y con la escasa me-
joria a pesar de un adecuado tratamiento tépico, y en
muchos casos, es necesario hacer pruebas de parche!.

El objetivo del tratamiento para ambas enfermedades
es evitar todos los irritantes y alérgenos especificos,
ademas de aplicar esteroides topicos durante dos a tres
semanas, cuya potencia se determina segiin la gravedad
de la dermatitis. Ademas, se deben tratar las infecciones
fangicas o bacterianas, en caso de presentarses.

Liquen simple crénico

Cualquier dermatosis pruriginosa de la vulva puede
ocasionar rascado y frotamiento créonicos que, con el
tiempo, conducen a los cambios de la piel conocidos
como liquen simple crénico. La piel se encuentra en-
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grosada, descamativa, con hipopigmentacién e hiper-
pigmentacién. El objetivo principal del tratamiento es
romper el ciclo prurito-rascado. Las pacientes deben
estar asesoradas sobre el cuidado genital y se pueden re-
querir esteroides potentes por periodos cortos; se puede
adicionar un antihistaminico con efecto sedante'>.

Psoriasis

Es una enfermedad crénica y multifactorial con recaidas,
que se diagnostica aproximadamente en 5 % de las mujeres
que consultan al dermatblogo por sintomas persistentes
de la vulva®. Por lo general, el compromiso de la vulva
y el periné se asocia con lesiones clasicas en otros sitios,
aungue en raras ocasiones puede ser aislado. El trauma, la
infeccion y algunos medicamentos pueden desencadenar
la psoriasis y la vulva puede estar expuesta a friccién cons-
tante. En los genitales externos, la psoriasis tiene predi-
leccién por las areas con pelo, y se presenta como placas
eritematosas en el pubis y los labios mayores; cuando los
pliegues vy la region ano-genital estan afectados, se conoce
como psoriasis inversa, en la cual la mayoria de las veces
faltan las escamas caracteristicas, aunque la placa tiende a
estar muy bien demarcada. Las fisuras interglateas y peria-
nales dolorosas son complicaciones muy frecuentes®.

El tratamiento consiste en la aplicacién de este-
roides tépicos y el tacrolimus también es una opcion
terapéutica. Otros medicamentos toépicos utilizados
para la psoriasis en otras zonas del cuerpo, no se re-
comiendan porque pueden causar irritacion en la piel
de la vulva. Para casos mas extensos o que no mejoran
con los farmacos topicos, se emplea el tratamiento sis-
témico con metotrexato, retinoides, ciclosporina e, in-
cluso, terapia bioldgica, siendo limitada la evidencia
en la literatura’.

Liquen escleroso

Es una enfermedad inflamatoria crénica de la piel.
Afecta con mayor frecuencia a las mujeres que a los
hombres, con una relacién de 10:1. La mayoria de los
casos se presentan en mujeres entre los 50 y los 70 afios
de edad vy, de 5 a 15 %, en nifas, lo que permite sustentar
la hip6tesis de que las hormonas juegan un papel en su
patogenia, ya que son etapas de la vida con estados fi-
siologicos con baja concentracion de estrdégenos®.

En cuanto a su etiologia, ademas de la hipoétesis
hormonal, se considera que puede ser de origen au-
toinmunitario debido a su asociacién con trastornos
de este tipo: en 21 a 34 %, con vitiligo, alopecia, en-
fermedad tiroidea, diabetes mellitus o anemia per-
niciosa, y hasta en 74 % de los casos se encuentran
autoanticuerpos®. Los factores genéticos también
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participan en su patogenia, ya que se han informado
casos familiares que muestran una relacién con el
HLA DQy7. Se ha postulado una teoria sobre su posible
relacion con la infeccién por Borrelia burgdorferi, pero
hasta el momento no se ha podido confirmar su cone-
xi6n con agentes infecciosos®.

Afecta principalmente el area genital y puede haber
compromiso extragenital en 15 a 20 % de los pacientes.
Se manifiesta como placas de color blanco marfil en la
vulva y puede comprometer el area perianal, produ-
ciendo. Se asocia con atrofia y, ademas, suele producir
plarpura, erosiones, fisuras y telangiectasias; la mucosa
vaginal no se afecta.

Los sintomas mas frecuentes son prurito, dolor y dis-
pareunia, y un tercio de las pacientes son asintomaticas.
En las nifias se presenta estrefiimiento y disuria. En las
lesiones se observa el fendmeno de Koebners®.

A medida que la enfermedad progresa, la arquitectura
de la vulva se afecta, con fusién de los labios menores
y estrechamiento del introito. En nifias se puede con-
fundir con consecuencias de abuso sexual, sobre todo
en las lesiones erosionadas o hemorragicas, aunque
ambas pueden coexistir.

No se ha demostrado la utilidad de exdmenes en busca
de enfermedades autoinmunitarias, por lo cual los es-
tudios de extensién deben indicarse segn la historia
clinica, y los signos y sintomas. El diagnéstico se debe
confirmar mediante biopsia.

Con el tratamiento se busca controlar la enfermedad,
pero no curarla. Se basa en esteroides de gran potencia,
una vez al dia durante tres meses, con mantenimiento de
una aplicacién dos veces a la semana; también, se reporta
el uso de esteroides intralesionales en las placas gruesas
resistentes al tratamiento topico, y de tacrolimus topico.

En numerosos estudios se destaca la falta de eficacia

FIGURA 2. Liquen escleroso.
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de la testosterona y se reportan efectos secundarios
graves, por lo que hoy en dia se considera obsoleto
su uso®. La cirugia es necesaria para tratar algunas
complicaciones secundarias a las retracciones y es-
clerosis del tejido.

Debe hacerse seguimiento a largo plazo, dado que se
reporta que hasta el 6 % de los pacientes pueden desa-
rrollar carcinoma escamocelular sobre las lesiones. Se
debe vigilar la aparicién de nédulos o placas hiperque-
ratosicas o ulceradas, y también, sospechar en lesiones
resistentes al tratamiento. Hacia la pubertad se presenta
mejoria de los sintomas, pero la enfermedad suele per-
sistir hasta la edad adulta*® (FIGURA 2).

Liquen plano

Predomina en el sexo femenino, con un pico de in-
cidencia entre los 30 y los 60 aflos. La causa etiol6-
gica exacta es desconocida, aunque se cree que es un
trastorno autoinmunitario mucocutaneo en el que se
activan células T contra los queratinocitos basales;
ademas, existen casos familiares con asociacién con el
HLA DQBI. Afecta mas comtinmente la mucosa oral y en
25 % de los casos hay compromiso vulvovaginal>*.

Hay tres tipos de liquen plano que pueden afectar la
vulva: el erosivo, el papulo-escamoso o clasico y el hiper-
trofico. El mas comtin es el liquen plano erosivo (70%).
Se presenta con erosiones eritematosas brillantes aso-
ciadas con estrias blancas o de Wickham. Generalmente,
los labios menores y el vestibulo estan comprometidos.
Sus sintomas son dolor, ardor, dispareunia, flujo vaginal
y sangrado después del coito. En casos graves se en-
cuentra cicatrizacion y alteracién de la arquitectura de
la vulva, con entierro del clitoris, adhesiones en la vulva,
atrofia de los labios y obliteraciéon de la luz vaginal se-
cundaria a sinequias*'. En ocasiones, se presenta como
el sindrome gingivo-vulvo-vaginal, con la triada de vul-
vitis descamativa, vaginitis y gingivitis, aunque las le-
siones no aparezcan de forma simultanea®.

El liquen plano papulo-escamoso, o clasico, se pre-
senta como papulas violaceas intensamente prurigi-
nosas que aparecen sobre piel queratinizada; sin em-
bargo, las papulas en la vulva son mas rosadas y opacas.

Por dltimo, el liquen plano hipertrofico consiste en
lesiones hiperqueratosicas y asperas, que compro-
meten la vulva y la zona perianal®.

El diagnéstico se hace con biopsia e inmunofluores-
cencia negativa.

En el tratamiento se recomiendan los esteroides to-
picos de gran potencia, maximo por tres meses, ini-
cialmente todos los dias y con disminucién gradual al
obtener mejoria. El tacrolimus tépico también es 1til
y tiene menos efectos secundarios locales. Para el li-
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quen plano vaginal pueden utilizarse supositorios de
hidrocortisona, como los usados comdinmente para
las hemorroides. Para casos mas graves o con falla del
tratamiento tépico, se emplean esteroides sistémicos
(40 a 60 mg/dia de prednisolona, durante dos a cuatro
semanas); también se han usado antibioticos, antiin-
flamatorios, hidroxicloroquina, metotrexato, micofe-
nolato y retinoides orales. Las dilataciones vaginales
pueden prevenir la obliteracion del canal, mientras
que la cirugia se practica en cicatrices graves de la
vulva y la vagina. Es importante recomendar el apoyo
psicolégico. La enfermedad tiende a tener un curso
crbénico y con resistencia al tratamiento®™.

Vulvitis de Zoon

También se conoce como vulvitis de células plasma-
ticas. Es una enfermedad benigna rara. Se trata de una
inflamacién crénica de la mucosa de la vulva, que afecta
a mujeres entre los 28 y los 79 afos. Su frecuente apa-
ricion durante la perimenopausia y la menopausia, su-
giere que el factor hormonal puede jugar un papel im-
portante en su desarrollo.

Se presenta como placas eritematosas y brillantes,
bien circunscritas y simétricas. Pueden verse también
lesiones purptricas y telangiectasias asentadas sobre
las placas y, menos frecuentemente, erosiones. Los sitios
de mayor compromiso son los labios menores, la hor-
quilla, el clitoris, el meato urinario y el meato vaginal;
los labios mayores raramente se afectan. Generalmente
son pruriginosas, aunque también se puede presentar
disuria, dispareunia y sensacioén urente en vulva.

La causa etiol6gica atn es incierta, aunque se sugiere
que el calor, la friccién constante, la escasa higiene y la
infeccion cronica (virus del herpes simple y Mycobacte-

FIGURA 3. Vulvitis de zoon.
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rium smegmatis), pueden predisponer al desarrollo de
esta enfermedad.

Para su tratamiento se han utilizado corticoides t6-
picos, como el clobetasol, con buena reaccion. En casos
resistentes, el imiquimod, el interfer6n y la resecciéon
quirargica pueden ser ftiles.

Es obligatorio confirmar el diagnéstico de vulvitis de
Zoon mediante histopatologia, dado que en el diagnos-
tico diferencial se encuentran las neoplasias intraepite-
liales'4*s (FIGURA 3).

Lesiones premalignas

Neoplasia intraepitelial de la vulva

Este nombre hace referencia a los cambios displasicos
intraepidérmicos. Un gran namero de términos se han
utilizado en la literatura para describir lo que actual-
mente se conoce con este nombre.

En 1912, Bowen describi6 las lesiones escamosas in-
traepiteliales (enfermedad de Bowen) y Kaufman, en
1965, subclasifico las lesiones precancerosas en tres ca-
tegorias: eritroplasia de Queyrat, carcinoma bowenoide
in situ y carcinoma simple. En 1976, la Internacional So-
ciety for the Study of Vulvovaginal Disease (ISSVD), que
ha tenido como uno de sus principales objetivos el de-
sarrollo y la promulgacion de la clasificacién y nomen-
clatura de las enfermedades de la vulva, introdujo el tér-
mino de neoplasia intrapitelial de la vulva y lo clasifico
en grados I, I y III seglin la extension de la displasia y
el compromiso del epitelio. Como los datos clinico-pato-
l6gicos no parecian apoyar el concepto de un espectro
continuo de las lesiones, en 2004 se actualizaron la de-
finicién v la clasificacién de la neoplasia intraepitelial
de la vulva y, actualmente, se reconocen dos formas de
esta enfermedad, con diferente comportamiento biolo-
gico: la diferenciada y la coman; esta Gltima puede ser
de tipo verrugoso, de tipo basaloide o mixta®*.

Laincidencia de esta enfermedad esta aumentando de
forma importante. Es mas frecuente en mujeres jovenes
entre los 20 y los 35 afos de edad, y se debe tener pre-
sente que, aproximadamente, 50 % tiene compromiso
en otros sitios de la mucosa genital, principalmente en
el cuello uterino, por lo que se debe hacer un estudio
muy completo con ayuda del ginecélogo®.

Desde el punto de vista de la histopatologia, este
nombre reemplaza los términos de enfermedad de
Bowen, eritroplasia de Queyrat, carcinoma simple,
papulosis bowenoide, displasia bowenoide, displasia
condilomatosa o carcinoma in situ, los cuales son condi-
ciones que histolégicamente comparten las caracteris-
ticas de un carcinoma escamocelular in situ, pero que se
diferencian por sus manifestaciones clinicas**v.
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Neoplasia intraepitelial diferenciada de
la vulva

Corresponde del 2 al 10 % de todas las neoplasias in-
traepiteliales de la vulva. Caracteristicamente, ocurre en
mujeres posmenopausicas y esta asociada con el liquen
escleroso. Rara vez se encuentra de forma aislada y su
diagnostico, tanto clinico como histoldgico, es dificil por
lo que se considera que puede estar subdiagnosticada.

Su causa etiol6gica alin es poco clara; ademas, no se
ha encontrado relacién con el virus del papiloma hu-
mano (Human papillomavirus, HPV) y algunos autores
han sugerido alteracion en p53.

Con frecuencia se manifiesta como una lesion solitaria
adyacente a una lesion de liquen escleroso; se puede
presentar como una placa blanco-grisacea con una su-
perficie rugosa, una lesién roja ulcerada, una lesion
eritematosa o como una placa blanca plateada y mal
definida. Predominan los sintomas relacionados con el
liquen escleroso.

Se requiere tratamiento con escision quirtirgica radical®.

Neoplasia intraepitelial comin de la
vulva

Se divide en dos subtipos, basaloide y verrugosa, y es
comin que ambos coexistan en una misma lesion. En la
practica clinica no se hace diferencia entre estos dos sub-
tipos. Esta asociada con el HPV de alto riesgo (16,18,31,33)
y en varios estudios se ha encontrado serologia positiva
para este virus en 85 a 100 % de los casos®®. Tiene predi-
leccién por mujeres relativamente jovenes, entre los 30y
40 anos, 60 a 80 % de ellas fumadoras.

En la enfermedad multifocal, 10 % o menos de los
casos progresan a neoplasia maligna, pero el riesgo
puede ser mayor en mujeres inmunosuprimidas, con
enfermedad perianal o mayores con lesi6n tinica** La co-
existencia de neoplasia intraepitelial de la vulva y VIH,
se encuentra en 0,5 a 39 % de los casos. Igualmente, las
mujeres con tratamiento inmunosupresor posterior a un
trasplante, tienen un riesgo de 10 a 30 veces mayor de
desarrollar cancer de vulva en comparacién con las mu-
jeres inmunocompetentes.

Las lesiones pueden tener una presentaciéon clinica
variada. Con frecuencia son placas eritematosas asi-
métricas, de bordes bien definidos, mientras que otras
lesiones pueden ser pigmentadas o estar ulceradas. Los
sitios principalmente afectados son los labios mayores,
los menores y la horquilla posterior; el compromiso
multifocal ocurre en 40 % de las pacientes. Los sintomas
pueden ser prurito, dolor y disuria®.

Las opciones de tratamiento incluyen agentes to6-
picos, ablacién con laser y escisién quirirgica, de-
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pende del tipo y el tamafio de la lesién, de su niimero
y de su localizacion?. Tiene un alto riesgo de recaida
después del tratamiento y de progresiéon a carcinoma
invasivo de la vulva®.

Los medicamentos tépicos deben considerarse en
mujeres jovenes, en la recaida después de una cirugia
o en aquellas pacientes que no son candidatas para
cirugia. El mas comtUnmente usado es el imiquimod,
un modificador de la respuesta inmunitaria, que pro-
duce una mejoria parcial de, aproximadamente, 80 %
después de 16 semanas de aplicacion; también, se ha
usado el 5-fluorouracilo (5-FU), pero con efectos secun-
darios locales no muy bien tolerados por las pacientes.

El tratamiento estandar es el manejo quirtirgico, ya que
permite el estudio histolégico para descartar un carcinoma
invasivo. Antes solia hacerse una vulvectomia radical, pero
hoy en dia el procedimiento se ha reducido a la extirpacién
local de la lesion®*. También, se ha descrito la terapia fotodi-
namica para lesiones pequenas y unifocales.

La vacunacién contra el HPV puede evitar alrededor
de un tercio de los carcinomas de la vulva y la mayoria
de las neoplasias intraepiteliales comunes de la vulva.
Generalmente, el potencial de transformacién maligna
de la forma comiin de esta neoplasia es bajo (9 y 15 %),
en comparacion con el de la forma diferenciada. La
edad avanzada, las lesiones elevadas, la radioterapia y
el compromiso inmunitario, se consideran factores de
riesgo para la progresion de la enfermedad®.

Enfermedad de Bowen

Puede surgir en cualquier parte de la piel y, también,
en las membranas mucosas. Se trata de una placa erite-
matosa, bien delimitada, con un borde irregular, y for-
macibén de costras superficiales y descamacion; puede
ser asintomatica o asociarse con dolor y prurito. Evolu-
ciona a carcinoma escamocelular in situ con mayor fre-
cuencia que las anteriores neoplasias intraepiteliales’.

Papulosis bowenoide

Representa una neoplasia intraepitelial multifocal.
Aunque su curso parecer ser benigno, los hallazgos
histopatolégicos revelan caracteristicas de carcinoma
escamocelular in situ.

Se presenta con miltiples papulas pequenas, bien de-
limitadas y de color que puede variar desde el rosa hasta
el café, aunque también se pueden encontrar pequeias
placas. No son pruriginosas.

El curso clinico no esta bien establecido; las lesiones
pueden aumentar o disminuir con el tiempo, o hasta
desaparecer. El riesgo de progresién a carcinoma esca-
mocelular es bajo y se estima alrededor de 2,6 %*".
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Lesiones malignas

Carcinoma escamocelular

Es el carcinoma mas comiin de la vulva. Representa,
aproximadamente, el 5 % de las neoplasias genitales en
la mujer®. Afecta preferentemente a mujeres mayores y
el 15 % de los casos se presenta en menores de 40 afos.

Hay tres tipos de carcinoma escamocelular de la vulva:
el bowenoide clasico, el verrugoso y el diferenciado o
queratinizado; los dos primeros estan asociados con el
HPV de alto riesgo (principalmente 16 y 18) y se desarro-
llan en pacientes con neoplasia intraepitelial comtn de
la vulva.

El tipo bowenoide clasico se presenta como nédulos o
masas verrugosas queratosicas. El tipo verrugoso (tumor
de Buschke-Lowenstein) consiste en lesiones grandes y
exofiticas, que raramente generan metastasis pero son
localmente invasivas. El tipo diferenciado o queratini-
zado no se asocia con el HPV, pero si con lesiones pre-
malignas como el liquen escleroso y neoplasia intraepi-
telial diferenciada de la vulva®,

Consiste en una placa ulcerada localizada en los la-
bios mayores (80 %), el clitoris (10 %) o la comisura infe-
rior (10 %); la mayoria de las veces es unilateral, pero se
han encontrado casos con presentacion bilateral.

Se desconoce la patogenia exacta de la progresion de
liquen escleroso a neoplasia intraepitelial diferenciada
de la vulva y luego a carcinoma escamocelular®. Los fac-
tores de pronodstico mas importantes son el estadio al
momento del diagnéstico y el compromiso de los gan-
glios linfaticos. La vulva es rica en linfaticos, por lo que
las metastasis a los ganglios linfaticos pueden ocurrir
de forma temprana. La reseccién quirdrgica es el trata-
miento de primera linea?.

Melanoma de la vulva

Representa menos del 5 % de las neoplasias malignas
de la vulva® y es la segunda en frecuencia. Se desarrolla
principalmente en mujeres de mayor edad, con una
media de 55 afios, aunque también se puede presentar
en las jovenes.

La localizaciébn mas comiin es en los labios mayores,
pero también puede afectar los labios menores y la zona
del clitoris; en 20 % de los casos puede ser multifocal.
Compromete la vagina y el cuello uterino en 25 % de los
casos. Los subtipos histologicos son el de extension su-
perficial, el nodular y el mucoso lentiginoso; este Giltimo
es el mas comtn'=,

A pesar de su baja incidencia, tiene mal pronéstico y
una gran tendencia a producir metastasis. Los princi-
pales factores que se han relacionado con su aparicion,
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son las enfermedades inflamatorias cronicas, las infec-
ciones virales, los agentes irritantes y la predisposicion
genética; en comparaciéon con el melanoma extrage-
nital, la radiacion ultravioleta no juega un papel en su
patogenia.

Las lesiones suelen ser pigmentadas, aunque se
pueden encontrar melanomas amelanéticos en 25 % de
los casos®*. Los sintomas que se pueden presentar son
dolor, disuria, prurito, sangrado y ulceracién. Para el
diagnostico se requiere una biopsia por escisién, con un
margen de 1a 2 mm.

El tratamiento es quirargico y las posibilidades quirtr-
gicas incluyen escisién local amplia, hemivulvectomia,
vulvectomia parcial y vulvectomia total. En la técnica qui-
rargica moderna, se opta por una escision amplia con un
margen de 1 cm, cuando el espesor de la lesi6én es menor
de 1 cm, yde 2 cm, cuando el espesor es de 1 cm 0 mayor®,

El vaciamiento ganglionar profilactico continia
siendo materia de debate, pero en estudios publicados
no se ha encontrado ventajas en cuanto a supervivencia
y recurrencia, si se compara con el vaciamiento gan-
glionar terapéutico. En lesiones con un grosor de 1 cm
0 mas, o lesiones con grosor menor de 1 pero con pre-
sencia de ulceracién, se recomienda la extirpacion del
ganglio centinela; si su histopatologia es positiva, es-
taria indicada la linfadenectomia regional completa>.

En general, las pacientes con melanoma de la vulva

Ruiz V, Correa LA, Hernandez N, et al.

tienen peor pronoéstico. En estudios recientes se de-
mostr6 una esperanza de vida de 91 % a los cinco afios
para el melanoma cutaneo (excepto de zonas distales),
de 80,3 % para el melanoma ‘acral’ y de 61 % para el me-
lanoma de la vulva; se cree que esto se debe a un diag-
nostico tardio® (FIGURA 4).

Carcinoma de células basales

Menos de 1 % de los de carcinomas de células basales
asientan en la vulva y corresponden a 2 a 4 % de todos
los carcinomas de esta localizacion. Afecta principal-
mente a mujeres mayores y, con mayor frecuencia, los
labios mayores.

Clinicamente, puede producir lesiones nodulares de
color de la piel y brillantes, o superficiales de color rosa
y planas, y en una minoria de los casos, pigmentadas; a
menudo son brillantes o perladas y, también, se pueden
encontrar lesiones ulceradas®. Cuando se presenta en
zonas no expuestas al sol, aumenta la posibilidad de
otros agentes etiol6gicos, como irritacion crénica, infec-
cién cronica, traumatismos y radiacion.

El pronéstico es excelente y solo requiere una escision
local amplia, ya que, a pesar del bajo riesgo de metas-
tasis, se debe practicar cirugia por el riesgo de destruc-
cion local'®'® (FIGURA 5).

FIGURA 4. Melanoma.
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Enfermedad de Paget extramamaria

Corresponde a 60 % de la enfermedad extramamaria
y a menos de 2 % de las neoplasias malignas de la
vulva®. Tiende a afectar principalmente a mujeres pos-
menopausicas o mayores de 50 afos.

Se clasifica en primaria y secundaria®. En la forma
primaria, la enfermedad se manifiesta como estric-
tamente intraepitelial (la mas comun, 75 %), como
intraepitelial con invasiéon dérmica o como una ma-
nifestacién de un adenocarcinoma de un apéndice
de la piel o de una glandula subcutanea. En la forma
secundaria, la invasién se debe a un adenocarcinoma
anorrectal subyacente, a un cancer urotelial o a otro
carcinoma no cutaneo, el cual puede ser endometrial,
endocervical o de ovario.

Es fundamental distinguir una forma primaria de la
secundaria, ya que de ello depende el tratamiento y
el pronéstico. Esto puede ser dificil pues su presen-
tacion clinica es similar y no hay diferencias acen-
tuadas en la histopatologia; no obstante, los estudios
de inmunohistoquimica pueden ser {tiles para hacer
el diagnéstico.

La evolucién es impredecible: varia entre la de una
enfermedad inactiva y la de una muy agresiva. La en-
fermedad de Paget extramamaria de la vulva in situ,
es usualmente de crecimiento lento y puede no mos-
trar cambios en 10 o mas afnos; sin embargo, cuando el
tumor invade la dermis puede progresar rapidamente,
causando metastasis a los ganglios linfaticos o distantes.

Las lesiones son inespecificas e imitan una amplia
gama de dermatosis. Usualmente, las lesiones co-
mienzan en los labios mayores y se extienden cen-
trifugamente hacia el pubis, los labios menores, el
clitoris, la regién perineal y, raramente, hacia la va-
gina. Pueden ser unilaterales o bilaterales. La lesi6n
primaria es una placa eritematosa o eccematosa, bien
delimitada, que se pueden acompafar de costras,
exudado y ulceracion. El tamafio de las lesiones varia
desde unos pocos centimetros hasta un promedio de 6
a 12 cm, o las lesiones pueden llegar a ser lo suficien-
temente grandes como para cubrir todo el periné y el
area piibica. Con frecuencia son tinicas, pero pueden
ser maltiples. En este caso, las placas estan separadas
por piel normal.

El tratamiento es quirdirgico, aunque también se han
utilizados otras opciones para la forma primaria, con
diversos esquemas de aplicacion. Una de ellas es la te-
rapia fotodinamica, con la cual se ha obtenido buena
reaccién, pero los tiempos de vigilancia han sido
cortos, por lo que se requieren estudios adicionales
para establecer su real efectividad®*.
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Hiperpigmentacion fisiologica

Diferentes tipos de piel muestran diferentes grados de
pigmentacion en la vulva. Esta pigmentacion es normal
y com(in en personas de fototipo oscuro, y se acenttia en
el introito posterior, la punta de los labios menores y la
piel perianal.

Las lesiones son maculares y simétricas, sin cambios
en la textura de la piel y asintomaticas. El grado de pig-
mentacién puede cambiar con diferentes estados hor-
monales, como los de la adolescencia, la menopausia,
el embarazo y el uso de anticonceptivos. La hiperplasia
suprarrenal congénita, la enfermedad de Addison o la
enfermedad de Cushing, pueden producir una hiperpig-
mentacién similar®.

Acantosis nigricans

Se puede presentar en la vulva y es similar a la placa
aterciopelada, gruesa, de color marrén y de textura
arrugada y oscura, que se presenta en otras partes del
cuerpo, como el cuello. Se localiza principalmente en
el pliegue inguino-crural y es asintomatica, aunque a
veces, las pacientes refieren prurito e irritacién local.
Se asocia con resistencia a la insulina, endocrinopatias,
obesidad y algunos medicamentos, como la niacina y la
prednisolona. Raramente se considera que podria ser
un marcador de cancer, mas comdnmente de adeno-
carcinoma, y se presentaria en pacientes delgadas y en
zonas diferentes a los pliegues o atipicas. Tiende a ser
mas comiin en personas de fototipos altos®.

Queratosis seborreica

Consiste en tumores benignos de células epidérmicas,
mas prevalentes en adultos mayores y que se encuentran
en la superficie de la piel queratinizada. Son lesiones
queratésicas, bien delimitadas, de color y forma uni-
formes, color marrén, con superficie verrugosa o papilo-
matosa. La humedad y el calor de la zona genital, pueden
hacer que parezcan menos queratbsicas. Cuando el diag-
nostico es dudoso, se recomienda practicar una biopsia,
ya que en 0,5 % de los casos podrian corresponder a me-
lanomas; un diagnoéstico diferencial frecuente es la pa-
pulosis bowenoide. Las lesiones podrian removerse con
crioterapia, legrado o electrocauterizacién®®2,

Lentiginosis o melanosis de la vulva

Es mas frecuente en mujeres premenopausicas v,
cuando se presenta en nifos, se deben considerar otras
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condiciones con lentigos en membranas mucosas, como
el sindrome de Peutz-Jeghers, el sindrome LEOPARD y la
enfermedad de Cushing. La melanosis de la vulva afecta
las mucosas y no la piel queratinizada de la vulva; los
labios menores son los mas afectados, pero también se
puede comprometer el introito.

Se presenta como maculas asimétricas miltiples, con
bordes irregulares, con variacién de color dentro de una
sola lesion y de diverso tamafio; son asintomaticas,
tienden a ser multiples y pueden coalescer.

Su causa etiolégica se desconoce, pero se considera
que puede ser un fenémeno posinflamatorio®. Las le-
siones pueden ser extremadamente negras y ser indis-
tinguibles de un melanoma vy, por esto, para su diag-
nostico se requiere una biopsia. Las caracteristicas que
indican un diagnoéstico diferente de la lentiginosis de la
vulva, incluyen la presencia de un componente papular,
de erosiones o de sintomas como dolor o prurito®.

Nevo melanocitico

Corresponde a 23 % de las lesiones pigmentadas en la
vulva en la edad fértil. Aunque los nevos pigmentados pre-
sentan una predileccién por la piel expuesta al sol, también
pueden afectar la vulva y parecer verrugas genitales o una
neoplasia intraepitelial pigmentada de la vulva.

Son lesiones maculares o papulares generalmente simé-
tricas, de bordes regulares, de un solo color a lo largo de la
lesion, que varia desde el café hasta el rosa o, incluso, azul
oscuro, superficie lisa y de menos de 7 mm de diametro.

Pueden ser congénitos o adquiridos y la mayoria
aparecen durante la infancia o en la pubertad. Se reco-
mienda solo observacién, aunque si la lesién cambia de
color, forma o tamafio, se debe resecar.

Angioqueratomas

Son lesiones benignas producidas por dilataciones
de los capilares, que aumentan con la edad. Por lo ge-
neral, son multiples y se presentan como pequefas pa-
pulas lisas de 1 a 2 mm, que se encuentran en la piel de
la vulva que contiene pelos; varian de color de rojo a
purpura, que puede ser tan oscuro que parece negro, y
si estan solos, pueden imitar un melanoma nodular®.
A veces, estan cubiertos por una capa de queratina que
los asemeja a lesiones verrugosas de la vulva.

Se tratan por motivos cosméticos o cuando hay san-
grado que causan molestias a la paciente. Se puede uti-
lizar 1a electrofulguracion o la crioterapia, pero teniendo
presente que se pueden producir nuevas lesiones®.

Hidradenoma papilifero

Es la neoplasia mas comtn de los anexos de la vulva, y
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corresponde a 60 % de las lesiones benignas y a 42 % de
las neoplasias de los anexos de la vulva.

Se deriva de las glandulas apocrinas y, caracteristi-
camente, ocurre en la vulva y la regi6on perianal; com-
promete principalmente los labios mayores (50 %), los
labios menores (40 %) y el clitoris (3 %). Aunque se ha
encontrado el HPV en el tejido comprometido, este virus
no juega un rol causal®.

Afecta mujeres principalmente entre los 20 y 50 afios
de edad. Clinicamente se presenta como un nédulo
firme, rojizo o del color de la piel, bien delimitado,
que ocasionalmente puede ulcerarse y sangrar; puede
exacerbarse durante la menstruacién, debido a la pre-
sencia de receptores estrogénicos y progestagenos. Su
crecimiento es lento y generalmente alcanza un tamafio
menor de 2 cm, y suele ser asintomatico.

El tratamiento es la escisién simple del tumor. Su aso-
ciacion con neoplasia maligna es muy rara, aunque en
pocos casos, se ha descrito su trasformacion en un ade-
nocarcinoma®33,

Hidradenoma nodular

Es un tumor raro de los anexos que se deriva de la porcion
secretoria dérmica de la glandula sudoripara. Se presenta
como noédulos dérmicos solitarios, de 1 a 2 cm, firmes,
aunque también pueden tener apariencia quistica; gene-
ralmente, la piel que los recubre es normal y la ulcera-
cién es excepcional. Posee una leve predilecciéon por las
mujeres, con una relacién de 1,7:1, y es raro en nifios. La
edad media de presentacién es de 37 afos. Se puede lo-
calizar en cualquier parte del cuerpo y es asintomatico.
En la vulva es raro, pero se presenta y se puede encontrar
asociado a enfermedad de Paget extramamaria.

FIGURA 6. Siringomas
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Siringomas en vulva

Se trata de un tumor comiin que compromete el con-
ducto de las glandulas ecrinas, que afecta con mayor
frecuencia a las mujeres. Se manifiesta como multiples
papulas firmes, del color de la piel, principalmente en
los parpados y la parte superior de mejillas.

El compromiso del area de la vulva es raro, pero se ha
documentado en la literatura cientifica, y puede presen-
tarse solo en los genitales o acompafiarse de lesiones
en otros sitios. Se encuentran papulas del color de la
piel, ubicadas de forma simétrica en los labios mayores.
También, se han reportado formas similares al milio y
papulas liquenoides. Las lesiones pueden aumentar du-
rante el embarazo o la menstruacién. Al inicio pueden
presentar prurito o el diagnostico puede ser incidental
por la ausencia de sintomas.

En caso de que las lesiones sean asintomaticas, no se
requiere tratamiento y, de acuerdo con su extension,
se podria utilizar escisidn, crioterapia, electrocirugia o
manejo con laser de di6xido de carbono o argén3435
(FIGURA 6).

Hidrocistomas

Son lesiones quisticas raras que se forman de las glan-
dulas sudoriparas y se encuentran a menudo en cabeza,
pecho, cuello y axilas. Son quistes pequeios y tensos,
de paredes firmes, de 1 a 6 mm, que pueden ser (inicos o
multiples. Afectan principalmente a mujeres entre 1os 30
y 60 afios de edad. La presentacién de la vulva es rara 'y
se confunden clinicamente con quistes de milio, quistes
de inclusion epidérmicos, quistes mucoides y linfan-
giomas. La biopsia es importante para hacer el diagnos-
tico diferencial. La causa etiol6gica no esta clara, pero
el evitar el calor y el aumento de la sudoracién puede
prevenir el empeoramiento de la condicién. En el trata-
miento se ha utilizado la atropina topica al 1 %%*.

Fibroma blando

También conocido como acrocorddn, se trata de una
tumoraciéon benigna de origen dérmico, que se desa-
rrolla principalmente en los pliegues. Su origen es des-
conocido y aparece con mayor frecuencia en personas
obesas o durante el embarazo. Clinicamente, se carac-
teriza por una o mas lesiones papulosas del color de
la piel normal, pediculadas o sésiles, de consistencia
blanda y asintomaticas. Muestran predileccién por
axilas, cuello, ingles y parpados, y pueden verse en la
vulva. Son lesiones que, salvo por motivos estéticos, no
precisan tratamiento.
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Quiste epidermoide

Se denomina también quiste infundibular. Se trata de
un tumor benigno de morfologia quistica, que aparece
en la piel pilosa como resultado del cierre de un foliculo
pilosebaceo. Clinicamente, se manifiesta como una le-
si6n solitaria, hemisférica, revestida de piel normal o
con telangiectasias, de consistencia firme o elastica,
centrada por un poro negro. Tienen tendencia a per-
sistir, con periodos de inflamacion e infeccién, por lo
que se recomienda la extirpacién completa de la lesion
cuando no esté inflamada ni infectada.

Linfangiomas

Son raros en la vulva y pueden ser superficiales o pro-
fundos, congénitos o adquiridos. Las lesiones superfi-
ciales (linfangioma circunscrito) son papulas transli-
cidas o del color de la piel, nédulos palidos o vesiculas.
Las lesiones profundas forman masas mal definidas, sin
cambios en la epidermis por encima de ellas. Pueden
ser congénitos y, cuando son adquiridos, aparecen alre-
dedor de los 42 afios de edad.

Lesiones de la vulva asociadas a
dermatosis sistémicas

Enfermedad intestinal inflamatoria

La enfermedad de Crohn puede afectar la piel, con com-
promiso intestinal o sin él. El compromiso de la vulva
puede adoptar una de tres formas: contigua, metasta-
sica 0 no contigua, y no especifica. En la contigua, el
intestino y la vulva estan ambos involucrados, pudién-
dose formar fistulas y tractos sinuosos entre ellos; en
la metastasica o no contigua, no hay conexién directa
entre el intestino y la vulva afectada; en la no especifica
se forman dlceras “aftosas”, descritas como en corte de
cuchillo, que se producen con mayor frecuencia en los
surcos interlabiales.

En un significativo nimero de pacientes, la enfer-
medad de la vulva puede preceder el compromiso intes-
tinal; se requiere un cuidadoso examen por el gastroen-
ter6logo. Si existe un compromiso intestinal de base y
se administra tratamiento medicamentoso, las lesiones
cutaneas pueden mejorar con este3®3,

Histiocitosis de células de Langerhans

Es una neoplasia originada en la proliferacién clonal de
las células de tipo Langerhans y se considera una enfer-
medad de la edad pediatrica, principalmente.
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Su causa etiologica es poco clara, pero se ha relacio-
nado con disfuncién del sistema inmunitario, agentes
infecciosos (virus herpes de tipo 6 y virus de Epstein-
Barr), factores genéticos y un origen neoplasico.

Se puede presentar como una lesién limitada e indo-
lente, o como una enfermedad multisistémica. El com-
promiso del aparato genital usualmente se ve cuando se
presenta enfermedad multisistémica, pero el compro-
miso tnico de los genitales femeninos es raro y el sitio
que se afecta con mayor frecuencia es la vulva, también
pudiéndose presentar lesiones en vagina, cuello ute-
rino, Gitero y ovarios#>4442,

La edad media de apariciéon en las mujeres es de 38
anos. Las lesiones se pueden presentar como papulas,
placas eritematosas, lesiones eccematosas, tlceras, no-
dulos o lesiones polipoides, por lo que no son especificas
y pueden simular otras dermatosis de la vulva, tanto
neoplasicas como no neoplasicas; por esta razoéon, la
biopsia es fundamental para su diagnéstico. La inmuno-
histoquimica positivida para CD1, S100 y langerina, de-
muestra el inmunofenotipo de las células de Langerhans.

Para el tratamiento de las lesiones se recomienda la
escision quirargica completa, con posibilidad de admi-
nistrar quimioterapia después de la cirugia; también,
se ha reportado el uso de talidomida, mostaza nitroge-
nada topica y esteroides t6picos+-4. El pronostico de la
enfermedad limitada a la vulva, es bueno. La vigilancia
es esencial para la deteccién precoz de recidiva local o
compromiso sistémico.

Enfermedad de Behcet

Es una enfermedad inflamatoria crénica, multisisté-
mica, de causa etiol6gica desconocida. Es mas frecuente
en mujeres, con una relacion de 3:2, y usualmente, co-
mienza en la tercera década de la vida.

Para su diagnostico se utiliza lo establecido en el Inter-
national Study Group Criteria for the Diagnosis of Behcet’s
Disease, que consiste en la aparicién de tlceras orales re-
currentes (tres episodios en un afio), junto con dos de los
siguientes criterios: tlceras genitales recurrentes, compro-
miso ocular consistente en uveitis o vasculitis retiniana, y
lesiones en la piel, como eritema nudoso, seudofoliculitis,
eritema multiforme y fenémeno de patergia®.

Puede comprometer los sistemas gastrointestinal,
neurolégico, cardiaco y pulmonar; ademas, se pueden
presentar complicaciones vasculares por trombosis de
venas superficiales y profundas, u obstruccion arterial.

Las alceras de la vulva son menos frecuentes que las
orales y son clinicamente similares a aftas benignas,
aunque tienden a ser mas grandes y numerosas, duran
mas tiempo y curan con cicatrices®.

La eleccion del tratamiento depende del sitio y de la
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gravedad de las manifestaciones clinicas de la enfer-
medad. En las tlceras de los genitales se recomiendan
los esteroides topicos de gran potencia, los anestésicos
topicos o las infiltraciones con triamcinolona, y para las
manifestaciones sistémicas o el compromiso grave de
mucosas, se recomienda el uso de esteroides sistémicos,
dapsona, colchicina, ciclosporina o talidomida.

Enfermedades ampollosas

Pénfigo vulgar

Se trata de una enfermedad autoinmunitaria que pro-
duce ampollas intraepidérmicas y es causada por an-
ticuerpos dirigidos contra componentes de los desmo-
somas, especificamente, desmogleina 3, y en menor
medida, desmogleina 1.

Generalmente, la vulva se compromete en el contexto
de una enfermedad generalizada*. Se manifiesta con
ampollas fragiles que se rompen con facilidad, dejando
areas denudadas que pueden ser dolorosas, y causa
erosiones dolorosas en mucosas como la oral, la nasal
y la genital’. El signo de Nikolskyi esta presente. Las le-
siones pueden dejar cicatrices al curar.

El pénfigo vegetante es una variante rara y, ademas de
ampollas flacidas, erosiones y ftlceras, se pueden ob-
servar lesiones vegetantes y papilomatosas®3%3,

Penfigoide ampolloso

Se trata de una enfermedad ampollosa en la cual los
anticuerpos estan dirigidos contra componentes de
la membrana basal, incluyendo el componente de 230
kDa de los hemidesmosomas (BPAg1) y un componente
transmembrana de la 1amina ldcida de 180 kDa.

Generalmente, afecta a mujeres mayores, aunque la
localizacion en la vulva también se ha descrito en nifias.
Las lesiones afectan tipicamente el tronco, las extremi-
dades y las areas intertriginosas, incluyendo la vulva.
Usualmente, esta altima localizacién ocurre en caso de
lesiones generalizadas.

Prodromos como prurito o aparicién de placas urtica-
riales, pueden preceder el desarrollo de ampollas por va-
rios meses. Las ampollas usualmente son tensas y asientan
sobre placas urticariales o sobre la piel normal. Las ero-
siones se desarrollan cuando estas ampollas se rompen v,
en la vulva, las lesiones tienden a ser mas erosivas.

En la histopatologia, se observan ampollas subepi-
dérmicas ricas en eosinéfilos. La inmunofluorescencia
directa es necesaria para confirmar el diagnéstico, ob-
servandose un patron lineal de IgG y C3 sobre la uniéon
dermoepidérmica®3,
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Penfigoide cicatricial

Es una enfermedad ampollosa autoinmunitaria, con
predileccién por las membranas mucosas. Todas las
mucosas pueden estar comprometidas, incluyendo la
genital. Se producen ampollas con erosién posterior.

Los anticuerpos estan dirigidos contra diferentes an-
tigenos de la membrana basal, en una zona mas pro-
funda, por lo cual se produce cicatrizacion.

Al curar con cicatrices, pueden causar dafios en la ar-
quitectura de la vulva, como fusién de los labios y es-
trechamiento del introito. Tipicamente, afecta a mujeres
mayores, pero también se ha descrito en niiias.

Las caracteristicas histologicas son idénticas a las ob-
servadas en el penfigoide ampolloso, pero con menos
infiltrado de eosinoéfilos. En la inmunofluorescencia,
los hallazgos también son similares a los del penfigoide
ampolloso, pero puede observarse IgA. Puede ser muy
dificil de distinguir del liquen plano erosivo®3®*

Eritema multiforme

Se trata de una enfermedad aguda que se asocia frecuen-
temente con infeccion por el virus del herpes simple,
pero también, puede ser secundaria a medicamentos. Es
poco comin que solo se afecte el area anogenital, usual-
mente, esta se compromete en caso de una erupciéon
cutanea generalizada. Se pueden producir dlceras y
erosiones de la vulva. El compromiso oral generalmente
ocurre al mismo tiempo y las lesiones tipicas en diana
pueden verse en sitios diferentes a los genitales’.

Sindrome de Steven-Johnsony
necrolisis epidérmica toxica

En estas enfermedades hay compromiso de la zona in-
terna de la vulva y la vagina, por tilceras superficiales,
erosiones y ampollas flacidas. Pueden causar rapida-
mente adherencias y estenosis vaginal3®3.,

Enfermedad de Hailey-Hailey (pénfigo
benigno familiar crénico)

Esta es una dermatosis acantolitica rara que puede re-
sultar de un defecto en la adhesion de los queratinocitos.
Posee un patrén de herencia autosémico dominante y
suele manifestarse en la tercera o la cuarta década de la
vida. El defecto genético se ha localizado en el cromo-
soma 3q21 por una mutacién en el gen ATP2C1, la cual
codifica para una bomba de calcio transmembrana®.

En 50 a 75 % de los casos existen antecedentes fami-
liares de la enfermedad vy, en el restante 15 %, puede
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haber una mutacion esporadica o existir un miembro de
la familia no diagnosticado por tener una forma leve.

Las lesiones se localizan con predileccion por areas
htmedas del cuerpo, como el pliegue axilar, el inguinal
y el inframamario, y la vulva; es poco comiin que se
afecte solamente la vulva. Se encuentran vesiculas, pa-
pulas y erosiones. Cuando la enfermedad esta activa,
las placas son aterciopeladas, hipertréficas y fisuradas,
y a menudo, de mal olor debido a la colonizacion bac-
teriana. El calor, la friccién, la sudoracioén y las infec-
ciones, exacerban la enfermedad.

Se trata con esteroides topicos de gran potencia y anti-
bi6ticos orales del grupo de las tetraciclinas por sus pro-
piedades antiinflamatorias. Si se presenta infeccion, se re-
quiere tratamiento t6pico con mupirocina al 2 % o, incluso,
ciclos largos de antibiéticos. En casos resistentes, se utilizan
los retinoides orales acitretin o isotretinoina, el metotrexato,
la talidomida o el psoralén con luz ultravioleta A (PUVA). La
gravedad de la enfermedad varia con el tiempo®.

Otras enfermedades de la vulva

Hidradenitis supurativa

Se trata de una enfermedad inflamatoria crénica que
afecta areas con glandulas apocrinas, como la anogenital.

En su etiopatogenia se destaca la oclusién folicular y
las bacterias son colonizadoras secundarias que pueden
exacerbar la enfermedad. El tabaquismo y la obesidad
estan estrechamente relacionados con la enfermedad y
pueden agravarla. Todo lo anterior termina en un pro-
ceso inflamatorio persistente que, finalmente, causa fi-
brosis y formacién de tractos sinuosos. La enfermedad
se manifiesta después de la pubertad, lo cual sugiere
una influencia hormonal.

Las lesiones en piel incluyen comedones dobles, pus-
tulas, noédulos dérmicos, abscesos y tractos sinuosos
lineales; se pueden ulcerar y producir secrecién puru-
lenta. Puede haber complicaciones como celulitis, for-
macion de fistulas a la vejiga y el recto, y en casos de
larga data, existe el riesgo de carcinoma escamocelular.

En el tratamiento, son importantes la reduccién del
peso, va que el roce puede empeorar las lesiones, el
uso de antisépticos durante el bafio, los antibiéticos t6-
picos, como clindamicina al 1 %, o los ciclos largos de
antibiéticos orales, como tetraciclinas, eritromicina o
un esquema de 300 mg de clindamicina cada 12 horas
mas 300 mg de rifampicina cada 12 horas durante 4 a 12
semanas. Las pacientes deben dejar de fumar. La met-
formina puede ser 1til en casos seleccionados, especial-
mente, en mujeres obesas y con resistencia a la insulina.
Los casos graves y resistentes se deben tratar con aci-
tretin, inmunomoduladores o medicamentos bioldgicos
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anti-TNF-a, aunque la evidencia clinica es limitada; se
ha reportado que el infliximab y el adalimumab son los
de mayor utilidad#4»48,

Absceso de la glandula de Bartholin

Las glandulas de Bartholin estan localizadas a la en-
trada de la vagina, una a cada lado; producen pequefias
cantidades de moco y su funcién se ha relacionado con
la lubricaciéon durante las relaciones sexuales y con
mantener la superficie de la vulva normalmente ha-
meda. Sin embargo, su remocion no parece afectar el
epitelio vestibular ni las relaciones sexuales.

Estas glandulas son propensas a obstruirse en su sa-
lida en el vestibulo. El quiste de Bartholin se produce
por acumulacion de fluido mucoso estéril, mientras que
el absceso se relaciona con una reaccién inflamatoria
del estroma en el conducto y, en la mayoria de los casos
(80 %), los microorganismos involucrados son mixtos:
bacteroides, Escherichia coli y Staphylococcus aureus.
Rara vez, Neisseria gonorrhoea y Chlamydia spp. son
responsables de causar la infeccién.

Se presenta principalmente en mujeres en edad fértil.
Los quistes pueden ser asintomaticos, mientras que los
abscesos son dolorosos, eritematosos y con secrecion de
pus; ademas, puede haber dispareunia.

En el examen fisico, se observa una masa cauchosa
unilateral, en el tercio inferior del introito, entre el ves-
tibulo y los labios mayores, que puede expandirse an-
teriormente y llegar a ser tan grande como de 8 cm de
diametro.

Generalmente, el tratamiento es quirtrgico, sea resec-
cion o “marsupializacion”#,

Conclusion

La vulva puede ser blanco de enfermedades inflamato-
rias, neoplasicas o sistémicas. Debido a su ubicacion,
son una causa frecuente de afectacién de la calidad de
vida y, en ocasiones, se retarda la consulta al derma-
télogo, por lo cual es usual la automedicacion. Un in-
terrogatorio detallado, la adecuada valoracién clinica
y, cuando se requieren, los estudios complementarios
como la biopsia de piel, permiten establecer el diagnos-
tico para enfocar el tratamiento.
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