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Clasificacion y guia diagnostica de
las enfermedades inflamatorias de
la vulva

Barbosa-Alanis HJ!, Gonzalez-Cabello D?, Barbosa-Moreno L3

Resumen

Los padecimientos de la vulva han sido poco estudiados por los
dermatélogos. El objetivo de esta revision es no olvidarnos de estos
padecimientos tan frecuentes que en ocasiones menospreciamos,
ya sea porque pensamos que no son de nuestra competencia o por
desconocimiento de los problemas propios de esta zona. Cuando
por el interrogatorio y la exploracion fisica no es posible elaborar un
diagnéstico definitivo, el estudio patolégico nos orientara para llegar
a él. Comunicamos un resumen de las dermatosis inflamatorias mas
frecuentes de la vulva, excluyendo los padecimientos infectocontagio-
sos y tumorales, con base en los patrones histopatolégicos, elaborado
por la Sociedad Internacional para el Estudio de las Enfermedades de
la Vulva (ISSVD).

PALABRAS CLAVE: vulva, enfermedades inflamatorias de la vulva,
dermatosis vulvares.
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Classification and guide of vulvar
inflammatory diseases.

Barbosa-Alanis HJ!, Gonzalez-Cabello D?, Barbosa-Moreno L3

Abstract

Vulva diseases have not been of much interest among dermatologists.
The main goal of this review is to raise awareness of these frequent
illnesses that are poorly cared for. There is not much information
available for treating these diseases, and since there is no clear divi-
sion between specialties for treating the vulvar pathology, it has lead
to its relegation. This review exposes the most frequent inflammatory
dermatoses of the vulva, based on histopathologic patterns accord-
ing to a classification of the International Society for the Study of the
Vulvar Diseases (ISSVD).
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ANTECEDENTES

3A quién le corresponde ver, revisar y estudiar
de manera profunda los padecimientos de la
vulva y dar tratamiento? Esta pregunta sigue en
el ambiente desde hace ya tiempo.

En 1970, durante el Sexto Congreso de la Federa-
cion Internacional de Obstetricia y Ginecologia,
celebrado de Nueva York, se fundé la Sociedad
Internacional para el Estudio de las Enfermeda-
des de laVulva (ISSVD) y tuvo entre sus objetivos
formular una nomenclatura y clasificacion de
las enfermedades vulvares. Esta comision es-
tuvo formada por ginecélogos, dermatdlogos
y patélogos, quienes con los afos convocaron
a varias reuniones de las que han emanado
diferentes terminologias y clasificaciones de los
padecimientos del area vulvar.

Clasificacion

En 1976 se reconocieron y clasificaron tres gru-
pos de enfermedades vulvares: las infecciosas,
las no infecciosas, Ilamadas lesiones blancas, y
las lesiones premalignas y malignas.

En 1987 se hizo una nueva clasificacion basada
en la causa y la fisiopatologia, pero al no tener
mucha difusion, los médicos no la utilizaron.

En 2006 se formulé una mds, que no incluyé
los padecimientos neopldsicos ni infecciosos v,
con base en la imagen histoldgica, se dividié en
ocho grupos, como lo veremos mas adelante.’

En 2011 nuevamente la Comisién dio a co-
nocer la dltima clasificacion, que incluye 106
padecimientos vulvares, tomando en cuenta
exclusivamente la historia clinica y el examen
fisico.?

Estas dos ultimas son las mas utilizadas en la
actualidad, una basada en los hallazgos histo-

patoldgicos y la otra en la clinica; ambas se
complementan entre si, y de ninguna manera
compiten o se anulan.

Es importante conocer la morfologia normal de
la vulva y las variantes individuales normales
que pueden ocurrir, asi como las anomalias
congénitas, para no confundirlas con procesos
patolégicos.

En este trabajo de revisién utilizaremos la
clasificacién basada en la patologia, y al final
revisaremos brevemente cémo llegar a un diag-
néstico utilizando sélo los datos clinicos.

Una de las ventajas de utilizar la clasificacion de
2006 es la orientacién con base en los hallazgos,
para separarlos por grupos o patrones cuando el
dermatdlogo no logra efectuar un diagnéstico
basado sélo en la clinica.

Al tomar en cuenta los patrones histopatolégicos,
las dermatosis vulvares pueden agruparse en los
siguientes:' patrén espongiético, acantésico,
liquenoide, homogenizacion dérmica, vesiculo
ampolloso, acantolitico, granulomatoso y vas-
culopatico.

Patréon espongiético

La espongiosis es la existencia de edema interce-
lular en la capa de Malpighi, con la consecuente
aparicion de vesiculas intraepidérmicas (Figuras
1y 2). Desde el punto de vista clinico se carac-
teriza por lesiones eritematosas acompafiadas
de prurito y esta representado principalmente
por tres afecciones vulvares: dermatitis atépica,
dermatitis de contacto por irritantes primarios y
dermatitis de contacto alérgica.’

Dermatitis atépica

Es una dermatosis reaccional manifestada por
inflamacién crénica de la piel que cursa con re-
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Figura 1. Patrén espongidtico. Biopsia de piel delgada
con hiperqueratosis compacta, hipergranulosis focal y
edema marcado de los queratinocitos, con infiltrado
por mononucleares. Se encuentra, ademds, acantosis
regular. En la dermis se observa infiltrado de linfocitos
y células plasmaticas. H y E 10X.

Figura 2. Patr6n espongiético con eosindfilos. Acerca-
miento del estrato de Malpighi, en el que se observan
células acantoliticas en el interior de una vesicula in-
traepidérmica acompanadas de eritrocitos y moderada
cantidad de eosindfilos. H y E 40X.

misiones y exacerbaciones. Por lo general inicia
en la infancia y el paciente tiene antecedentes
familiares de atopia; afecta principalmente las
superficies de flexion de las extremidades, el
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cuello, el dorso de las manos y los genitales. En
ocasiones puede haber complicaciones, como
molusco contagioso, candidiasis, eccematiza-
cién o impetiginizacion.

El tratamiento consiste en antihistaminicos,
esteroides topicos, inhibidores de calcineurina
(tacrolimus) y antibiéticos en caso de infeccién
secundaria.

Dermatitis de contacto

La dermatitis de contacto vulvar se divide en
dos tipos: por irritantes primarios y alérgica (por
sensibilizacion cutanea).*

Dermatitis de contacto por irritantes primarios:
no es necesario que haya una sensibilizacion
previa. Se origina por la exposicién a irritantes
débiles como detergentes, jabones, desodo-
rantes de higiene femenina, perfumes, geles
y aceites de bafio; ademas, lubricantes, anti-
conceptivos topicos y ropa interior de fibras
sintéticas. Incluso el propio sudor, la orina y
las heces pueden ser el factor desencadenante
de este problema. La sensacion de ardor es el
sintoma principal. Como la barrera cutanea esta
afectada, esto puede contribuir a la adquisi-
cién de enfermedades de trasmision sexual. El
tratamiento consiste en evitar el contacto con
estas sustancias, aplicar secantes y esteroides
tépicos.**

Dermatitis de contacto alérgica: es una
reaccion inmunitaria tipo 1V, causada por
un alergeno al que previamente se estd
sensibilizado: medicamentos antimicéticos,
espermicidas vaginales, productos de latex y
juguetes sexuales metdlicos; asimismo, algu-
nos de los mencionados en el parrafo anterior,
como productos de higiene, lubricantes y per-
fumes, también pueden causar sensibilizacion.
El cuadro clinico se manifiesta con prurito,
escozor e incluso dolor.
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El tratamiento consiste en el uso de ropa interior
de algoddn, evitar los jabones perfumados, pa-
fiales, fibras sintéticas o ropa muy ajustada. En
el tratamiento se pueden administrar antihista-
minicos con o sin esteroides sistémicos en caso
de inflamacion o prurito severo.*>

Patrén acantésico

La acantosis es el engrosamiento de la capa de
Malpighi debido a la multiplicacién exagerada
de las células, lo que da una imagen histologi-
ca de hiperplasia (Figura 3). Desde el punto de
vista clinico estd representada por la psoriasis,
el liquen simple crénico y el sindrome de Reiter.

Psoriasis vulvar

El tipo de psoriasis mds comun en la vulva es
la psoriasis inversa, aunque también pueden
manifestarse el tipo vulgar y el pustuloso. Afecta
a 5% de las mujeres con sintomas vulvares.® La
psoriasis localizada en el area genital femenina

Figura 3. Panoramica. Acantosis, espongiosis de
linfocitos con edema inter e intracelular. H y E 10X.
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afecta los labios mayores, el pliegue inguinal, la
zona perianal y no suele afectar las membranas
mucosas ni la uretra; se manifiesta como pla-
cas eritematosas con bordes bien definidos de
superficie lisa y, por lo general, sin escamas. El
sintoma predominante es el prurito.

El tratamiento depende de las zonas del cuerpo
afectadas, desde topicos hasta medicamentos
bioldgicos en caso de que haya afectacién sis-
témica o grandes placas diseminadas.’

Liquen simple crénico vulvar (neurodermatitis)

Dermatosis localizada, caracterizada por una
placa pruriginosa de evolucién crénica origi-
nada por el rascado persistente y sin relacion
con factores inmunitarios, s6lo mecanicos. La
causa es la friccion repetitiva por factores de
ansiedad o que origina liquenificacién. En el
estudio histopatoldgico se observa hiperquera-
tosis, acantosis e infiltracion de leucocitos en la
dermis (Figura 4).

El tratamiento es con pomadas a base de vaselina
y 6xido de cinc o esteroides topicos.”"°

Sindrome de Reiter

Se manifiesta con la triada de artritis, con-
juntivitis y uretritis, dos a tres semanas
después de un proceso infeccioso urinario o
gastrointestinal, por lo que se considera una
respuesta inmunolégica. La mitad de quienes
lo padecen pueden tener afectacién mucocu-
tanea, incluida la vulva. La imagen clinica e
histopatolégica es muy similar a la de psoriasis
pustulosa."

El tratamiento de las lesiones cutdneas pso-
riasiformes se realiza con corticoesteroides
topicos, queratoliticos, alquitran, UVB, PUVA,
metotrexato, acitretina, calcipotriol y ciclos-
porina.'?
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Figura 4. Panoramica. Liquen simple crénico. Hi-
perqueratosis, hipergranulosis, acantosis irregular
e infiltrado inflamatorio crénico perivascular en la
dermis papilar y reticular. H y E 10X.

Patron liquenoide

En este patron histologico hay hiperqueratosis,
aumento de la capa granulosa, degeneracion de
la membrana basal e infiltracién de polimorfonu-
cleares en la dermis (Figura 5). Esta representado
por el liquen plano.

Liquen plano

Dermatosis inflamatoria crénica que se mani-
fiesta como papulas pruriginosas finas y lesiones
erosivas que afectan principalmente los labios
mayores y menores en 50 a 75% de los casos.™
Se asocia con sensacién de quemadura, dolor,
dispareunia y sangrado poscoito. En casos
severos debe descartarse el sindrome vulvo-
vaginal-gingival, variante de liquen plano, que
ademads de lesiones en la vulva y vagina también
hay lesiones en la mucosa gingival.'*'
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Figura 5. Patrén liquenoide con vacuolizacion de la
capa basal. H'y E 40X.

No hay tratamiento especifico, se recomiendan
retinoides sistémicos o corticoesteroides topicos
o intralesionales.'®"

Patrén escleroso

La imagen histopatoldgica esta representada por
hiperqueratosis ortoqueratésica, atrofia epidér-
mica y degeneracion hidrépica de la membrana
basal; en la dermis se observa vasodilatacion,
homogenizacién del colageno e infiltrado mo-
nonuclear y de células plasmaticas perivascular
o en banda (Figuras 6 y 7). La clinica de este
grupo corresponde al liquen escleroso y atréfico.

Liquen escleroso y atréfico

Dermatosis inflamatoria de causa desconocida,
con frecuencia hay el antecedente de derma-
titis de contacto alérgica y el rascado crénico;
afecta la vulva y la region perianal en mujeres
posmenopdausicas; se distingue por prurito, ardor
y sangrado ocasional. Las lesiones caracteristi-
cas son papulas o placas de aspecto atréfico en
forma de 8, de color blanco a gris palido, con
fibrosis y cicatrizacion.'®2° En el estudio histo-
patolégico se observa atrofia de la epidermis y
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Figura 6. Esclerosis de la dermis. Biopsia de piel del-
gada, con hiperqueratosis laxa, atrofia de la epidermis
y hialinizacién de la dermis papilar. H y E 40X.

Figura 7. Biopsia de piel delgada, con esclerosis de
la dermis. H'y E 10X.
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edema en la dermis papilar, seguido de esclerosis
e hialinizacién con degeneracién vacuolar de la
hilera basal (Figura 8).

En estas pacientes hay mayor incidencia de
carcinoma espinocelular. El tratamiento es con
esteroides topicos, inhibidores de calcineurina
(tacrolimus) o tretinoina a 0.025%.2"%°

Patron vesiculo-ampolloso

En este grupo de padecimientos la lesion histo-
I6gica en comun es la existencia de vesiculas o
ampollas, que segtn su localizacién orientaran,
junto con el resto de los exdmenes, a obtener
un diagnéstico preciso. La lesion inicial puede
haber sido una ampolla, pero debido a la fric-
cién que existe en este sitio pueden observarse
erosiones o Ulceras.

Las enfermedades que se incluyen en este
patrén son el pénfigo vulgar, penfigoide ampo-
lloso, penfigoide cicatricial o de las mucosas,
dermatitis herpetiforme y dermatitis lineal por
IgA.?

Figura 8. Liquen escleroso y atréfico. Biopsia de piel
delgada, con hiperqueratosis laxa, atrofia marcada de
la epidermis y vacuolacion de la capa basal, con es-
clerosis de la dermis, asi como infiltrado inflamatorio
crénico perivascular. H y E 40X.
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Pénfigo vulgar

Enfermedad ampollosa autoinmunitaria que se
caracteriza por la formacion de ampollas intrae-
pidérmicas, causadas por anticuerpos dirigidos
contra los componentes de los desmosomas, la
desmogleina 3y 1.2

La afectacion de la vulva en pacientes que pa-
decen pénfigo vulgar es de 51% vy las lesiones
varfan de forma y tamafo, pero son lesiones
ulceradas localizadas en los labios menores,
que pueden afectar la vagina en 36% y el cuello
uterino en 15%.%7

En términos clinicos se encuentran ampollas
fragiles, que al romperse dejan dreas denudadas
dolorosas. La inmunofluorescencia directa de la
piel perilesional muestra depoésito de 1gG y C3
en la membrana basal.>*

El estudio histopatolégico muestra acantdlisis con
ampollas intraepidérmicas, con las células basales
en empalizada en el piso de la ampolla (Figuras
9y 10). Con la inmunofluorescencia directa ob-
servamos dep6sitos de IgG y C3 intercelulares.

El tratamiento varia segtn la afectacion e incluye
corticoesteroides sistémicos o inmunosupreso-

Figura 9. Panordmica: pénfigo vulgar. Panoramica de
piel delgada, con vesicula suprabasal. H y E.

2016 marzo;60(2)

Figura 10. Pénfigo vulgar. Vesicula suprabasal, sin
contenido. Infiltrado inflamatorio crénico perivascu-
lar. Hy E 40X.

res, como dapsona, azatioprina, metotrexato,
ciclofosfamida, micofenolato, inmunoglobulina
intravenosa y rituximab.?28-30

Penfigoide ampolloso

Enfermedad ampollosa autoinmunitaria que,
cuando se manifiesta de manera diseminada,
afecta a personas de edad avanzada; sin em-
bargo, la afectacién Gnicamente en la regién
vulvar es mas frecuente en ninas y es rara.' El
cuadro clinico se distingue por la formacién de
ampollas subepidérmicas, tensas, que no dejan
cicatrices. La imagen histolégica muestra una
ampolla subepidérmica y en la dermis infiltrado
inflamatorio con eosindfilos. La inmunofluores-
cencia directa muestra depésito de IgG y C3 en
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la membrana basal. De acuerdo con la severidad
del cuadro se puede tratar con corticoesteroides
topicos y orales, minociclina, niacinamida, dap-
sona, azatioprina y ciclofosfamida.?®

Penfigoide cicatricial o de las mucosas

También Ilamado penfigoide benigno de las
membranas mucosas. En este grupo se englo-
ban varios padecimientos autoinmunitarios en
los que el comin denominador es la existencia
de anticuerpos contra las proteinas de unién
dermo-epidérmica. Afecta predominantemente
la mucosa oral, ocular y genital, esta dltima
incluye las lesiones vulvares; se ha encontrado
entre 17 y 54% de los casos reportados y a
diferencia del anterior, las lesiones tienden a
dejar cicatriz, pudiendo reducir el introito de
manera considerable y causar fusién de los
labios.332:33

Afecta a mujeres mayores de 60 afos de edad y
en casos raros a ninas; en éstas la afectacion sélo
es genital. Algunos casos se han asociado con
trastornos linfoproliferativos de las células B al
tener mayor incidencia respecto a la poblacién
general.** El estudio histopatolégico muestra
ampollas subepidérmicas con infiltrado mixto
con predominio de eosindfilos. La inmunofluo-
rescencia directa muestra dep6sitos de IgG y C3
lineales en la membrana basal. En algunos casos
pueden presentarse IgA e IgM.?®

Los tratamientos que se han prescrito son este-
roides sistémicos, ciclosporina, ciclofosfamida,
azatioprina, metotrexato, dapsona, etanercept
o infliximab, pero los resultados son diferentes
en cada paciente.

Enfermedad lineal de IgA
Padecimiento autoinmunitario caracterizado

por placas eritematosas anulares, policiclicas
con vesiculas o ampollas subepidérmicas en la

periferia de las lesiones. Afecta con mayor fre-
cuencia la mucosa oral, ocular, nasal y genital.
En ocasiones las lesiones son indistinguibles del
penfigoide de las mucosas, incluso la histologia
es inespecifica; a la inmunofluorescencia se
encuentran depdsitos de IgA lineal en la zona
de la membrana basal.

Hay buena respuesta a las sulfonas, sulfapiridina
y esteroides sistémicos.*®

Dermatitis herpetiforme

También conocida como enfermedad de
Dihring-Brocqg. Es una dermatosis eruptiva
pruriginosa, caracterizada por la formacién de
placas eritematosas con papulas y vesiculas,
que al romperse causan costras hematicas; las
lesiones se localizan principalmente en las
zonas de extensién de los miembros superiores
e inferiores, son simétricas y se acompafian de
dolor y prurito. Afecta a sujetos entre 20 y 50
ahos de edad, sin conocerse la causa, pero se
le ha relacionado con enfermedad celiaca en
25% o por intolerancia a gluten. Las lesiones
vulvares son poco frecuentes, pero deben
tomarse en cuenta.

El estudio histopatolégico muestra ampollas en
la dermis papilar, con infiltrado linfohistiocitario
perivascular, sin datos de vasculitis. A la inmu-
nofluorescencia hay depésitos granulares de IgA
y C3 en la dermis papilar.®®

Patron acantolitico

Se denomina acantdlisis a la pérdida de las
conexiones intercelulares entre los queratino-
citos, lo que lleva a la formacion de vesiculas.
Las enfermedades que cursan con este patrén
incluyen el pénfigo familiar benigno, también
[lamado enfermedad de Hailey-Hailey, la en-
fermedad de Darier y la acantélisis papular
genitocrural.
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Pénfigo familiar benigno (enfermedad de
Hailey-Hailey)

Es una genodermatosis autosémica dominante
que afecta al gen ATP2C1, poco frecuente, que
causa lesiones vesiculo-ampollosas, debido a la
falta de adhesion de los queratinocitos.®”

Por lo general, se inicia en la adolescencia, con
ampollas flacidas sobre una piel sana o erite-
matosa que da lugar a grietas y fisuras en zonas
intertriginosas y flexurales. En términos histo-
[6gicos se observa una acantdlisis suprabasal.
La inmunofluorescencia directa es negativa, lo
mismo que los anticuerpos antinucleares. Como
medida preventiva se recomienda evitar la fric-
cién y los traumatismos en las zonas afectadas.
Para su tratamiento se han prescrito via tépica
clindamicina, corticoesteroides, mupirocina y
antimicéticos. En algunos casos graves se pue-
de administrar dapsona, ciclosporina, retinoides,
metotrexato o talidomida.

Enfermedad de Darier-White

Padecimiento autosémico dominante, secun-
dario a una mutacién en el gen ATP2A2, que
mapea en el cromosoma 12g23-24. Las lesiones
cutaneas son el resultado de una queratinizacién
prematura, anormal, con pérdida de adhesion
epidérmica que causa acantdlisis y puede afectar
la piel, las ufias y las mucosas.

Se inicia entre la segunda y tercera décadas de la
vida. Afecta las zonas seborreicas (surcos nasoge-
nianos, frente, cuello, piel cabelluda, parte superior
del térax y genitales), cuando afecta la vulva, hay
papulas hiperqueratésicas que al confluir forman
placas, mismas que pueden sufrir impetiginizacién
secundaria. El diagnéstico diferencial se hace con
el pénfigo familiar benigno y el folidceo.

Su tratamiento es con retinoides sistémicos o
locales (tazaroteno, adapaleno), que alivian de

2016 marzo;60(2)

manera significativa las lesiones, la isotretinoina
es el tratamiento de primera eleccién.*

Acantélisis papular genitocrural

Se considera la forma localizada entre la enfer-
medad de Dariery el pénfigo familiar benigno de
Hailey-Hailey, porque en términos histologicos
tiene caracteristicas de ambas enfermedades.
Afecta a mujeres de edad media, que no tienen
sintomas, aunque en algunos casos puede aso-
ciarse con prurito moderado a intenso. Desde el
punto de vista clinico, se manifiesta como una
dermatosis localizada en los labios mayores,
caracterizada por mdltiples papulas pequenas
blanquecinas, que en ocasiones confluyen for-
mando placas.

El estudio histopatolégico muestra hiperplasia
epidérmica con hiperqueratosis, paraqueratosis,
acantosis, acantdlisis focal con hendiduras su-
prabasales y disqueratosis con cuerpos redondos
y granos; en la dermis papilar hay ligero infiltrado
inflamatorio perivascular mononuclear. En los
casos estudiados la inmunofluorescencia directa
e indirecta fueron negativas. Los tratamientos
prescritos en casos aislados son variables: cor-
ticoesteroides, retinoides topicos, crioterapia,
electrocoagulacién y cirugia.>#°

Patron granulomatoso

Los hallazgos histopatoldgicos caracteristicos de
este grupo son la existencia de granulomas de cé-
lulas gigantes multinucleadas, no caseificantes,
e infiltrado inflamatorio inespecifico (Figuras 11
y 12). Este grupo incluye la granulomatosis ano-
genital, la enfermedad de Crohn y el sindrome
de Melkersson-Rosenthal.

Granulomatosis anogenital

Con este término se agrupan los padecimientos
crénicos de causa desconocida, recidivante,
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Figura 11. Panordmica. Se observa biopsia de piel
delgada, que muestra hiperqueratosis laxa, acantosis
moderada y hialinizacién parcial de la dermis papilar.
En la dermis reticular se encuentran histiocitos, células
gigantes multinucleadas. Diagndstico: inflamacién
crénica granulomatosa. H y E.

Figura 12. Granulomatosa. Acercamiento de histioci-
tos y células gigantes multinucleadas tipo Langhans; el
nudcleo oval, con hendidura transversal. El intersticio
laxo e infiltrado con linfocitos dispersos. H y E 40X.

que tienen en comun la existencia de Ulceras,
fisuras, linfedema e inflamacion granulomatosa.
Se debe diferenciar de la enfermedad de Crohn
extraintestinal. El estudio histopatolégico mues-
tra infiltrado linfocitario en la dermis reticular
y granulomas de células gigantes multinuclea-
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das. La respuesta al tratamiento es variable; en
algunos casos se prescriben corticoesteroides
topicos, intralesionales y sistémicos, salicilatos,
metronidazol, ciprofloxacino, azatioprina, ci-
closporinay anticuerpos monoclonales anti-TNF
(infliximab o adalimumab).*

Enfermedad de Crohn

Forma parte del grupo de enfermedades infla-
matorias intestinales que se clasifica segin la
edad de inicio, localizacion de las lesiones y
comportamiento. Se distingue por inflamacion
intestinal granulomatosa crénica que puede
afectar cualquier segmento del aparato digestivo,
y produce fistulas entre el intestino y 6rganos
vecinos. De las manifestaciones extraintestinales
la afectacién cutdnea es la mds frecuente (10-
20%) e incluye el eritema nodoso, el pioderma
gangrenoso y la estomatitis aftosa; sin embargo,
se estima que de las pacientes con afectacion
cutdnea, en 70% estd implicada el area genital;
en ocasiones las lesiones de la vulva preceden al
resto de las manifestaciones intestinales, lo que
dificulta el diagnéstico.*? En la biopsia cutanea
se observan granulomas no caseificantes en
la dermis. El tratamiento es con metronidazol
oral y en casos resistentes pueden prescribirse
farmacos anti-TNF.?

Sindrome de Melkersson-Rosenthal

Enfermedad poco frecuente, de causa desco-
nocida, aunque se cree que existe un factor
hereditario e infeccioso; se distingue por la
triada clinica de edema orofacial recurrente,
parélisis facial y lengua fisurada. Aparece du-
rante la infancia o en la adolescencia temprana.
Puede haber afectacion de la vulva con edema
en 43% de los casos y la aparicién posterior de
Ulceras, fisuras y edema de los labios mayores
y menores. La biopsia muestra granulomas
epitelioides no caseificantes y un infiltrado
inflamatorio linfocitario. Se han prescrito corti-
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coesteroides intralesionales, tpicos y sistémicos,
antiinflamatorios no esteroides, clofazimina,
hidroxicloroquina, dapsona y sulfapiridina.>*

Patrén vasculopatico

El patron histolégico muestra capilares dilatados
con extravasacion de eritrocitos, infiltrado de
células plasmaticas, con disposiciéon en banda
en la dermis superficial, ademds de mastocitos,
eosindfilos y neutréfilos. En este grupo se inclu-
yen: Ulceras aftosas, enfermedad de Behget y
vulvitis de células plasmaticas.

Ulceras aftosas

La manifestacion vulvar de la Glceras aftosas es
en la cara interna de los labios menores, afecta a
nifias y adolescentes con trastornos inmunolégi-
cos, por lo regular no se relacionan con actividad
del trastorno inmunolégico. En términos clinicos
se manifiestan como lesiones muy dolorosas,
de aparicién brusca, acompanadas de fiebre y
alteracion del estado general. Existen multiples
causas infecciosas y no infecciosas, pero gene-
ralmente se relacionan con infecciones por virus
de Epstein-Barr. La evolucion es de alivio espon-
taneo en un periodo de dos a cuatro semanas,
sin dejar cicatrices ni recidivas posteriores.’ La
imagen histol6gica muestra el patrén vasculo-
pético descrito anteriormente.

No existe ninglin tratamiento especifico, se han
prescrito corticoesteroides topicos, antimicro-
bianos topicos y sistémicos y, en casos graves,
colchicina y talidomida.

Enfermedad de Behget

Enfermedad crénica inflamatoria y recidivante
que inicia en la tercera o cuarta década de la
vida, cuya causa se desconoce, con un pro-
bable componente autoinmunitario con base
en los hallazgos histopatolégicos de vasculitis.

2016 marzo;60(2)

Se distingue por la triada de: estomatitis aftosa,
Glceras genitales y uveitis. Las aftas orales son
muy dolorosas y recidivantes, se curan solas en
una a tres semanas, sin dejar cicatriz. Las aftas
genitales afectan a 60-80% de los casos y se lo-
calizan generalmente en el glande y escroto en el
varén y en la vulva, la vagina y el cuello uterino
en la mujer.>#*% E| tratamiento es diverso, los
medicamos mas prescritos en dosis diarias son
prednisona 1 mg/kg, talidomida 100 a 300 mg,
colchicina 1-2 mg, diamino-difenilsulfona 100
mg y ciclosporina 5 mg, ademas de azatioprina,
ciclofosfamida e interferén.

Vulvitis de células plasmaticas (de Zoon)

Padecimiento del que se han reportado menos de
40 casos en todo el mundo, cuya causa se des-
conoce; en ocasiones se relaciona con procesos
virales, autoinmunitarios u hormonales, mismos
que, aunado a factores irritativos como escasa
higiene, calor y sudor excesivos, traumatismos
y friccién continua, favorecen la aparicion de
lesiones. En términos clinicos se observan papulas
eritematosas brillantes en ocasiones erosionadas
en los labios menores, la mucosa periuretral y con
poca frecuencia en los labios mayores. El estudio
histopatol6gico muestra infiltrado liquenoide de
células plasmaticas, proliferacion y dilataciones
capilares, extravasacién de eritrocitos y depésitos
de hemosiderina. El curso es crénico y no existen
reportes de progresion a malignidad.>#¢

Los tratamientos probados en este padecimiento
incluyen estrégenos, corticoesteroides topicos e
intralesionales, antibiéticos, tacrolimus a 0.1%
y crioterapia.

Clasificacion de la Sociedad Internacional para
el Estudio de las Enfermedades de la Vulva de
2011

En 2011 la Sociedad Internacional para el Es-
tudio de las Enfermedades de la Vulva creé la
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Gltima clasificacion de los padecimientos vulva-
res con base en la semiologia y el examen fisico y
utilizando el estudio histopatolégico sélo en caso
de duda diagnéstica o como complemento a los
datos clinicos. A diferencia de la clasificacion
anterior, en ésta se incluyen los padecimientos
infectocontagiosos, premalignos y malignos.

El objetivo de esta clasificacion es reeducar al
médico en la Dermatologia clinica tradicional
para que conozca las lesiones elementales y siga
estos cinco pasos para llegar al diagnéstico:?

1. Describir la lesién elemental (papula,
parche, placa, etc.).

2. Agregar un adjetivo (color, superficie,
bordes, etc.).

3. Hacer diagnoésticos diferenciales.

Reducir el ndmero de diagndsticos dife-
renciales a dos o tres.

5. Confirmacién del diagnéstico clinico con
estudio histopatolégico en caso necesario.

Al tomar en cuenta las caracteristicas morfolo-
gicas, se dividen en ocho grupos de lesiones y
quince subgrupos:

1. Lesiones color piel
a) Papulas y nédulos
b) Placas
2. Lesiones rojas, parches y placas
a) Enfermedades eccematosas y liquenificadas
b) Sin destruccion epitelial
3. Lesiones rojas, papulas y nédulos
a) Papulas rojas
b) Nodulos rojos
4. Lesiones blancas
a) Papulas y nédulos blancos
b) Parches y placas blancas
5. Lesiones oscuras (marrén, azul, gris y negras)

a) Parches oscuros, papulas y nédulos oscuros

6. Ampollas
a) Vesiculas y ampollas
b) Pustulas
7. Erosiones y Ulceras
a) Erosiones
b) Ulceras
8. Edema difuso genital
a) Edema color piel

b) Edema rosa o rojo

En cada subgrupo se incluyen 106 dermatosis de
la vulva, que por ser tan extensa la descripcion
de cada una de ellas debe ser objeto de otro
estudio.?

CONCLUSIONES

Insistimos en que la semiologia y la inspeccion
detallada de la vulva son claves para tener un
buen diagn6stico clinico. Es importante conocer
su anatomfa normal y las variantes que pueden
existir, incluidas las malformaciones congénitas,
para diferenciarlas de las verdaderas enfermeda-
des de esta zona.

La morfologia de las lesiones también es clave
para integrar el diagnéstico clinico correcto, por
lo que deben conocerse a fondo las lesiones
elementales y, en casos especiales, apoyarse en
el estudio histopatolégico.

En este trabajo nos enfocamos en los padeci-
mientos inflamatorios mas frecuentes de la vulva,
tomando en cuenta el patrén histopatolégico
formulado por la Sociedad Internacional para
el Estudio de las Enfermedades de la Vulva de
2006; hicimos una pequefia revisién de cada pa-
decimiento vulvar, sin incluir los padecimientos
infectocontagiosos ni tumorales.

Ninguna clasificaciéon es necesaria cuando
el dermatélogo puede llegar al diagndstico
facilmente gracias a su experiencia clinica; la

125



126

Dermatologia Revista mexicana

situacion se complica cuando no hay diagnéstico
de primera intencién; entonces se recurre a la
biopsia y el patélogo, con sus hallazgos de un
patrén especifico previamente establecido y en
conjunto con el clinico, recurre a esta clasifica-
cién para llegar al diagnéstico correcto.
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EVALUACION

sEn que ano se cred la clasificacion que se 4. ;Cudl es la triada caracteristica del sindro-

basa principalmente en la imagen histol6-

gica?

a) 1970
b) 1987
c) 2006
d) 2011

;Qué tipo de reaccién inmunitaria es causa-

da por la dermatitis por contacto alérgica?

a) inmunitaria inmediata

b) inmunitaria dependiente de anticuer-
pos

¢) inmunitaria mediada por inmunocom-
plejos

d) inmunitaria mediada por células

;Cudl es el tipo de psoriasis que se manifies-
ta con mas frecuencia en la regién vulvar?
a) inversa

b) guttata
c) pustulosa
d) en placas

me de Reiter?

a) hipertension, bradicardia y respira-
cién irregular

b) artritis, conjuntivitis y uretritis

c) temblor intencional, nistagmos, difi-
cultad para articular el habla

d) presion venosa elevada, presién veno-
sa disminuida y corazén pequefio

;Que enfermedad muestra el patrén lique-
noide?

a) psoriasis en placas

) liquen escleroso y atréfico

) enfermedad lineal por IgA

) liquen plano

o 0O T

;Cudl es el porcentaje aproximado de afec-
tacion vulvar en el pénfigo vulgar?
a) 10%

b) 30%
c) 50%
d) 70%
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7.

También es conocida como enfermedad de 9. Todas son alternativas de tratamiento con-
Diihring-Brocq: tra la vulvitis de células plasmaticas, ex-
a) enfermedad de Hailey-Hailey cepto:
b) dermatitis herpetiforme a) corticoesteroides topicos
c) penfigoide cicatricial b) tacrolimus 0.1%
d) enfermedad de Crohn c) antibidticos
d) talidomida
sEn la enfermedad de Behget, qué porcen-
taje de pacientes estan afectados por aftas 10. ;En cuantas dermatosis vulvares se divide la
genitales? clasificacion de 2011¢
a) 20% a) 20
b) 40% b) 15
c) 60% c) 106
d) 100% d) 56
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