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Prélogo

La patologia vulvar si bien ha sido largamente ignorada hasta hace pocas décadas, actualmente ha suscitado un
creciente interés.

Las enfermedades de la vulva representan un gran desafio para el médico que debe ocuparse de ellas, ya que para el
abordaje de esta patologia singular se requiere una sélida formacién en ginecologia clinica y quirtrgica, dermatologia,
anatomia patoldgica, fisiatria y sexologia. Si bien los equipos de patologia vulvar estin conformados por profesionales
especialistas en cada una de las dreas mencionadas, el especialista en patologia vulvar, ademds, debe conocer acabada-
mente cada una de ellas a fin de tener una visidn integradora de la situacién.

El equipo de Patologia Vulvar del Hospital Italiano de Buenos Aires, creado y dirigido por la doctora Claudia
Marchitelli, de reputacion sélidamente establecida, tomé como desafio la escritura de este libro en el que colaboraron
autores nacionales y extranjeros de renombre. El resultado es un texto de rigurosa metodologia, erudito y a su vez di-
dictico, en el que se han empleado diferentes instrumentos pedagégicos, y que da cuenta de una significativa y amplia
experiencia, transmitida con claridad y sentido préctico. El objetivo ha sido mostrar el manejo actualizado de las dis-
tintas patologias, su diagndstico y las conducta terapéutica en la préctica cotidiana; e incluir las patologias malignas,
por sus implicaciones, y las patologias benignas e infecciones, por su frecuencia.

Enfermedades de la vulva: Un enfoque interdisciplinario aclara numerosos aspectos controversiales en las patologias
vulvares. Es un instrumento idéneo para los interesados en la evolucidn de la especialidad, ya que permite acrecentar
los conocimientos y adaptarlos al pensamiento contemporineo, que no solo consiste en curar sino también en preser-
var la calidad de vida de acuerdo a las necesidades de cada paciente en su situacién especial. También deja en claro, que
si bien ha habido grandes progresos en este campo atin resta mucho por realizar.

Agradezco a la doctora Marchitelli y a su grupo de colaboradores la realizacion de esta excelente obra y el honor
que me han concedido al prologarla.

Maria Graciela Belardi

Profesora Adjunta de Ginecologia de la UBA (1997-2006).

ISSVD: Councillor (1995-1997), Miembro del Cientific Commitee (1997-1999).
Co-Fundadora con el Prof G. R. di Paola (1970) del primer centro asistencial

y de investigacién de las enfermedades de la vulva de Latinoamérica.

Hospital de Clinicas, Universidad de Buenos Aires.

Argentina.






Prefacio

El estudio de las enfermedades vulvares abarca diferentes disciplinas como la ginecologia, dermatologia, patologia,
sexologia, kinesiologia, entre otras. El trabajo en equipo es fundamental para su correcto abordaje.

Este libro trata de mostrar el beneficio del trabajo interdisciplinario a la hora de entender y manejar correctamente
a las pacientes con enfermedades vulvares, que suelen ser complejas. Si bien muchas condiciones que afectan ala vulva
también pueden comprometer la piel de otras partes del cuerpo, su apariencia puede verse modificada por el ambiente
vulvar, propenso a mantener la humedad, el calor, la friccién y la oclusién. Esto hace que el diagnéstico resulte a veces
dificil, aun para los especialistas.

Muchas mujeres llevan meses y afios de sufrimiento y deambulan de especialista en especialista sin encontrar una
solucién a su problema. Estas enfermedades no solo alteran su calidad de vida laboral, familiar y social, sino también
de pareja, por eso es fundamental que reciban el manejo y asesoramiento correcto al buscar ayuda profesional.

Atn hoy en dia, la especialidad de patologia vulvar estd en vias de perfeccionamiento. El entrenamiento en las en-
fermedades vulvares no esta todavia desarrollado y es muy variable de acuerdo al pais y centro de salud. Es dificil que
los médicos residentes obtengan durante su periodo de aprendizaje experiencia suficiente para manejar correctamente
a las pacientes con estas afecciones en su prictica clinica diaria.

La mayoria de la bibliografia actualizada sobre las enfermedades de la vulva, asi como los tratados y los atlas estin
escritos en inglés. Ademds, los tdpicos que se mencionan en ellos son de las enfermedades prevalentes en otras regio-
nes y paises. Nuestra intencidn fue ofrecer un libro en castellano para una mejor difusion entre los especialistas de
América Latina y Espafia poniendo foco en las dolencias que afectan a nuestras poblaciones.

Enfermedades de la vulva: Un enfoque interdisciplinario serd de gran interés para todos aquellos interesados en enten-
der mejor las enfermedades vulvares e infecciones vulvovaginales, al presentar de manera clara y concisa —con tablas,
esquemas, fotos y algoritmos— la forma de llegar a una serie de diagnésticos diferenciales y arribar al diagnéstico
correcto por medio del razonamiento.

Mi mayor fortuna es mi familia. {Gracias por estar!

Claudia Marchitelli
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Figura 5.3 Malformaciones uterinas.

Defectos de la fusion vertical

Del defecto de la fusién lateral, puede resultar un ta-
bique vaginal, una agenesia cervical y puede ser obstruc-
tiva o no obstructiva.®

Malformaciones vaginales
El origen embrioldgico de la vagina es doble, como vi-
mos anteriormente, y esto resulta muy importante para
poder comprender los defectos en el proceso:
« Tercio superior, proveniente de los conductos de
Miiller.
« Tercio medio e inferior, proveniente del seno uroge-
nital.

Agenesia de vagina

Forma parte del MRKH, acompanada de una age-
nesia uterina o un utero rudimentario, (v. el apartado
““ . . ” 6‘8
Malformaciones uterinas”).

Tabique transverso de la vagina

Se produce por la falta de canalizacién de los dos ter-
cios inferiores provenientes del seno urogenital con el ter-
cio superior.

La frecuencia es de 1/30000 a 1/80000 mujeres. Los
tabiques pueden estar ubicados en diferentes alturas de la
vagina, superior, medio e inferior; por su frecuencia po-
demos observar lo siguiente:

« E146% se produce en el tercio superior de vagina.
« Un 35%-40% se manifiestan en el tercio medio.
« Un 15%-20% se producen en el tercio inferior de vagina.

Los septos, en general, tienen un centimetro de espe-
sor, pero generalmente presentan microperforaciones que
dejan pasar las secreciones vaginales y la menstruacién.

El motivo de consulta de estas mujeres es variable, flu-
jo, molestias inespecificas o dificultades en las relaciones
sexuales. Es importante destacar que, como los tabiques
generalmente son perforados, tienen menstruaciones
normales.®® La solucién es la reseccién quirtirgica.
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Figura 8.20 Linfangiomas perineales y perianales.

linfiticas anormales. Esto suele ser mas frecuente en
nifas con sindrome de Turner u otros sindromes. Esta
lesién puede localizarse en la parte proximal de las extre-
midades, axilas y cavidad oral. El compromiso vulvar es
muy poco frecuente.

El linfagioma circunscripto primario o congénito es
una condicién muy rara. Es mas frecuente el linfagioma
circunscripto adquirido o secundario y puede aparecer en
pacientes con antecedente de cdncer cervical, a las que se
ha realizado una histerectomia radical m4s linfadenec-
tomia pelviana e irradiacién posterior. La lesién actinica
agravaria ain mas la obstruccién producida por la accién
quirdrgica, ya que aumenta el dafio del sistema de drenaje
linfético vulvar. Dado el antecedente oncolégico de gran
parte de pacientes con linfangioma adquirido, es que es-
tas lesiones siempre deben biopsiarse para descartar me-
tstasis.

Causas menos frecuentes de linfagioma circunscripto
adquirido pueden ser infecciones como tuberculosis geni-
tal y filariasis o enfermedad de Crohn.

Clinicamente, se presenta como multiples pdpulas o
vesiculas gelatinosas, translicidas, de distintos tamafos.
El color de las vesiculas puede variar desde rosa o rojo
a negro, debido a la presencia de pequenas hemorragias
internas.

En general, es sintomitico y puede presentar sensa-
cién de hinchazén, dolor, prurito y puede sobreinfectarse.
Es un problema cosmético, que altera la actividad sexual
y la calidad de vida, en una paciente que ya ha recibido
tratamiento oncolégico.

Dentro de los diagndsticos diferenciales, sobre todo si
el epitelio suprayacente presenta hiperqueratosis, se debe
descartar condiloma acuminado y molusco contagioso,
también HSIL vulvar (VIN usual), angioma o melanoma.

Ademis del tratamiento quirtirgico, también se ha
descrito la vaporizacién con liser CO, (Figura 8.21) o
liser de argdn, electrocoagulacién o terapia esclerosante.

El tratamiento quirtrgico suele ser complejo. Como
son tumores mal definidos y no encapsulados, es muy di-
ficil determinar los planos anatémicos para una correcta
reseccion. Para prevenir la recurrencia, dicha reseccién
debe ser amplia en profundidad y alcanzar la fascia para
incluir las cisternas linfiticas mds profundas. Si bien se

Figuras 8.21 a, b Tratamiento combinado de linfangiomas
vulvares con reseccion quirurgica del area comprometida en
el labio mayor derecho y vaporizacion con laser CO, del resto
de lesiones.
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8.4 Seudotumores

Hernia inguinal

Durante la embriogénesis, el proceso vaginal acompa-
fia al ligamento redondo a través del conducto inguinal,
que llega hasta el escroto en el varén y hasta el labio ma-
yor en la mujer. El conducto peritoneo-vaginal, normal-
mente experimenta una obliteracién completa durante el
primer afio de vida, su falla, puede resultar en una hernia
inguinal o hidrocele.

Las hernias inguinales de los adultos, se deben a una
asociacién de factores predisponentes y desencadenantes
que favorecen su aparicién. Existen elementos constitu-
cionales o congénitos, como debilidad de los tejidos o pet-
meabilidad del conducto, alo que se pueden sumar factores
desencadenantes como el aumento de la presién intraab-
dominal. Este aumento puede ser intenso, causado por
estrefiimiento crénico, tos en enfermedades obstructivas
crénicas o por aumento lento y mantenido, como sucede
en el embarazo, la obesidad o presencia de ascitis.””

Cuando la falta de obliteracién del conducto perito-
neo-vaginal es completa, queda determinado el camino
para el desarrollo de una hernia inguinal indirecta. Si
la obliteracidn es parcial y permanece abierta la porcién
distal del conducto, hay pasaje de liquido peritoneal y se

conforma el quiste del canal de Nuck (Figura 8.25 a-d).
El hidrocele o quiste de canal de Nuck en la mujer es
el equivalente al hidrocele del cordén espermitico en el
vardn.

La hernia inguinal puede observarse como una masa
que aparece en la regién inguinal y se extiende hasta el
labio mayor o, incluso, puede solo observarse en el labio
mayor (Figura 8.26). Si bien la hernia inguinal indirecta
es una patologia frecuente en el hombre, es muy poco fre-
cuente en la mujer. En general son unilaterales, no siem-
pre reductibles y se observa aumento de su tamafio frente
a la maniobra de Valsalva o cualquier maniobra que au-
mente la presidn intraabdominal.

En general, el contenido es tejido graso preperitoneal,
pero también puede encontrarse epiplén y hasta visceras,
como la vejiga o el intestino. Hay casos descritos de pre-
sencia de ovario o, incluso, desarrollo de focos endome-
tridsicos sobre la superficie peritoneal del conducto. Si el
contenido solo es liquido peritoneal, se observa unalesién
de caracteristicas quistica o quiste de canal de Nuck, que
puede llegar a verse por translucencia.

Segtin el contenido del conducto (grasa, viscera o li-
quido peritoneal), por lo tanto, de su consistencia, se plan-
teardn los diagndsticos diferenciales. Se debe diferenciar

Peritoneo parieta

Quiste de Nuck

mento redondo
canal inguinal

Figura 8.25 a Formacion del quiste de Nuck. b, ¢ Quiste de Nuck. d
Contenido liquido del quiste visto por translucencia. »>
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Algoritmo 10.1.1 Manejo y tratamiento de Ulcera idiopatica sin antecedente de actividad sexual

[ Ulcera vulvar aguda idiopatica }

I

-

@ [ Primer episodio

'

asociados

Antecedente de sintomas
articulares, oculares,
gastrointestinales, dermatolégicos

Signos y sintomas W
ﬁ

v

= Fiebre persistente
= Linfoadenopatias
= Faringitis

(&)

4
Interconsulta con:

= Dermatologia

= Reumatologia

= Gastroenterologia
= Oftalmologia

Para diagndstico de otras ulceras
vulvares.

[ Aftosis idiopatica recidivante J

‘ L

Considerar infeccion por: :
X : Tratamiento:
= EBV,CMV, influenza.
2 WIEGEESTIE . Analgésicos via oral
= Lesiones virales cutaneas. - IESIcO y
.
Interconsulta con especialista "
segun sintomas. -
.
L
segun clinica.

Agentes topicos para el dolor, anestésico local (lidocaina).

Cuidados locales bafios de asiento.

Desbridamiento de las Ulceras necréticas.

Corticoide local de alta potencia, clobetasol (ungiiento).
Considerar si no hay respuesta corticoides orales.

Manejo interdisciplinario con clinica médica y dermatologia

[ Herpes simples: siempre se debe descartar con cultivo o PCR. J
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Figura 10.3.4 Pénfigo vulgar, multiples erosiones vul-
vares y perianales.

Figura 10.3.5 Histologia del pénfigo vulgar, ampolla intraepidérmica.

mantiene al paciente libre de lesiones. Como ahorrador
de corticoide puede asociarse micofenolato mofetil, aza-
tioprina y metotrexato y, en los casos no respondedores,
puede utilizarse rituximab.

Para el manejo de tlceras vulvares se usan corticoides
locales de alta potencia y anestésicos tépicos.®

~ _Ampolla
\

ke
Borde de la J
ampolla \

he Piel perilesional

Formol

Histologia IFD

Solucién
fisiolégica

I‘_

Figura 10.3.6 Envio de dos frascos de biopsias para el diagndstico
de enfermedades ampollares.

Pénfigo vegetante

Puntos clave

= Representa el 1% al 2% de todos los pénfigos.

= M3s frecuente en el sexo femenino.

= Se localiza en pliegues axilares, inframamario, inguinal e
intergldteo.

= Presenta erosiones que luego desarrollan vegetaciones en la
superficie.

Representa solo el 1% al 2% de todos los pénfigos y
es una variante de pénfigo profundo que presenta ero-
siones y vegetaciones principalmente en los pliegues. Se
reconocen dos variedades, el pénfigo de Neumann y el de
Hallopeau.”

Etiologia

Desde el punto de vista inmunopatolégico, se han de-
tectado anticuerpos antidesmogleina 3 y, en ocasiones,
antidesmogleina 1, lo que explica la presencia de lesiones
tanto en piel como en mucosas. También han sido encon-
trados anticuerpos contra otras proteinas como desmo-
colina y periplaquina.

La infeccién por VIH, el uso de heroina intranasal, al-
gunas drogas, como el captopril y el trasplante de érganos,
fueron descritos como inductores de esta dermatosis.

Epidemiologia

Afecta principalmente al sexo femenino (14/3) entre
los cuarenta y cincuenta afios de edad aunque fue descri-
to en todos los grupos etarios.
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Figura 11.1 Acrodermatitis enteropatica en nifa.
Placas eccematosas en el area del pafal y el tron-
co. (Gentileza Dra. Viviana Parra).

Diagnadstico

El diagnéstico de acrodermatitis enteropdtica es esen-
cialmente clinico; puede presentarse diarrea, alteraciones
del humor y lesiones cutineas de distribucién y aspec-
to caracteristico con placas eritematosas semejantes a
quemaduras y lesiones eccematosas con limites nitidos
en la regién perioral, genital, manos, pies y alopecia. El
diagnéstico de esta patologia se puede realizar también
mediante la medicién de los niveles plasmaticos de zinc,
generalmente disminuidos. En los casos en que no sea po-
sible la medicién de zinc o el resultado fuera dudoso, la
medicién de fosfatasa alcalina evidencia, indirectamente,
los niveles de zinc en sangre. La biopsia de piel no es pa-
tognomonica,

Diagndsticos diferenciales
« Pelagra.
« Dermatitis seborreica.
« Candidiasis diseminada.
= Hipovitaminosis.
« Deficiencias de 4cidos grasos.
« Deficiencia de isoleucina.
« Glucagonoma.

] Siﬁlis.

Tratamiento
El tratamiento se realiza con suplemento de zinc

oral, con dosis iniciales de 5-10 mg/kg/dia y dosis de

mantenimiento de 1-2 mg/kg/dia.* En 24-48 h, se obtiene
una rdpida respuesta clinica, con una completa cicatriza-
cién de las lesiones en 2-4 semanas. La duracién del trata-
miento es prolongada y frecuentemente debe mantenerse
de por vida. Durante los periodos de la vida en que aumen-
tan los requerimientos, como la adolescencia y el embara-
zo, deben reajustarse las dosis para evitar recaidas.

Seguimiento y pronéstico

La complicacién mas grave comunicada es la inmunode-
ficiencia, que facilita las infecciones bacterianas recurrentes
y la sobreinfeccién por Candida albicans. Se debe a una dis-
minucién de la respuesta inmunitaria humoral y celular.

La dieta rica en zinc puede suplir las necesidades
metabdlicas diarias. En los pacientes adultos con dieta
inadecuada y que suspenden el suplemento de zinc, la
deficiencia crénica puede pasar desapercibida, ya que las
manifestaciones dermatoldgicas pueden ser leves a mode-
radas, como dermatitis seborreica y erupcidn acneiforme,
sin embargo, las consecuencias incluyen secuelas neuro-
l6gicas como enfermedad cerebelar, parkinsonismo, atro-
fia cortical y alteraciones psiquidtricas importantes.

Pioderma gangrenoso

= El 50% de los pacientes tiene una enfermedad sistémica
subyacente (enfermedad inflamatoria intestinal [Ell], artritis y
trastornos mielo-proliferativos).

= Lesiones cutédneas dolorosas que se producen en las
extremidades inferiores (pretibiales), pero pueden manifestarse
en cualquier lugar.

= Comienza como una papula/ pustula/ ampolla/ nédulo blando
con la base eritematosa/violdcea circundante. Todas las lesiones
experimentan necrosis, lo que conduce a una Ulcera superficial
profunda.

= Lesiones activas: infiltrados neutréfilos con leucocitoclasia.

= Primera linea de tratamiento: corticoides locales y sistémicos.

Introduccion

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad
cutdnea inflamatoria ulcerativa, crénica y recurrente no
infecciosa, caracterizada por una tlcera dolorosa de evo-
lucién térpida, que aparece de novo o en la zona de un
traumatismo. Se asocia muchas veces a patologias sisté-
micas, como EII o artritis reumatoidea (AR), asi como
también se ha vinculado con patologias linfoproliferati-
vas y gammapatia monoclonal, entre otras.

Etiologia y etiopatogenia

El 1%-5% de los pacientes con EII desarrollan pioder-
ma gangrenoso y, a su vez, la EIl es la causa mds frecuente
de PG, es la responsable del 15%-25% de los casos. Se

asocia a colitis ulcerosa, enfermedad de Crohn, leucosis,



abdémino-pélvico influird en la totalidad de su funciona-
miento.?

Evaluacion de diafragma toracico y musculatura
abdominal

Con la paciente en supino, cuidando que la columna
lumbar y la pelvis se encuentren en posicién neutra, valo-
ramos el tono y funcionalidad de estos grupos musculares
tan importantes en el equilibrio del complejo abdémino-
lumbo-pelviperineal (CALPP) (Figura 18.4).

Es importante a la hora de tratar estas disfunciones,
evaluar también musculos que comparten la cavidad pél-
vica y que pueden traer alteraciones tangencialmente:
psoas iliaco, piramidal, obturador interno, aductores, en-
tre otros (Figura 18.5).

Musculatura del piso de la pelvis
Los grupos musculares del periné sobre los que
se asienta el tratamiento se dividen en tres planos

(Figuras 18.6 2 18.8).

Figura 18.4 a Evaluacion del diafragma toracico. b Evaluacion de la
musculatura abdominal.
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Figura 18.5 a Musculos de cavidad pélvica: psoas iliaco. b Musculos
de cavidad pélvica: piramidal. ¢ Musculos de cavidad pélvica: obtu-
rador interno.





