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INTRODUCCION

- Motivo frecuente de consulta.

- Sintomatologia imprecisa: quemazdn, escozor, prurito.
- Retraso en la consulta.

- Solapamiento en las formas de presentacion clinica.

- Fundamental la correlacion clinico-patoldgica para el
diagnostico.
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CLASIFICACION

FPatron liguenoide
Liquen escleroso
Liquen plano

Patron de esclerosis dérmica
Liquen escleroso

Patron espongiotico
Eczema atopico
Eczema de contacto (irritativo y alérgico)

Patron vesiculo-ampolloso
Penfigoide ampolloso
Penfigoide de mucosas
Penfigoide gestacional
Pénfigo vulgar
Enfermedad IgaA lineal
Formas ampollosas de eritema multiforme, sindrome de
Stevens-Johnson y necrolisis epidérmica taxica

Patron acantético
Liquen simple cronico
Psoriasis
Sindrome de Reiter
Patron acantolitico
Enfermedad de Hailey-Hailey
Enfermedad de Darier
Dermpatosis acantolitica del area vulvocrural

Patron granulomatoso
Enfermedad de Crohn
Sindrome de Melkersson-Rosenthal

Patrdn vasculopdtico
Aftas
Enfermedad de Behcet
Vulvitis de células plasmaticas

Modificado de la clasificacion de las dermatosis vulvares de la
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LIQUEN ESCLEROSO

- Enfermedad inflamatoria cronica.

- Prevalencia elevada (1/300-1/1.000 mujeres).
- Todos los grupos de edad y ambos sexos.

- Mas frecuente en mujeres postmenopausicas.
- Puede aparecer en la infancia (15%).

- En ninas habitualmente mejora, pero puede persistir
hasta la edad adulta.

- Etiologia desconocida, multiples factores:
- Genéticos: HLA-DQ?7.
- Autoinmunitarios: antigenos diana en la membrana basal.
- Hormonales: periodos de la vida con baja influencia estrogénica.
- Infecciosos: Borrelia burgdorferi.



o
CLINICA

- El sintoma mas frecuente es el prurito. También dolor,
dispareunia, disuria, estrenimiento, infecciones
secundarias... Asintomatico en un 1-10%.

- Variabilidad segun localizacion y tiempo de evolucion.

- Papulas y placas de color blanco nacaradas junto con
mayor fragilidad (purpura, erosiones y fisuras).

- Lesiones por rascado y liquenificacion.

- Inicio alrededor del clitoris, patron tipico en forma de «8»,
rodeando la zona vulvar y perianal (60%).

- Manifestaciones cutaneas extragenitales en un 6%.

- No suele afectarse ni la mucosa genital ni la oral (un caso
de LE vaginal).



- En casos evolucionados:
esclerosis y cambios
estructurales cicatriciales con
reabsorcion de las estructuras
anatomicas.

- Hiperpigmentacion parcheada de
la mucosa y vestibulo.

- Asociacion entre el LE y el & o b
carcinoma epidermoide vulvar (2- | = =%
5%), y mas raramente el -
carcinoma verrugoso.

- Biopsia de confirmacion y ante
lesiones sospechosas de
malignizacion.
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TRATAMIENTO

- Medidas generales higiénicas, evitar los agentes irritantes (usar jabones y
emolientes sin fragancias, prendas de algodon y lubricantes).

- Primera linea terapéutica:

- Los corticoides topicos de muy alta potencia (propionato de clobetasol
0,05%) (varias pautas de uso). El 60-95% de las mujeres que lo usan
diariamente durante tres meses obtienen respuestas completas.

- Segunda linea:

- Inhibidores de la calcineurina topicos (pimecrolimus y tacrolimus). Falta de
estudios a largo plazo.

- La testosterona y progesterona: no existen pruebas.
- Tercera linea:

- En pacientes resistentes: tratamientos sistémicos (ciclosporina,
metotrexato y otros inmunosupresores).

- No hay indicacion de cirugia, salvo malignizacion o secuelas cicatriciales, y
en tratamientos correctores para evitar la reestenosis.

- Seguimiento a largo plazo por el riesgo de malignizacion.
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LIQUEN PLANO

- Dermatosis inflamatoria en piel, mucosas o ambas (50% LP oral
tienen afectacion vulvar, y 2/3 LP vulvar presentan sindrome
vulvo-vaginal-gingival).

- Etiologia desconocida, enfermedad autoinmunitaria mediada por
linfocitos T.

- Los hallazgos mas frecuentes: eritema, estrias blanquecinas,
epitelio blanquecino y Ulceras o erosiones (LP erosivo, 74-95%).

- Areas cicatriciales y sinequias, vaginitis descamativa, afectacion
de otras mucosas: rectal o esofagica.

- Sintomatico: dolor, quemazdn, picor, disuria, dispareunia y
sangrado poscoital.
- Riesgo de malignizacion a carcinoma epidermoide entre el 2-3%.

- Es recomendable la realizacidon de una biopsia (70% se obtiene
un diagnostico de certeza).



- Debe sospecharse ante erosiones rojas, intensas, dolorosas en la
vulva. Es basica la exploracion de otras regiones.










e
TRATAMIENTO

- Resistente y de dificil control.

- La primera linea de tratamiento esta constituida por los corticoides
topicos.

- Existen datos de buena respuesta a los inhibidores de la calcineurina
topicos.

- En casos resistentes: tratamientos sistémicos (corticoides orales,
hidroxicloroquina, metotrexato, ciclosporina, retinoides, micofenolato,

ciclofosfamida, azatioprina, etanercept e infliximab) sin una respuesta
uniforme.

- En casos de afectacion vaginal son Utiles los corticoides intravaginales
en supositorios unidos a fluconazol oral (150 mg/semana) para
minimizar el riesgo de candidosis.

- La cirugia se reserva para casos de estenosis u obliteracion.
- Se recomienda seguimiento a largo plazo.
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PATRON ESPONGIOTICO

- Eccema atopico
- Dermatitis de contacto
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ECCEMA

- Dermatosis frecuente en vulva.

- Prurito, placas eritematosas, erosiones y
liguenificacion.
- Existen dos tipos de eczema:

- ENDOGENO: dermatitis atépica, dermatitis seborreica y
el liquen simple.

- EXOGENO: de contacto.

- La histologia y la clinica son superponibles
(importancia de la anamnesis).



T
ECCEMA ENDOGENO

- Dificil distinguir entre los diferentes subtipos.

- Dermatitis atopica:

- Antecedentes familiares o personales de atopia, xerosis,
descamacion y liquenificacion.

- Dermatitis seborreica: signos de dermatitis seborreica en otras
localizaciones.

- Liguen simple croénico:
- El prurito y el rascado continuados sin enfermedad dermatologica.
- Placas engrosadas y liguenificadas con aumento de los pliegues.

- Erosiones, excoriaciones e hiperpigmentacion residual, sobre todo
en los labios mayores.
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e
ECCEMA DE CONTACTO

Agentes irritantes

- Es muy frecuente en vulva, zona débil. Agua: excesivo lavado
;. Fluid les: orina, sudor, heces, , fluj
- Puede ser irritativo o alérgico. gl i o e, TR
Productos de higiene: lubricantes, , toallitas,
- ECCEMA DE CONTACTO IRRITATIVO: vatales e, COMPIESSS, TS
P Termicos: secadores y bolsas de agua caliente
¢ ES el mas frecuente- Farmacos: geles con alcohol, imiguimod, fluorouracilo
. FU), podofilino, cantaridina, propilenglicol,
- Contacto con sustancias que causan Sl L St
toxicidad sin necesidad de sensibilizacion Detergentes y jabones
H Alé
preVIa' A;g:;stng‘:icus locales: lidocaina, benzocaina, tetracaina
- ECCEMA DE CONTACTO ALERGICO: L
‘ Representa una reaCCién de ﬂ::gﬁzz: ::T::;?:i:;fl;nij:l:::de genciana
hipersensibilidad retardada tipo IV que tomersal, povidonayodada ;
. . o ags ., Fragancias: balsamo de Peru, alc cinamico, eugen
precisa previa sensibilizacion. imegugenul, citronela, corticoides topicos =
. T . ., Emolientes: lanolina, glicerina, aceite de jojoba,
- Para el diagnostico realizacion de pruebas e
alérgicaS de ContaCtO. Preservantes: kathon, quaternium 15, formaldehido,

bronopol, diazolidinil urea, imidazolidinil urea

Gomas (condones, diafragmas, guantes, pesarios): latex
tiuram

Compresas femeninas: formaldehido, fragancias,
metacrilatos, acetil acetona

Otros: niguel, toluensulfonamida de la laca de unas,
espermicidas






e
TRATAMIENTO ECCEMA

- ECCEMA ENDOGENQO: cortar el circulo vicioso del
prurito-rascado.

- ECCEMA EXOGENOS: evitar el agente alérgico o
irritativo.

- Disminuir la inflamacidn (corticoides topicos potentes,
antihistaminicos nocturnos, mejorar la funcién de barrera,
iInhibidores tdpicos de la calcineurina).



T
PATRON ACANTOTICO

- Liquen simple
cronico
- Psoriasis




e
PSORIASIS

- 5% de las mujeres con sintomas vulvares.

- La formas clinica en vulva mas frecuente es la inversa.
- Otras formas son: vulgar y pustulosa.

- Suelen acompanarse de lesiones en otras areas.

- Puede manifestarse con intenso prurito, dolor, fisuras o ser
asintomatica.

- Las lesiones tienen un limite neto caracteristico.

- Tiene predileccién por las zonas pilosas (labios mayores y monte de
Venus), pliegues inguinales, y cara interna de los muslos en la forma
inversa.

- Fendmeno de Kbéebner por la friccion continua y la exposicién a
irritantes.

- El diagndstico es clinico y solo en formas atipicas es precisa la
biopsia.



- Dx diferencial con: dermatitis
seborreica, liguen simple,
eczema de contacto,
candidiasis y tina cruris.

- Tratamiento conforme a la
extension de la psoriasis.

En formas leves: tratamiento
topico y evitar irritantes
externos.
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PATRON VESICULO-
AMPOLLOSO

=== ".° ) === |- AMPOLLA INTRAEPIDERMICA
L R yoewss | ./ Pénfigo vulgar

- AMPOLLA SUBEPIDERMICA
v Penfigoide ampolloso

v Penfigoide gestacional

v Penfigoide de mucosas

v Dermatosis ampolloso IgA lineal
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PENFIGO VULGAR

- Afectacion genital 50%.

- Erosiones dolorosas, sobre todo
labios menores, vagina (36%) y
cérvix (15%); pueden resolverse
dejando cicatriz.

- El diagndstico se realiza mediante
biopsia.

- Histolégicamente: acantélisis y
ampollas intraepidérmicas con las
células basales en empalizada. IFD:
lgG y C; intercelulares.

- PENFIGO VEGETANTE: ampollas,
erosiones y placas vegetantes en
flexuras







e
PENFIGOIDE AMPOLLOSO

Ampollas tensas en la piel, precedidas
0 no de lesiones eczematosas o
urticariformes.

Formacion posterior de erosiones que
curan sin dejar cicatrices.

Suele ser pruriginoso y aparecer en
pacientes de edad avanzada.

- También en ninas (variante Unica
localizada o en asociacion a un cuadro
generalizado).

- Se confirma mediante biopsia:
ampollas subepidérmicas con infiltrado
inflamatorio dérmico con eosinéfilos.
|IFD: depdsitos lineales de IgG y C; en
membrana basal.







I
PENFIGOIDE DE MUCOSAS
(CICATRICIAL)

- Mas frecuente en mucosas oral y
conjuntival (vagina y vulva en un 17-
54%).

- 60-80 anos.

- Es dificil apreciar vesiculas intactas,
normalmente eritema y erosiones
inespecificas y cicatrices.

- lrritacion, quemazon, prurito, dolor y
sequedad.

- Histologicamente: ampollas
subepidérmicas, cambios cicatriciales,
IFD deposito lineal de IgG y C; enla
membrana basal.

- La afectacion genital se considera de
alto riesgo, ya que puede producir
cicatrizacién. Tto.: corticoides +/- IS.
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DERMATOSIS AMPOLLOSA IgA
LINEAL

- Placas eritematosas policiclicas
o anulares con vesiculas en la
periferia, patron en «collar de
perlas».

- Clinicamente puede ser
indistinguible del penfigoide de
mucosas.

- Histologia: ampolla
subepidérmica; requiere IFD de
piel perilesional, donde se
observan depdsitos lineales de
IgA en la membrana basal.
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REACCIONES MEDICAMENTOS

- EXANTEMA FIJO
MEDICAMENTOSO - SINDROME DE LYELL



T
PATRON ACANTOLITICO

- Enfermedad de Hailey-
Hailey

- Enfermedad de Darier

- Dermatosis acantolitica
vulvocrural




e
ENFENMEDAD DE HAILEY-HAILEY
(pénfigo benigno familiar)

- Genodermatosis acantolitica
autosémica dominante (mutacién en
el gen ATP2C1).

- Suele aparecer en la adolescencia y
tiene predileccion por flexuras y
regiones intertriginosas.

- Se ha descrito afectacion vulvar
aislada.

- Se manifiesta con erosiones lineales
y angulares, pruriginosas, con
maceracion blanquecina y mal olor.

- La sobreinfeccion es frecuente.

- Histologia: acantdlisis
intraepidérmica en “pared de ladrillos
desmoronada”.
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ENFERMEDAD DE DARIER

- Genodermatosis AD con expresividad variable (ATP2A2)

- Se manifiesta en forma de papulas hiperqueratdsicas en regiones
seborreicas, pudiendo afectar a la vulva.

- Es frecuente la sobreinfeccion.

- Histolégicamente: columnas de paraqueratosis, acantosis
epidérmica y acantolisis suprabasal, cuerpos redondos y granos, y
células disqueratdsicas en la epidermis.






e
DERMATOSIS ACANTOLITICA
VULVOCRURAL

- Papulas o placas, solitarias o
multiples, del color de la piel,
blanquecinas o levemente
eritematosas en los labios mayores,
periné, ingles o cara medial de
muslos.

- Pueden ser dolorosas o pruriginosas.
- Su etiopatogenia es desconocida.

- Histologicamente: caracteristicas de
IS enfermedad de Hailey-Hailey y de
arier.

- El tratamiento es complicado. Las
lesiones solitarias pueden ser
tratadas mediante extirpacion
quirargica, pero las lesiones multiples
tienden a persistir y son recalcitrantes
a multiples terapias (util la tretinoina
tOpica en un caso).







o
PATRON GRANULOMATOSO

- Enfermedad de Crohn.
- Vulvitis granulomatosa.




e
ENFERMEDAD DE CROHN

- Lesiones vulvares en 2% de las mujeres con EC.

- La afectacion genital es mas frecuente en ninos por extension directa
de la enfermedad perineal.

- Mas raramente EC metastasica.
- Eritema y edema labial asimétrico.

- También edema bilateral, erosiones, ulceraciones lineales en los
surcos interlabiales o inguinales, abscesos, fistulas vulvares,
cicatrices, pioderma gangrenoso o carcinoma epidermoide sobre
estas lesiones.

- El tratamiento: metronidazol oral +/- ciprofloxacino. En casos
resistentes o de fistulas se utilizan farmacos anti-TNF como
infliximab, etanercept o adalimumab.






e
VULVITIS GRANULOMATOSA

- Poco frecuente y de etiologia desconocida.
- Edema vulvar persistente.

- Descartar una sarcoidosis o EC asociada: infiltrado inflamatorio
granulomatoso crénico (“granulomatosis anogenital”).

- Histologia: granulomas de células epitelioides no necrotizantes de
dermis profunda, edema e infiltrado linfocitario.

- En el tratamiento inicial del brote agudo: corticoides sistémicos o
intralesionales. Terapia de mantenimiento: metronidazol, danazol,
clofazimina y antimalaricos.

- Su pronostico es desconocido, pero puede producir fibrosis y
linfedema cronico.






PATRON VASCULOPATICO

- Aftas

- Enfermedad de
Behcet

- Vulvitis células
plasmaticas
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ULCERAS AFTOSAS S cormmmem e

inguinal, impétige
Viricas
Herpes simple, VIH, virus de Epstein Barr,
citomegalovirus, Influenza A
Fiingicas
Candida
Otras
Leishmaniasis y amebiasis

No infecclosas

- Causa desconocida, similares a las g

orales. ﬁ"&gﬁﬁm.m
. .’ ’ Pen Mmucosas
- La localizacidon mas frecuente es la Enfermedad de Hailey.Hailey
Lupus eritematoso sistémico ampolloso

cara interna de los labios menores. Enfermedad IgA lineal

Ho ampollosas

- Borde bien delimitado, irregular, 1-2 i
. . Enfermedad de Crohn
mm de profundidad y eritema. Aftosts elopatia

Aftosis secundarias

- Diagnostico de exclusion. ;;,::mﬁég'mﬂ
- El diagnéstico diferencial: patologias Deficiencia de vitamina By
, Déficit de hierro o de folato
qgue cursan con ulceras vulvares Dermatitis de contacto aguda

Exantema fijo
Eritemna multiforme
a‘g u d as. Hecrolisis epidérmica toxica
Dermatitis autoinmune por progesterona
Hidradenitis supurativa
Acrodermatitis enteropitica
Malignas
Carcinoma basocelular, carcinoma epidermoide,
neoplasia intraepitelial vulvar (VIN), enfermedad de
Paget extramamaria, linfomas, histiocitosis X
Traumadticas
Fisicas {excoriaciones, traumatismos, facticia)
Quimicas {antisépticos, 5-FU, podofilotoxina)
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ULCERA DE LIPSCHUTZ

«Adolescentes, una o mas ulceras
dolorosas, sindrome febril y malestar
general.

*En la cara interna de los labios menores,
«en beso» 0 «en espejo», borde
sobreelevado y bien definido y un exudado
pseudomembranoso o una escara
marronacea adherente.

*Su etiologia es desconocida,

¢, primoinfecciones? (virus de Epstein-Barr,
influenza A)

El proceso es autolimitado, medidas
sintomaticas.




e
ENFERMEDAD DE BEHCET

- Enfermedad inflamatoria crénica
multisistémica, de etiologia desconocida.

- Ulceras aftosas orales y genitales
recidivantes (57-93%,): criterio
diagndstico.

- Otros sintomas: lesiones oculares,
eritema nodoso, lesiones pustulosas,
artritis, trastornos Gl y del SNC.

- Tratamiento: colchicina, sola o0 asociada a
penicilina G benzatina.




o
VULVITIS CELULAS

PLASMATICAS

- Mas frecuente en varones.
- Su causa es desconocida, se sugiere autoinmunitaria.
Puede ser asintomatica o prurito, quemazdn, irritacion o dispareunia.

Placas eritematosas, brillantes, bien definidas, anaranjadas-
marronaceas y purpuricas; suelen ser bilaterales y simétricas.

Mucosas del vestibulo, epitelio periuretral o labios menores.
Debe realizarse biopsia, el diagndstico definitivo es histoldgico.

- Se observa un denso infiltrado inflamatorio en banda de células
plasmaticas asociado a epidermis atroéfica.
- Tratamiento: Corticoides topicos potentes. No es necesario

tratamiento en mujeres asintomaticas. El tacrolimus topico no
presenta la misma eficacia que en los casos de balanitis.



Dx diferencial con el liquen plano, el
exantema fijo y la neoplasia
intraepitelial vulvar







e
CONCLUSIONES

- Gran variedad de enfermedades dermatoldgicas
o sistémicas afectan de forma primaria o
secundaria a la vulva.

- Sin embargo, muchas de ellas por las
peculiaridades anatomicas se manifiestan clinica
y sintomaticamente de forma casi idéntica.

- Por lo tanto en el estudio son basicas una
cuidada anamnesis, una exploracion fisica
completa y una correcta correlacion clinico-
histologica.



