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INTRODUCCION

El liquen escleroso (LE) es una enfermedad dermatologica benigna,
cronica y progresiva, caracterizada por una marcada inflamacion vy
adelgazamiento epitelial.

El LE aparece con mayor frecuencia en la regiéon anogenital (85 — 98%
de los casos) pero se puede desarrollar en cualquier superficie de la piel. Hasta

un 15% de las pacientes presentan lesiones extragenitales.

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia del LE en la poblacion general se estima en 1 de cada
300-1.000 individuos. Es mas frecuente en mujeres que en varones en una
proporcién 10:1. Presenta dos picos de incidencia, apareciendo de forma
preferente entre los 40 y los 60 afios de edad y en menor proporcion (del 2 al

15 %) en nifias y nifios de entre 1y 13 afios.

ETIOLOGIA

La etiologia exacta del LE es desconocida. Se han propuesto varias
hipotesis en base a datos epidemioldgicos:

- Factores genéticos: En varios estudios se demostraba una tendencia del LE a

la agregacion familiar. EI LE se ha relacionado con varios subtipos de HLA
(A29, B21, B40, B44 y Aw3l) y la presencia de HLA-DQ7 parece estar

asociada con el comienzo precoz de la enfermedad.
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- Los traumatismos y lesiones en la zona y el abuso sexual pueden

desencadenar sintomas de LE en individuos predispuestos genéticamente
(fenémeno de Koebner).

- Factores locales: Cuando se usa un injerto para colocarlo en la vulva, éste

puede desarrollar LE. Asi mismo, si se injerta esa piel con LE desde la vulva a
otra zona, ésta es capaz de convertirse en normal. Esto sugiere la presencia de
factores vulvares locales, alun desconocidos, que facilitarian la expresiéon de la
enfermedad.

- Factores inmunoldgicos: El LE se ha asociado con enfermedades

autoinmunes como la alopecia areata, vitiligo, lupus eritematoso, alteraciones
tiroideas, anemia perniciosa, diabetes mellitus y celiaquia. Por otro lado, el
inicio y persistencia del LE estd unido a la presencia en la dermis de un
infiltrado inflamatorio formado por linfocitos T citotoxicos.

- Factores hormonales: El LE en las mujeres se observa con mayor incidencia

durante los periodos fisiolégicos de deprivacion estrogénica, prepuberal vy
postmenopausia, lo que sugiere una influencia hormonal en la patogénesis de
la enfermedad. De hecho, se ha descrito la resolucion de muchos casos
infantiles al producirse el desarrollo hormonal.

- Agentes infecciosos: La existencia de una infeccion cronica vaginal por

estreptococo o la afectacion de la zona genital por el virus del papiloma
humano (VPH), puede actuar como un antigeno capaz de desencadenar
diversos mecanismos inmunoldgicos en la piel afectada. Algunos autores han
demostrado la presencia del virus en las lesiones de LE. Otros defienden el
papel etioldgico de la Borrelia burgdorferi (enfermedad de Lyme) basandose en
datos seroldgicos, en la demostracion histologica de espiroguetas en tejidos
con LE y en el antecedente de infeccion por Borrelia un mes antes de la
aparicion del LE.

- En el LE en edad infantil, el 17 % se asocia a historia familiar de liquen, el
14% tiene alguna enfermedad autoinmune concomitante y el 59 % presenta

atopia.
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MANIFESTACIONES CLINICAS E HISTORIA NATURAL

El prurito y el dolor o la irritacion son los sintomas méas comunes del LE

vulvar, aunque algunas mujeres pueden ser asintomaticas.

A. Sintomas:
- Prurito vulvar: Es el sintoma principal de la enfermedad. A menudo es tan
intenso que interfiere con el suefio. El prurito no es especifico de LE ya que es

una caracteristica comun a la mayoria de trastornos vulvares.

Prurito vulvar LEVE Prurito vulvar | Prurito vulvar GRAVE
MODERADO

Condiloma, carcinoma de | Irritantes y alérgenos, | Liquen simple cronico,

células escamosas, VIN, | candidiasis, dermatitis | liguen escleroso, liquen

angioma, polipo, | seborreica y vulvodinia | plano, psoriasis, pénfigo,
gueratosis seborreica, vulvodinia, dermatitis de
atrofia menopausica, contacto grave,
irritantes y alérgicos y candidiasis grave,
ETS pediculosis pubica

Diagnéstico diferencial del prurito vulvar
- Molestias en la zona anal: En caso de afectacion perianal puede aparecer
prurito anal, defecacién dolorosa, fisuras anales y sangrado rectal. En nifias, se
puede presentar estrefiimiento.
- La dispareunia y otras formas de disfuncion sexual estan relacionadas con la
inflamacion cronica propia de la enfermedad o bien, aparecen como sintomas
tardios asociados a la estenosis del introito, fisuras o fusion de los labios. La
fusion sobre el clitoris puede causar disminucion de la sensacion sexual o
incluso anorgasmia.
- Disuria y dificultad miccional sobre todo cuando ocurre fusion de los labios

menores sobre la uretra en el contexto de LE avanzado.

B. Signos:
El LE comienza en la regién vulvar como un eritema, que pronto se

transforma en maculas y papulas de color blanco marfil, brillantes, induradas y

bien delimitadas, que pueden confluir hasta formar grandes placas. Con el
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tiempo, la piel lesional de las placas se atrofia y queda deprimida con respecto
a la piel normal. Bajo las placas se pueden producir hemorragias que producen
eguimosis intralesionales, purpura o incluso ulceraciones.

Las lesiones mas frecuentes ocurren a nivel de los labios menoresy / o
labios mayores, aunque la lesion puede extenderse sobre el periné y alrededor
del ano en forma de ojo de cerradura. También puede presentarse extendido al
pliegue genitocrural o a las nalgas. Es frecuente la fisuracién en la horquilla
vulvar posterior, perianal, en los pliegues interlabiales o alrededor del clitoris.

El rascado puede conducir a la aparicion de excoriaciones vy
liquenificacidon secundaria (engrosamiento de la epidermis con exageracion de
las lineas normales de la piel), a menudo asociado con edema de los labios
menores.

La arquitectura vulvar permanece intacta al inicio de la enfermedad. A
medida que la enfermedad progresa los labios menores se fusionan y
desaparecen, el clitoris se desdibuja hasta borrarse y quedar enterrado bajo la
fusion del prepucio. El orificio de entrada a la vagina puede llegar a
estenosarse e incluso ocluirse y la vulva aparece palida e hipopigmentada en
las fases finales de la enfermedad.

La participacion vaginal en un LE vulvar es rara. No se producen LE
cervicales.

El 20 % de los pacientes adultos presentan también lesiones
extragenitales, generalmente localizadas en la zona superior de la espalda, el
cuello, la regién periumbilical, las axilas y la zona flexora de las mufiecas. Se
trata de papulas o maculas blanquecinas atréficas, que se agrupan en placas
redondeadas, bien delimitadas, con aspecto arrugado y con formacién de
tapones foliculares de queratina sobre los orificios de los conductos
pilosebaceos o sudoriparos dilatados. La superficie es lisa, aunque en algunos
casos puede ser hiperqueratosica y sobreelevada. A diferencia del LE vulvar, el
LE extragenital suele ser asintomatico.

La presencia de localizaciones extragenitales de LE es rara en los nifios.
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DIAGNOSTICO

El diagnostico de LE wvulvar se basa en la presencia de las
manifestaciones clinicas antes descritas y la confirmacion histologica.
a) Biopsia punch vulvar: unos 4 mm suele ser suficiente tejido para confirmar el
diagndstico y para evaluar las caracteristicas histolégicas atipicas.
b) Examen histolégico: muestra una epidermis adelgazada aunque también
pueden verse areas de hiperqueratosis ortoqueratosica, atrofia y degeneracion
hidropica de las células basales. En la dermis papilar aparece edema vy
homogenizacion del colageno, adoptando un aspecto en vidrio esmerilado. Se
aprecia un infiltrado focal perivascular o en banda de células mononucleares y
células plasmaticas, que separa la dermis papilar edematosa de la dermis
reticular, junto a capilares dilatados.

En casos avanzados adquiere el aspecto de un proceso cicatricial
inespecifico
c) Pruebas de laboratorio: se recomiendan cuando haya signos o sintomas
sugestivos de enfermedad autoinmune concomitante (enfermedad del tiroides,

diabetes, anemia perniciosa...).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Una gran variedad de trastornos dérmicos pueden confundirse con el LE:
- Liquen plano: Se produce con mas frecuencia en mujeres entre la quinta y
sexta década de la vida. Se desconoce su etiologia, aunque al igual que el LE,
se ha relacionado con procesos autoinmunes. Existen tres formas de
presentacion:
 La forma clasica: lesiones reticulares blanquecinas (estrias de
Wickham) y papulas poligonales violaceas en labios menores y
clitoris. Suele ser asintomatica o pruriginosa, a menudo se
resuelven de forma espontanea y no suele ocasionar cicatrices ni
secuelas.
 La forma hipertréfica (la méas frecuente): Placas verrugosas
gruesas violaceas. Muy pruriginosa.
 La forma erosiva: Erosiones bien delimitadas y simétricas, a

veces, con bordde blanquecino. Cursa con escozor, dolor y
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dispareunia. Puede provocar pérdida de la arquitectura de los
labios menores, fusion y desaparicion del clitoris. Puede
asociarse a lesiones erosivas en la mucosa oral representando
entonces una enfermedad sistémica.

La dermatoscopia en busca de signos casi patognomaonicos (estrias de
Wickham) y la biopsia, seran esenciales para el diagnéstico diferencial.

Pueden desarrollar un carcinoma escamoso hasta el 1% de las
pacientes por lo que hay que revisar a estas pacientes cada 6-12 meses
biopsiando las lesiones sospechosas.

- Liguen simple crénico o hiperplasia de células escamosas: No representa una
entidad especifica sino que describe una alteraciéon morfolégica no neoplésica
de la piel vulvar relacionada con irritacion cronica. La histologia consiste en
acantosis, hiperqueratosis y paraqueratosis con un infiltrado inflamatorio
dérmico. Se diagnostica por exclusion de otras causas especificas de
hiperqueratosis (LE, psoriasis, liquen plano, eczema, dermatosis seborreica,
VPH o Candida)

- Dermatitis vulvar: Se presenta generalmente como prurito vulvar e irritacion.
Los hallazgos clinicos pueden variar desde un eritema difuso, fisuras y costras
hasta la liquenificacién. Suele afectar a los labios mayores. Segun su etiologia
se dividen en dermatitis endogenas (dermatitis seborreica y dermatitis atopica)
y dermatitis exogena (irritativa de contacto y alérgica). Para el diagndstico suele
ser til buscar signos de atopia o de dermatitis seborreica en otras partes de la
piel ya que la dermatitis puede ser indistinguible de un LE temprano.

- Vitiligo: Produce blanqueamiento de la piel. Puede coexistir con el LE.

- Candidiasis: Al igual que el LE vulvar, la candidiasis vulvovaginal se
caracteriza por prurito vulvar crénico o quemazoén. Sera util realizar un cultivo
vaginal.

- Psoriasis: Puede presentarse en el area genital y es también pruriginosa, pero
por lo general aparecen lesiones rojas en lugar de blancas.

- La deficiencia de estrégenos (menopausia, insuficiencia ovarica...) puede
conducir a un adelgazamiento de la epidermis y fusién labial, asi como
dispareunia. Estos cambios deben responder a estrogenos topicos en dos
semanas de tratamiento. La falta de respuesta nos llevara a realizar una

biopsia vulvar para excluir LE.

Dra. Miriam Zamorano Nieves / Dra. Barbara Romero Guadix -6 -



Clases de Residentes 2015 Liguen escleroso vulvar

MALIGNIDAD ASOCIADA

Las mujeres con LE tienen un mayor riesgo de desarrollar cancer de
células escamosas vulvar. Se estima que un 5% de los casos de LE
presentaran dicha complicacion, y no es raro que ocurra en mujeres con LE
asintomatico no diagnosticado. No esta claro si existe un mayor riesgo de
carcinoma escamoso en niflas con LE.

También se han descrito algunos casos de carcinoma verrucoso y de
carcinoma basocelular relacionados con LE pero aun no se ha confirmado su
relacion exacta.

El riesgo especifico en el LE tratado frente al no tratado o no
diagnosticado, no ha sido establecido por el momento. Tampoco esta claro el
tiempo de evolucion necesario para desarrollar un carcinoma desde un LE. Por
ello, se debe examinar la vulva anualmente y realizar una biopsia ante
cualquier lesibn engrosada hiperqueratdsica resistente al tratamiento
corticoideo para poder descartar neoplasias.

A diferencia de lo que ocurre con el LE vulvar, la aparicion de cancer

escamoso en sitios de LE extragenital es muy raro.

TRATAMIENTO

El LE vulvar puede dar lugar a una desfiguracion de la arquitectura
vulvar y deterioro de la calidad de vida. Por lo tanto, se recomienda el
tratamiento de todas las mujeres con LE vulvar (incluyendo aquellas que son
asintomaticas) para prevenir la progresion de la enfermedad. Los objetivos del
tratamiento deben ser la resolucion de los sintomas (prurito y dolor) y signos de
la enfermedad (hiperqueratosis, fisuras y equimosis). La atrofia vy
despigmentacion pueden mejorar con el tratamiento, sin embargo, una vez que
existan cicatrices, éstas no desapareceran a pesar del mismo.

Es esencial iniciar el tratamiento de forma precoz (idealmente dentro de
los dos primeros afios desde el inicio de sintomas) para prevenir la distorsion

de la anatomia de la vulva.
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a) Tratamiento de primera linea: Es importante informar a la paciente sobre el

caracter progresivo y cronico de la enfermedad, y que ésta se presentara

alternando recurrencias y remisiones. La paciente debera mantener una buena

higiene vulvar y debera consultar en caso de lesiones que no curen con el

tratamiento.

Existen pocos ensayos aleatorios sobre los que basar las decisiones

sobre el manejo médico del LE vulvar. Los corticoides topicos son la base del

tratamiento. Los corticoides intralesionales son una opcion adicional que es util

para el tratamiento de placas hipertroficas gruesas.

Corticoides topicos: El tratamiento estandar para el LE vulvar se
basa en el uso de un corticode topico potente como el propionato
de clobetasol. El furoato de mometasona, un corticoide tépico
menos potente pero de mayor actividad antiinflamatoria y de una
mayor duracién de accion que los corticoides de potencia similar,
puede ser una alternativa eficaz a la terapia topica con corticoides
de alta potencia. Se precisan mas estudios para confirmar si el
furoato de mometasona es equivalente a la terapia con corticoides
de elevada potencia.

El régimen de tratamiento con corticoides tOpicos no esta
bien establecido y no existe una pauta estandarizada.
Normalmente se comienza el tratamiento con propionato de
clobetasol 0,05% en crema o0 con propionato de halobetasol al
0,05 % pomada, dos veces al dia durante 4 0 6 semanas y, a
continuacion en pauta descendente, una vez al dia durante un
mes y a dias alternos otro mes, con una pauta de mantenimiento
de dos o tres noches en semana, segun tolerancia. La
importancia del tratamiento de mantenimiento a largo plazo reside
en gue es esencial para mantener la arquitectura vulvar y reducir
el riesgo de cicatrices, pero ademas se asocia con una menor
incidencia de neoplasia vulvar intraepitelial (VIN) y cancer vulvar.

Las mujeres comienzan a notar mejoria del prurito y
escozor en la primera o segunda semana de tratamiento. El alivio
sintomatico y la resolucion de la hiperqueratosis, fisuras, y

equimosis indica una buena respuesta al mismo. Se debe
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reevaluar a la paciente después de las primeras 6 a 12 semanas
de tratamiento.

Los efectos adversos asociados a la terapia corticoidea
topica usada a largo plazo son la induccién de atrofia cutanea,
telangiectasia y estrias, aunque las pacientes con LE vulvar no
suelen presentarlos.

» Corticoides intralesionales: Las placas hipertroficas presentan
mala respuesta a corticoides topicos. En estos casos es muy Uutil
recurrir a la inyeccion de hexacetonido de triamcinolona o
acetonido de triamcinolona directamente en el area de la lesion.
Se inyecta una vez al mes durante tres meses. Para lesiones
pequefias (no mas de 2 x 2 cm) se afiade 2 ml de solucién salina
a 1 ml de triamcinolona (10 mg / ml) y con ello, inyectamos 0,5a 1
ml intralesional. Para las lesiones que cubren un area mayor,
realizaremos varias inyecciones utilizando la misma concentracion

aunque no inyectaremos mas de 3 ml por sesion de tratamiento.

Fracaso del tratamiento: Lo primero sera descartar factores que

contribuyen a este problema: asegurar el uso adecuado de los medicamentos
prescritos (aplicacion en el lugar adecuado, en la cantidad pautada y con la
frecuencia correcta), excluir sobreinfeccion, valorar la necesidad de terapia con
corticoides intralesionales, descartar lesiones maliganas (repetir biopsia) y

descartar otras causas de los sintomas (ver diagnostico diferencial)

b) Tratamiento de segunda linea: Recurrimos a €l tras descartar las principales

causas de fracaso del tratamiento corticoideo o cuando éste no sea bien
tolerado.

- Inhibidores de la calcineurina topicos: No producen atrofia cutanea pero
son mas caros que los corticoides tépicos y sigue habiendo dudas sobre su
seguridad a largo plazo. Aunque han demostrado ser eficaces, son menos
potentes que la terapia con propionato de clobetasol. Se puede usar tacrolimus
0,1% o pimecrolimus al 1% dos veces al dia durante tres meses y reevaluar
después de este periodo. Los signos iniciales de mejora suelen ser evidentes

en el primer mes de tratamiento.
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- Otras terapias: Existen datos limitados de eficacia para los siguientes
tratamientos:

» Acitretino oral: Los retinoides parecen reducir la degeneracion del
tejido conectivo en el LE, sin embargo, su uso esta limitado por
sus efectos secundarios significativos y potencialmente dafinos
incluyendo queilitis, xerosis, teratogénesis, elevacion de las
enzimas hepaticas, hipertrigliceridemia, dolor abdominal vy
alopecia.

* Fototerapia UVALl: se ha descrito en algunos estudios cierta
eficacia pero su seguridad a largo plazo es desconocida.

» Terapia fotodindmica: Se han publicado series de casos en los
gue la terapia fotodinamica mejora los sintomas del LE vulvar, sin
embargo, no parece dirminuir la actividad de la enfermedad.

* La progesterona y la testosterona tépicas: Son menos eficaces
gue el clobetasol por lo que actualmente no se suelen usar.

* Otros tratamientos que podrian ser eficaces son la tretinoina
topica, la ciclosporina oral y el metotrexato oral (este ultimo se ha
utilizado en enfermedad extragenital). La crioterapia, el laser de

CO2y las terapias con ultrasonidos también se han utilizado.

Los glucocorticoides orales no estan indicados para el tratamiento
rutinario del LE vulvares dado el riesgo de efectos secundarios sistémicos y la

elevada eficacia del tratamiento con corticoides de forma local.

c) Nifios: El tratamiento inicial del LE vulvar en nifias es similar al manejo de la
enfermedad en adultos. Un corticoide topico de elevada potencia representa la
primera linea de terapia y la mayoria de las nifias responden bien a este
tratamiento.

Al igual que en los adultos, también se requiere un tratamiento de
mantenimiento para prevenir la progresion de la enfermedad o la creacion de
cicatrices. Un estudio retrospectivo con 46 nifias prepuberes con LE vulvar
demostré que las que seguian un correcto tratamiento de mantenimiento, el

93% experimentaba la remision de la enfermedad sin progresion ni cicatrices,

Dra. Miriam Zamorano Nieves / Dra. Barbara Romero Guadix -10 -



Clases de Residentes 2015 Liguen escleroso vulvar

mientras que en el grupo no cumplidor, el 69% progreso y el 23% desarrolld
cicatrices.

También se ha estudiado el éxito del tratamiento con inhibidores de la
calcineurina topicos en niflos, pero seran usados de segunda linea tras el

fracaso de los corticoides topicos.

d) Tratamiento de las adherencias y cicatrices: Su Unica solucion es la cirugia.

Idealmente, se difiere hasta que la enfermedad esté bien controlada con
medicacion para evitar la irritacion de los tejidos y la exacerbacion de los
sintomas inducidas por la cirugia. La cirugia no esta indicada para el
tratamiento de LE wvulvar no complicada, ya que, inicialmente mejora las
lesiones pero estas recidivan hasta en un 85% de los casos.

La estenosis del introito, las fisuras posteriores y las cicatrices pueden
ser tratadas mediante vulvoperineoplastia. Dado que el tejido vaginal rara vez
se ve afectado por LE, parte de la pared vaginal posterior se puede utilizar en la
reparacion para evitar la recurrencia de las adherencias y las fisuras en el
introito.

En el postoperatorio, reiniciaremos el tratamiento con un corticoide
topico potente tres a cuatro dias después de la cirugia. A las tres semanas se
comenzara una reduccion gradual de la frecuencia de aplicacion de los
corticoides topicos hasta alcanzar un régimen de mantenimiento de dos veces

por semana durante seis semanas mas.

PRONOSTICO

La probabilidad de mejoria o remision parece estar asociada con la
edad. En un estudio prospectivo de 83 pacientes tratadas con propionato de
clobetasol para LE vulvar, la remision clinica completa e histoldgica se produjo
en 45 pacientes (54%). Sin embargo, ninguna de las pacientes por encima de
los 70 afios tuvo una remisiébn completa clinica e histoldgica. Las recaidas
fueren frecuentes entre las pacientes que alcanzaron la remision, el 50 % de
las recaidas ocurrieron en 16 meses y el 84 % recay0 en cuatro afos.

El LE vulvar que comienza en la edad adulta se asocia con mayor riesgo

de carcinoma vulvar de células escamosas.
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SEGUIMIENTO

Debido al curso cronico del LE vulvar, es recomendable un seguimiento

a largo plazo. Las pacientes con un buen control de la enfermedad y un plan de

tratamiento estable deben ser examinadas al menos una vez al afio. Las

pacientes con caracteristicas atipicas, antecedentes de cancer vulvar o

neoplasia vulvar intraepitelial o persistencia de los sintomas pese al

tratamiento, precisaran un seguimiento mas estrecho.
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