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INTRODUCCION

Existen numerosos tumores benignos que pueden originarse en la vulva,
ya sea en el epitelio o en el mesénquima. Estos tumores pueden aparecer en
cualquier lugar del cuerpo y no presentan caracteristicas clinicas
patognomonicas. SOlo unos pocos tumores presentan rasgos clinicos
especificos, por lo que el diagnéstico se basa fundamentalmente en la
histologia.

CLASIFICACION DE LOS TUMORES VULVARES SEGUN LA OMS

En otofilo de 2020 se publicé la nueva guia actualizada de la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) sobre la clasificacién de los tumores
genitales femeninos. En esta guia no solo se incluyen los tumores malignos

sino también los benignos que quedan recogidos en la siguiente tabla:
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Tumores vulvares benignos

Tumores epiteliales

Queratosis seborreica

Tumores glandulares y quistes

Lesiones glandulares tipo

mamario

Hidradenoma papilifero
Siringoma condroide
Fibroadenoma

Tumor phyllodes

Lesiones de las glandulas de
Bartolino

Quiste de la glandula de Bartolino
Hiperplasia de la glandula de Bartolino
Adenoma y adenomioma de la glandula de

Bartolino

Otros quistes

Sebaceo, mucoso, del conducto de Skene,

de inclusién epidérmico

Tumores mesenguimales

Tumores adipociticos

Lipoma

Tumores  fibroblasticos vy

miofibroblasticos

Tumor de células fusiformes postoperatorio
Tumor del estroma fibroepitelial

Fibroma prepuberal

Miofibroblastoma superficial

Angiofibroma celular
Angiomiofibroblastoma

Tumor fibroso solitario del tracto
genital inferior

Tumores vasculares

Hemangioma
Granuloma piégeno
Angioqueratoma

Linfangioma

Tumores del musculo liso

Leiomioma

Tumores del musculo | Rabdomioma
esquelético
Tumores de las vainas | Neurofibroma vulvar

nerviosas periféricas

Tumor de células granulosas

Dra. Ser6n / Dra. Benito




Clases de Residentes 2024 Tumores vulvares benignos

Lesiones melanociticas

Nevus vulvar

Melanosis vulvar

TUMORES EPITELIALES

Queratosis seborreica:

Es una lesidon frecuente que se presenta en cualquier area de la piel,
especialmente en cara cuello y tronco, y que aparece de forma tipica a partir de
los 40 afos de edad. Consiste en papulas multiples, verrugosas, redondeadas
u ovoides y sobreelevadas, con bordes claramente delimitados y una superficie

hipergueratdsica adherida en apariencia a la superficie cutanea.

Su color puede variar entre pardo y negro pardusco, puede tener una
apariciencia cerosa, con un diametro que fluctia entre varios milimetros y
algunos centimetros. La queratosis seborreica no es una lesién vulvar
frecuente, pero cuando se localiza en dicha regién lo hace en las areas
provistas de vello. Puede simular un nevus. Las caracteristicas clinicas clasicas

pueden desaparecer debido a la friccibn y maceracion tipica de la vulva.

TUMORES GLANDULARES Y QUISTES

Hidradenoma papilifero:

El hidradenoma papilifero suele presentarse entre los 30 y los 49 afios.

Su etiologia es desconocida.
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Se trata de una pequefa lesion de color piel o rojiza en forma de cupula
con diametro inferior a 3 cm y crecimiento lento, que se localiza en labios
menores (50%), labios mayores, surcos interlabiales, clitoris y periné.
Anteriormente, se pensaba que estos tumores surgian de las glandulas
sudoriparas apocrinas, pero actualmente se cree que son adenomas de

glandulas anogenitales similares a las mamarias.

Suele ser asintomatico; no obstante, puede cursar con prurito y
hemorragia a causa de la extrusion de la masa pulposa de tejido adenomatoso
a través del centro de la lesion en forma de cupula, o bien por la ulceracion de
su superficie. Ello puede generar confusion con lesiones malignas, por lo que
debe ser extirpada o biopsiada en esta circunstancia.

Por regla general, no se requiere tratamiento excepto por razones
estéticas 0 si existen signos sugerentes de malignidad como ulceracion,
sangrado, dolor, lesién en crecimiento, etc. Si se desea tratamiento, la lesion se

extirpa quirdrgicamente y la afeccién generalmente se cura y no recurre.

Siringoma condroide:

Se trata de un tumor benigno frecuente a nivel facial, pero mucho menos
a nivel vulvar, con origen dual ecrino y apocrino. Es mas comun entre personas
joévenes. Aungque su etiologia es desconocida, se han reportado series de casos

con agrupacion familiar.

Suele presentarse como un nédulo solitario, subcutaneo o intracutaneo,
de menos de 3 cm de didmetro, con lento crecimiento, de aspecto sélido o
sélido-quistico, blanquecino, y con una superficie brillante. A nivel vulvar suelen
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ser pruriginosos. Las pacientes pueden presentar lesiones sincrénicas en otra

parte del cuerpo.

La escision local constituye el tratamiento definitivo de esta lesion y la
biopsia suele confirmar el diagnostico. No obstante, al tratarse de tumores
benignos es preferible el manejo conservador, asi como el tratamiento
sintomatico del prurito. También de manera alternativa se puede tratar con
laser de CO2.

Fibroadenoma:
Los fibroadenomas son tumores bien circunscritos, habitualmente de
menos de 3 cm de didmetro, con una superficie fibrosa y quistica. Su

tratamiento es la escision simple, que es curativa.

Tumor Phyllodes:

El tumor Phyllodes de la vulva presenta caracteristicas similares al
homdénimo que aparece en la mama, y suele aparecer en pacientes de entre 17
y 69 afos. Su localizacion mas frecuente son los labios mayores, seguida del

surco interlabial, el monte de Venus y la region periclitoroidea. Habitualmente
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se trata de tumores homogéneos, solitarios, méviles, de consistencia firme, con
unas dimensiones variables de hasta 7 cm. Su aparicion se ha relacionado con
el inicio de la pubertad y su rapido crecimiento con el tratamiento con 17-beta-

estradiol para los sintomas climatéricos.

Este tipo de tumores se clasifican en benignos, borderline y malignos en
funcién de la cuantificacion de la celularidad estromal, el pleomorfismo celular,

la actividad mit6tica o el indice Ki-67 del estroma.

El tratamiento principal es la escision quirdrgica con margenes amplios.
Su recurrencia se ha relacionado con resecciones incompletas y no se han

reportado casos de tumor Phyllodes metastasico de la vulva.

Quiste de la glandula de Bartolino:

Los conductos de la glandula de Bartolino estan revestidos por epitelio
de transicion y son propensos a obstruirse a la altura del orificio vestibular.La
obstruccion del conducto provoca la acumulacion de secrecion mucoide con
dilatacion quistica, lo cual genera una masa profunda, quistica y palpable,
dolorosa, con inflamacion y con tendencia a infectarse. Los quistes no

inflamados y pequefios son asintomaticos.

La marsupializacion es el tratamiento de eleccién para estos quistes, si
bien pueden experimentar regresion espontanea cuando la obstruccion del
conducto se resuelve. Otra alternativa terapéutica es la extirpacion completa de
la glandula quistica.
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Si se presenta infeccién aguda de forma concomitante, aparece dolor y
malestar. El tejido circundante se vuelve edematoso, y puede palparse una
masa fluctuante. El absceso de la glandula de Bartolino es un proceso agudo
asociado con estafilococos y gonococos. En presencia de absceso, es

preferible proceder a incisién y drenaje con cobertura antibidtica.

En mujeres posmenopausicas, hay que contemplar la posibilidad de que
exista un carcinoma asociado en aquellas glandulas aumentadas de tamafo y
con nodularidades, siendo recomendable su extirpacion para descartar dicho

diagnéstico.

Otros quistes:

- Quiste sebaceo: Se localiza en los labios mayores y se debe a la
oclusién de una glandula sebacea. Habitualmente es pequefio, solitario y
asintoméatico; no obstante, a menudo pueden ser mdultiples y afectar

bilateralmente a los labios mayores.

La edad de aparicion puede ser en cualquier momento desde la
adolescencia en adelante, pero son mas comunes en mujeres de
mediana edad y aumentan en nimero con el tiempo.

Los quistes aparecen como nodulos dérmicos moviles, ovoides y de
color amarillo con un estoma. El tamafio varia desde unos pocos
milimetros hasta 2 cm. El contenido del quiste es material lipidico de

aspecto amarillento con un olor desagradable.
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Los quistes sebaceos de la vulva pueden ser un problema estético,
también pueden inflamarse e infectarse secundariamente y luego
romperse. Intentar exprimir el contenido puede potenciar esta situacion.

Si se ha producido infeccién, la incision y el drenaje pueden aliviar las
molestias inmediatamente. Si hay celulitis secundaria, ésta debe tratarse

con antibiéticos.

Si la paciente lo desea por razones estéticas, los quistes sebaceos de la
vulva se pueden extirpar muy facilmente. Simplemente, se realiza una
pequefia incision sobre el quiste que luego se puede extraer con unas
pinzas finas. Las lesiones grandes requieren diseccion y es posible que

sea necesario suturar la cavidad resultante.

Quiste mucoso: Son muy frecuentes. Normalmente se localizan en el
interior del vestibulo vulvar. Se trata de lesiones de tamafio variable,
usualmente unicas y del mismo color que la piel. Se deben a la oclusion
de las glandulas vestibulares menores. No precisan tratamiento salvo

gue aumenten mucho de tamafio o se localicen en el area del clitoris.
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- Quiste del conducto de Skene: Es una anomalia congénita poco
comun que surge por la obstruccion del conducto de Skene como
resultado de una infeccion o inflamacién, o bien por una degeneracion

quistica de los restos embrionarios de las glandulas parauretrales.

En la mayoria de los casos, la actitud terapéutica consiste en la
expectacion, ya que la tendencia de este tipo de quiste es resolverse
espontdneamente. No obstante, existen casos en que estos quistes
pueden interferir con la excrecién urinaria, en cuyo caso se recomienda
el tratamiento quirdargico del quiste, que incluye la aspiracion con aguja,
la escision local y la marsupializacion. Si bien todos estos métodos se
consideran igualmente eficaces, la aspiracion con aguja es preferible al

ser una técnica menos invasiva.

- Quiste de inclusion: Es pequefio, solitario, asintomatico y se halla

revestido por epitelio escamoso. Se debe a la sutura de fragmentos
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cutaneos durante el cierre de la mucosa vulvar y la piel después de una

intervencion quirargica sobre la zona.

- Quiste epidérmico (epidermoide o epitelial): Son los quistes que con
mayor frecuencia aparecen en la vulva, especialmente en las areas
pilosas, si bien pueden formarse en cualquier parte de la superficie de la
piel. Su causa es desconocida pero parece deberse al bloqueo de las

unidades pilosebaceas.

A diferencia de los quistes sebaceos, no presentan un estoma. Su color
puede ser idéntico al resto de la piel o de color amarillo. Su contenido es
blanquecino y si se infectan pueden drenar pus. Su tamafio varia entre
1-2 mm (frecuentemente llamados milia) a varios centimetros. En la
vulva, la milia puede confundirse con manchas de Fordyce, pequefios

quistes sebaceos, verrugas genitales y moluscos contagiosos.

No suele ser necesario biopsiarlos y el manejo dependera de los
sintomas. Aunque suelen ser asintomaticos algunas pacientes pueden
referir irritacion local o quejarse por problemas estéticos. En ese caso,

se puede realizar escision local.

Si se requiere tratamiento, la lesién se puede perforar con una aguja y

extruir. La diatermia también es eficaz.

Dra. Ser6n / Dra. Benito 10



Clases de Residentes 2024 Tumores vulvares benignos

TUMORES MESENQUIMALES

Lipoma:

Se presenta como un pequefio nodulo circunscrito de dimensiones

variables y consistencia blanda, localizado en labios mayores.

Tumor de células fusiformes postoperatorio:

Se trata de un tumor benigno tipico del tracto genitourinario inferior que
histol6gicamente muestra una gran similitud con el sarcoma. Este tipo de lesion
habitualmente se localiza en la vagina, vulva o vejiga, y suele aparecer entre 5
y 12 semanas tras una cirugia.

Histolégicamente, se caracteriza por la presencia de fasciculos
entrecruzados de células fusiformes con una delicada red de pequefios vasos
sanguineos, a veces acompafiado de sangre extravasada o hemosiderina y
células inflamatorias cronicas en lo profundo del tejido. Puede presentar
ulceracion superficial. Debido a que las figuras mitéticas son numerosas y las
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lesiones se encuentran mal delimitadas, pueden confundirse facilmente con un
sarcoma.
No se han reportado casos de recurrencia local, incluso después de una

reseccion incompleta.

Tumor del estroma fibroepitelial:

Se trata de marcas cutdneas benignas y muy comunes que se
encuentran a menudo en el cuello, la ingle y el area anogenital. Estan
asociados con la obesidad y la diabetes. Surge con mayor frecuencia en la
vagina, si bien puede darse también tanto en la vulva como en el cérvix uterino.
En la vulva, pueden afectar a los labios mayores.

Suele presentarse como una masa polipoide de consistencia blanda,
indolora y de crecimiento lento, con mayor frecuencia en mujeres en edad
reproductiva. Su tamafio normalmente oscila entre 0,5-4 cm, aunque puede
adoptar mayores dimensiones durante el embarazo.

Este tipo de tumor no muestra potencial metastasico ni degeneracion
sarcomatosa. Sin embargo, la recurrencia local puede darse hasta en el 10%
de los casos, mas frecuentemente durante la gestacion. La escision local es el
tratamiento tanto de la lesion primaria como de las recurrencias. Puede estar
indicada si generan malestar o preocupacion al paciente, o si estan asociadas

con dispareunia. Los métodos de tratamiento incluyen la extirpaciéon bajo

anestesia local; también se puede plantear la crioterapia.
S
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Fibroma prepuberal:
Aparece como un pequefio nodulo subcutaneo Unico e indoloro de
dimensiones variables, localizado en labios mayores y periné, que suele

aparecer en pacientes de entre 1 y 13 afos.

Miofibroblastoma superficial:

Se trata de un tumor benigno poco frecuente de tejido blando que afecta
a la region vulvovaginal que comparte similitudes histolégicas con otras
neoplasias mesenquimales, incluido el angiomiofibroblastoma, angiomixoma
agresivo y angiofiboroma celular. Se presentan como masas polipoides o
nodulares indoloras, de crecimiento lento y tamafio variable (2-65 mm), en
mujeres de entre 23 y 80 afios, aunque con mayor frecuencia durante los
periodos peri y post-menopausicos. De hecho, algunos estudios sugieren una
relacion entre la toma de tamoxifeno y la aparicion de este tipo de lesion.

Su tratamiento consiste en la escision local. El curso clinico es benigno
si se logra una escisidbn quirargica completa. En la literatura sélo se ha
informado que un paciente experimenté una recurrencia local (después de 9
afos) debido a la escisién quirargica; sin embargo, nunca se ha informado de

enfermedad metastésica.
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Angiofibroma celular:

El angiofibroma celular es una rara lesion benigna que se origina en las
células mesenquimales de los vasos sanguineos del tejido blando superficial
(subcutaneo), que afecta con mayor frecuencia a mujeres en la quinta década
de la vida, con predileccion por la region vulvovaginal. Aunque la mayoria de
los tumores estan restringidos al area pélvica (el 70% de los casos se dan en
esta regidon), alguna vez se han informado localizaciones extragenitales,
incluidos el retroperitoneo, la region pélvica y lumbar, el ano, la uretra, el tronco
y la mucosa oral.

Se ha sugerido que los angiofibromas celulares derivan de células
madre con capacidad de diferenciacién adiposa y miofibroblastica en relacion
con la influencia de hormonas, citoquinas y factores de crecimiento.

La presentacion clinica mas comun es la de una masa indolora de
crecimiento lento que varia en tamafo entre 0,6 y 25 cm, aunque generalmente
suelen ser pequefios (menores de 3 cm). El examen macroscépico revela una
masa tumoral redonda o lobulada con margenes bien circunscritos, no
encapsulada, ocasionalmente con infiltracion limitada del tejido adiposo
circundante. Al cortar la superficie, presenta un color entre gris y blanquecino,

de consistencia firme a gomosa.
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Existen algunos casos de invasién focal y un caso de recurrencia
tumoral reportados en la literatura. Aun asi, no se han asociado con un
comportamiento clinico agresivo.

La extirpacion quirdrgica de la lesion con margenes libres de tumor
parece ser el manejo adecuado de estas lesiones. Permite no sélo tratar al
paciente sino también lograr un diagnéstico correcto. El riesgo potencial de
recurrencia de estas lesiones es bajo, ya que solo hay un caso de recurrencia
reportado en la literatura y no se conocen casos de transformacion maligna.

Cabe destacar que los casos de angiofioroma celular atipico o con
desdiferenciacién sarcomatosa (menos de 15 casos reportados hasta la fecha)

no han desarrollado recurrencias locales ni metastasis.
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Angiomiofibroblastoma:

El angiomiofibroblastoma es un tumor benigno mesenquimatoso de
tejido blando que puede desarrollarse en genitales externos femeninos y
representa el tumor mesenquimatoso mas tipico del tracto genital femenino
inferior. Se presenta habitualmente en pacientes entre la cuarta y séptima
décadas.

La hipétesis mas extendida en cuanto a su etiologia postula que la
enfermedad puede originarse a partir de células madre con potencial de
diferenciacion multidireccional alrededor de los vasos sanguineos, aunque su
origen histolégico sigue sin estar claro.

Al ser un tumor benigno, su prondstico suele ser bueno y la recurrencia
local ocasional se debe principalmente a un tumor residual durante la reseccion
quirargica. Esta recurrencia no es invasiva y se cura facilmente con una
segunda operacion.

Su aspecto consiste en una masa de tejido blando, bien circunscrita,
superficial, indolora, que mide menos de 5 cm de diametro maximo y de
crecimiento lento a nivel de la vagina o la vulva. En raras ocasiones, puede
presentarse como una gran masa pediculada. Con poca frecuencia se han
observado manifestaciones como secreciones malolientes, menorragia y
dispareunia. Suele ser frecuente el retraso diagnostico, dada su similitud con
un quiste de Bartolino o un lipoma.

En cuanto a su diagndstico, el angiomixoma agresivo es el primer
diagnéstico diferencial que se debe tener en cuenta, también se deben
considerar otros tumores mesenguimales, hidrocele del canal de Nuck, quiste
de Bartolino, leiomioma, hernia inguinal, angiofiboroma celular y poélipo estromal
fibroepitelial. La mayoria de estos tumores estan muy bien circunscritos, son
homogéneos, de color tostado a gris, de consistencia mucofibroide a gomosa y
varian en tamafio de 0,5a 1 cm.

Radiolégicamente aparecen como lesiones de tejidos blandos con
ecogenicidad mixta.

Varias investigaciones afirman que la ecografia podria ser util para el
diagnoéstico del angiomiofibroblastoma, ya que puede identificar sus limites
exactos. El diagnéstico definitivo se confirma finalmente mediante examen

patolégico postoperatorio.
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Su tratamiento se basa en la escision local simple, siendo excepcional la
recurrencia local, incluso con margenes afectos. Sin embargo, las recurrencias
no son destructivas y, por tanto, faciles de eliminar. El angiomiofibroblastoma
se considera un  tumor  con un resgo  muy bajo de
sobrecrecimiento/desdiferenciacion sarcomatosa. Nunca se han informado
metdstasis a distancia de angiomiofibroblastomas "malignos o

desdiferenciados".

Tumor fibroso solitario del tracto genital inferior:

El tumor fibroso solitario es una neoplasia de células fusiformes poco
comun que involucra los tejidos blandos o viscerales, incluyendo el tracto
genital inferior. Su presentacion clinica es variable segun la ubicacién, si bien
suele mostrarse como una masa indolora y de crecimiento lento, con un

tamafio que oscila entre 1y 20 cm.
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Hemangioma:

Los hemangiomas son lesiones proliferativas de tumores blandos
marcadas por un aumento del recambio celular. Son producto de un trastorno
en la angiogénesis que permite la proliferacion no suprimida de elementos
vasculares. Estos tumores suelen aparecer después del nacimiento, crecen
rapidamente e involucionan con los afios. El 60% de los hemangiomas se
sitian en la region cervicofacial. EI 40% restante puede ocurrir en varios
lugares del cuerpo, incluida la vulva. Sin embargo, los tumores vasculares rara
vez se encuentran en el tracto genital femenino.

A veces, el hemangioma puede aparecer como parte de un sindrome clinico
como los sindromes de Klippel-Trenaunay-Weber, Maffucci y el nevo con
ampolla de goma azul.

Consisten en pequefas papulas de color azul-rojizo (de 1 a 3 mm) que

corresponden histologicamente a numerosos capilares dilatados en el tejido
dérmico en la porcion lateral de los labios mayores. El hemangioma fresa y el
hemangioma cavernoso, si bien se desarrollan con mayor frecuencia en
individuos jovenes, son poco frecuentes.
En la mayoria de las ocasiones, regresan espontdneamente con el tiempo y
son asintomaticos, si bien a veces pueden ulcerarse y sangrar, en cuyo caso
requieren tratamiento.Los hemangiomas vulvares, especialmente en mujeres
adultas, pueden provocar hinchazon secundaria, disfuncidon sexual, dolor, y
problemas cosméticos.

El diagndstico es clinico en los hemangiomas infantiles, pero puede ser
necesaria una biopsia y una histopatologia en adultos con una lesién vascular
para excluir la endometriosis.

El diagndstico diferencial incluye otras anomalias vasculares como
hemangiomas, malformaciones venosas vulvares, varicosidades vulvares y
tumores de tejidos blandos vulvares benignos y malignos.

Los hemangiomas infantiles suelen involucionar espontdneamente a lo largo de
los afos, mientras que este no es el caso en adultos con hemangiomas
vulvares.

El tratamiento de los hemangiomas infantiles generalmente es conservador, ya
gque la mayoria sufren una involucion espontdnea. El tratamiento puede

reservarse para aguellas lesiones de gran tamafio o0 que generan malestar
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psicolégico. Las opciones de tratamiento se pueden dividir en 3 partes:
ablativos (p. €j., escision, crioterapia), antiangiogénicos (p. €j., corticosteroides,
interferén) y antiproliferativos (por ejemplo, quimioterapia, radiacion).

En nifios con lesiones gigantes o lesiones que interfieren con la
miccion/defecacion o en caso de una lesidn ulcerosa dolorosa, se debe
considerar la terapia con propranolol oral. En adultos con hemangiomas
grandes, la escision puede ser el tratamiento de eleccion.

Granuloma piégeno:

Se trata de una proliferacion vascular benigna de piel y mucosas,
considerada una variante del hemangioma, que puede aparecer en cualquier
localizacion de la piel. En cuanto a su etiologia, se cree que se desarrolla a
causa de una produccion local excesiva de factores angiogénicos tras un
traumatismo menor. Los niflos y las mujeres embarazadas tienen mayor
predisposiciéon a desarrollar granulomas piégenos.

Se presenta como una lesién eritematosa sobreelevada Unica, menor de
2 cm de tamafio. Se caracteriza por un crecimiento rapido, superficie
traumatizada e infeccion secundaria. Alrededor de la periferia, el crecimiento
epidérmico genera una especie de “collar” y tiene tendencia a sangrar con
facilidad.

El tratamiento es su extirpacién en combinacién con electrocauterizacion

o terapia con laser de CO2.
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Angioqueratoma:

Se trata de tumores compuestos por vasos sanguineos dilatados
superficiales (capilares) con una epidermis hiperqueratdsica que los recubre.
Por lo general, aparecen como papulas en forma de cupula de color rojo
oscuro, azul o violeta. Si hay un coagulo en el vaso, la lesiébn puede volverse
negra o violeta oscura. La mayoria de las veces son lisos, pero a veces tienen
escamas en la superficie. Los angioqueratomas suelen ser pequefios, midiendo
entre 2 y 5 mm. Pueden ser solitarios o multiples.

Su etiologia es desconocida. La etiopatogenia puede estar relacionada
con el aumento de la presién venosa local y la consiguiente alteracion vascular
subepitelial por la dilatacion.

Los factores de riesgo para la presencia de angioqueratomas en la vulva son
exceso de peso, aumento de la paridad, hemorroides, enfermedad inflamatoria
pélvica, histerectomia previa, venas varicosas y enfermedad vascular.

Los angiogueratomas suelen ser asintomaticos, pero pueden sangrar Si
sufren un traumatismo. A veces sangran después de haber sido rascados o
exprimidos, o sangran después de ser frotados durante la actividad sexual.

Suelen aparecer de forma tipica en mujeres en edad fértil y aumentan
durante el embarazo. La prevalencia tiende a aumentar con la edad. No son
hereditarios. Cuando los angioqueratomas se diseminan y se desarrollan en los
jovenes, pueden estar relacionados con la enfermedad de Fabry, una rara
deficiencia de galactosidasa A ligada al cromosoma X.
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En la mayoria de los casos de angioqueratoma, el diagnéstico es
realizado a través de la anamnesis y el examen fisico. Se requiere una biopsia
solo si existen dudas sobre malignidad. Las caracteristicas preocupantes son
las que se observan en el melanoma, como asimetria, borde irregular, variacion
de color o diametro superior a 6 mm.

Generalmente no se recomienda el tratamiento. En caso de que la mujer
lo desee, los angioqueratomas se pueden extirpar mediante escision simple
con cierre si las lesiones son pocas. Otra opcidon es aplicar crioterapia,
electrocauterio y radiofrecuencia para lesiones multiples. El laser Yag o el CO2

son eficaces y dejan menos cicatrices.

Linfangioma:

Se trata de un tumor benigno de los vasos linfaticos. El tipo cavernoso
provoca un aumento de tamafio de un lado de la vulva. Si el tumor es de gran
tamafio, es necesario realizar escision quirdrgica.

El linfangioma circunscrito es un proceso benigno de los ganglios
linfaticos dérmicos localizados, muy poco frecuente, que suele aparecer en
mujeres jovenes y se caracteriza por ampollas y vesiculas localizadas que
distorsionan la anatomia de la vulva. Microscopicamente, se observa espacios
linfaticos quisticos, multiloculados y subepidérmicos, llenos de linfa acelular. Se
considera que se debe a un defecto del desarrollo localizado de los ganglios
linfaticos dérmicos superficiales. El linfangioma circunscrito suele ser
asintomatico, pero en ocasiones causa prurito intenso, siendo necesario su

escision.
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Leiomioma del tracto genital inferior:

Representa la neoplasia de los tejidos blandos de la vulva mas comun,
si bien es poco frecuente. Se desconoce la etiologia exacta de los leiomiomas
vulvares, pero se cree que surgen de células mesenquimales pluripotentes que
se diferencian en células de musculo liso. Se detecta con frecuencia en
mujeres en edad reproductiva.

Por lo general, los leiomiomas surgen de las células del masculo liso de
la vulva o del musculo dartos y son lesiones solitarias de menos de 10 cm de
didmetro, bien circunscritas y de crecimiento lento. Inicialmente son
asintométicos. Comienzan a mostrar sintomas cuando crecen y desarrollan
complicaciones, como ulceracion superficial. Los sintomas incluyen malestar al
sentarse, dificultad para orinar, dolor, dificultad para caminar, ansiedad y
problemas estéticos. Su presentacion clinica puede, en ocasiones, imitar
afecciones como los quistes de Bartolino.

La escision quirdrgica es el tratamiento de eleccién para el leiomioma
vulvar, necesaria a fin de descartar la presencia de leiomiosarcoma. Los
leiomiomas y la cépsula deben extirparse por completo para reducir la
probabilidad de recurrencia. El prondstico es excelente, sin informes de casos
de transformacion maligna o recurrencia después de la escision completa.
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Rabdomioma:

Esta entidad se compone de un espectro de neoplasias benignas que
presentan diferenciacion del musculo esquelético y actualmente se divide en
dos categorias: cardiacas y extracardiacas. Los tumores extracardiacos se
componen a su vez de una variedad de subtipos, incluidos adultos, fetales y el
rabdomioma genital. EI rabdomioma genital es el subtipo mas inusual. Se
presenta como una masa polipoide que aparece en mujeres de mediana edad y
posmenopausicas y que se localiza principalmente en el cérvix uterino, la

vagina y la vulva.

Neurofibroma vulvar:

Es un tumor muy poco frecuente que se origina a partir de la vaina
neural. Suele ser Unico, aunque puede asociarse con neurofiboromatosis
generalizada (Enfermedad de Von Recklinghausen), descrito en el 18% de las
mujeres con este diagnostico. Aparece como una pequefia lesidon carnosa,
polipoidea y sdlida, de rapido crecimiento. Sus dimensiones no exceden los 3
cm de diametro, si bien existen casos documentados de neurofibroma solitario
gigante de labios mayores.

Los pequefios neurofibromas asociados a neurofibromatosis de Von

Recklinghausen no requieren tratamiento, a menos que sean sintomaticos.
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Tumor de células granulosas:

Se presenta como una masa subcutanea unica (a veces mdultiple), no
dolorosa y de lento crecimiento. Puede aparecer a cualquier edad. Suele
localizarse en los labios mayores, pero también en el clitoris como una especie
de engrosamiento que simula la hipertrofia del mismo. Dado que este tumor no
es encapsulado, después de la escisidbn quirdrgica es frecuente la recidiva

local.

LESIONES MELANOCITICAS

Nevus vulvar:

El nevus vulvar se presenta como una lesién pigmentada a nivel de
periné, monte de Venus y labios menores, de caracteristicas muy similares a
los nevus que surgen en el resto de areas cutaneas. Su hallazgo suele ser
casual durante una exploracion ginecoldgica o auto-exploracion, dado que son
asintomaticos. Suele aparecer en pacientes jévenes, especialmente en mujeres

premenopausicas.
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Se presentan como maculas o papulas simétricas, que varian en color
de rosa a marrén oscuro, negro o, rara vez, azul. Son lesiones bien definidas,
generalmente Gnicas, redondas u ovaladas, cuyo diametro suele ser menor de
1cm.

La mayoria de los nevos vulvares son compuestos o intradérmicos; otras

variantes como las congénitas, los nevos displasicos, azules y de Spitz rara vez
se han descrito en la vulva. El nevus puede aparecer en lesiones con liquen
escleroso, dificultando el diagnadstico.
Sin embargo, hay que tener presente que no se pueden aplicar los criterios
“‘“ABCDE” (Asimetria, Borde, Color, Diametro, Evolucion) de las lesiones
cutaneas en &reas mucosas, dado que pueden ser positivos en lesiones
benignas.

Si bien la mayoria no requiere tratamiento, este se basa en la escision
local. En el caso de los nevus atipicos, a pesar de su aspecto histoldgico,

suelen presentar un comportamiento benigno tras su escision.

7 of

Melanosis (lentiginosis) vulvar:

La melanosis vulvar también denominada lentiginosis vulvar o maculas
melandticas vulvares, representa el 68% de las lesiones vulvares pigmentadas
en la mujer. Se da mas frecuentemente entre mujeres perimenopausicas con
una edad media de 40 a 44 afios. Son mas habituales en pacientes de piel
pigmentada (fototipos IV, V o VI de la clasificacion de Fitzpatrick). Los labios
menores son la region mas comunmente afectada.

Cuando estan presentes en nifias o adultas jovenes , se debe considerar
que representan dermatosis sistémicas, entre las que podemos encontrar: el
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sindrome de Peutz-Jeghers, el sindrome LEOPARD, el complejo de Carney o
la enfermedad de Dowling-Degos.

La melanosis vulvar se presenta en forma de maculas melanociticas
benignas, Unicas o multiples, con tendencia a la confluencia. Pueden ser de
color variado (marron claro, marron oscuro, gris pizarra, azul o negro). Son en
su mayoria bilaterales, si bien a veces son unilaterales. Su aspecto clinico
puede parecerse a un melanoma in situ, siendo frecuentemente diagnosticado
errbneamente, ya que muestra caracteristicas superpuestas con el melanoma
en cuanto a la asimetria, la irregularidad, la multifocalidad, el tamafio y los
patrones de pigmentacion abigarrados.

El origen de la melanosis vulvar no esta del todo claro. La pigmentacion
excesiva podria ser secundaria a un estimulo cronico en la zona o debido a un
defecto en el transporte normal de melanina a los queratinocitos de la zona
suprabasal.

Dado que esta entidad constituye un cuadro clinico de curso benigno y
aun se desconoce si supone un factor de riesgo para el desarrollo de
melanoma, se considera aceptable su manejo conservador mediante un
seguimiento clinico con fotodermoscopia. La biopsia debe considerarse en
aquellos casos en los que la distincién entre la melanosis y el melanoma no se
pueda hacer en base a la clinica, o si la lesiébn cambia con el tiempo o presenta

nueva apariciéon en edades avanzadas.
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