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CASOS CLINICOS

Carcinoma de vulva en paciente con liquen
escleroatrofico de larga evolucion
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ABSTRACT

The relationship between vulvar dystrophy and the
development of carcinoma of the vulva is unknown,
although it doesn’t seem to be etiological. Since the
coexistence of these lesions is frequent, clinicians
must rule out a possibly malignant lesion in any pa-
tient with a chronic vulvar process and the patient
should be closely followed while the lesion exists.

INTRODUCCION

La distrofia vulvar es una dermatosis inflamatoria
crénica con predileccién por la zona vulvar, que se
presenta con mds frecuencia en mujeres posmeno-
péusicas. Durante muchos afios, las distrofias vulva-
res se han descrito con una amplia variedad de tér-
minos confusos e imprecisos que generalmente
hacian referencia a su supuesto estatus premaligno.
Desde 1975 la Sociedad Internacional para el Estu-
dio de los Trastornos Vulvares (ISSVD) define una
nomenclatura universal para ginecélogos, patélogos
y dermat6logos; ha adoptado el término de distrofia
y las clasifica en:

— Distrofias hiperpldsicas (con o sin atipia).

— Liquen escleroatrofico.

— Formas mixtas (con o sin atipia).

En 1987, en el X Congreso de la ISSV, se propuso
una nueva clasificacién de las enfermedades vulvares:

— Alteraciones epiteliales no neoplésicas de la piel
y las mucosas.

— Liquen escleroso.

— Hiperplasia de células escamosas.

— Neoplasia vulvar intraepitelial (VIN I, IT y III).

Esta clasificacién no implica factores causales o
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agentes etioldgicos, pero reconoce que estas entida-
des son trastornos derivados de una alteracién de la
proliferacion del epitelio vulvar. La principal novedad
es que en el grupo de distrofia vulvar se excluyen las
lesiones con atipia y las formas mixtas, y se deben
nombrar ambas lesiones si éstas coexisten.

A principios del siglo XX se crefa que el carcinoma
vulvar se originaba en las distrofias vulvares. A raiz
de esta creencia se publicaron muchas series en las
que se intentaban relacionar ambas entidades. En las
series publicadas, existia una asociacién variable en-
tre un 3 y un 10% dependiendo de la forma de distro-
fia y, sobre todo, de la existencia o no de atipia celu-
lar. En general, se puede decir que la presentacién de
un carcinoma vulvar se relaciona, hoy dia, con la
existencia de atipia celular y no con la presencia de
distrofia vulvar, a pesar de su frecuente asociacion.

Presentamos un caso clinico de carcinoma de vulva
en una mujer joven y diagnosticada de liquen esclero-
atréfico (LEA) 2 afios antes. Revisamos la supuesta
vinculacién entre 2 entidades histéricamente relacio-
nadas y la evolucién que ha sufrido este concepto.

CASO CLINICO

Paciente de 50 afios, premenopdusica, sixtigesta y
sixtipara. Antecedentes familiares de carcinoma vul-
var en la madre. Apendicectomizada e hipertensa no
tratada. Acude a la consulta por leucorrea y prurito
vulvar crénico de 18 afios de evolucién que nunca ha
respondido a los tratamientos locales instaurados
(corticoides locales y antihistaminicos orales). La ex-
ploracién ginecoldégica muestra placas blanquecinas
con telangiectasias, purpuras y zonas de erosién que
se localizan en el drea anogenital. La biopsia vulvar
informa de LEA (fig. 1). Se instaura tratamiento con
propionato de testosterona, corticoides por via topica
y antihistaminicos por via oral.
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Fig. 1. Liquen escleroatrofico.

Fig. 2. Carcinoma de vulva.

La paciente renuncia al seguimiento clinico ante el
fracaso de los tratamientos anteriores. Dos afios mas
tarde acude nuevamente a la consulta ante la apari-
cién de una lesiéon vulvar ulcerada de 3 cm, que le
ocasiona intenso dolor y prurito. Se practica biopsia
dirigida, con resultado carcinoma epidermoide poco
diferenciado e infiltrante (fig. 2).

Tras el estudio preoperatorio y de extension, se rea-
liza vulvectomia ampliada y linfadenectomia ingui-
nal. El estudio anatomopatoldgico de la pieza confir-
ma el diagndstico histolégico previo y la presencia de
un solo ganglio inguinal afectado de los 22 aislados
(T, N)). Se realiza tratamiento coadyuvante con radio-
terapia. El postoperatorio transcurre con normalidad.
A los 14 meses de la intervencidn continda libre de
enfermedad.

DISCUSION

Los términos distrofia vulvar se han asociado hist-
ricamente a la leucoplasia, por lo que la tendencia ge-
neral era considerarla una lesién premaligna. Con esta
idea, durante muchos afios se realizé la vulvectomia,
tratando de prevenir la apariciéon de un carcinoma vul-
var en las mujeres que experimentaban este trastorno’.

En realidad, el concepto que antafio se tenia sobre la
distrofia vulvar y su relacién con el carcinoma era el
resultado de estudios retrospectivos basados en el des-
cubrimiento de la leucoplasia, una vez desarrollado el
carcinoma. Estos estudios se realizaban sobre piezas
de vulvectomias de carcinomas invasivos, en las que
parecia existir una frecuente asociacién entre éstos y
las lesiones catalogadas como «leucoplasicas».

Asi, autores de la época, como Taussing, en un ana-
lisis retrospectivo publicado en 19303, concluyé que
hasta un 50% de las mujeres con carcinoma de célu-
las escamosas presentaba una lesién leucoplésica en
el momento del diagndstico, y por tanto estas lesiones
tenian un elevado potencial premaligno.

Con el paso del tiempo, el significado oneroso del
término leucoplasia fue decreciendo a medida que se
realizaron estudios dirigidos, y con la introduccién
del término displasia®.

Jeffcoate’ fue uno de los primeros que discrepé del
concepto clasico. En 30 afios de practica clinica y 260
casos de distrofia vulvar, este autor tan solo observo a
5 mujeres que hubieran desarrollado posteriormente
un carcinoma vulvar en la zona afectada’. De 138 ca-
sos seguidos durante 3 afios, s6lo 4 desarrollaron ma-
lignidad, 2 de los cuales presentaban una atipia ini-
cial. De estos resultados, el autor concluye que el
riesgo de desarrollar un carcinoma en presencia de
una lesién epitelial crénica es menor del 5% y que
este riesgo aumenta considerablemente cuando existe
displasia en la biopsia inicial. Wallace, realizé varios
estudios a lo largo de 11 afios, en los que observéd una
evolucién desde la creencia de que el liquen es la le-
sién precursora mds frecuente de carcinoma vulvar
hasta afirmar que tan sélo el 4% iban a desarrollar un
carcinoma. Autores como McAdams y Kistner cuanti-
ficaron en un 10% el riesgo de desarrollar un cancer
de vulva en mujeres diagnosticadas de distrofia vulvar
hiperpldsica con atipia.

Sin embargo, a pesar de estas conclusiones, el po-
tencial maligno de esta entidad ha sido vehemente-
mente negado por otros autores*®?, con la argumenta-
cién de que aunque es frecuente observar lesiones
histolégicas correspondientes a LEA en la proximi-
dad de las de carcinoma, esto no necesariamente indi-
ca una relacién causal.
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Esta gran variabilidad en los datos se explica en
cierta medida por la falta de consenso entre los clini-
cos y los patdélogos en la nomenclatura utilizada. Esta
situacion se solucioné en 1975 con la clasificacién
histol6gica que dio paso a nuevos estudios dirigidos a
aclarar la relacion entre estas lesiones y el carcinoma
vulvar.

Hart et al'’, en 1975, estudiaron a fondo la posibili-
dad de degeneracién del liquen escleroso a carcinoma
de vulva; hicieron un seguimiento de 99 pacientes y
concluyeron que no existia ninguna evidencia que de-
mostrara esta relacion, y que cuando aparecia un caso
de carcinoma, éste se desarrollaba en zonas de vulva
sana o muy poco afectadas.

Otros autores mds recientes como Powell y Wojna-
rowska!!, Leibowitch et al'> o Zaki et al'* reconocen
la frecuente presentacién de carcinoma vulvar en pa-
cientes con LEA, aunque asocian el riesgo de carci-
noma a la existencia de atipia celular y, por tanto, al
concepto de VIN, que desde 1987, en el X Congre-
so de la ISSV, queda desvinculado del de distrofia
vulvar.

Todas estas consideraciones nos hacen llegar a la
conclusiéon de que la predisposiciéon del LEA o de
cualquier otra enfermedad vulvar crénica a desarro-
llar un carcinoma tan s6lo podria ser estimada me-
diante estudios prospectivos y con un gran nimero de
pacientes; hasta la fecha, muy pocos trabajos se ajus-
tan a estas condiciones.

Probablemente el error se remonta al hecho de que
durante muchos afios en la mayoria de las publicacio-
nes sobre carcinoma de vulva se hacia referencia a le-
siones «leucopldsicas» adyacentes a éste, que apare-
cian hasta en un 50-75% de los casos.

Taussing fue el que popularizé el término de «vul-
vitis leucoplésica», distinguiendo una fase temprana
(hiperpldsica) y una tardia (atréfica). Este autor des-
cribié estas lesiones en el 50% de las pacientes con
carcinoma vulvar, y segin sus investigaciones se de-
sarrollaba con mds frecuencia en las dreas hiperplasi-
cas que en las atréficas. Las conclusiones de dichos
trabajos eran puramente especulativas, pues partian
de un término que no correspondia a ninguna entidad
histopatolégica concreta, sino a una variedad de lesio-
nes benignas o malignas, que se presentaban clinica-
mente con este aspecto blanquecino. De hecho, cuan-
do estas lesiones eran biopsiadas, la mayoria de las
veces correspondian a dermatosis inflamatorias be-
nignas, como la psoriasis, el liquen plano, la dermati-
tis seborreica, etc., lo que parecia indicar que el
término leucoplasia debia abandonarse, pues clini-
camente no correspondia a ninguna entidad en con-
creto.

Nuestra experiencia es que en una consulta de gine-
cologia general se han diagnosticado a 15 mujeres
con distrofia vulvar, a lo largo de un afio, de las cua-
les tan s6lo una presenté un carcinoma de vulva, lo
que supondria un porcentaje de un 6,6%. Sin embar-
go, convendria llevar a cabo una serie de considera-
ciones en relacion con este caso. En primer lugar, se
trataba de un LEA de larga evolucién que no habia
sido controlado ni tratado durante 2 afios tras el diag-
néstico. La mujer era premenopdusica y joven, cir-
cunstancias poco corrientes en la presentacion del
carcinoma de vulva. Y, por ultimo, podia existir un
condicionante genético importante, pues su madre ha-
bia experimentado igualmente un carcinoma vulvar,
aunque se desconocia si asociado o no a una distrofia
de vulva. Como en la mayoria de los casos en que
aparece un carcinoma de vulva con relacién a una dis-
trofia vulvar, queda la duda de si la lesion maligna se
desarroll6 en zonas de vulva sana o distrdfica.

De lo que no hay duda es de que un porcentaje con-
siderable de mujeres con carcinoma de vulva presenta
una distrofia vulvar en el momento del diagnéstico
del proceso maligno; sin embargo, el riesgo de que
una mujer con una distrofia vulvar desarrolle un car-
cinoma es superior en las formas hiperplésicas y con
atipia. En ausencia de atipia, el riesgo de carcinoma
de vulva es practicamente nulo*.

La relacién entre distrofia vulvar y carcinoma ha
sido un punto de controversia histdrica, y se ha evolu-
cionado de posturas muy radicales, como la de Taus-
sing®®, que tenia el convencimiento de que si una
mujer con distrofia vulvar vivia suficientemente, aca-
barfa desarrollando un carcinoma, a la consideracion
actual de que el riesgo de desarrollar carcinoma es
nulo, ya que, segun la clasificacion de 1987, en los
trastornos no neopldsicos se excluye la presencia de
atipia, de forma que las lesiones potencialmente pre-
neopldsicas (con atipia) pasarian a formar parte de las
VIN, sin que las distrofias vulvares tuvieran, por tan-
to, ningun cardcter premaligno, a pesar de su asocia-
cion frecuente.

En definitiva, podemos decir que se desconoce la
relacién entre distrofia y carcinoma, si bien no parece
que dicha relacion sea etioldgica, o lo que es lo mis-
mo, aparecen frecuentemente asociados, se desconoce
el motivo, pero se descarta que las distrofias sean una
lesion precursora del carcinoma. La tendencia actual
es a considerar 2 factores en la patogenia del carcino-
ma de vulva: la influencia genética y la displasia aso-
ciada a la infeccién por HPV.

Todo esto confirma la idea de que es necesario, en
primer lugar, hacer un diagndstico por biopsia de
cualquier lesién vulvar sospechosa; una vez etiqueta-
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da, hay que llevar a cabo un seguimiento clinico y, en
algunos casos, repetir la biopsia ante un cambio o em-
peoramiento de la lesién inicial, pues, aunque no se
ha demostrado una relacién etioldgica entre ambas
entidades, su frecuente asociacion define a ésta como
una poblacién de riesgo a la que se debe prestar la
atencion adecuada.

RESUMEN

Se desconoce la relacién entre la distrofia vulvar y
el carcinoma de vulva, si bien no parece que ésta sea
etiolégica. Dado que es frecuente la coexistencia de
ambas lesiones, el clinico estd obligado a descartar un
proceso maligno ante cualquier lesién vulvar y a ha-
cer un seguimiento apropiado mientras la lesién per-
sista.
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