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la publicación), Filiación (centro de trabajo de los autores), Correspondencia (dirección 
completa y persona de correspondencia incluyendo un email válido que será el que se 
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de ser una revisión sistemática irá estructurado como un original y en caso de ser una 
revisión de un tema concreto narrativa se estructurará como convenga al autor siempre 
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Se añadirán a continuación de la Bibliografía empezando una página nueva. En cada página 
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Artículo Original

Liquen escleroso de vulva: Características clínicas y evolutivas, a partir de una serie 
de 50 casos en 8 años (2008-2015)

Vulvar lichen sclerosus: Clinical and evolutive characteristics, about a series of 50 cases in 
8 years (2008-2015)

Lopez-Olmos. J
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CORRESPONDENCIA: 

Dr. JORGE LOPEZ-OLMOS
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RESUMEN

Objetivo:
Estudio prospectivo de las características clínicas 

y evolutivas de 50 casos de liquen escleroso en 8 años 
(2008-2015).

Diseño:
 estudio de: edad, edad a la menarquia, edad a la 

menopausia, paridad, Indice de masa corporal (IMC), 
antecedentes médicos y quirúrgicos, motivo de consulta , 
síntomas y signos (evolución de las lesiones), diagnósticos 
asociados, tratamiento y seguimiento. 

Resultados:
Sobre 41461 consultas en esos años, hubo 50 casos de 

liquen escleroso (LE), representan el 0,12 %.
La edad: entre 34 y 86 años , media 63,28. El 40% eran 

mayores de 70 años, y el 14% eran mayores de 80 años. 
Sólo hubo 3 casos menores de 40 años. 

La paridad media fue 2,18 (entre 0 y 5). En 4 casos eran 
nuligestas (8%).

La edad a la menarquia, entre 12 y 16 años, media 13 
años. 

La edad a la menopausia, entre 37 y 59 años, media 50 
años. 

El IMC medio fue 26,22. Había obesidad en 3 casos 
(6%). También: HTA en 34%; hipotiroidismo en 16%; 
diabetes en 10%; osteoporosis en 6% y cánceres diversos 
en 8%.

El síntoma fundamental fue el prurito vulvar en 66%. 
De media 5 años (de 4 meses a 15 años).

El diagnóstico es clínico. En 10% (5 casos) se practicaron 
biopsias que confirmaron el diagnóstico (en un caso por 
sospecha de neoplasia intravulvar, NIV III).

Se dio tratamiento con clobetasol, encontrando mejoría 
en 90%. La pérdida de seguimiento ocurrió en 10%.

Conclusiones:
La evolución de las lesiones oscila entre 4% y 14%, 

con estenosis del introito, sinequias, erosiones, hasta 
desaparición de labios menores y clítoris. En ningún caso 
se llegó a cáncer de vulva. 

Palabras clave: Liquen escleroso, Prurito vulvar, 
Clobetasol, Cáncer de vulva

ABSTRACT

Objective:
Prospective study of clinical and evolutive characteristics 

of 50 cases of lichen sclerosus in 8 years (2008-2015).

Design:
Study of: age, age at menarche, age at menopause, 

parity, Body mass index (BMI), medical and surgical 
antecedents, reason of consultation, symptoms and signs 
(evolution of lesions), associated diagnosis, treatment and 
follow-up.
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Results:
Over 41461 consultations in these years, 50 cases of 

lichen sclerosus, represented the 0,12% of frequency.
The age: range 34-86 years, mean 63,28 years. The 

40% of cases were older than 70 years. The 14% of cases 
were older than 80 years;  3 cases were less than 40 years.

The parity, mean 2,18, range 0-5; 4 cases were 
nulligravides (8%). 

The age at menarche, mean 13 years, range 12-16 
years.

The age at menopause, mean 50 years, range 37-59 
years.

The mean BMI was 26,22. There were obesity in 3 
cases (6%). There were also HTA in 34%; hypotirodism 
in 16%, diabetes in 10%, osteoporosis in 6%, and diverse 
cancers in 8%.

The vulvar pruritus was found in 66%, mean 5 years 
(range: 4 months – 15 years). 

The diagnosis was clinical. In 10% (5 cases) there 
were performed biopsies that confirmed the diagnosis (in 
one case because of suspicion of VIN III).

The treatment was clobetasol, with improvement in 
90%. There were loss of follow-up in 10%. 

Conclusions:
The evolution of lesions oscillate between 4% and 

14% with sclerosis of the introitus, sinechies, erosions 
till disappearance of minor labia and clitoris. There were 
not any case of vulvar cancer.

Keywords: Lichen sclerosus, Vulvar pruritus, 
Clobetasol, Vulvar cancer

INTRODUCCION

Se ha dicho que la vulva es un órgano genital pélvico 
olvidado1, pero tiene más patología que la vagina, 
destacando la dispareunia y el liquen escleroso (LE). El 
LE fue descrito por Hallopeau en 1887 como una variante 
del liquen plano. Se caracteriza por pápulas blancas que 
confluyen en placas2. Con su afectación de la vulva, 
finalmente se pierden los labios menores y entierra el 
clítoris. Afectando vulva y zona periana , da una imagen 
en 8. En la Anatomía Patológica, hay una epidermis 
delgada con hiperqueratosis y acantosis, y lo típico es 
la hialinización de la dermis, con una banda inflamatoria 
crónica linfocitaria, en la unión dermoepidérmica.

El LE es una enfermedad inflamatoria autoinmune 
con predilección por la piel genital3, en personas 
predispuestas. Es más frecuente en la mujer , en relación 
al hombre de 6/1 a 10/1; y en las 5ª y 6ª décadas de la 

vida. Se asocia a tiroiditis, anemia perniciosa, vitiligo y 
alopecia areata. Cursa con prurito nocturno, erosiones 
y fisuras, estrechamiento del introito, dificultad para 
las relaciones sexuales con dispareunia, y distress 
psicosexual4,5,6: apareunia, anorgasmia.

Es una enfermedad debilitante7, produce picor , dolor, 
disuria, retención urinaria, dispareunia, disfunción 
sexual, destrucción anatómica (reabsorción y/o fusión de 
labios menores, clítoris atrapado, estenosis del introito), 
y puede progresar a cáncer escamoso en 3-5%. Es una 
enfermedad que suele ocurrir tras la menopausia8. Pero 
aún sin síntomas es una enfermedad activa, que debe 
tratarse en vida , con revisiones anuales. 

La prevalencia en vulva es 1,7%. La etiología es 
desconocida, se supone multifactorial9. Produce prurito, 
quemazón y dolor10. No afecta a la vagina (a diferencia 
del liquen plano), pero se ha descrito un caso en vagina11, 
en una mujer de 54 años histerectomizada por patología 
benigna. 

El diagnóstico es clínico, a la vista de las lesiones. Pero 
debe hacerse biopsia de vulva para confirmación, en las 
siguientes condiciones9,12: 

•	 con pérdida de la estructura vulvar
•	 en caso dudoso o atípico
•	 con sospecha de malignización (de NIV, neoplasia 

intraepitelial vulvar o cáncer): hiperqueratosis o 
erosión.

•	 Si no hay respuesta al tratamiento
•	 Con áreas pigmentadas.

El tratamiento actual es con propionato de clobetasol 
0,05%, un corticoide potente, a diario 8 semanas , dias 
alternos 4 semanas, y luego 1-3 veces por semana pasando 
a una vez por semana. Se añaden medidas higiénicas, 
antihistamínicos por la noche, y procurar ritmo intestinal 
normal si hay afectación perianal. Se hacen controles a 
1-2 meses , y luego cada 6 meses.

En 75-98% hay control de los síntomas7, pero en 
35% hay progresión de la enfermedad o fusión de los 
labios. Hay recaidas a 4 años en 84%. Puede recurrirse 
a la cirugía para apertura del introito o con estenosis del 
meato urinario.

En este trabajo, presentamos una serie de 50 casos de 
LE diagnosticados y controlados por nosotros a lo largo 
de 8 años, fijándonos en sus características clinicas y 
evolutivas.
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MATERIAL Y METODOS

En la consulta de Ginecología del autor, en el Centro 
de Especialidades de Monteolivete, de Valencia, durante 
los 8 años (2008-2015), hemos recogido todos los casos 
de líquen escleroso, para ver sus características clínicas 
y evolutivas, con especial hincapié en la destrucción 
vulvar aparejada. Esto se demuestra con una completa 
iconografía que muestra el progresivo deterioro.

Estudiamos: la edad, la paridad, abortos, la edad a la 
menarquia, la edad a la menopausia, el índice de masa 
corporal, IMC, (como la relación entre peso en Kg y 
cuadrado de la talla en m); el motivo de consulta, los 
antecedentes médicos y quirúrgicos, la clínica presentada, 
la duración en años del prurito vulvar, la medicación 
que toman, los hallazgos de la exploración, las biopsias 
practicadas, los resultados de la citología cervicovaginal y 
en su caso vulvar, los reultados de la ecografía transvaginal, 
los tratamientos recomendados, y la evolución, incluyendo 
el seguimiento.  

El estudio estadístico: los datos cuantitativos se 
expresan como rango, media y desviación estándar. Los 
datos cualitativos se expresan en porcentajes. 

RESULTADOS

En 8 años, 2008-2015, y sobre un total de 41461 
consultas, hemos recogido 50 casos de LE, suponen el 
0,12%. 

 Los datos cuantitativos son: la edad, paridad, edad a la 
menarquia, edad a la menopausia  e IMC.  La edad  entre 
34 y 86 años, media 63,28. Hay que destacar que en 20 
casos (40%), son mayores de 70 años, y en 7 casos (14%) 
son mayores de 80 años. Menores de 40 años, únicamente 
3 casos (6%), 2 de 39 años y 1 de 34 años. 

La paridad, entre 0 y 5, media 2,18. Hubo 4 casos de 
nuligestas (8%). Y una paciente no había tenido relaciones 
sexuales (2%).

La edad a la menarquia, entre 11 y 16 años, media 13 
años. La edad a la menopausia, entre 37 y 59 años , media, 
50 años. El IMC medio, 26, 22. entre 20 y 36. Unicamente 
había obesidad en 3 casos (6%): nº 34 con IMC = 36,33; 
nº43, con IMC = 31,27 y nº 48 , con IMC = 33,20.

Entre los antecedentes médicos destacan: HTA, 17 
casos (34%); hipotiroidismo, 8 casos (16%); diabetes, 5 
casos (10%). Había dos portadoras de hemofilia A (4%). Y 
4 casos de cáncer (8%): de mama, colon, ovario y cérvix, 

respectivamente. También 3 casos de osteoporosis (6%), 
en pacientes de edad avanzada.

Entre los antecedentes quirúrgicos destacan: 
amigdalectomía, 9 casos (18%); apendicectomía, 7 casos 
(14%); cataratas, 4 casos (8%), y los casos referidos de 
cáncer (8%).

El motivo de consulta fue prurito vulvar en 33 casos 
(66%), seguido de revisión en 11 casos (22%). En el resto, 
fueron diversos motivos: la dispareunia, la desaparición 
de los labios, y en un caso amenorrea de 4 meses. 

Por sus dolencias, recibían medicación múltiple en 27 
casos (54%).

El diagnóstico es clínico, al ver la lesión. En 5 casos 
(10%), se practicaron biopsias con anestesia local, que 
confirmaron el diagnóstico (Figura 1, caso nº 1). En el caso 
nº 43, ante la sospecha de VIN III, (figura 2), se practicó 
biopsia, que se informó como distrofia vulvar compatible 
con fase inicial de LE.

En la clínica, destacan las siguientes alteraciones: 
•	 hipotrofia de labios menores, caso nº 14. (2%)
•	 Estenosis del introito, casos nº 21 y 23, (4%)
•	 Desaparición de labios menores, casos nº: 9,16, 24, 

38 y 46. (10%)
•	 Desaparición de labios menores y clítoris, caso 

nº25 (2%).
•	 Sinequias en tercio superior e infraclitorídeas, 

casos nº  16,27, 34 y 47 (8%).

FIGURA 1:  ANATOMIA PATOLOGICA ( HE, 40x ). CASO nº 
1. Hiperqueratosis, atrofia del estrato de Malpighio con edema y 
homogenización del colágeno en la dermis papilar, así como presencia 
de vacuolización en la capa basal. 
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FIGURA 2:  CASO nº 43, Sospecha de VIN III. Biopsia , descarta. 
Inicio LE.

FIGURA 3:  CASO nº 18. Imagen típica de LE.

FIGURA 4:  CASO nº 12. Imagen en 8, afectación vulvar y perianal. FIGURA 5:  CASO nº 2. Afectación inicial unilateral.

FIGURA 6:  CASO nº 19. Imagen en papel de fumar , en pliegue 
del labio.

FIGURA 7:  CASO nº 24. LE afectando vulva y pliegues inguinales.
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FIGURA 8:  CASO nº 33. LE con pigmentación. 

FIGURA 9:  CASO nº 29. LE con edema de labios. 

FIGURA 10:  CASO nº 35. LE con erosiones.

FIGURA 11:  CASO nº 37. Los labios menores están enterrados, 
sobre todo el derecho, aunque persiste la forma.

FIGURA 12:  CASO nº 34. Sinequias y desaparición labio menor 
izquierdo. FIGURA 13:  CASO nº9. Sinequias y desaparición labios y clítoris.
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•	 Erosiones, casos nº:28, 29, 39, 40, 41, 47 y 49, 
(14%).

Otros hallazgos fueron: pigmentación en 2 casos (4%), 
despigmentasción en 2 casos (4% ), edema de labios en 1 
caso (2%), y lesiones de rascado en un caso (2%).

Diagnósticos asociados de la paciente fueron: 
pequeños miomas, 5 casos (10%) (uno, calcificado); 
2 hidrómetras (4%); un endometrio proliferativo en la 
biopsia endometrial, y un cistorrectocele.

La citología cervicovaginal fue negativa en 47 casos 
(94%); en 2 casos se encontró infección por vaginosis 
bacteriana (4%) y en un caso candidiasis (2%).

En la ecografía transvaginal, se encontró la linea 
endometrial atrófica en 43 casos (86%), exceptuamos los 
2 casos con hidrómetra, y 5 casos en premenopáusicas 
con linea endometrial normal.

El prurito vulvar, duraba en las pacientes afectas, de 4 
meses a 15 años, media 5,15 años. 

Respecto al tratamiento: en 40 casos (80%) se utilizó 
clobetasol; en 3 casos (6%) prednicarbato; no llevaron 
tratamiento 3 casos (6%), y en 4 casos otros tratamientos 
corticoideos (8%). El caso nº 38, que llevaba tratamiento 
con clobetasol , al ser diagnosticada de artritis reumatoide, 
lo suprimió, al tomar ahora cortisona oral.

Respecto a la evolución: hubo mejoría en 45 casos 
(90%), pero en 5 casos (10%) se perdió el seguimiento. 
No hubo ningún caso con cáncer de vulva. 

En las figuras 3 a 13, se muestran formas de 
presentación y la patología evolutiva de estas lesiones. 

DISCUSION

Con LE se necesita seguimiento a largo plazo, si lleva 
tratamiento por lo menos anual. Y debe saberlo el médico 
general. La paciente debería tener información verbal y 
escrita13. Se necesita educación médica para que no haya 
pérdidas de seguimiento, y hay que pensar siempre en el 
cáncer de vulva . 

El prurito es el síntoma clave. En nuestra serie ,en 
66%. Aunque muchos casos lo tienen pero no se quejan 
de él. También hay casos sin prurito, con presentaciones 
atípicas, como los 15 casos de Ventolini y cols14. 

Se han estudiado las diferencias entre los casos 
sintomáticos y asintomáticos de LE, en un estudio 
retrospectivo sobre 228 casos15. Vieron que los casos 
sintomáticos se daban más con historia familiar de LE, 
que en 26% empeoraban los sintomas con la comida (si 
incluía cerdo, en 25/ 48 casos), que empeoraban por la 
noche en 47%; en mujeres de 50 años (riesgo relativo, 
RR = 2,47) o en menopáusicas (RR= 6,55); con IUE, 
incontinencia urinaria de esfuerzo , RR= 5,23; con 
uso de absorbentes, RR= 3,59 y con dispareunia, RR= 
5,28. Pero no había correlación entre la severidad de los 
síntomas y los cambios anatómicos. 

En nuestra serie , la edad fue 34-86 años , media 63 
años. En 40 % eran mayores de 70 años (20 casos) y en 
14% eran mayores de 80 años (7 casos). A esto se asocian 
patologías típicas: HTA, diabetes, hipotiroidismo, 
osteoporosis, cataratas, o cáncer: mama, colon, ovario, 
cérvix. Y por ello, en 54% (27 casos) son pacientes que 
toman múltiples medicamentos.

En la serie de Lee y cols16, en 2008-2014, con 507 
casos con biopsia positiva de LE ,la media de edad fue 55 
años (18-86). La media de síntomas fue 5 años, y la media 
de seguimiento 4,7 años. Distinguen entre cumplidoras 
totales (70,4%) y parciales del tratamiento (29,6%). 
Presentaban dispareunia en 75,1% y adherencias en 
3,4% versus 40% , p< 0,001. Respecto a la supresión de 
los síntomas, 93,3% versus 58 %, p< 0,001. Los cambios 
vulvares se dieron en 51,7%, y eran 48,1% versus 
59,3%. La frecuencia de cáncer fue 0% versus 4,7%, 
p< 0,001. También señalan : fusión de labios y clítoris, 
16,2 % , fusión y cierre vaginal, 11,4% , fisuras, 20,7% e 
hiperpigmentación, 9,5%. 

Challenor17, en 2012-2013, hace un estudio 
retrospectivo de 12 meses con 273 casos. La media de 
edad fue 61 años ( 14-94), la media de síntomas 6,4 años 
, y la edad media al diagnóstico 55 años. En 16% había 
disfunción sexual, y en 5% se practicaron procedimientos 
quirúrgicos para restaurar la función sexual. En 32% se 
hizo biopsia, y hubo cáncer escamoso en 3%. Este autor 
se sorprende de la falta de manejo a largo plazo.

Hay alta prevalencia de disfunción sexual en las 
mujeres afectas de clínica vulvovaginal18: vaginitis, 
vulvitis, vestibulodinia, liquen plano o LE. En más del 
50% de los casos  y 2 veces más que en la población 
general. Con LE alcanzaría el 15%. 

Comparando disfunciones sexuales entre 197 casos de 
LE de 18-45 años frente a controles (95 mujeres sanas y 
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43 con candidiasis vulvovaginal, CVV)19, con LE había 
menos actividad sexual y menos satisfacción. Menor 
frecuencia de coito y menos orgasmos. La desfiguración 
de la vulva afecta la calidad de vida. 

En nuestra serie, presentaban dispareunia, 46 casos 
(92%), y alteraciones vulvares: estenosis del introito, 
4%; desaparición de labios menores y/o clítoris, 12%; 
sinequias, 8% y erosiones, 14%. 

Respecto al tratamiento, empleamos propionato de 
clobetasol con buenos resultados , mejoría en 90% (45 
casos). Es el más utilizado en primera línea, como dijeron 
los expertos, en 85%20. Hay variaciones según los médicos 
y según las localizaciones geográficas. Así, en este estudio 
de Selk, se vio que los dermatólogos tratan más a todas las 
pacientes, mientras que los ginecólogos sólo tratan cuando 
hay síntomas. Y el tratamiento de mantenimiento se hace 
más en USA que en Europa, con diferencias p< 0,01. Es 
mejor tratar, y a largo plazo, para prevenir el cáncer de 
vulva. 

Nosotros, en 2003 en un estudio piloto21, tratamos 20 
casos de prurito vulvar con o sin distrofia, durante 1 año, 
10 casos con clobetasol y 10 casos con prednicarbato. Con 
ambos productos desapareció el prurito , y los casos de LE 
(2 y 1, respectivamente) mejoraron.

Se ha comparado propionato de clobetasol con furoato 
de mometasona en el LE, y son ambos efectivos y no hay 
diferencias de eficacia22, y son bien tolerados23. También 
se ha comparado clobetasol con tacrolimus24, siendo 
más efectivo, y sin efectos adversos. Por ello tacrolimus, 
queda reservado a 2ª linea de tratamiento, pues produce 
sensación de quemazón.

Como el cáncer de vulva puede ser secundario a LE, y 
va precedido de VIN con prurito, la biopsia se necesita 
para excluir la malignidad y confirmar el diagnóstico25, tal 
como ocurrió en nuestro caso nº 43.

El LE puede presentarse con hipertrofia , disqueratosis 
y paraqueratosis, y no se asocia a riesgo de malignidad26.

Habría marcadores que predicen la progresión del LE 
a cáncer escamoso: p53, Ki67, H2AX, MCM 3 y ciclina 
D1, pero se necesitan más conocimientos para poder 
aplicarlos.

El aumento de riesgo con LE para cáncer de vulva 
escamoso, se ha estudiado28. Se da en mujeres más 
mayores, asociado a hiperplasia escamosa. Pero ni la 

duración de los síntomas ni la pérdida de la arquitectura 
vulvar , es indicador potencial de riesgo de cáncer. Hay 
que hacer exámen vulvar anual, y debe volver si no hay 
respuesta al tratamiento corticoideo o con cualquier 
anomalía.

El cáncer de vulva asociado al LE en la experiencia de la 
clínica de Florencia29, se dio en 25/ 72 casos, (34,7%). El 
perfil de los casos fue: media, 72 años, historia de vitiligo 
(16%), cáncer invasor (92%), tumor exofítico (73%), 
ulcerado (18%), e hiperqueratosis (9%). El picor fue el 
síntoma más frecuente, en labio mayor en 32%, en labios 
menores en 27%, y en vestíbulo en 23%. Con LE hay más 
riesgo de cáncer.

En el estudio de Cooper y cols30, sobre 507 casos de 
mujeres con LE, el bajo cumplimiento de los corticoides 
tópicos predispone a aumento de cáncer. Hubo más 
cáncer en las no cumplidoras que en las cumplidoras, 
4,7% versus 0%, p< 0,001. Se deben usar los corticoides 
según la necesidad de los síntomas, con tratamientos que 
aumenten o disminuyan la potencia, y con seguimiento a 
largo plazo. Con buen cumplimiento, el riesgo de cáncer 
pasa de 3-5% a 2,5%. 

En nuestra serie no hubo ningún caso de cáncer de vulva 
con LE.

En resumen, el LE es una enfermedad inflamatoria 
crónica, de mujeres mayores, que requiere tratamiento, 
no solo para el prurito, el síntoma fundamental, sino para 
prevenir la deformidad vulvar , y para prevenir el cáncer 
de vulva. Y por ello requiere control y seguimiento a largo 
plazo. 
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RESUMEN

Presentamos un caso de cáncer de vulva enmascarado 
por un liquen escleroso sobrepasado, en una mujer de 
59 años, diabética, hipertensa  e hipotiroidea, operada 
por cáncer de cérvix a los 39 años. Tuvo prurito vulvar y 
líquen escleroso 20 años, sin tratamiento ni seguimiento. 

Palabras clave: Líquen escleroso, Cáncer de vulva

ABSTRACT

We present a case of vulvar cancer maskared by 
surpassed sclerosus lichen, in a woman of 59 years-old, 
with diabetes, hypertension and hypotiroidism, with 
surgical procedure for cervical cancer at 39 years-old. She 
had pruritus and sclerosus lichen from 20 years without 
treatment nor follow-up. 

Keywords: Sclerosus lichen, Vulvar cancer

INTRODUCCION

La atrofia vaginal es por falta de estrógenos, mientras 
que la atrofia vulvar es por líquen escleroso (LE), y los 
tratamientos son diferentes1. El LE es una enfermedad 
inflamatoria crónica de base autoinmunitaria. Tiene riesgo 
de cáncer en 3-5%. El LE necesita seguimiento toda la 
vida, sobre todo en mujeres mayores. Y con lesiones 
precancerosas hay que hacer biopsia. La probabilidad 
de progresión es 1,2% a 24 meses y pasa a 36,8% a 300 
meses2. En una serie retrospectiva de 976 mujeres con LE, 
34 desarrollaron la neoplasia (3,48%).

El cáncer de vulva más frecuente es el escamoso, es 
el 3-5% de todos los cánceres ginecológicos, y el 1% 
de los cánceres de la mujer, con una frecuencia de 1-2 
casos/100.000 mujeres3, y aumenta con la edad. 

Hay dos variantes de cáncer de vulva4,3,5:
1.	 a partir de infección por virus del papiloma de alto 

riesgo (VPH-AR), 16 y 18, con integración en el 
genoma, y pasando por neoplasia intraepitelial 
vulvar, NIV (en inglés, VIN). Es el 20-30%, 
se da en jóvenes, con media de edad 55 años, 
premenopáusicas o perimenopáusicas. Hay dos 
tipos: basaloide y condilomatoso; no queratinizado. 
Puede afectar cérvix, vagina y ano. Presenta 
sobreexpresión de p14 y p16, y es de mejor 
pronóstico.  

2.	 Independiente del VPH, queratinizante, a partir 
del LE, y la VIN diferenciada. Es el 80-70%, 
se da en mayores, con media de edad 77 años, 
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postmenopáusicas. Hay en inmunohistoquimia 
(IHQ), mutación p53 en las células basales, 
imbalances de alelos e inestabilidad de 
microsatélites. Es de peor pronóstico.

Hay evidencia de LE en el 60-70% de cáncer de vulva. 
El LE puede enmascarar la VIN. Con lesión sospechosa 
hay que hacer biopsia.

En este trabajo, presentamos un caso clínico de cáncer 
de vulva enmascarado por un LE sobrepasado.

CASO CLINICO

Mujer de 59 años, G2P1A1, operada a los 39 años 
de cáncer de cérvix mediante histerectomía total y 
salpingoooforectomía bilateral. Como antecedentes 
personales también presentaba: diabetes en tratamiento 
con insulina glugina, hipotiroidismo en tratamiento con 
levotiroxina sódica, e hipertensión arterial en tratamiento 
con: amlodipino, lisinopril + hidroclorotiazida y 
moxonidina. También tomaba simvastatina. 

Fue tratada por su médico de atención primaria por 
posible candidiasis vulvovaginal, con  itraconazol, 
200 mg/ 12horas, por via oral , 3 dias , y fenticonazol, 
crema, 1 aplicación / noche, 7 dias. Había consultado por 
sequedad vaginal y escozor. En vista de que no mejoraba, 
nos la remitió. 

A la exploración, presentaba una vulvitis importante 
(figura 1), con angioqueratomas en labio mayor 
izquierdo, y una úlcera en tercio inferior del labio mayor 
derecho (figura 2). Presentaba lesiones cutáneas de 
aspecto candidiásico en surcos submamarios bilaterales.

Se tomaron muestras para citología vaginal, que fue 
negativa, y vulvar, en la que no había hongos pero sí 
flora bacilar. Se dieron instrucciones por escrito sobre 
higiene vulvar respecto a ropa, detergentes y jabones, 
y cuidados diarios. Se programó para biopsia de vulva. 
Volvió a la semana, y había mejorado discretamente de 
sus molestias. Se veía claramente que era un LE , con 
una zona indurada en labio mayor derecho. Se practicó 
biopsia de la úlcera con anestesia local. 

El informe de Anatomía Patológica  de la biopsia 
fue: carcinoma de células escamosas moderadamente 
diferenciado, ulcerado e infiltrante, afectando a los 
bordes laterales de resección ( figura 3). En el estudio de 
IHQ, era negativo para p16. 

FIGURA 1:  MACROSCOPICA.Vulvitis afectando vulva 
y periné, con angioqueratomas en labio mayor izquierdo.

FIGURA 2:  MACROSCOPICA. Ulcera en tercio inferior de labio 
mayor detrecho.

FIGURA 3:  ANATOMIA PATOLOGICA (HE , 10x). Se observa 
neoplasia de células escamosas que infiltra ampliamente el 
estroma. Son células de amplio citoplasma eosinófilo , focalmente 
queratinizado, con anisocariosis e hipercromatismo.
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La paciente se remitió al hospital para tratamiento 
quirúrgico. Reinterrogada, a la vista del resultado, la 
paciente confesó que tenía prurito desde hacía 20 años, 
que fue tratada en  Alemania donde vivía, en una ocasión, 
pero que no repitió el tratamiento del LE.

DISCUSION

Nuestro caso, en una mujer de 59 años, diabética, 
hipertensa e hipotiroidea, que fue intervenida de cáncer 
de cérvix a los 39 años, desarolló atrofia vaginal y vulvar 
con LE, con prurito de 20 años de evolución, que recibió 
tratamiento en una sola ocasión, y con falta de seguimiento; 
en el momento actual presenta cáncer escamoso de vulva 
ulcerado. 

Con úlcera vulvar, hay que hacer biopsia en el márgen. 
La úlcera vulvar es síntoma de cáncer escamoso en la 
postmenopausia6. Si persiste la úlcera, hay que hacer 
excisión más amplia, aún en ausencia de masa o lesión 
pigmentada, porque en excisión posterior puede haber 
cáncer escamoso. Esto ocurrió en 11/80 casos, 13,8%. 

En una serie de 507 casos de LE en 2008-2014, con 
biopsia positiva7, compararon el cumplimiento total 
(357 casos , 70,4%) o parcial del tratamiento (150 casos, 
29,6%). Hubo 0 casos de cáncer en el primer grupo frente 
a 7 casos de cáncer en el segundo grupo  (4,7%), con 
diferencia significativa , p < 0,001. 

El no cumplimiento del tratamiento corticoideo tópico 
predispone al cáncer, como se ve en nuestro caso. Hay 
que dar tratamiento según la severidad de los signos de 
presentación, y el tratamientio de mantenimiento con 
aumento o disminución de potencia, y el seguimiento 
a largo plazo8. Con medicación tópica hay peor 
cumplimiento que con la via oral, y disminuye con el 
tiempo. 

En una serie italiana de cáncer de vulva asociado a LE9, 
era el 34,7% (25/72 casos). Con LE hay riesgo de cáncer 
de vulva escamoso, 300 veces más. En 8 casos hubo LE y 
luego cáncer , y en 17 casos el diagnóstico fue simultáneo 
(como en nuestro caso). En el perfil de estos casos había: 
cáncer invasor en 92 % , tumor exofítico en 73%, ulcerado 
en 18% , y en labio mayor en 32% (como en nuestro caso).

Finalmente, comparando los casos de LE que no 
evolucionaron a cáncer en 9 años (8 casos) con 8 casos 
que evolucionaron a cáncer10, vieron en la IHQ que los 

casos que evolucionaron a cáncer se identifican por el 
índice de proliferación, expresión positiva en 70-90%, y la 
p53, expresión positiva en 60-90%. Todos los casos eran 
p16 negativos, como el nuestro. Pero se necesitan estudios 
con mayor nº de casos, y más biopsias.
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RESUMEN
 
Presentamos un caso de una mujer menopáusica de 56 

años con clínica de hirsutismo progresivo severo de 7 
meses de evolución. Entre otras pruebas, se realizó una 
ecografía transvaginal en el que se observaron unos anejos 
estrictamente normales. Ante la sospecha de patología 
ovárica debido a la ausencia de patología suprarrenal y 
test de frenación con análogos de la GnRh positivo, se 
solicitó una RMN pélvica que identificó una pequeña 
tumoración sugestiva de tumor del estroma ovárico. 
Se realizó una ooforectomia bilateral laparoscópica. El 
estudio anatomopatológico informó de tumor de células 
esteroideas (Tumor de células de Leydig). La clínica 
de virilización mejoró progresivamente después de la 
intervención.

Palabras clave: Virilización, hirsutismo, 
hiperandrogenismo, tumor de células de Leydig.

ABSTRACT

We report the case of a menopausal 56-year-old 
woman with severe progressive hirsutism with 7 months 
of evolution. Among other tests, a transvaginal Doppler 
Ultrasound was performed, revealing strictly normal 
ovaries. Due to the absence of suprarenal pathology and 
that the results of the gonadotropin-releasing hormone 
agonist test turned out positive, suggesting ovarian 
pathology, a Pelvic MRI was ordered. The results showed 
a small tumour suggestive of ovarian tumour stroma, 
so surgery was performed. The results of anatomical 
pathology reported Leydig cells tumour. Symptoms of 
virilisation improved progressively after the surgery.

Keywords: virilization, hirsutism, hyperandrogenism, 
Leydig cell tumor of the ovary,

INTRODUCCIÓN

Ante una mujer que presenta hiperandrogenismo grave 
debemos localizar el origen del exceso hormonal, que 
puede proceder de la glándula suprarrenal o del ovario. 
Presentamos el caso de una mujer menopáusica con esta 
patología y valoramos las pruebas a realizar así como su 
tratamiento.

En el ovario pueden aparecer tumores de muy 
variada histología, cada uno de los cuales tendrá un 
comportamiento biológico específico que dará lugar a 
diferentes características clínicas. Según la clasificación 
de la OMS los tumores ováricos se pueden dividir 

Conclusión del trabajo:
Ante una paciente con signos de virilización debemos hacer una buena anamnesis insistiendo en la velocidad de aparición de signos 
ya que en caso de inicio rápido pensaremos en causa tumoral
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histológicamente en tres grandes grupos: tumores 
epiteliales, tumores de células germinales y 
tumores de origen estromal/cordones sexuales 
(TECS). 

El tumor ovárico de células de Leydig es un 
subtipo de tumor de origen de los cordones 
sexuales que se caracteriza por ser el tumor 
virilizante más frecuente en mujeres entre 30 
y 40 años. A pesar de ello, solo representan  
menos del 1% de los tumores ováricos. Suelen 
ser tumores unilaterales, de pequeño tamaño 
y secretores de testosterona como hormona 
principal. La gran mayoría son benignos y con 
un excelente pronóstico.

CASO CLÍNICO

Mujer de 56 años que consulta por hirsutismo 
progresivo severo de 7 meses de evolución y metrorragia 
postmenopáusica. 

En la anamnesis no se detectan antecedentes personales 
de interés. PARA: 2002, menarquia a los 11 años y 
menopausia a los 48 años. En el momento de la consulta 
no tomaba medicación con efecto androgénico. 

En la exploración física se observaron signos notables 
de virilización: hirsutismo severo (índice en la escala de 
Ferriman-Galway de 22), alopecia frontotemporal leve 

y clitoromegalia (Figura 1). Su índice de masa corporal 
era de 29.3 y en la exploración abdominal no se palparon 
masas ni visceromegalias. 

Se solicitó un perfil hormonal con los siguientes 
resultados: testosterona total: 5.78 ng/ml  (VN: 0.06-
0.82 ng/ml), testosterona libre:137pg/ml (VN: 0-5 pg/
ml),17-hidroxiprogesterona: 3.68 ng/ml (VN: 0.1-2.3ng/
ml), androstendiona: 5.28 ng/ml (VN: 0.3-3.3ng/ml). 
Las concentraciones de dehidroepiandrosterona-sulfato, 

prolactina y tirotropina fueron normales. Los valores de 
folitropina (FSH) y lutotropina (LH) eran concordantes 

FIGURA 1:  clitoromegalia

Estudio 
inicial

3 semanas 
post GnRh

2 meses post 
ooforectomia

Bilateral

Valores de 
normalidad

Testosterona total 5,78 (x7) 0,19 <1 0,06-0,82 ng/ml
Testosterona libre 137 (x27)     0-5pg/ml
Androstendiona 5,28 (x1,6) 0,87 0,54 0,3-3,3 ng/ml
17OH 
Progesterona

3,68 (x1,6) 0,88 0,51 0,1-2,3 ng/ml

DHEA-S 85 61 61 35-430 mcg/dl
FSH 34,7 6,87 66,6 mUI/ml
LH 14,7 2,05 37,6 mUI/ml
PRL 168 117 98,8 40-530 mcUI/ml
DHEA-S: sulfato de deshidroepiandrosterona         FSH: hormona foliculoestimulante 
LH: hormona luteoestimulante                                 PRL: Prolactina
Tabla 1: evolución de los parámetros hormonales.

Estudio 
inicial

3 semanas 
post GnRh

2 meses post 
ooforectomia

Bilateral

Valores de 
normalidad

CEA 2,6 0-5 ng/ml
Alfa-feto-
proteina

1,8 0-13,4ng/ml

Inhibina B 5,8 <17,5 pg/ml
HCG <0,1 < 2 mUI/ml
HAM 0,23 mcg/L
CEA: antígeno carcinoembrionico     HCG: gonadotropina coriónica 
humana   HAM: hormona antimülleriana
Tabla 2: marcadores tumorales.

FIGURA 2:  aspecto ecográfico del ovario derecho
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el estado de menopausia (TABLA 1). Los marcadores 
tumorales (HAM, CEA, alfaproteina, inhibina B, HCG) 
fueron negativos (TABLA 2).

Ante el evidente hiperandrogenismo analítico nos 
planteamos la posibilidad de tumoración suprarrenal u 
ovárica, y en caso de ser de origen ovárico, la posibilidad 
de encontrarnos frente a una hipertecosis ovárica o 
un tumor ovárico. Se realizó una ecografía/doppler 
transvaginal observándose un útero de características 
normales con un endometrio de 14mm de grosor y 
sospecha de pólipo endometrial, así como anejos 
estrictamente normales (Figura 2). 

En la resonancia magnética suprarrenal no se 
evidenciaron tumoraciones. 

Se practicó polipectomia histeroscópica en la consulta 
(AP: pólipo endometrial benigno).

Se realizó test de frenación con análogos de la GnRH 
(hormona liberadora de gonadotrofinas), administrándose 
una dosis única intramuscular de triptorelina 3.75mg. El 
nuevo perfil hormonal a las 3 semanas fue el siguiente: 
testosterona total: 0.19 ng/ml, 17-hidroxiprogesterona: 
0.88 ng/ml, androstendiona 0.87 ng/ml, el resto de 
hormonas fueron normales (TABLA1). La normalidad 
de todos los parámetros bajo supresión hipotálamo/
hipofisario nos orientó hacia un problema de origen 
ovárico.

Se solicitó una resonancia magnética nuclear (RMN) 
pélvica en la cual se identificó una pequeña tumoración 
de unos 10 mm que captaba contraste sugestiva de tumor 
del estroma ovárico (Figura 3).

Previo estudio preoperatorio normal y con el 
consentimiento informado de la paciente, se realizó una 
ooforectomia bilateral por laparoscopia sin incidencias 
con un post-operatorio correcto.

El resultado anatomopatológico fue de tumor 
de células esteroides tipo tumor de células hiliares 
de 1 cm de diámetro en ovario derecho (probable 
Tumor de células de Leydig). Macroscópicamente se 
muestra una tumoración bilobulada amarillenta de un 
centímetro en zona hiliar de ovario derecho (Figura 4). 
Microscópicamente se observa tumoración circunscrita 
constituida per células con núcleos redondeados y 
citoplasma claro y ocasionalmente eosinófilos con 
pigmento intracitoplasmático. No se identificaron 
cristaloides de Reinke (Figura 5).

La evolución de la paciente fue favorable. Al segundo 
mes de la intervención ya presentaba un perfil hormonal 
normal (TABLA 1, Figura 6) y notó una mejoría del 
hirsutismo a nivel de tórax y brazos aunque persistía 
ligeramente en la zona del mentón.  

A los seis meses de la intervención y debido a la buena 
evolución clínica se decidió finalizar el seguimiento de 
la paciente. 

FIGURA 3:  RMN pélvica: tumoración en ovario derecho de 10 mm

FIGURA 4:  tumoración bilobulada amarillenta de un centímetro en 
zona hiliar de ovario derecho

FIGURA 5:  células con citoplasma claro y pigmento 
intracitoplasmàtico. HE x 200.
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DISCUSIÓN

Los tumores estromales y de los cordones sexuales 
pueden producir una variada cantidad de hormonas 
esteroideas con acciones estrogénicas o androgénicas, 
por lo que se consideran neoplasias funcionantes, y esto 
facilita su diagnóstico precoz. Las manifestaciones clínicas 
que se producen como consecuencia de la temprana 
hipersecreción hormonal inducen al paciente a acudir a la 
consulta y la enfermedad generalmente se diagnostica en 
estadios incipientes. 

En el caso presentado, los signos de virilización 
eran evidentes: hirsutismo, alopecia frontotemporal y 
clitoromegalia. La rápida instauración, unida al aumento 
importante de la testosterona, sugerían la existencia de 
un tumor productor de hormonas virilizantes, que puede 
encontrarse en la glándula suprarrenal o en el ovario. No 
obstante, estos tumores pueden presentar manifestaciones 
clínicas variadas en función de la producción hormonal 
(testosterona, estrógenos o progestágenos). La intensidad 
de la virilización dependerá de la cantidad de hormonas 
masculinas liberadas por el tumor1.

Es muy importante hacer una buena anamnesis, 
haciendo hincapié en la rapidez, evolución y gravedad de 
los síntomas. Si la paciente  presenta una clínica insidiosa y 
lenta nos plantearemos  entidades como un SOP (síndrome 
de ovarios poliquísticos), HO (hipertecosis ovárica), 
hiperplasia suprarrenal congénita o hirsutismo familiar. 
Si la paciente presenta una aparición rápida y súbita de 
la clínica nos decantaremos por un hiperandogenismo de 
causa tumoral. 

Se debe descartar la presencia de un tumor productor 
de andrógenos cuando las concentraciones de testosterona 
total sean superiores a 2ng/ml2,3 aunque también pueden 
aparecer estas cifras en la hipertecosis ovárica. Una 
hiperproducción de testosterona orientaría el caso como 
origen ovárico, en cambio los niveles altos de DHEAs  
orientan hacia un origen suprarrenal. Sin embargo, aunque 

muy raros, se han descrito tumores adrenales productores 
de testosterona con cifras normales de DHEA-S4. En 
nuestra paciente, la RMN de la glándula suprarrenal fue 
normal.

La hipertecosis ovárica (HO) se refiere al aumento 
significativo del tejido estromal con unas células tecales  
luteinizadas. Tanto los hallazgos clínicos como los 
histológicos de esta entidad representan una versión 
exagerada de SOP (síndrome de ovarios poliquísticos) con 
una producción de andrógenos en la que se puede alcanzar 
concentraciones de testosterona tres veces el límite 
superior de normalidad en ausencia de tumor. La HO se  
suele asociar a síndrome metabólico y es por ello que en 
estas pacientes solemos detectar obesidad, hipertensión 
arterial, hiperlipemia y diabetes mellitus tipo 25,6. En 
nuestra paciente se detectó una insulinorresistencia 
además de la obesidad (Test HOMA -Homeostatic Model 
Assessment- de 5,7) (TABLA 3).

En la ecografía transvaginal se observaron ovarios 
de tamaño y aspecto normales. No se observó ninguna 
tumoración ni su volumen era superior para la edad de 
la paciente. La ecografía característica de la hipertecosis 
ovàrica en mujer postmenopáusica muestra ambos ovarios 
aumentados de tamaño para la edad de la mujer7.

Los tumores virilizantes ováricos pueden no detectarse 
por ecografía ya que suelen ser muy pequeños y 
de ecogenicidad similar al resto del parénquima 
ovárico8,9,10,11. 

En nuestro caso nos encontrábamos ante una paciente 
con claros signos de virilización y con dos ecografías 
transvaginales negativas. Ante la alta sospecha de 
patología ovárica a pesar de la normalidad radiológica, 
realizamos un test de frenación con análogos de la GnRh, 
cuya positividad nos confirmaría el origen ovárico del 
problema. Es una prueba útil, rápida y sencilla, para 
diferenciar tumores ovaricos y suprarrenales.

Este test nos confirmó que se trataba de una tumoración 

FIGURA 6:  evolución en el tiempo del perfil hormonal

Estudio 
inicial

3 
semanas 

post GnRh

2 meses post 
ooforectomia

Bilateral

Valores de 
normalidad

Glucemia 92,7 87,4 ng/ml

Insulina basal 25 18,7 <27 mcUI/ml

Test HOMA 5,7 4,03 <3,8

Hemoglobina 16,9 17 15,5 11,8-15,3 g/dl
Hematócrito 49,3 49,8 45,3 <48%
Test HOMA -Homeostatic Model Assessment
Tabla 3: evolución de parámetros hematológicos y metabólicos.
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dependiente de gonadotropinas (no tenía un carácter de 
secreción androgénica independiente)12. Este hecho es 
característico de una producción androgénica de origen 
ovárico, pero resulta positivo tanto en las tumoraciones 
ováricas como en la hipertecosis ovárica. A pesar de su 
utilidad en diferenciar el origen suprarrenal del ovárico, 
se ha descrito algún caso muy aislado de respuesta en 
alguna tumoración suprarrenal13.

A pesar de que la ecografía era estrictamente normal, 
la RMN pélvica objetivó una tumoración de unos 10mm 
de diámetro que captaba contraste, sugestiva de tumor 
del estroma ovárico. 

La cirugía es el procedimiento de elección en los 
tumores ováricos secretores de andrógeno ya que 
conduce a una solución definitiva del problema. En 
este caso debido a la edad de la paciente y a su estado 
de menopausia indicamos realizar una ooforectomia 
bilateral por laparoscopia. La anatomía patológica 
informó de tumor de células esteroides (Tumor de células 
de Leydig) en el ovario derecho.

El tratamiento con análogos de hormona liberadora de 
gonadotropina podría ser una opción para las mujeres 
con tumores virilizantes de ovario aunque no existe un 
consenso claro de tratamiento. Las candidatas ideales 
para hacer este tratamiento serían mujeres en las que la 
intervención quirúrgica estuviera contraindicada.14,15

En el caso de que éste cuadro hiperandrogénico lo 
presentara una mujer en edad reproductiva, es muy 
importante conocer con precisión el  lugar en que se 
encuentra el tumor ovárico antes de la cirugía para poder 
realizar una ooforectomia unilateral. Debido a que en 
ocasiones hay dificultad para determinar la tumoración 
en estudios de imagen, hay que recurrir a otras técnicas 
mas avanzadas como podrían ser el PETscan (tomografía 
por emisión de positrones)16. Se ha descrito clásicamente 
la cateterización de venas ováricas para determinar en 
que lado se produce la secreción hormonal alterada17, 
pero creemos que es una técnica demasiado invasiva para 
realizarla de forma rutinaria.

Aunque la sospecha diagnóstica se basa en la clínica, 
los elevados niveles de testosterona y técnicas de imagen, 
el diagnóstico definitivo lo da la anatomía patológica. 

Existen dos subgrupos de tumor de células esteroides: 
tumor de células de Leydig (aquel que contiene cristaloides 
de Reinke) (20%) y tumor de células esteroideas NOS 
(Categoría “no específica”) (80%). En aquellos casos en 
los que la localización del tumor es hiliar, a pesar de que 
no contengan cristaloides de Reinke, se les considera 
como “probables” tumores de células de Leydig. Este 
último es el caso de nuestra paciente (localización hiliar, 
pero sin cristloides de Reinke).

La principal hormona que producen estos tumores 
es la testosterona aunque también pueden sintetizar 
androstendiona y 17-OH progesterona y en algunos 
incluso, alfafetoproteina o gonadotropina. Suelen 
ser tumores unilaterales y de pequeño tamaño. La 
gran mayoría son benignos y con un excelente 
pronóstico18,19,20.
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Caso Clínico

Neumotórax catamenial recidivante

Recurrent catamenial pneumothorax

Álvarez N., Pérez M., Bas E., De Vera M. y Fitor M.

Servicio de Obstetricia y Ginecología del Hospital Marina Baixa de Villajoyosa, Alicante.

RESUMEN

El Neumotórax Catamenial es un tipo infrecuente 
de neumotórax que se encuentra relacionado con la 
menstruación y la endometriosis. El diagnóstico será por 
sospecha clínica ya que la mayoría de veces no se aprecian 
los implantes con las técnicas de imagen. Actualmente, 
no se requiere estudio histopatológico y/o visión directa 
de los implantes para iniciar tratamiento que incluye 
tratamiento farmacológico y/o cirugía torácica. 

Presentamos el caso clínico de una paciente con 
Neumotórax de probable origen catamenial.

Palabras clave: Neumotórax. Catamenial. 
Endometriosis. 

ABSTRACT

Catamenial pneumothorax is a rare type of 
pneumothorax which is associated with menstruation 
and endometriosis. Diagnosis is by clinical suspicion 
because most times implants are not seen with imaging 
techniques. Currently, no histopathology and / or direct 
view of the implants is required to initiate treatment that 
includes drug therapy and / or thoracic surgery.

We report the case of a patient with a suspected origin 
catamenial of the pneumothorax.

Keywords: Pneumothorax. Catamenial. 
Endometriosis.

INTRODUCCIÓN
 
El neumotórax catamenial es el neumotórax que ocurre 

asociado a la menstruación. 
Es una patología muy rara, constituyendo entre el 2,8 

y el 5,8% de los casos de neumotórax espontáneo en la 
mujer. Es una forma de presentación poco común del 
neumotórax secundario y espontáneo (0,1% de todos los 
neumotórax espontáneos)1.

Consiste en la aparición de neumotórax espontáneos 
recurrentes entre las 48 horas antes y las 72 horas después 
del inicio de la menstruación2.

Aparece generalmente en mujeres en la tercera y 
cuarta década de vida, con predilección por el hemitórax 
derecho (90-95% y 16,7% bilateral) y en pacientes con 
antecedentes de endometriosis pélvica1, 2. 

Generalmente, deben aparecer varios episodios previos 
para establecer el diagnóstico definitivo2.

Su etiología no es bien conocida y se han postulado 
múltiples teorías para su explicación1, 2, 3, 4: 
•	 Modelo metastásico: Consideraría el neumotórax 

catamenial como una complicación de la 
endometriosis sistémica, aunque sólo en un 30-
50% de los casos se objetivan implantes en pleura 
o diafragma durante la cirugía2. 

El tejido endometrial puede llegar al tórax a 
través de defectos en el diafragma, canales linfáticos 
transdiafragmáticos o diseminación hematógena y, una 
vez situados en la pleura visceral, pueden invadir el 
tejido pulmonar subyacente afectando a los bronquiolos, 
permitiendo el paso de aire al espacio pleural durante la 
menstruación, bien por rotura de los implantes, bien por 
un mecanismo valvular1. 
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•	 Modelo anatómico: La pérdida parcial del tapón de 
moco cervical durante la menstruación permite el 
paso de aire a través del aparato genital a la cavidad 
abdominal, alcanzando la cavidad torácica a través 
de agujeros diafragmáticos1. 

•	 Modelo fisiológico: Durante la menstruación, los 
niveles séricos elevados de prostaglandina F2-alfa 
pueden causar broncoespasmo y vasoespasmo, con 
posible rotura de algunos alveolos o de bullas1. 

•	 Modelo de metaplasia celómica: En determinadas 
condiciones podría producirse la metaplasia 
del mesotelio pleural convirtiéndose en tejido 
endometrial1.

El diagnóstico se establece a partir de la clínica y se 
confirma con la radiografía de tórax que suele mostrar 
neumotórax y/o hidroneumotórax1.

La presentación clínica es similar a cualquier otro 
neumotórax, dolor brusco en un hemitórax, tos, asociado 
o no a disnea en función del colapso pulmonar, pero 
siempre coincidiendo con la menstruación2.

Podremos sospechar la presencia de endometriosis en 
cavidad pleural si en suero se evidencian valores muy 
elevados del marcador tumoral Ca-125. Estos valores se 
normalizan tras el tratamiento quirúrgico2, 3.

La tomografía axial computarizada y la resonancia 
magnética pueden ayudar a identificar lesiones nodulares 
pulmonares y/o pleurales que pueden detectarse ante la 
sospecha de endometriosis torácica. La toracoscopia es 
generalmente el procedimiento diagnóstico y terapéutico 
en esta enfermedad1, 3, 4.

Las medidas iniciales deben ser las mismas que se 
emplean en cualquier otro tipo de neumotórax espontáneo 
(analgesia y tubo cerrado de toracostomía)2. 

El tratamiento incluye tratamiento farmacológico y/o la 
cirugía torácica. En el seguimiento a largo plazo de las 
pacientes, el tratamiento quirúrgico ha demostrado ser 
superior al tratamiento conservador en la prevención de 
neumotórax recidivantes1.

Se han utilizado múltiples modalidades, tanto médicas 
para intentar suprimir la ovulación con tratamientos 
hormonales, como quirúrgicas mediante procedimientos 
de mínima invasión (toracoscopia, minitoracotomía 
axilar), realizando resecciones de bullas, pleurodesis 
química o mecánica y pleurectomía. Si durante la cirugía 
se localizan focos de endometriosis o fenestraciones 
frénicas, éstas pueden ser tratadas mediante extirpación o 
sutura, respectivamente2, 3.

El tratamiento con mejores resultados es la abrasión 
pleural (química o mecánica) asociada o no con 
pleurectomía parietal, bien por toracoscopia o por 
minitoracotomía axilar asociada a análogos de la GnRH 
tras la cirugía. La administración de análogos se debe 

realizar después de la cirugía tanto si se aprecian focos 
endometriósicos como si no, y mantenerse durante 6 
meses2, 3.

Presentamos un caso de neumotórax catamenial 
recidivante en el que discutimos fisiopatología, 
diagnóstico y tratamiento dada la rareza del cuadro. 

CASO CLÍNICO
 
Mujer de 38 años sin antecedentes médicos de interés 

y con antecedentes ginecoobstétricos de menarquía a 
los 13 años, hipermenorreas, dismenorrea y un parto 
eutócico. Se le realizó una quistectomía ovárica izquierda 
laparoscópica por endometriosis en 2008 y en 2011 
comienza con neumotórax derecho de repetición. 

Paciente controlada por nuestro servicio por 
endometriosis. Tras persistir sintomática (dismenorrea 
intensa) a pesar de tratamiento con anticoncepción 
hormonal combinada y, ante neumotorax recidivante de 
probable origen catamenial, se inicia tratamiento con 
análogos de la GnRh, descartándose por el momento la 
cirugía torácica.

A pesar del tratamiento presenta nuevos episodios de 
neumotórax, por lo que se realiza cirugía con resección 
de bullas de pulmón derecho y pleurodesis seguido de 
tratamiento médico con análogos de la GnRh.

FIGURA 1:  TAC toraco-abdomino-pélvico: Neumotórax derecho de 
predominio basal y medial. Cortes axiales. Cortes coronales. Cortes 

sagitales.
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A los 6 meses la paciente está asintomática, con 
desaparición de endometrioma ovárico y Ca 125 de 5.2. 
Tras este control retrasó la administración de análogos y 
sufrió nuevo episodio de neumotórax (Figura 1).

Durante el ingreso de dicho episodio, a la exploración 
se palpa un nódulo doloroso de 1.5 cm a nivel del fondo de 
saco vaginal posterior, palpado también por tacto rectal, 
compatible con implante endometriósico en tabique 
rectovaginal. En la ecografia transvaginal se visualiza 
dicho nódulo de 10x10 mm (Figura 2). Se solicita RM 

toraco-abdomino-pélvica donde no se identifican nódulos 
subpleurales que orienten a la presencia de implantes 
ectópicos de tejido endometrial y se observan implantes 
endometriósicos en ambos ovarios, más abundantes y de 
mayor volumen en ovario derecho (el mayor mide 10 

mm). El  Ca 125 es 31.8 y se pautan de nuevo análogos 
de la Gn-RH (Decapeptyl) (Figura 3). 

Con los resultados obtenidos y ante la historia de más 
de 10 neumotórax en los últimos 3 años se indica valorar 
toracoscopia vs minitoracotomía axilar con resección 
de implantes y/o fulguración de los mismos y resección 
del implante del tabique rectovaginal. Se añade Boltin al 
tratamiento con Análogos por síndrome climatérico.

El servicio de Cirugía rechaza la intervención y 
en sesión clínica de Ginecología se decide proponer 
histerectomía total laparoscópica con doble anexectomía 
y tratamiento hormonal sustitutivo que la paciente acepta.

Actualmente han pasado nueve meses desde la 
intervención y en las revisiones la paciente refiere 
mejoría sin nuevos episodios de neumotórax. 

DISCUSIÓN

La endometriosis es una patología ginecológica crónica 
de causa desconocida caracterizada por la presencia de 
tejido endometrial funcionalmente activo fuera de la 
cavidad uterina que induce una reacción inflamatoria 
crónica4, 5. 

Su diagnóstico y estadificación son fundamentales para 
poder realizar un correcto tratamiento y seguimiento. En 
ocasiones, el diagnóstico será de sospecha y, actualmente, 
no se requiere estudio histopatológico y/o visión directa 
de los implantes para iniciar tratamiento médico1,2,3,4,5.

En nuestro caso, fueron necesarios tres episodios de 
neumotórax espontáneo para relacionarlos con el origen 
catamenial del mismo.

Por el momento, no existe ningún tratamiento óptimo. 
Los tratamientos médicos de la endometriosis 
pretenden frenar transitoriamente la 
progresión de la enfermedad y controlar 
los síntomas, sin evidencia clara de algún 
fármaco superior para reducción de la 
extensión de las lesiones, mejoría del dolor 
o disminución de las recidivas tras cese del 
tratamiento. Por tanto, hay que tener en 
cuenta que la endometriosis se considera 
una enfermedad crónica y todo tratamiento 
farmacológico debe considerarse a largo 
plazo, con el objetivo de maximizar su uso y 
evitar intervenciones quirúrgicas repetidas5. 

Parece producirse una marcada 
reducción del volumen total de la lesiones 
de endometriosis profunda en aquellas 
pacientes no tratadas con cirugía cuando 
llegan a la menopausia5. 

La videotoracoscopia debe ser el método 
preferido de investigación por ser menos 

FIGURA 2:  ETV: Nódulo de 10x10 mm retrouterino.

FIGURA 3:  RM toraco-abdomino-pélvica: No se identifican nódulos subpleurales que 
orienten a la presencia de implantes ectópicos de tejidos endometriales.
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agresiva y por mejorar las opciones de visualización de 
lesiones anormales. Si es posible, debería tomarse muestra 
del líquido pleural, solicitar el Ca125 y analizar la pleura 
mediante exámen anatomopatológico para constatar o 
no la presencia de tejido endometrial, aunque se han 
comunicado muy pocos casos en los cuales se demuestre 
la endometriosis pulmonar o pleural histológicamente. 
La endometriosis metastásica sería una de las teorías 
etiopatogénicas de la endometriosis torácica que suele 
encontrarse asociada en un gran porcentaje de casos (20 
al 70%), aunque como ya hemos dicho, en muchos casos 
no se detectan los implantes endometriales y no podemos 
constatar dicha etiología, como ocurre en nuestro caso2, 
3, 4.

El tratamiento quirúrgico radical de la endometriosis 
profunda debe realizarse ante fracaso del tratamiento 
médico y en pacientes con deseo genésico cumplido y 
mayores de 40 años, indicándose la histerectomía con 
doble anexectomía preferiblemente por vía laparoscópica. 
Esta cirugía es muy compleja, puede ser muy dificultosa la 
liberación de adherencias y puede llevar complicaciones 
a nivel de otros órganos según la extensión de la 
enfermedad, por ello, debe realizarse por ginecólogos y 
cirujanos expertos5.

Tal y como mostramos en nuestro caso, la paciente mejoró 
de su patología tras la cirugía radical de endometriosis, 
aún así, la cirugía no garantiza la desaparición de la 
enfermedad5.

CONCLUSIONES

El neumotórax catamenial es una entidad rara 
relacionada con la endometriosis. Su diagnóstico es por 
sospecha clínica y el tratamiento complejo, precisando 
individualizar cada caso. Por tanto, ante un neumotórax 
recidivante en la mujer joven, debemos tener presente esta 
entidad.
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