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      William F. Rayburn, MD, MBA


      Editor ejecutivo


      Este número dedicado a la ginecología pediátrica y juvenil (GPJ), editado por S. Paige Hertweck, MD, ofrece la perspectiva experta de un equipo multidisciplinar, muchos de cuyos miembros ayudaron a definir la ginecología pediátrica y juvenil como especialidad. Este número, que constituye un importante referente clínico, combina abordajes actuales a los diagnósticos con los consejos más recientes sobre el manejo de los problemas ginecológicos en bebés, niñas y adolescentes.


      Los problemas ginecológicos que se dan en las bebés y en las niñas (traumatismos genitales, trastornos intersexuales, alteraciones müllerianas) son exclusivos de estos grupos de edad y precisan unas habilidades clínicas distintas de las que se utilizan en los adultos. Debido a estas circunstancias únicas, los obstetras-ginecólogos en activo a menudo no se encuentran cómodos al evaluar y tratar a estas niñas. Por este motivo se creó la ginecología pediátrica como una nueva especialidad que incorporaba la experiencia de ginecólogos, pediatras, urólogos, cirujanos pediátricos, endocrinólogos y genetistas.


      El American College of Obstetricians and Gynecologists recomienda realizar la primera visita de salud reproductora a los 13 años de edad. Esta visita inicial no incluiría una exploración pélvica a menos que esté indicado por la historia médica. En su lugar, este encuentro permitiría que el obstetra-ginecólogo inicie una relación médico-paciente, asesore a la paciente y a sus padres o tutores sobre conductas saludables y disipe mitos y temores. También ayudará a la adolescente a confiar en el sistema sanitario cuando tenga una necesidad específica.


      La asistencia sanitaria de la adolescente debe incluir una revisión de la menstruación, dieta y ejercicio habituales, la toma de decisiones sobre salud sexual, relaciones, vacunaciones y prevención de lesiones. El asesoramiento preventivo es beneficioso para los padres, tutores u otros adultos responsables, y puede incluir discusiones sobre el desarrollo físico, sexual o emocional y sobre los signos y síntomas de los trastornos frecuentes que afectan a los adolescentes, y además de animar a elegir comportamientos saludables de por vida.


      Este número destaca las diferencias entre adolescentes y adultos sobre ciertos trastornos ginecológicos (endometriosis, síndrome de ovario poliquístico, citología cervical anómala, trastornos menstruales, anticoncepción y dispositivos intrauterinos). Varios artículos cubren temas destacados por el Committee on Adolescent Health Care del American College of Obstetricians and Gynecologists. Los riesgos de estar expuestas a la violencia, al uso de sustancias, a las enfermedades de transmisión sexual y al embarazo no deseado amenazan la salud y el bienestar de las adolescentes. Se necesita investigar más para determinar la mejor asistencia para ellas, sobre todo para definir un tratamiento óptimo. Por desgracia, existe confusión sobre la participación de adolescentes en la investigación por la incertidumbre sobre la necesidad de la autorización de los padres y lo que constituye una protección adecuada como sujetos de investigación. Esperamos que el distinguido grupo de colaboradores de este número priorice este tema en su agenda.


      William F. Rayburn, MD, MBADepartment of Obstetrics and Gynecology University of New Mexico School of Medicine MSC10 5580; 1 University of New Mexico Albuquerque, NM 87131-0001, USA wrayburn@salud.unm.edu
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      S. Paige Hertweck, MD


      Editora


      La ginecología pediátrica y juvenil (GPJ) es una subespecialidad única de la ginecología que comprende la salud reproductora de las mujeres jóvenes menores de 22 años. El espectro de trastornos que el ginecólogo puede observar en las mujeres jóvenes desde el nacimiento hasta la adolescencia es amplio y variado. Muchas afecciones se solapan entre los campos de la ginecología y la pediatría, la endocrinología pediátrica, la hematología, la urología, la cirugía pediátrica, la dermatología, la psiquiatría, la medicina de la salud pública y la genética.


      Como antigua presidenta de la North American Society for Pediatric and Adolescent Gynecology (NASPAG), he tenido la oportunidad de relacionarme con expertos en GPJ de todo EE. UU. y Canadá. Este número de Clínicas Obstétricas y Ginecológicas proporciona una serie de temas de GPJ presentados por algunos de los médicos reconocidos como expertos en cada área de elección. Estos autores han sido seleccionados personalmente en razón de su experiencia, su historial y su capacidad para hacer que un tema complejo sea comprensible para todos los profesionales sanitarios.


      Me satisface comenzar este número con un resumen por escrito de una de mis conferencias favoritas de la NASPAG: «Un álbum de fotos de ginecología pediátrica y juvenil» de la Dra. Mary Anne Jamieson. En este artículo, la Dra. Jamieson nos proporciona una admirable visión general de casos de GPJ con matices y «perlas» clínicas que ayudan al profesional a dar el mejor tratamiento para la afección que se presenta. Esto debería despertar el interés de los lectores y enriquecer la lectura del resto de artículos.


      En este número, los temas de GPJ tratados van desde los trastornos del desarrollo sexual, incluyendo las anomalías müllerianas, hasta los traumas genitales y los trastornos urológicos que se pueden presentar al ginecólogo. Un artículo útil y práctico, «La visita de salud sexual de la adolescente», da comienzo a la segunda mitad de este número, y como los artículos de actualización sobre el síndrome de ovario poliquístico y anticoncepción en la adolescente, se solapa con los temas de salud pública sobre los adolescentes y nuestra sociedad actual. El número se cierra con un repaso a los trastornos hematológicos (tanto trombofilias como trastornos del sangrado) que se presentan en la consulta del ginecólogo, y la dismenorrea y la endometriosis en la adolescente. Cada autor, como ya se ha mencionado, fue elegido por su experiencia en sus respectivos temas, y al leer sus artículos usted recabará información clínica para aquellas mujeres jóvenes que pueda encontrarse con trastornos de GPJ.


      Permítanme despedirme con un agradecimiento a los Dres. Jamieson, Allen, Breech, Laufer, Yerkes, Merritt, Shafi, Burstein, Lara-Torre, Pfeifer, Kives, James, Dietrich, Yee y Templeman, por su puntual apego a las fechas límite, tan apuradas con el fin de facilitar la publicación a tiempo para la reunión clínica anual de 2009 de la NASPAG en San Antonio, Texas, y para la reunión clínica anual de 2009 del American College of Obstetricians and Gynecologists.


      También me gustaría agradecer la gran ayuda prestada por Carla Holloway, cuya atenta perseverancia y firme conducta nos ha mantenido en el camino adecuado. Es una notable especialista en su campo. Gracias.


      Los lectores que tengan un mayor interés en la GPJ pueden considerar hacerse miembros de la North American Society for Pediatric and Adolescent Gynecology (NASPAG) o acudir a una de las reuniones anuales de la NASPAG. La misión de la NASPAG es proporcionar un foro de educación, investigación y comunicación entre los profesionales sanitarios dedicados a la asistencia ginecológica de las niñas y adolescentes. La NASPAG es una sociedad pequeña, de unos 400 o 500 miembros, lo que la convierte en un grupo cooperativo e interactivo. La afiliación incluye una suscripción a la Journal for Pediatric and Adolescent Gynecology y el acceso a una lista de correo con la que podría ponerse en contacto con expertos para que le aconsejen en la asistencia a sus pacientes de GPJ.


      Espero que no sólo disfrute de este número, sino también que le resulte útil cuando trate con este tipo único de paciente ginecológica. Tenemos un papel exclusivo como profesionales sanitarios de esta población especial, ya que su interacción con nosotros es usualmente su introducción a la ginecología. Un diagnóstico y un tratamiento adecuados y una interacción positiva con nosotros puede facilitar que estas jóvenes se hagan cargo de su propia salud y de los cuidados que más las beneficien.
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      Aunque la dismenorrea, la masa o dolor pélvico, la irritación genital y la amenorrea son quejas relativamente frecuentes, el clínico hábil necesita un amplio diagnóstico diferencial para evitar soslayar etiologías subyacentes poco frecuentes como las alteraciones müllerianas y la criptomenorrea, los teratomas y la torsión ovárica, la hipertrofia labial, los cuerpos extraños vaginales, las dermopatías, las úlceras genitales, el himen imperforado y la ausencia de vagina. Este artículo discute e ilustra los trastornos ginecológicos pediátricos y juvenil poco frecuentes que se manifiestan con estas quejas habituales.




         
PALABRAS CLAVE: Imágenes; Casos; Dismenorrea; Amenorrea; Patología de la vulva; Neoplasias pélvicas; Masa pélvica; Conductos müllerianos; Dolor pélvico


       


     Durante la década pasada, como única subespecialista en ginecología pediátrica y juvenil de un centro académico de atención terciaria, la autora ha tenido el privilegio de atender a muchas pacientes con numerosos problemas, algunos comunes y algunos únicos o desafiantes. A menudo estas pacientes y sus familias dejaron que la autora hiciera fotografías (respetando su anonimato) comprendiendo que la educación de los profesionales sanitarios es esencial para garantizar que otras jóvenes con patologías similares reciban los cuidados que necesitan. Este artículo presenta una selección de imágenes que ilustran trastornos ginecológicos pediátricos y de la adolescente que, aunque no son especialmente frecuentes, se manifiestan con síntomas relativamente frecuentes como la dismenorrea, masa o dolor pélvico, irritación genital o amenorrea. Los profesionales sanitarios que reconozcan la rara patología subyacente evitarán que la paciente y su familia pasen días, semanas o incluso años sin diagnóstico, y que padezcan frustración, miedo o incluso dolor y sufrimiento. Cuando es posible, se proporcionan referencias a publicaciones/artículos útiles sobre los trastornos concretos. Los libros de texto sobre ginecología pediátrica y juvenil también dedican capítulos enteros a cada uno de estos cuatro temas.1, 2,  and 3




Dismenorrea


      La mayoría de los casos de dismenorrea en las adolescentes representan una amenorrea primaria; es decir, el dolor menstrual fisiológico mediado por prostaglandinas que se asocia con los ciclos ovulatorios. Como las niñas perimenárquicas no siempre ovulan, los primeros ciclos menstruales a menudo son irregulares y cursan sin dolor. Las niñas que sí padecen dismenorrea primaria deberían sentir alivio con antiinflamatorios no esteroideos (AINE) administrados adecuadamente, y para las que siguen con dolor, el uso combinado de anticonceptivos orales y AINE debería ser suficiente. Cuando estas estrategias fracasan, o cuando un dolor intenso acompaña a los primeros ciclos, hay que tener en cuenta otras patologías subyacentes, como las alteraciones congénitas obstructivas müllerianas (v. artículo de Breech en este número), la endometriosis (v. artículo de Templeman en este mismo número), el estreñimiento y las adherencias pélvicas.4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17,  and 18




Caso 1: Asta uterina obstruida no comunicante (Figura 1 and Figura 2)


      Una niña de 12 años se quejaba de dismenorrea predominantemente del lado derecho que comenzó con la menarquia. Acudió al servicio de urgencias durante sus tres primeros ciclos menstruales. Una ecografía de rutina no identificó ninguna alteración, pero la RM era típica de un asta uterina obstruida no comunicante derecha adyacente a un hemiútero izquierdo normal con un tracto de flujo patente. Tras la escisión del asta no comunicante, la paciente sólo experimentaba dismenorrea central leve que respondía bien a AINE. Aunque esta asta fue extirpada mediante laparotomía, es posible la escisión laparoscópica, dependiendo de la zona de unión y de la comodidad y experiencia del cirujano. La extirpación del asta dejó un lecho de miometrio en el útero izquierdo que precisó un cierre por planos. Aunque la recomendación es controvertida, se recomendó a la paciente que discutiera sobre una cesárea electiva con cualquier obstetra que la atendiera en el futuro (v. Caso 4 y las referencias enumeradas sobre la miomectomía y la futura rotura uterina obstétrica). (Para consultar una lista de referencias útiles, v. discusión sobre la dismenorrea del párrafo previo.)
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Figura 1 (A) Asta uterina derecha no comunicante (Caso 1). (B) Hemivagina derecha obstruida (Caso 2), a menudo asociada con agenesia renal ipsolateral (HVOARI). (C) Didelfo uterino con septo vaginal longitudinal completo (Caso 3).
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Figura 2 (Caso 1) Asta uterina derecha no comunicante (AD) con hemiútero izquierdo no obstruido (HI) con los ovarios derecho e izquierdo (OD y OI, respectivamente) y trompa izquierda normal (flecha larga) con trompa derecha hipoplásica atenuada (flecha corta) hasta las fibras remanentes.















Caso 2: Hemivagina obstruida con hematocolpos derecho (figs. 1B, Figura 3Figura 4Figura 5 and Figura 6)


      Una chica precoital de 17 años no había padecido dismenorrea hasta 3 años después de comenzar a menstruar. Se pensó que padecía dismenorrea primaria, pero, en lugar de mejorar con el tratamiento con AINE y anticonceptivos orales, el problema parecía agravarse. La paciente empezó a notar presión pélvica intermenstrual y una dificultad de comienzo reciente para insertar el tampón. Aunque se realizó una RM, la ecografía pélvica (transabdominal) y la exploración vaginal suave con un solo dedo fueron suficientes para hacer el diagnóstico de hemivagina derecha no comunicante. La vagina tiene la capacidad de dilatarse con la acumulación lenta de sangre menstrual, y los síntomas (y por lo tanto el diagnóstico) pueden demorarse desde varios meses hasta un par de años. Especialmente porque el lado izquierdo de este didelfo uterino y vagina duplicada no están obstruidos, los primeros ciclos menstruales pueden parecer bastante normales. El septo vaginal fue escindido en quirófano bajo anestesia regional o general (Figura 3Figura 4Figura 5 and Figura 6), y se intentó hacer una cuña en la base para evitar dejar un reborde de molesto remanente. Las líneas de escisión deben suturarse con material reabsorbible de forma hemostática. Tras este procedimiento ambulatorio la paciente no ha tenido quejas menstruales o coitales, y es suficiente con un solo tampón. (Para consultar una lista de referencias útiles, v. discusión previa sobre la dismenorrea.)
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Figura 3 (Caso 2) Hemivagina derecha obstruida abultada con hematocolpos (flecha larga). La flecha corta señala el himen.
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Figura 4 (Caso 2) Evacuación de hematocolpos coagulado por una hemivagina derecha obstruida.















     
	[image: 1/f01-05-9788445817070.jpg is missing]


	
Figura 5 (Caso 2) Escisión del septo (S).
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Figura 6 (Caso 2) Dos cuellos uterinos (izquierdo, CI, y derecho, CD) al final de la vagina. A menudo al menos uno de los cuellos uterinos tiene un aspecto algo atípico. Obsérvese que la línea de sutura de la escisión (flecha) se lleva tan arriba como sea posible entre los dos cuellos uterinos.















Caso 3: Didelfo uterino con septo vaginal longitudinal completo (Figura 1 and Figura 7)


      En contraste con la paciente del Caso 2, la paciente que se muestra en la fig. 7 tiene un septo vaginal longitudinal completo y tiene que llevar un tampón en cada lado a menos que decida extirparse el septo (lo que se realiza del mismo modo que se describe en el Caso 2). Las pacientes con este trastorno pueden tener el síndrome de hemivagina obstruida y alteración renal ipsolateral (HVOARI). 13
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Figura 7 (Caso 3) Imagen introital de un septo vaginal longitudinal completo (S) con las vaginas derecha e izquierda identificadas mediante flechas.














      Con frecuencia, las pacientes con un septo vaginal longitudinal completo tienen duplicada su anatomía mülleriana. A menos que tengan algún tipo de obstrucción al flujo menstrual a nivel del útero/cuello uterino, sólo sufren dismenorrea primaria. Pueden ser asintomáticas o presentarse con un exceso de flujo en el tampón, menorragia subjetiva, dificultad para insertar el tampón o dificultad para mantener relaciones sexuales. A veces acuden al servicio de urgencias tras mantener relaciones sexuales porque se ha desgarrado el septo, que puede sangrar bastante activamente y precisar reparación quirúrgica urgente (o extirpación). A menudo es necesario que el médico esté atento para encontrar el septo durante la exploración ginecológica, pero en las pacientes en las que está indicado hacer la triple toma cervical o frotis del cuello uterino, hay que tomar muestras de ambos cuellos uterinos. Esta paciente en concreto tenía dos sistemas müllerianos separados y tuvo un total de dos embarazos, uno en cada asta. Cada útero tendrá una trompa de Falopio y un ovario ipsolateral. (Para consultar una lista de referencias útiles, v. discusión previa sobre la amenorrea.)



Caso 4: Leiomioma (raro en este grupo de edad) (Figura 8 and Figura 9)


      Una chica precoital de 15 años se presentó con una dismenorrea cada vez más grave que no respondía a los tratamientos médicos convencionales. La exploración ginecológica con un solo dedo fue limitada, y la exploración rectal fue «normal». La ecografía pélvica transabdominal identificó un fibroide intramural aislado de 4–5cm, pero en su grupo de edad este hallazgo era totalmente inesperado. Tras la miomectomía, los ciclos menstruales fueron mucho más tolerables. Esta cirugía se realizó mediante laparotomía, basándose en la comodidad y experiencia del cirujano, con una hemostasia cuidadosa, cierre por planos y uso mínimo del cauterio. Algunos cirujanos habrían elegido un abordaje laparoscópico. Aunque la recomendación es controvertida, se advirtió a la paciente que sus futuros partos probablemente deberían ser por cesárea. La literatura médica tiene varios casos clínicos y series de casos sobre miomectomía laparoscópica y el riesgo de futura rotura uterina durante los posteriores embarazos. Las tasas publicadas de rotura son bajas, pero tienden a ser tasas de rotura uterina previa a la labor del parto, porque muchas pacientes de la serie se someten a cesárea electiva.19, 20, 21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28,  and 29
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Figura 8 (Caso 4) Miomectomía abierta en una chica de 15 años. L, leiomioma; U, útero.
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Figura 9 (Caso 4) Leiomioma tras la extirpación.

















Masa/dolor pélvico


      Las niñas y adolescentes pueden presentarse con dolor abdominal y masas abdominales (fig. 10). Las masas ováricas son relativamente frecuentes en este contexto, y el diagnóstico diferencial de una masa ovárica es bastante amplio. Lo más frecuente en este grupo de edad es que la masa ovárica represente un quiste ovárico funcionante (con o sin hemorragia), un teratoma benigno, un cistoadenoma o incluso un embarazo no reconocido; la malignidad es mucho menos frecuente.30, 31, 32, 33,  and 34 Cuando es necesaria la cirugía, hay que considerar la laparoscopia, y hay que intentar salvar/preservar el tejido ovárico, aunque la masa sea muy grande (asumiendo que sea benigna). Los dos siguientes casos fueron elegidos porque el primero representa una causa relativamente frecuente de agrandamiento/masa/dolor ovárico, y el segundo es mucho más raro. Pueden ser difíciles de distinguir, pero el tratamiento es distinto.
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Figura 10 Abdomen distendido por un dermoide ovárico en una adolescente.















Caso 5: Dermoide benigno (teratoma) (Figura 11Figura 12Figura 13 and Figura 14)


      Una niña prepúber se presentó con una masa abdominal y dolor cada vez más fuerte. Una ecografía reveló una gran masa «compleja» que salía de la pelvis. Se identificó un ovario, pero el otro no. Aunque la retirada de dermoides pequeños es controvertida, y el abordaje quirúrgico de los dermoides grandes (laparoscópico frente a laparotomía) también lo es, esta paciente se sometió a laparotomía para retirar el quiste dermoide. De hecho, también tenía una torsión ovárica (v. fig. 11). El pedículo no estaba torsionado, y el tejido ovárico que rodeaba a la masa y la trompa de Falopio del ipsolateral estaban preservados (v. fig. 12). El lecho ovárico se suturó por planos con un resultado final similar al que se muestra en la fig. 13. 35 La fig. 14 muestra el contenido típico de un teratoma ovárico benigno, con piel, pelo y un diente.
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Figura 11 (Caso 5) Niña prepúber con gran dermoide ovárico izquierdo (O) en la laparotomía. Útero (U) y pedículo ovárico y trompa de Falopio torsionados (flecha).
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Figura 12 (Caso 5) Cistectomía izquierda respetando la corteza ovárica en progreso.
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Figura 13 Similar al resultado final logrado en el Caso 5, esta imagen muestra la finalización de la preservación de la corteza ovárica. El cierre se realizó por planos (flecha larga). La flecha corta indica la trompa de Falopio.















     
	[image: 1/f01-14-9788445817070.jpg is missing]


	
Figura 14 (Caso 5) Contenido de un dermoide típico que muestra piel (Pi), pelo (Pl) y un diente (D).















Caso 6: Edema ovárico masivo (fig. 15)


      Una niña premenárquica de 11 años se presentó con dolor abdominal, pero tenía sobrepeso y en la consulta no se pudo apreciar ninguna masa. La ecografía reveló una masa de apariencia sólida que surgía de la pelvis. Sólo se pudo identificar un ovario, y se tuvo la impresión de que la masa representaba algún tipo de neoplasia/tumor ovárico atípico. Con esa sospecha se sometió a la paciente a laparotomía. Todos los marcadores tumorales (α-fetoproteína, lactato deshidrogenasa, gonadotropina coriónica humana) fueron negativos.31,  and 32 Cuando se hizo una incisión lineal en la capa externa de esta masa ovárica y no se pudo identificar ningún quiste interno ni tumor definido, se realizó una pequeña escisión en cuña y se envió el tejido para corte congelado. El informe fue de un estroma ovárico muy edematoso pero por lo demás normal. No había signos de torsión. El otro ovario era completamente normal. El defecto ovárico se cerró, y el «ovario masivo» fue devuelto a la pelvis. Se hizo un seguimiento a la niña, y una ecografía a las 6 semanas reveló unos ovarios totalmente normales bilateralmente. Al revisar la literatura médica encontramos varias publicaciones que describían un edema ovárico masivo.36, 37, 38, 39, 40, 41, 42, 43,  and 44 Aunque algunos han postulado la torsión intermitente con sólo obstrucción linfática y venosa (no arterial), no se conoce una causa o etiología definitiva. El tratamiento, no obstante, es conservador, y hay que intentar evitar el instinto natural de extirpar la gónada. Esta paciente tuvo períodos menstruales irregulares y subjetivamente fuertes y se le administró un anticonceptivo oral combinado tras la cirugía. No está claro si la supresión ovárica relativa ayudó a la regresión del edema.
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Figura 15 (Caso 6) Edema ovárico masivo a la laparotomía mostrando el ovario derecho (OD), la trompa derecha (TD) y el ovario izquierdo (OI).

















Irritación genital


      La irritación genital por irritantes/alérgenos de contacto, por aglutinación, infecciones, dermopatía y otras causas es bastante frecuente en la infancia y en la adolescencia. Los casos siguientes muestran causas menos frecuentes de dolor o irritación genital. Para una revisión sobre la irritación vulvovaginal en la infancia se remite al lector a cualquiera de los textos de ginecología pediátrica y juvenil que se enumeran al comienzo de este artículo. (Aunque Candida es una causa común de vulvovaginitis en las mujeres en edad reproductora, no tiende a ser la culpable de la irritación genital en las niñas. Hay excepciones, como las niñas con diabetes, que están inmunocomprometidas, y que pueden haber sido tratadas recientemente con antibióticos, o que llevan pañales. Los antifúngicos tópicos pueden producir aún más irritación a la vulnerable piel genital del niño.)45,  and 46




Caso 7: Hipertrofia labial (figs. 16A, 16B. V. también Caso 13, Figura 23 and Figura 24)


      Actualmente en Norteamérica, los ginecólogos y los cirujanos plásticos están viendo cada vez más mujeres jóvenes preocupadas e insatisfechas con el aspecto de sus genitales externos y en particular con el tamaño de sus labios menores. La evolución natural es que los labios menores se agranden y se pigmenten más en la pubertad. Hay una variación bastante grande del tamaño normal. En un pequeño número de casos, este proceso es extremo, y la piel redundante tiende a atrapar secreciones y a producir prurito o molestias. Esta piel puede ser problemática en la práctica de ciertas actividades atléticas, en la inserción de tampones, en las relaciones sexuales y al llevar ciertos tipos de ropa. Las indicaciones para la reducción de labios son controvertidas, pero cuando se consideran necesarias, el procedimiento implica o bien una escisión lineal simple con sutura del borde cortado (v. fig. 16 Aii), o bien la escisión segmentaria y una reparación con tracción hacia abajo (v. figs. 16 Ai, B). Con la segunda técnica, es sumamente importante retener el aporte sanguíneo transiluminando una sección antes de retirarla y también reaproximar la superficie medial con la superficie medial y la superficie lateral con la superficie lateral con una buena hemostasia del tejido central de los labios. 47 Si el cierre solapa las superficies labiales externas, la reparación no tendrá lugar. (Nota: en el Caso 13, las Figura 23 and Figura 24 muestran una hipertrofia labial unilateral del lado derecho en una paciente peripúber y premenárquica. Esta paciente también tenía un himen imperforado, pero desde que comenzó a menstruar y a medida que la pubertad ha progresado, se ha vuelto más sintomática por el tejido labial redundante. La reducción labial se está difiriendo hasta que el crecimiento labial puberal se complete, presumiblemente tras el estadio Tanner 5 de telarquia/pubarquia.)
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Figura 16 (Caso 7) (A) Esquema que muestra las técnicas quirúrgicas para la hipertrofia labial. (B) Planificación de escisión en cuña del lado derecho en forma de V para el manejo quirúrgico de la hipertrofia labial sintomática (flecha corta) y línea de sutura medial completada (flecha larga). (Nota: las Figura 23 and Figura 24 muestran una hipertrofia labial unilateral junto con himen imperforado.)















Caso 8: Cuerpo extraño vaginal (Figura 17 and Figura 18)


      Esta niña se quejaba de quemazón vulvar asociada con excoriación vulvar (v. fig. 17). Al preguntarle, había tenido una descarga vaginal fétida durante los últimos 4 meses. Unos profesionales sanitarios con buenas intenciones pero mal encaminados le habían prescrito ciclos repetidos de antifúngicos tópicos. La niña también había recibido un solo curso de un antibiótico de amplio espectro y, aunque la descarga mejoró durante el tratamiento, volvió rápidamente al terminarlo. No había antecedentes que apoyaran la victimización. La niña se sometió a un lavado vaginal en la consulta usando una sonda de alimentación pediátrica y suero salino caliente, pero no se consiguió nada. No refería antecedentes de haberse insertado nada en la vagina, y la exploración rectal con el dedo índice fue negativa. La niña se sometió a exploración bajo anestesia, y se retiró un trozo viejo de lo que se suponía que era una toalla de papel (v. fig. 18). Todos sus síntomas se resolvieron rápidamente.
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Figura 17 (Caso 8) Excoriación vulvar leve (flechas) en una niña prepúber que tenía quemazón genital y secreción vaginal fétida refractaria a las estrategias conservadoras.
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Figura 18 (Caso 8) Fragmento viejo de una supuesta toalla de papel recuperada de la vagina de la niña mostrada en la fig. 17.















Caso 9: Psoriasis de la vulva (fig. 19)


      Una niña prepúber se quejaba de picor vulvar externo crónico. Se había instaurado una buena higiene de la vulva con lavados diarios, evitando irritantes y otras medidas conservadoras, pero el problema persistía. De nuevo, los antifúngicos no ayudaron. Al probar un corticoesteroide de baja potencia y de venta sin receta médica se redujeron los síntomas, pero el tratamiento había sido esporádico. Aunque la niña no quería que se hicieran fotografías de su vulva, sí estuvo de acuerdo en hacer esta fotografía anónima de la lesión cutánea que tenía detrás de la oreja, que sirvió para hacer el diagnóstico de psoriasis vulvar. La dermopatía vulvar no era tan obvia, con una descamación menos marcada y un aspecto más brillante, pero al examinarla de cerca había una textura desigual en los labios mayores. Un corticoesteroide de mayor potencia y posteriormente un producto de menor potencia como mantenimiento, junto con emolientes no irritantes, han eliminado sus síntomas. El artículo de revisión de Werlinger48 y el capítulo del libro de texto de Casey45 ofrecen más información sobre la psoriasis vulvar y otros trastornos dermatológicos.
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Figura 19 (Caso 9) Psoriasis descubierta durante la valoración de una niña que tenía prurito vulvar crónico y que finalmente se descubrió que tenía psoriasis vulvar.

















Úlceras genitales


      Las úlceras genitales en niñas y adolescentes tienden a producir una gran ansiedad entre las pacientes, su familia y los profesionales sanitarios que deben valorar, diagnosticar y tratar el trastorno. Ciertamente vienen a la mente el herpes simplex de tipos I y II y otras infecciones de transmisión sexual (p. ej., la enfermedad de Behcet).49, 50, 51, 52, 53, 54,  and 55 Los tres casos siguientes muestran úlceras causadas por aftosis vulvar, varicela y enfermedad de Crohn.



Caso 10: Aftosis vulvar (fig. 20)


      En los últimos años se ha descrito una patología no específica y no transmitida sexualmente llamada «aftosis vulvar» en niñas y adolescentes. Este trastorno probablemente representa una enfermedad descrita hace casi un siglo a la que se llamaba «úlceras de Lipchutz». Se ha involucrado a una serie de infecciones víricas, como el virus de Epstein-Barr, el citomegalovirus y el virus de la gripe A. esta niña prepúber se presentó con un dolor genital extremo, úlceras vulgares con edema asociado y eritema de los labios menores (v. fig. 20). Era premenárquica, precoital y no tenía antecedentes de victimización. El brote fue precedido de fiebre y malestar general. Las úlceras duraron de 2 a 3 semanas, y el dolor grave estuvo presente durante los 10 a 14 primeros días. Fue tratada con analgésicos, gel tópico de xilocaína y baños regulares. Al principio, el frío local la calmaba y se pensó que reducía la inflamación. La retención urinaria se evitó haciendo que la paciente evacuara mientras estaba sumergida en agua caliente. A pesar del aspecto de celulitis, los antibióticos no fueron utilizados en esta paciente en concreto. Sigue sin saberse si los antivirales o los corticoesteroides pueden ser útiles, porque los informes actuales sobre su uso son anecdóticos y basados en casos.49, 50, 51, 54, 55, 56,  and 57
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Figura 20 (Caso 10) Aftosis vulvar de aproximadamente 5 días de duración mostrando escaras precoces (flecha larga) asociadas con edema y eritema labial (flecha corta).















Caso 11: Varicela vulvar (fig. 21)


      Una niña de 8 años se presentó con una historia de 5 días de dolor cada vez mayor y prurito que afectaba a la vulva izquierda y a la extremidad inferior izquierda. Sus síntomas estaban acompañados por fiebre, letargia y reducción del apetito. La exploración reveló una erupción vesiculobullosa en la vulva izquierda y en los dermatomos sacros izquierdos. Se diagnosticó de herpes zóster.
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Figura 21 (Caso 11) Infección por varicela zóster en una niña de 8 años que no tenía antecedentes de varicela. Obsérvese la distribución de los dermatomos del lado izquierdo.














      Se trató con antivirales intravenosos, analgésicos y estrategias de cuidados locales (como se describió en el Caso 10) y fue tan bien que se pudo dar de alta 4 días más tarde. La historia reveló que la paciente nunca había tenido varicela, pero su madre había tenido varicela primaria a las 36 semanas de embarazo. Aunque las infecciones por herpes zóster son bien conocidas, y su manejo, al igual que el del herpes simplex recurrente, está bien descrito, la literatura médica contiene poca información que resuma estrategias para tratar a niños con un caso tan grave de zóster genital.52, 53, 58, 59,  and 60




Caso 12: Fístula por enfermedad de Crohn (fig. 22)


      Una chica de 18 años llevaba sintiéndose mal durante más de 3 años. Tenía una biopsia clásica de colitis ulcerosa y se había sometido a colectomía. Tenía un muñón rectal, y se planeaba la reanastomosis en un futuro. Por desgracia, seguía sufriendo dolor abdominal intermitente y pérdida de peso a pesar de la colectomía y se presentó con una inflamación dolorosa del introito que inicialmente parecía un absceso de Bartolino. El absceso comenzó a drenar espontáneamente, y la zona se ulceró más aún. Posteriormente fue diagnosticada de una fístula rectovaginal (introital) de Crohn. La enfermedad de Crohn es una causa reconocida de úlceras y fístulas genitales. El manejo de estas fístulas suele implicar antibióticos, inmunomoduladores y agentes biológicos antes de considerar una reparación quirúrgica conservadora.)61, 62, 63,  and 64
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Figura 22 (Caso 12) Úlcera/fístula por enfermedad de Crohn.















Caso 13: Himen imperforado (Figura 23Figura 24 and Figura 25)


      Aunque el himen imperforado no suele ser causa de irritación genital, puede presentarse con la sensación de una presión o bulto molesto vulvar o introital (v. fig. 23). Si la patología no se identifica con una exploración mini-genital en la recién nacida o en la niña, las adolescentes tienden a presentarse con síntomas de mucocolpos o hematocolpos (es decir, presión o dolor pélvico, masa abdominal o retención urinaria). En este caso, un médico perspicaz observó que la niña había comenzado la pubertad pero no había experimentado su primer sangrado menstrual. Se realizó una himenotomía en quirófano bajo anestesia. Esta paciente presentaba retención urinaria por un gran mucocolpos licuado (v. fig. 24), pero es más habitual hallar sangre menstrual antigua. La fig. 25 muestra la finalización de la resección himeneal. Como se ha mencionado en la discusión del Caso 7, esta paciente tenía una hipertrofia labial unilateral derecha.
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Figura 23 (Caso 13) (A) Hipertrofia labial derecha y (B) himen imperforado.
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Figura 24 (Caso 13) Drenaje del mucocolpos licuado. Suturas de tracción en el himen imperforado. Labios menores derechos hipertrofiados (flecha).
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Figura 25 (Caso 13) Tras la himenotomía con escisión del himen imperforado, dejando un borde de forma cuadrada y suturándolo con sutura reabsorbible para hemostasia (flecha larga). La flecha corta indica el meato uretral.

















Amenorrea



Caso 14: Colpoclesis adquirida (fig. 26)


      Por desgracia, una chica de 16 años que tenía un trastorno de somatización y autolesiones demostró conductas cada vez peores y se irrigó la vagina con un producto de limpieza para baños.65,  and 66 Debido a su enfermedad mental, fue hospitalizada para tratarla con irrigaciones vaginales diarias, pomada vaginal de estrógenos y una malla suave. Se regeneró toda la mucosa vaginal, y fue dada de alta (2–3 semanas más tarde) cuando hubo una nueva superficie vaginal sana y el cuello uterino podía verse claramente al final de la vagina. Por desgracia volvió a hacer lo mismo 24 horas tras ser dada de alta y acabó teniendo una colpocleisis completa medio-vaginal similar a la que se realiza en pacientes con enfermedad de injerto contra huésped de la vagina. 67 Esta paciente era diabética tipo I y falleció a los 18 años de edad.
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Figura 26 (Caso 14) Lesión cáustica vaginal por irrigación con descamación de la mucosa vaginal. A, ápex; I, introito.















Caso 15: Insensibilidad androgénica completa (Figura 27 and Figura 28; tabla 1)


      Una chica de 16 años se presentó con amenorrea primaria. No tenía antecedentes que sugirieran una endocrinopatía y carecía de antecedentes de dolor abdominal bajo. Refería que los caracteres sexuales secundarios habían aparecido de forma normal, y admitía haber tenido relaciones sexuales. La exploración física reveló una mujer que medía 1,7 m y pesaba 90kg con unas mamas estadio 5 de Tanner (v. fig. 27). Sorprendentemente, no tenía vello púbico ni axilar. Al interrogarla, dijo que se depilaba, pero luego se retractó de esta afirmación. Los labios mayores y menores eran normales bilateralmente, y el meato uretral estaba a las 12 horas en el vestíbulo bajo un «clítoris» de aspecto normal (v. fig. 28). La palpación de las zonas inguinales fue negativa; no había masas. Había una bolsa vaginal dilatable sin signos de ambigüedad genital, pero no había cuello uterino ni útero presente a la exploración con espéculo ni a la exploración bimanual. Se hizo un diagnóstico de presunción de insensibilidad androgénica completa. Como se esperaba, su genotipo era 46XY, y sus niveles de testosterona estaban en el rango normal de los varones. Se llevaron a cabo varias visitas posteriormente para educar tanto a la paciente como a su familia sobre su trastorno y sus implicaciones. Por último se divulgó completamente. Se le ofreció asesoramiento para las ramificaciones emocionales, sexuales y psicológicas y se le informó sobre las implicaciones de la fertilidad/reproducción. Se sometió a gonadectomía laparoscópica bilateral y, al menos durante un tiempo, tomó estrógenos exógenos. La paciente fue vista de forma informal unos 5 años más tarde. Se había casado, mantenía relaciones sexuales cómodas y estaba planeando adoptar un hijo. Parecía estar bastante bien ajustada.68, 69, 70, 71, 72, 73, 74, 75, 76, 77,  and 78 La tabla 1 muestra una comparación muy básica entre la insensibilidad androgénica completa y el síndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (presentado en el Caso 16), dos patologías con vagina ausente y sin ambigüedad genital. (V. también el artículo de Allen en este número sobre los trastornos intersexuales.)
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Figura 27 (Caso 15) Desarrollo mamario estadio 5 de Tanner completo.
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Figura 28 (Caso 15) Introito de una paciente que padecía una insensibilidad androgénica completa. Obsérvese el monte sin vello púbico (M), sin signos de clitoromegalia (flecha larga) y la posición normal femenina del meato uretral (flecha pequeña).















     

Tabla 1 Insensibilidad androgénica completa frente al síndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser




	Característica
	Insensibilidad androgénica completa
	Síndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser



	Telarquia
	Tanner 5
	Tanner 5



	Pubarquia
	Tanner 1
	Tanner 5



	Vagina (dilatador o vaginoplastia)
	Bolsa ciega o ausente (frecuente)
	Ausente (frecuente)



	Útero
	Ausente
	Variable



	Gónadas (gonadectomía)
	Testículos repletos de células de Leydig
	Ovarios normales



	Sólo células de Sertoli (sí, tras la pubertad)
	(No)



	Niveles de testosterona
	Normales del varón
	Normales de la mujer



	Cariotipo
	46XY
	46XX



	Alteraciones asociadas
	No
	Sí: vertebrales/renales



	Implicaciones sobre la fertilidad
	No pueden tener hijos
	Obtención de óvulos con útero de alquiler









Caso 16: Agenesia (utero-) vaginal: síndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (Figura 29Figura 30 and Figura 31)


      Una chica de 16 años se presentó con amenorrea primaria. Era patinadora artística, y ella, su familia y su profesional sanitario siempre habían pensado que tenía cierto grado de retraso hipotalámico. Por otro lado, tenía un desarrollo puberal completo pero no había tenido menstruaciones. Describía un episodio de 1 a 2 días de dolor pélvico entre leve y moderado, y normalmente –aunque no siempre– del lado izquierdo. A la exploración, no se pudo identificar una vagina. La piel introital aparecía relativamente normal, y había un elemento de distensibilidad en esa zona, aunque nunca había intentado mantener relaciones sexuales (v. Figura 29 and Figura 30). Ni la exploración rectal ni la ecografía revelaron un útero, pero una RM identificó unas pequeñas masas bilaterales a lo largo de cada pared pélvica justo encima del reborde pélvico, consistentes con unas astas uterinas «rudimentarias». También se identificaron ovarios en la misma vecindad.
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Figura 29 (Caso 16) Una paciente con agenesia vaginal. La flecha indica el meato uretral.
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Figura 30 (Caso 16) «Introito» distensible en una paciente con agenesia vaginal. La terapia dilatadora podría implicar una maniobra similar.














      Aunque el dolor ovulatorio mittleschmertz se consideró una causa posible de su dolor, un ciclo de 3 meses de anticonceptivos orales precipitó el dolor de forma reproducible durante el intervalo libre de tratamiento. Por lo tanto, a pesar del aspecto rudimentario de las astas en la RM, la paciente se sometió a la retirada bilateral de las astas uterinas mediante laparoscopia, asumiendo que una o ambas podrían albergar endometrio y que el dolor mensual era consecuencia de una criptomenorrea (v. fig. 31). Se identificó un pequeño nido de endometrio a la histopatología en el asta izquierda, pero no en la derecha. Experimentó un mínimo síndrome de molimina premenstrual y dolor ovulatorio ocasional, pero no tuvo más episodios de la supuesta criptomenorrea. El quiste ovárico que se observa en estas imágenes no fue identificado durante las primeras imágenes; por lo tanto se asumió que es funcional y se esperó que involucionara. Se dejó in situ.
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Figura 31 (Caso 16) Pelvis de una paciente con agenesia vaginal mostrando astas bilaterales no comunicantes (y quiste ovárico derecho). El ovario izquierdo normal (flecha) es sólo parcialmente visible. AD, asta derecha; AI, asta izquierda; OD, ovario derecho con quiste; TD, trompa de Falopio derecha; TI, trompa de Falopio izquierda.














      La paciente fue diagnosticada de síndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser. Fue educada, asesorada y se hicieron pruebas de imagen de sus sistemas renal/vertebral. Fue instruida en el uso de dilatadores vaginales y por último pudo mantener coitos. El resultado final fue una vagina de apariencia normal y funcional. Por desgracia, un par de años más tarde sufrió torsión del ovario derecho, y no se pudo diagnosticar. El ovario se infartó completamente y por ello se extirpó mediante laparoscopia. Se ha descrito la torsión ovárica en pacientes con agenesia vaginal (v. artículo de Breech en este número).79, 80, 81,  and 82 Se enumeran otras referencias sobre anomalías del tracto reproductor en la discusión sobre la dismenorrea al principio de este artículo, y la tabla 1 presenta una comparación muy básica entre la insensibilidad androgénica completa y el síndrome de Mayer-Rokintansky-Kuster-Hauser como dos condiciones con ausencia de vagina.





Resumen


      Aunque la dismenorrea, el dolor/masa pélvica, la irritación genital y la amenorrea son quejas relativamente frecuentes, el clínico astuto debe hacer un amplio diagnóstico diferencial para evitar obviar etiologías subyacentes menos frecuentes como: las alteraciones Müllerianas y la criptomenorrea, los teratomas y la torsión ovárica, la hipertrofia labial, los cuerpos extraños vaginales, las dermopatías, las úlceras genitales, el himen imperforado y la ausencia de vagina. La autora espera que estas imágenes ayuden a los profesionales sanitarios, sus estudiantes y sus pacientes.
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