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As dermatoses vulvares representam um grupo heterogéneo de doencgas dermatolégicas de cardcter
infeccioso, inflamatério ou maligno. Os autores efectuaram a revisdo dos aspectos epidemiolégicos, etiopatogé-
nicos, clinico-patolégicos, terapéuticos e prognésticos de cinco dermatoses vulvares inflamatérias, nomeadamente
liquen escleroso, eczema, psoriase, liquen plano e vulvite de Zoon. Com excepcgdo da vulvite de Zoon, estas s@o
mais frequentes na mulher quando comparadas aos seus equivalentes no sexo masculino. A maior parte apresenta
etiopatogenia desconhecida. O prurido e a dor sGo as queixas mais comuns. Lesdes extra-genitais podem surgir em
todos os casos, excepto na vulvite de Zoon. O diagnéstico da psoriase e eczema vulvar é habitualmente clinico e o
do liquen escleroso, vulvite de Zoon e liquen plano essencialmente histolégico. Embora maioritariamente tratadas por
dermatologistas, as dermatoses vulvares inflamatérias podem exigir uma abordagem multidisciplinar onde se incluem
a ginecologia, a urologia, a pediatria, a psicologia e a psiquiatria. Os corticdides tépicos de poténcia alta ou muito
alta séo os fdrmacos mais utilizados, seguidos dos inibidores da calcineurina tépicos. O risco de malignizagdo estd
presente no liquen escleroso e plano, exigindo follow-up regular.

Doencas da Vulva; Liquen Sscleroso Vulvar; Doengas da Pele; Psoriase; Liquen Plano; Vulvite.

VULVAR INFLAMMATORY DERMATOSES

Vulvar skin diseases represent a heterogeneous group of skin diseases which display infectious, inflam-
matory or malignant nature. The authors conducted a review of epidemiological, etiopathogenic, clinicopathological,
therapeutic and prognostic aspects of five vulvar inflammatory skin diseases, namely lichen sclerosus, eczema, psoriasis,
lichen planus and Zoon'’s vulvitis. Except for the Zoon’s vulvitis, vulvar inflammatory skin diseases are more common in
women compared to their counterparts in males. Their etiopathogenic features remain unknown. ltching and pain are
the most common complaints. Extra-genital lesions may be present. The diagnosis of psoriasis and eczema is usually
clinical and the definitive diagnosis of lichen sclerosus, Zoon's vulvitis and lichen planus is primarily histological. Althou-
gh mostly treated by dermatologists, vulvar inflammatory skin diseases may require a multidisciplinary approach which
includes gynecology, urology, pediatrics, psychology and psychiatry. Superpotent or potent topical corticosteroids are
the primarily therapeutic approaches, followed by topical calcineurin inhibitors. The risk of malignancy is present in
lichen sclerosus and lichen planus, requiring periodic examination.

Vulvar Diseases; Skin Diseases; Vulvar Lichen Sclerosus; Psoriasis; Lichen Planus; Vulvitis.

561



Revista da SPDV 69(4) 2011; Ermelindo Tavares, César Martins, José Teixeira; Dermatoses Vulvares Inflamatérias.

Artigo de Revisdo

' Dr. Ermelindo Tavares

Servigo de Dermatologia e Venereologia
Hospital Distrital de Santarém

Avenida Bernardo Santareno

2005-177 Santarém

Tel.: +351 963115200

Email: tavares.ermelindo@gmail.com

As dermatoses vulvares inflamatérias (DVI) perten-
cem ao grupo das doencas cutdneo-mucosas anogeni-
tais ndo venéreas e, tal como acontece com inUmeras
patologias dermatolégicas, apresentam impactos fun-
cionais, estéticos e psicolégicos importantes. Grande
nimero apresenta etiologia desconhecida, sendo
gue o prurido, a dor e a dispareunia constituem os
principais sinfomas de apresentacdo. Em caso de
doenca severa ou prolongada podem surgir como
complicagdes disfungd@o sexual, distdrbios da micgéo
e malignizagéo'.

O diagnéstico e tratamento das DVI podem ser
influenciados por vérios factores: (1) a proximidade do
trato urindrio, genital e digestivo, que impde diferentes
consideragdes em termos de diagnéstico diferencial
devido ao possivel envolvimento da regido vulvar por
patologias nelas origindrias; (2) a humidade, a mace-
ragéo, os fluidos corporais e a irritagéo, que aumen-
tam o risco de infeccdes bacterianas e/ou fungicas,
geralmente associadas acos corticosterdides tépicos;
(3) a anatomia vulvar peculiar, que pode deturpar a
aspecto clinico cldssico de algumas dermatoses e (4)
a coexisténcia de lesdes extra-genitais, que pode exigir
tratamento sistémico’.

A corticoterapia tépica com formulagdes de potén-
cia alta ou muito alta é a abordagem farmacolégica de
primeira linha, devendo ser utilizada com precaucdo
devido ao elevado risco de efeitos adversos locais. Ao
contrdrio do liquen escleroso e do eczema vulvar, a
eficacia dos corticdides na vulvite de Zoon e psoriase
vulvar é pouco satisfatéria. No liquen plano poder ser
necessdrio recorrer aos esterdides sistémicos. Os inibi-
dores da calcineurina tépicos representam os fdrmacos
de segunda linha com eficdcia idéntica aos primeiros,
mas destituidos das complicacdes que os caracterizam.
A cirurgia pode ser necessdria no tratamento das com-
plicacdes.
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O carcinoma espinocelular pode surgir no liquen
escleroso e nas variantes erosivo e hipertréfico do
liquen plano, sendo necessdrio um follow-up regular e
realizag@o de exame histolégico nas lesdes suspeitas.

1.1. Aspectos gerais e epidemiolégicos

O liquen escleroso (LE) é uma dermatose inflamaté-
ria crénica idiopdtica com predilecgdo pela regido ano-
genital, embora qualquer drea cutéineo-mucosa possa
ser envolvida. Classicamente, é também conhecido por
liquen esclero-atréfico, craurose vulvar ou liquen albus.
Liquen escleroso é actualmente o termo mais adoptado
e foi introduzido pela ISSVD (Internacional Society for
the Study of Vulvovaginal Disease), em 1976. Pode
ocorrer em qualquer idade ou raca, sendo até dez
vezes mais comum na mulher que no homem, no qual
o pénis é o 6rgdo mais afectado. Séo observados dois
picos de incidéncia: infdncia e pés-menopausa'=.

1.2. Etiopatogenia

A etiopatogenia permanece desconhecida, tendo
sido implicados vdrios factores.

A autoimunidade tem como argumentos a associa-
¢Go com certas doencas auto-imunes (vitiligo, tiroidite,
morfeia), a presenga de autoanticorpos circulantes con-
tra a proteina 1 da matriz extracelular, os componentes
da membrana basal e a proteina 180 do penfigéide
bolhoso (BP180), e o HLA DQ7 constatado em algumas
mulheres'3.

Zollinger et al.” detectaram ADN de Borrelia burg-
dorferi em uma das 15 lesées de LE. O virus da hepa-
tite C, o papilomavirus humano e o virus Epstein-Barr
foram demonstrados em alguns casos®'°.

As hormonas sexuais, nomeadamente o estrogénio
e a testosterona foram apontadas como possiveis fac-
tores desencadeantes por duas razées: (1) os picos de
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incidéncia (pré-menarca e pés-menopausa), que coin-
cidem com baixos niveis de estrogénio e (2) as concen-
tragdes reduzidas de testosterona, dihidrotestosterona e
androstenediona em algumas doentes'''2.

1.3. Aspectos clinicos e histolégicos

O LE manifesta-se, na fase precoce, por pequenas
pdpulas eritematosas que coalescem originando placas
eritematosas e, tardiamente, hipopigmentadas com
atrofia cutdnea. O envolvimento da vulva e regido
perianal é comum, resultando na tipica distribuicGo
em figura de oito (Fig. 1). A vagina e o himen séo,
geralmente, poupados. Séo frequentes focos de hiper-
gueratose, erosdes e fissuras (Fig. 2). A plrpura, as
telangiectasias e as bolhas hemorrégicas séo raras.
Constituem queixas comuns o prurido anogenital, a
dispareunia e a distria' 3.

Fig. 2a - Liquen escleroso, fissura no pélo superior.

Fig. 1 - Liquen escleroso. Placa eritemato-esbranquicada
com distribuicdo anogenital em figura de 8. Fig. 2b - Liquen escleroso, hiperqueratose no pélo inferior.
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Nas criangas, a dermatose pode manifestar-
-se por obstipagdo, bolha hemorrédgica e protuséo
piramidal perineal infantil. O primeiro é o sintoma
mais frequente, sendo a dor perianal sua causa e
consequéncia. A bolha hemorrdgica pode conduzir
ao diagnéstico errado de abuso sexual. A protuséo
piramidal perineal infantil é uma lesGo mole, verme-
Ilha ou rosada, de causa desconhecida, que aparece
na rafe perineal mediana. E considerada por alguns
autores como uma forma peculiar de apresentagé@o
do LE. Por outro lado, pode facilmente ser confundida
com condiloma acuminado, traumatismo ou sinal de
abuso sexual'15,

O envolvimento extra-genital ocorre em 15-20% das
doentes. A regido submamdria, os ombros, o pescoco
e o punho sdo os locais mais afectados. Clinicamente,
as lesdes de LE cutéineo consistem em placas hipopig-
mentadas, atréficas e assintomaticas. O LE da mucosa
oral e labial é raro e pode ocorrer com ou sem doenca
cuténea ou vulvar. O quadro clinico pode assemelhar-
-se ao LE vulvar ou liquen plano oral’'37,

O diagnéstico definitivo é dado pelo exame histo-
l6gico. Os principais achados incluem hiperqueratose
ortoqueratética compacta ou atrofia epitelial, dege-
neracdo hidrépica da camada basal ou espongiose
ligeira, hialinizacdo da derme papilar e infiltrado linfo-
citdrio em banda profundo. As artérias e as arteriolas
da derme média e superior podem apresentar sinais de
endarterite obliterante! 3.

Estudos imunohistoquimicos demonstraram anticor-
pos contra o colagénio | e lll e elastina’ /1317,

1.4. Complicacoes

O apagamento do clitoris poder ocorrer como
consequéncia de sinéquias da linha média ou entre os
pequenos e os grandes ldbios. Nos casos severos ou
néo tratados precocemente pode ocorrer perda total
dos pequenos ldbios e estreitamento do intréito vaginal
(Fig. 3). As infeccdes podem surgir em caso de trauma-
tismo mecénico frequentes. O carcinoma espinocelular
(CEC) é a complicagdo mais temida, sendo o risco de
malignizacdo de 4 a 6%'%'?. Os nddulos, as fissuras
e as Ulceras recalcitrantes devem sem submetidas a
exame histolégico. O papel do papilomavirus humano
no desenvolvimento do CEC tem sido tema de grandes
estudos e debates. Ueda et al.?° defendem a existén-
cia de dois mecanismos carcinogénicos distintos: um
dependente e outro independente do papilomavirus
humano, sendo que apenas este Gltimo estd implicado
no LE. Podem ainda surgir obstipacdo e disfuncdo
sexual’2122,
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1.5. Diagnéstico diferencial

O diagnéstico diferencial inclui as dermatoses vul-
vares que se apresentam por placas eritematosas e/ou
esbranquigadas, erosées ou hipopigmentagdo, nome-
adamente liquen plano erosivo, penfigdide cicatricial,
liquen simplex crénico, morfeia, abuso sexual (nas
criancas), eczema vulvar (fase inicial do LE), vitiligo,
hipopigmentacdo pés-inflamatéria, atrofia pés-meno-
pausa, vulvite candididsica atréfica e herpes simples
genital'-13,

1.6. Terapéutica e prognéstico

Os objectivos do tratamento séo: reduzir a sinfoma-
tologia, minimizar as cicatrizes e prevenir a maligniza-
co.

Estéo indicadas medidas de higiene pessoal, nomea-
damente utilizacdo de sabdo neutro, vestuério de algo-
déo (embora deva ser evitado, se possivel, durante a
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noite), lubrificantes e emolientes, assim como eviccdo de
irritantes. Actualmente, os corticéides tépicos de poténcia
muito alta (propionato de clobetasol 0.05%) constituem
o tratamento farmacolégico de primeira linha, devendo
ser prescritos durante um periodo de 3 meses. O regime
deve comegar com uma aplicagdo didria durante 4
semanas, seguida de uma aplicagéo didria a cada 48
horas durante 4 semanas e, por fim, uma aplicagéo
didria duas a trés vezes por semana, durante mais 4
semanas. O tratfamento de manuteng@o consiste na apli-
cagdo ocasional de corticdides que ndo deve ultrapassar
os 30g do produto em 6 meses'1318:23-25,

Os inibidores da calcineurina tépicos (tacrélimus
0.1% e pimecrolimus 1%) sGo armas terapéuticas de
segunda linha?>%,

Embora o propionato de testosterona 2% seja uti-
lizada em alguns centros como farmaco de primeira
linha, estudos demonstraram que a sua eficdcia é infe-
rior ao do propionato de clobetasol 0.05%?%.

Foram relatadas na literatura como opgdes tera-
péuticas alternativas o calcipotriol 0.005%, a acitreting,
a terapia fotodindmica, a criocirurgia (especialmente
durante a inféncia) e o laser de CO,%-33. Os resultados
no alivio da sinftomatologia foram varidveis.

O tratamento cirdrgico estd indicado nas sinéquias
vulvares, apesar do risco de recorréncia, no estreita-
mento do intréito vaginal e no CEC''3,

A remissdo esponténea foi relatada no periodo pos-
-pubertdrio'182? A vigilancia periédica (semestral ou
anual) é primordial devido ao risco de malignizagéo.

2.1. Aspectos gerais

O eczema vulvar (EV) é a dermatose vulvar mais
comum. Classicamente, ele é subdividido em dois tipos:
EV endégeno, associada ao eczema seborreica ou até-
pico e EV exégeno, onde se incluem os eczemas de con-
tacto alérgico (ECA) e irritativo (ECI). A coexisténcia dos
diferentes tipos de eczema num sé doente pode ocorrer.

2.2. Etiopatogenia

Crone et al.®*, num estudo realizado em Oxford,
constataram que a maior parte das doentes com EV
apresentava predisposicdo endégena, isto é, eczema
seborreico e/ou atdpico.

Devido ao contacto com inUmeras substéncias, o
eczema de contacto também é comum, sendo o irri-
tativo mais frequente que o alérgico, com prevaléncias
gue rondam os 80 e 20%, respectivamente®®.
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O létex, as fragrancias e os medicamentos figuram
como os alergenos mais frequentes no ECA. Num
estudo realizado em Leuven (Bélgica), constatou-se
ECA & proteina presente no sémen humano. A sensi-
bilizagGo a multiplas substéncias é comum. Os factores
psicolégicos e locais (calor, humidade e secrecdes) e a
deficiéncia de ferro também podem desempenhar um
papel etiopatogénico relevante'35%7,

2.3. Aspectos clinicos e diagnéstico diferen-
cial

A investigagdo clinica deve incluir, entre vdrios
aspectos, pesquisa de lesdes de eczema atépico e/ou
seborreico e sensibilizantes, nomeadamente antibiéti-
cos tépicos, cremes hemorroidérios, papel higiénico,
fraldas e espermicidas. As provas de contacto sé@o
necessdrias para confirmar os casos suspeitos de ECA.

O EV (Fig. 4) manifesta-se por placas eritematosas
mal delimitadas envolvendo, habitualmente, os gran-
des ldbios, o monte pubico e a regido perianal. Séo
frequentes as fissuras e liquenificagéo, em particular
na regido perianal e nos grandes Idbios. O prurido, o
desconforto e a dispareunia superficial séo os sinfomas
mais referidos.

No diagnéstico diferencial devem ser considerados
a psoriase vulvar, a doenga de Paget extra-mamaria, a
candidiase vulvovaginal e o LE na fase precoce.
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2.4. Tratamento

Os corticéides de poténcia moderada a alta séo
os farmacos preconizados na maior parte dos casos.
Pode ser necessério a associacdo de um antifdngico
e/ou antibidtico tépicos, com intuito terapéutico ou
profildtico. A durag@o do tratamento varia entre 2 e 4
semanas. O tratamento de manutengdo, se indicado,
pode ser feito com um corticédide de baixa poténcia,
com apenas algumas aplicacdes semanais. Os inibi-
dores da calcineurina tépicos constituem alternativa
eficaz nos doentes com intoler@ncia ou resisténcia aos
corticdides tépicos. Os factores exacerbantes como dis-
turbios afectivos, ansiedade, calor, banhos frequentes
e infeccdes devem ser identificados e tratados. Esté
também indicada a aplicacdo regular de emoliente
suave e isento de fragrdncia e a eviccdo de irritantes e/
ou alergenos conhecidos. O tratamento adjuvante com
anti-histaminicos, ansioliticos e antidepressivos pode
ser til'38,

3.1. Aspectos gerais e epidemiolégicos

A psoriase é uma dermatose inflamatéria crénica,
cuja prevaléncia na populacdo geral ronda os 2%.
Embora pouco valorizada, os genitais séo atingidos em
29 a 40% dos casos; o envolvimento genital isolado é
raro e ocorre em apenas 2 a 5%; Por outro lado, a drea
genital pode também ser envolvida na psoriase inversa
onde dreas intertriginosas como as axilas, a regido sub-
mamdria, o umbigo ou as virilhas estéo afectadas. Num
estudo australiano onde foram avaliadas 130 criancas
em periodo pré-pubertdrio, a psoriase vulvar (PV) foi a
terceira dermatose mais prevalente (17%), ultrapassada
apenas pela dermatite atépica e de contacto irritativa
(33%) e o LE (18%)':37-44,

3.2. Aspectos clinicos e diagnéstico diferencial

A PV apresenta aspectos clinicos diferentes da forma
cldssica. As lesdes traduzem-se por placas eritemato-
sas, macias, com descamacdo prateada discreta ou
ausente, bem delimitadas e localizadas, geralmente,
nos grandes ldbios e monte puUbico, poupando os
pequenos ldbios (Fig. 5). O prurido e a sensacdo de
gueimadura de grau varidvel podem estar presentes.
A doenca perianal pode traduzir-se sob a forma de
fissuras dolorosas e persistentes. Devido ao fenémeno
de Koebner, podem ocorrer exacerbagdes em caso de
irritagdes por fluidos corporais, vestudrios apertados ou
relacdes sexuais' 454,
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O diagnéstico diferencial inclui a dermatite sebor-
reica, a tinea cruris, o LE, o EV, o intertrigo, a vulvite de
Zoon, o liquen plano, a doenga de Paget extra-mamaria
e o eritema medicamento fixo'*’.

3.3. Tratamento

O tratamento da psoriase vulvar é um grande desa-
fio, sendo geralmente pouco satisfatérias as respostas
aos fédrmacos utilizados. Os andlogos da vitamina D
e o alcatrdo mineral séo irritativos, sendo desaconse-
lhados por vdrios autores. Os corticdides tépicos de
poténcia moderada séo os agentes mais utilizados. O
tacrolimus e o pimecrolimus foram eficazes em vdrios
relatos clinicos individuais com efeitos variéveis. Por
vezes, s6 se verifica melhoria com terapéutica sistémica
(metotrexato, ciclosporina A, acitretina, anti-TNF e anti-
-IL12 e 23) instituida num contexto de doenca genera-
|iZOdO]’43'48_50-

4.1. Aspectos gerais e epidemiolégicos

O liquen plano (LP) é uma doenca inflamatéria cré-
nica e idiopdtica da pele e/ou mucosas. O LP genital
ndo apresenta predisposi¢do racial, sendo mais preva-
lente na mulher que no homem. O seu inicio ocorre,
em média, por volta da quinta e sexta década de vida.
Cerca de 50% das mulheres com LP cuténeo apresen-
tam envolvimento genital'>'-54,
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4.2, Etiopatogenia

A etiopatogenia do LP permanece desconhecida.
A doencga resulta, hipoteticamente, de uma resposta
imune mediada por células T contra os queratinécitos
gue expressam na sua superficie antigénios exégenos
ou enddgenos modificados. Embora controverso, sé@o
apontados como agentes desencadeantes virus, vaci-
nas, drogas e auto-antigénios'?'.

O VHC ¢é o agente mais incriminado. Porém, com-
ponentes do VHB e do VHH 6 e 7 também foram iso-
lados em lesdes de LP Foram relatados vdrios casos
de LP apds administracdes das vacinas para o VHB e
influenza®55-%%,

A toxidermia liquendide é causada por inUmeros
fdrmacos e caracteriza-se, clinicamente, por lesées LP-
-like. Os |IECA's, os diuréticos tiazidas, os antipalddicos,
a quinina e os sais de ouro sdo os mais implicados.
Recentemente, Clayton et al.®® demonstraram o papel
nefasto dos B-bloqueadores e AINE’s no LP oral e vul-
var, facto que néo se verificou com os IECA's.

As lesdes LP-like também podem ocorrer no pen-
figéide paraneoplésico, uma dermatose auto-imune
desencadeada, geralmente, por uma neoplasia
maligna subjacente. Para alguns, tal facto sustenta o
papel da auto-imunidade no LP°'.

4.3. Aspectos clinicopatolégicos e diagnéstico
diferencial

O LP genital apresenta quatro formas clinicas de
apresentagdo:

1. LP cléssico — as lesdes sdo semelhantes aquelas
observadas na doenga cutdnea e consistem em pdpulas
e placas violdceas, planas, poligonais e reticuladas que
afectam, no geral, o monte pUbico, os grandes e os
pequenos ldbios. As cicatrizes sdo raras. O prurido é o
sintoma referido na maior parte das doentes'’.

2. LP erosivo — é a forma de apresentacdo mais
comum. Grandes erosées podem ocorrer ao redor do
orificio vaginal, pequenos ldbios e, raramente, no colo
uterino e regido perianal; por vezes podem estar pre-
sentes lesdes reticuladas e esbranquicadas (Fig. 6). O
envolvimento da parede vaginal ocorre em até 70% das
mulheres; como tal, a dor e a dispareunia s@o queixas
comuns. S@o igualmente frequentes lesdes orais sob a
forma de gengivite descamativa, erosées e/ou placas
reticuladas e esbranquicadas (sindrome vulvo-vagino-
-gengival) 1516162,

3. LP hipertréfico ou verrucoso — observam-se placas
hiperqueratésicas, esbranquigadas e pruriginosas''.

4. Liquen planopilaris — estdo presentes pdpulas
queratésicas e foliculares a nivel dos grandes ldbios e
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monte pubico. O tronco, o couro cabeludo e as extre-
midades poder estar igualmente afectados. A sindrome
Little-Graham-Piccardi-Lassueur € uma variante clinica
caracterizada pela triade: (1) alopécia néo cicatricial
pubica e axilar e pdpulas foliculares e queratésicas dis-
seminadas; (2) LP cléssico cutdneo e/ou mucoso e (3)
alopécia cicatrizante do couro cabeludo’>" 3.

Os achados histolégicos tipicos incluem: hiper-
gueratose sem paraqueratose, aumento da camada
granular, acantose irregular em forma de “dentes de
serra”, degeneracdo da camada basal, queratinécitos
apoptéticos (corpos de Civatte) e infiltrado linfocitério
em banda na juncdo dermo-epidérmica'’>'.

O liquen escleroso e o penfigéide cicatricial séo os
principais diagnésticos diferenciais. O segundo trata-se
de uma dermatose bolhosa auto-imune cicatrizante,
caracterizada clinicamente por erosées das mucosas
oral, conjuntival e anogenital. Por outro lado, devem ser
considerados a doenga de Behget, o herpes genital, o EV
e as Ulceras genitais de etiologias variada (Tabela 1). No
LP hipertréfico é importante excluir o CEC, a neoplasia
vulvar intraepitelial e o liquen simplex crénico’®'.

4.4, Complicacoes

A disfungé@o sexual é comum, particularmente na
doencga vaginal. As cicatrizes s@o frequentes apenas no
LP erosivo e podem resultar, nos casos graves, em este-
nose do intréito vaginal e meato urindrio. O CEC ocorre
entre 1.75 e 2.5% dos casos, sendo mais comum no LP
erosivo e hipertréfico'>1645, Como tal, é essencial um
follow-up regular, em especial nestas duas variantes.
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1. Etiologia infecciosa

Sffilis (acidente primério)
Cancro duro

Herpes simples

Herpes Zoster

Infecgo por CMV
Candidiase

Impetigo

2. Etiologia nao infecciosa

Liquen escleroso
Liquen plano erosivo
Vulvite de Zoon
Pioderma gangrenoso
Caridncula uretral
Traumatismo
Doenca de Behcet
Dermatoses bolhosas adquiridas
= Eritema multiforme
= FEritema medicamentoso fixo
Dermatoses bolhosas hereditarias
= Doenca de Hailey-Hailey
= Epidermdlise bolhosa
Dermatoses bolhosas auto-imunes
= Pénfigo vulgar
= Penfigdide bolhoso
= Penfigéide cicatricial
= Dermatose bolhosa IgA linear
= Epidermdlise bolhosa adquirida
Doenca de Crohn
Lépus eritematoso
Ulcera de Lipschitz

3. Etiologia maligna

Carcinoma basocelular

Carcinoma espinocelular

Melanoma

Doenca de Paget extra-mamadria
Histiocitose das células de Langerhans

4.5. Tratamento

Exceptuando os casos de LP erosivo, os corticéides
de poténcia alta ou muito alta permitem obter um con-
trole satisfatério de todas as formas clinicas. A doenga
erosiva, embora mais persistente, na maior parte dos
casos também responde aos corticdides de poténcia
muito alta (propionato de clobetasol 0.05%), durante
um periodo de 3 meses, seguido de manutencdo com
agentes de poténcia moderada a alta, com algumas
aplicagdes semanais. A combinagéo de antifdngicos e/
ou antibibticos tépicos é importante no tratamento e
prevengdo de infecgdes locais. A corticoterapia intrale-
sional é uma opgéo eficaz no LP hipertréfico. Nos casos
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graves, pode ser necessdrio recorrer & corticoterapia
sistémica®'.

Exitos terapéuticos em relatos clinicos isolados ou
pequenas séries foram alcancados com tacrélimus
tépico (eficacia superior ao pimecrolimus), griseoful-
vina, hidroxicloroquina, metronidazol oral e imunos-
supressores sistémicos (metotrexato, ciclosporina e
micofenolato de mofetil)'->1:66:¢7,

E fundamental salientar dois aspectos no tratamento
do LP com imunomoduladores tépicos e/ou sistémicos:
(1) a reducdo da imunovigilancia local, situacdo que
facilita a carcinogénese e (2) o risco intrinseco de malig-
nizacdo do LP. Desta forma, impde-se um seguimento
apertado e uma utilizagéo cuidadosa destes fdrmacos,
particularmente no LP erosivo e hipertréfico’.

A terapéutica cirirgica estd indicada na estenose do
intréito vaginal e/ou meato urindrio e no CEC'.

5.1. Aspectos gerais e epidemiolégicos

A vulvite de Zoon (VZ) é uma dermatose inflamatéria
crénica, rara e idiopdtica. Zoon, em 1952, reconheceu
pela primeira vez esta dermatose no sexo masculino
e realcou a importéncia do infiltrado plasmocitario no
diagnéstico histolégico. No sexo feminino, a primeira
descrigdo foi realizada em 1954 por Garnier. Os casos
relatados até ao momento abrangem a faixa etéria dos
8 aos 79 anos®®.

5.2. Aspectos clinicopatolégicos e diagnéstico
diferencial

Clinicamente, a doen¢a assemelha-se & balanite de
Zoon (Tabela 2). As lesdes consistem em placas erite-
matosas, bem delimitadas, de bordos irregulares, geral-
mente bilaterais e simétricas, discretamente himidas
e com um fundo alaranjado. Em alguns casos podem
estar presentes erosdes ou uma aparéncia mosqueada.
Os locais comummente envolvidos sGo as dreas muco-
sas dos pequenos e grandes lébios, clitoris, furcula,
meato urindrio e orificio vaginal. Pode ser assintomdtica
ou causar dispareunia, dor, ardor, disria ou prurido.

A histologia revela infiltrado inflamatério liquinéide
na derme média e superficial, constituido predominan-
temente por plasmdcitos; proliferagéo vascular com
dilatacdo dos capilares e espessamento mural; extra-
vaséo de eritrécitos e depdsitos de hemossiderina. Por
vezes, o nimero de plasmécitos é reduzido, razdo pela
qual alguns autores questionam a existéncia de vulvite
de Zoon como uma entidade distinta’.
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e . Vulvit
Caracteristicas Balanite de Zoon 15 E
Zoon

Frequéncia Comum Rara
s Qualquer idade Qualquer
Incidéncia T : .
(Homens néo circuncisados) idade
Envolvimento
- Ausente
extra-genital
Efic4cia da Reduzida y
- o } i Varidvel
corticoterapia topica (cura com circuncis@o)
Risco de
o Presente Ausente
malignizagao

A eritroplasia de Queyrat é o diagnéstico diferencial
mais importante. Devem ser também incluidos o LP ero-
sivo, o EV, a doenca de Paget extra-mamdria, o LE, o
pénfigo vulgar, o eritema medicamentoso fixo e outras
causas de Ulceras genitais (Tabela 1).

5.3. Tratamento

A eficdcia terapéutica é exigua, sendo que a maior
parte dos esquemas baseiam-se em pequenas séries ou
relatos clinicos individuais.

Num estudo de 2008, o tacrélimus foi menos eficaz
na vulvite de Zoon que na balanite plasmocitaria. Os
corticéides tépicos de poténcia muito alta (propionato
de clobetasol 0.05%) apresentam eficacia varidvel no
alivio da sinftomatologia®’7°.

Respostas clinicas varidveis foram obtidas com
griseofulvina e tetraciclinas orais, blogqueio nervoso,
laser de CO,, crioterapia, interferon, excisdo cirirgica,
ciclosporina sistémica e imiquimod 5%°7172,

Ao contrério da balanite de Zoon, a degeneracédo
maligna na VZ ainda néo foi descrita. Contudo, lesdes
de displasia moderada & foram relatadas’®. Como tall,
é aconselhdvel um follow-up dermatolégico regular
e repeticdo do exame histolégico nas lesdes antigas,
sendo igualmente importante a avaliacdo ginecoldgica
periédica para exclusdo da infecgdo por papilomavirus
humano ou displasias locais.
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