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Resumo

A ocorréncia de Ulceras genitais € um desafio diagndstico para o pediatra e pode causar consideravel ansiedade no adoles-
cente e familia, ao levantar questdes sobre atividade sexual, infe¢des sexualmente transmissiveis e suspeita de abuso sexual.
Relata-se o caso clinico de uma adolescente de 12 anos, sem antecedentes de Ulceras genitais / orais recorrentes ou contactos
sexuais, que recorreu ao servigo de urgéncia por disuria inicial e dor vulvar com aparecimento subito, dois dias antes, prece-
didas de febre alta, dor abdominal e vomitos com uma semana de evolugdo. Apresentava uma lesdo exofitica vulvar dolorosa,
com exsudado acinzentado e cheiro fétido. A exclusdo de causas infeciosas e a cicatrizagdo espontanea da lesdo em adolescente
sexualmente inativa levou ao diagndstico de Ulcera de Lipschiitz, uma doencga provavelmente subdiagnosticada. O seu desco-
nhecimento pode levar a investigagdes e tratamentos desnecessarios.
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Abstract

Genital ulcers are a diagnostic challenge for paediatricians
and can cause considerable anxiety in the adolescent and
family, since they can raise questions about sexual activity,
sexually transmissible infections and suspected sexual
abuse.

We report a case of a 12-year-old girl, with no previous
history of recurrent Genital / oral ulcers or sexual contact,
who was admitted to the emergency department with
sudden onset of initial dysuria and vulvar pain. These
symptoms had appeared two days before and had been
preceded by high fever, abdominal pain and vomiting for
a week. She presented a painful vulvar exophytic lesion
with greyish discharge and foetid odour. The exclusion of
infectious causes and spontaneous healing of the lesion
in a sexually inactive adolescent led to the diagnosis of
Lipschutz ulcer, probably an underdiagnosed condition.
Lack of awareness of this condition may lead to unneces-
sary treatment and investigations.

Keywords: Adolescent; Ulcer/diagnosis; Vulvar Diseases/
diagnosis

Introducao

O diagndstico de ulceras genitais é um desafio clinico,
principalmente na idade pediatrica, em que a maioria
das Ulceras genitais ndo se deve a infegdes sexualmente
transmissiveis (IST). O aparecimento de Ulceras genitais
em adolescentes pode causar ansiedade por parte do

doente, familia e médico e investigacdo diagndstica des-
necessdria, uma vez que levanta questGes sobre contac-
tos sexuais, IST e até suspeita de abuso sexual.

Caso Clinico

Uma adolescente de 12 anos, sem antecedentes fami-
liares ou pessoais relevantes, nomeadamente de ulceras
genitais ou orais recorrentes, lesdes cutaneas ou exan-
tema, artralgias, inflamagdo ocular ou contactos sexuais
conhecidos, recorreu ao servigo de urgéncia por disuria
inicial e dor vulvar com aparecimento subito, dois dias
antes, precedida de febre alta, dor abdominal e vomitos,
com uma semana de evolugdo. Negava traumatismo
local, contactos sexuais, Ulceras orais ou quaisquer outros
sinais ou sintomas.

No exame objetivo destacava-se lesdo exofitica na regido
interna do pequeno labio esquerdo, com cerca de dois
centimetros de maior eixo, base ulcerada, superficie irre-
gular com exsudado acinzentado e dolorosa a palpagdo
(Fig. 1). Ndo apresentava corrimento vaginal, adenome-
galias palpdveis ou outras alteragdes mucocutaneas.
Analiticamente apresentava aumento de proteina C rea-
tiva (30,3 mg/dL), leucocitose de 17 500 células/uL e
neutrofilia de 80%, velocidade de sedimentagdo e transa-
minases normais. Os exames bacterioldgico, micoldgico e
parasitoldgico do exsudado da Ulcera, tal como a pesquisa
por reagdo em cadeia da polimerase (PCR) de Chlamydia
trachomatis, Mycoplasma pneumoniae, Ureaplasma
urealyticum, herpes simplex 1 e 2 no exsudado vaginal
foram negativos. As serologias para Treponema pallidum,
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Figura 1. Ulcera vulvar aguda ao segundo (A) e quinto (B) dia de
doenga.

Chlamydophila spp, virus Epstein-Barr (EBV), citomega-
lovirus (CMV), virus de imunodeficiéncia humana (VIH)
1 e 2, virus da hepatite B e C e herpes simplex 1 e 2
foram negativas. O doseamento de imunoglobulinas ndo
apresentava alteracGes e a determinacdo de anticorpos
anti-nucleares e anticorpo anti-citoplasma de neutrofilos
foi negativa. O exame anatomopatolégico da bidpsia da
lesdo mostrava tecido necrdtico (resultado inespecifico).
Durante as primeiras 24 horas de internamento verificou-
-se importante melhoria clinica e laboratorial, com remis-
sdo da febre e da dor abdominal e diminuicdo dos valores
dos parametros de inflamacdo.

Realizou terapéutica empirica com metronidazol durante
sete dias, tendo-se observado regressao progressiva do
exsudado e necrose do componente exofitico da lesdo,
mas sem diminuicdo significativa da base da ulcera.
Contudo, verificou-se cicatrizacdo espontanea na terceira
semana de doenga (Fig. 2), sob medidas de higiene locais
e aplicagdo tdpica de vitamina A.

&

Figura 2. Evolugdo da dulcera vulvar, com progressiva cicatrizagdo
espontanea, ao fim da segunda (A) e terceira (B) semana.

Discussao

A Ulcera de Lipschitz (também conhecida por ulcus vulvae
acutum ou ulceragdo genital aguda) é uma doenga ndo
sexualmente transmitida, caracteristica de adolescentes
(idade média de 12-15 anos em algumas séries de casos)
e jovens adultas sexualmente inativas, principalmente cau-
casianas.'® Apesar de esta entidade clinica ser considerada
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rara, um estudo recente reportou que 30% das ulceragGes
vulvares podem corresponder a este diagndstico, provavel-
mente subdiagnosticada pelo seu desconhecimento.?
Caracteriza-se pelo aparecimento subito de uma ou multi-
plas ulceragGes necrdticas dolorosas, vulvares ou vaginais,
usualmente no vestibulo, mas também na face externa dos
pequenos labios, grandes labios, perineo e introito vaginal.
As lesGes sdo habitualmente extensas (> 1 cm) e profundas,
com bordos bem definidos e violaceos, base necrdtica,
coberta por exsudado acinzentado e escara aderente. Uma
aparéncia simétrica em “padrao de beijo” (“kissing pattern”)
é caracteristica.**

As Ulceras podem ser precedidas por sintomas sistémicos,
influenza ou mononucleose-like, com possibilidade de ade-
nopatias inguinais, febre, mialgias, cefaleias, diarreia, aftas
orais, amigdalite, sintomas respiratérios e/ou aumento das
transaminases.***

As Ulceras de Lipschiitz tém sido associadas com primoin-
fegdo a EBV e outros agentes, incluindo CMV, Mycoplasma
pneumoniae, influenza A, parvovirus B19, Salmonella spp,
Toxoplasma gondii, paramixovirus ou Borrelia burgdor-
feri.»*®” Em idade pedidtrica o EBV é o agente mais comu-
mente associado no reduzido nimero de casos descritos;
contudo, na maioria dos casos ndo é identificado nenhum
agente.'?

Apesar das associagbes acima descritas, esta entidade é
considerada idiopatica. Alguns autores sugerem que exis-
tem mecanismos subjacentes imunoldgicos e de mediagcdo
celular, sendo a ulcera a manifestagdo clinica de uma reacgdo
de hipersensibilidade a uma infe¢do viral ou bacteriana,
com deposicao de complexos imunes nos vasos da derme,
ativagdo do complemento, formagdo de microtrombos e
consequente necrose tecidual.>®

A Ulcera de Lipschitz é sempre um diagndstico de exclusao,
maioritariamente clinico, apds exclusdo de outras doencas
como IST, infegBes ndo venéreas, doengas mediadas imuno-
logicamente (incluindo doenga de Behget e doenca inflama-
téria intestinal com manifestagdes extraintestinais), causas
traumaticas e tumores malignos (Tabela 1).*®* Contudo,
algumas destas doengas sé se manifestam mais tardia-
mente, com aparecimento de outras manifestacdes clinicas
e reunido dos critérios de classificagdo que o sugiram, sendo
importante o acompanhamento prolongado das jovens com
Ulcera de Lipschitz para confirmagdo do diagndstico.?

Os critérios de diagndstico clinico propostos para ulceragao
aguda genital em adolescentes estdo descritos na Tabela 2.
E essencial um exame objetivo exaustivo e uma histéria cli-
nica completa, incluindo histdria familiar de doengas autoi-
munes, histdria pessoal de exposigdo a doengas infeciosas,
viagens recentes e histdria social, com especial enfase na
atividade sexual, que deve ser obtida com privacidade.

O exame histoldgico normalmente é inespecifico e ndo con-
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Tabela 1. Diagnéstico diferencial de ulceracdo vulvar, abordando os agentes mais frequentes®>®

Adolescentes / adultas jovens n3o sexualmente ativas

Virus Epstein-Barr
Citomegalovirus
Mycoplasma pneumoniae
Influenza A

Infe¢des ndo sexualmente transmitidas Parvovirus B19
Varicela zoster
Salmonella spp
Toxoplasma gondii
Paramixovirus

Ulceras aftosas reativas (Ulcera de Lipschiitz)

Doenga de Behget

Doenga inflamatdria intestinal

Pénfigo vulgaris

Penfigoide bulboso

Neutropénia ciclica

Sindrome PFAPA (periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis, adenitis)
Sindrome SWEET (acute febrile neutrophilic dermatosis)
Sindrome MAGIC (mouth and genital ulcers, inflamed cartilage)
Sindrome de Reiter

Dermatite autoimune a progesterona

Pioderma gangrenoso

Causas ndo infeciosas

Erupgdes fixas a farmacos (anti-inflamatérios ndo esteroides, acido acetilsalicilico,
metronidazol, sulfonamidas, tetraciclina, contracetivos orais, entre outros)
Sindrome de Stevens Johnson

Eritema multiforme

Reagdes a farmacos

Traumaticas (agentes quimicos, térmicos, mecanicos)

Neoplasias (doenga de Paget extramamilar, carcinoma basocelular, carcinoma de célu-
las escamosas, melanoma, leucemia ou linfoma)

Dermatite de contacto

Outros

Adolescentes / adultas jovens sexualmente ativas

Agentes sexualmente transmitidos Caracteristicas
Virus herpes simplex Mais frequente, multiplas vesiculas que progridem para pustulas em 10 a 14 dias
Virus da imunodeficiéncia humana UlceragBes mucocutaneas dolorosas
Sifilis primaria (Treponema pallidum) Raro, habitualmente Ulcera Unica indolor
Linfogranuloma venéreo (Chlamydia trachomatis) Raro, Ulcera unica indolor
Granuloma inguinal (Klebsiella granulomatis) Ulcera Gnica ou multipla indolor, facilmente sangrante
L Cancroide (Haemophilus ducreyi) Muito rara, uma ou duas Ulceras, extremamente dolorosas )

Tabela 2. Critérios de diagnéstico clinico para tlcera de Lipschiitz em adolescentes e adultas jovens?

Idade < 20 anos

Primeiro episddio de ulceracdo genital aguda

Auséncia de contactos sexuais ou sem histéria de atividade sexual nos trés meses anteriores
Histéria recente de doenga sistémica influenza ou mononucleose-like

Presenga de uma ou multiplas ulceras vulvares dolorosas, profundas e largas, com bordos bem definidos e base necrética,
padrdo “kissing” bilateral

Evolugdo aguda, com aparecimento subito e cicatrizagdo espontanea em seis semanas

Exclusdo de imunodeficiéncia

Exclusdo outras causas possiveis de ulceragdo vulvar (diagnostico de exclusdo)
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clusivo, demonstrando frequentemente necrose do epitélio
e infiltrado polimérfico de neutrdfilos e células mononuclea-
res CD8+.28

A Ulcera de Lipschitz é uma doenga autolimitada, com cica-
trizacdo espontanea completa em duas a seis semanas, nor-
malmente sem cicatrizagdo sequelar ou distor¢do (exceto
em Ulceras de grandes dimensdes).>* A recorréncia ocorre
em cerca de um tergo dos casos, sendo muito rara nos casos
em gue a Ulcera estd associada a doenga sistémica ou infe-
¢do viral. Também é rara nos casos em que esta associada a
doenca sistémica.*

O tratamento é maioritariamente dirigido ao alivio sinto-
mdtico, nomeadamente higiene local, cuidados da Ulcera
para prevengao de formagdo de cicatriz e controlo da dor,
com anestésicos tdpicos, como lidocaina 2% em gel, ou
analgésicos orais, quando necessdrio. Pacientes com Ulceras
profundas podem ainda beneficiar de curtos ciclos de corti-
coides topicos ou orais. Raramente a mic¢do pode ser muito
dolorosa, estando indicada a algaliagdo.**

A Ulcera de Lipschiitz ¢ uma doenga provavelmente subdiag-
nosticada, sendo que o desconhecimento desta patologia
pode levar a investigagGes e tratamentos desnecessarios.
Recomenda-se que as adolescentes com ulceracdo vulvar
sem contactos sexuais conhecidos realizem um exame fisico
completo, incluindo a observagdo da superficie mucocu-
tanea, e uma avaliagdo laboratorial, incluindo cultura ou
PCR para exclusdo de virus herpes simplex. A investigagao
para excluir doenca de Behget (que pode incluir bidpsia,
estudo laboratorial imunoldgico e oftalmoldgico) deve ser
reservada a adolescentes com Ulceras genitais recorrentes
ou com envolvimento extra-genital significativo. Estas ado-
lescentes devem manter acompanhamento em consulta
para vigilancia de aparecimento de novas ulceragdes orais
ou genitais ou critérios de diagndstico para outras doencas.

( \
O QUE ESTE CASO ENSINA

e A Ulcera de Lipschiitz é um diagndstico de exclusdo, raro e por
vezes esquecido no diagndstico diferencial de ulceragdo vaginal em
adolescentes e jovens adultas que ndo sejam sexualmente ativas.

e Caracteriza-se por uma ou multiplas ulceras vulvares
dolorosas, profundas e largas, com bordos bem definidos e base
necrdtica, frequentemente precedidas por sintomas influenza ou
mononucleose-like.

e E uma doenca autolimitada, com cicatrizagdo espontinea e
completa da Ulcera em duas a seis semanas.

e Otratamento é principalmente de suporte, com alivio sintomatico.
A tranquilizagdo da doente e dos familiares é essencial.
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