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Prefacio|

A vulva é uma regido fronteira entre a pele (com o seu revestimento queratinizado) e as zonas
genitais (com as suas mucosas), e é também uma regido fronteira de diversas especialidades
médicas: Dermatologia, Ginecologia, Gastroenterologia (junto a regido anal), Oncologia Cirtir-
gica, Cirurgia Plastica e Reconstrutiva e ainda Anatomopatologia. A sua patologia pode mesmo
tocar dominios como o da Medicina Interna e as suas implicacdes dermatologicas, ou mesmo
a Medicina Neuropsiquiatrica, para solucionar lesdes que vao para além de lesGes organicas.

A vulva é também uma regido frequentemente ignorada, ou até mesmo negligenciada, e alvo de
observacao muitas vezes superficial pelos clinicos que se enfocam mais no colo uterino ou ttero.

A vulva é ainda uma regido intima subestimada também pelas proprias pacientes que ignoram
muitas vezes os seus sintomas para ndo terem de os exteriorizar.

Por fim, trata-se de uma zona de prazer, sensivel mas por vezes irritada, que merece como tal
receber todos os cuidados e o melhor do nosso conhecimento.

Neste contexto, é muito importante para os clinicos envolvidos no tratamento deste tipo de
patologias conhecerem bem as caracteristicas da vulva, compreenderem a fisiopatologia das
lesdes ou sintomas encontrados e, acima de tudo, assumirem que em muitos dos casos nao serao
0 Unico ator responsavel, mas antes parte integrante de uma equipa multidisciplinar em que cada
um contribuird com o seu conhecimento especifico.

O Atlas de Vulva, apresentado por autores especializados nos seus respetivos dominios de atua-
¢do, permitira a cada um, independentemente da sua especialidade de origem, realizar uma
atualizacdo dos seus conhecimentos e melhor compreender a patologia vulvar.

Com efeito, a organizagdo muito didatica deste trabalho permite a consulta de forma progressi-
va e por etapas: o exame da vulva e as suas especificidades, o uso de terminologia precisa das
lesGes incluindo as ultimas atualizac¢Ges e sobretudo a relativa ao ISSVD (International Society
for the Study of Vulvar Disease), bem como uma bibliografia recente.

O desenvolvimento de cada capitulo, seja relativo a patologia infeciosa, pré-neoplasica, autoi-
mune ou maligna, surge numa constru¢do muito didatica e simples: um recordatdrio das clas-
sificacdes da fisiopatologia, uma iconografia rica e importante para a visualizacdo de cada um
dos aspetos clinicos, mas também as alternativas possiveis de opcdes terapéuticas, sejam elas
médicas ou cirdrgicas — bem argumentadas, permitindo entender a complexidade envolvida.

Esta obra completa e indispensavel permitira aos praticantes de cada especialidade uma melhor

compreensdo, conhecimento e tratamento futuro desta patologia, por vezes complexa, no ambi-
to de uma estratégia frequentemente multidisciplinar.

Jean-Luc Mergui

Presidente da Société Francgaise de Colposcopie et de Pathologie Cervico-Vaginale (SFCPCV)
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| Préface

La vulve est une région frontiere entre la peau (avec son revétement kératinisé) et les zones
génitales (avec leurs muqueuses), c’est aussi une région frontiére entre plusieurs spécialités
médicales: dermatologie, gynécologie, voire gastro-entérologie autour de la région anale, onco-
logie chirurgicale et chirurgie plastique ou reconstructive, bien évidemment anatomo-patholo-
gie. Sa pathologie peut parfois toucher des domaines aussi éloignés que la médecine interne et
ses implications dermatologiques, voire la médecine neuropsychiatrique, afin de soulager des
symptdmes qui ne sont pas toujours sous tendus par des lésions organiques.

La vulve est aussi une région souvent ignorée, voire négligée, traversée rapidement par les cli-
niciens sans vraiment la voir ou I’examiner pour atteindre, le col utérin ou I’utérus.

La vulve est aussi une région intime, un peu cachée voire négligée aussi par les patientes qui
sous estiment parfois leurs symptomes pour ne pas avoir a les exprimer. C’est aussi une zone du
plaisir, fragile et parfois irritée qui mérite de lui apporter tout les soins de notre connaissance.

11 est donc important pour tout clinicien impliqué dans la prise en charge de ses pathologies de
bien connaitre 1’ensemble de ses affections, de comprendre la physiopathologie des lésions ou
symptdmes qu’il rencontre et d’envisager souvent qu’il ne sera pas le seul acteur de la prise en
charge qui doit rester dans de nombreux cas une affaire de complémentarité multidisciplinaire
ou chacun apportera 1’expertise qui est la sienne.

L’Atlas de la Vulve, présenté ici par des auteurs spécialisés chacun dans leur domaine d’élection,
permettra a chacun (quelque soit sa spécialité d’origine) de mettre a jour ses connaissances et de
mieux comprendre la pathologie vulvaire.

En effet I’organisation trés didactique de cet ouvrage permet progressivement d’appréhender a
chaque étape: ’examen de la région vulvaire avec ses spécificités, ’'usage d’une terminologie
précise des lésions avec les derniéres mises a jour et notamment celle de I’ISSVD (International
Society for the Study of Vulvar Disease), ainsi qu’une bibliographie récente.

Le développement de chaque chapitre, qu’il s’agisse de la pathologie infectieuse, pré-néoplasi-
que, dysimmunitaire ou cancéreuse, fournit dans une construction trés didactique et simple: un
rappel des classifications et de la physiopathologie, une riche et importante iconographie (qui
autorisera chacun a mieux visualiser les aspects cliniques), mais aussi les options possibles des
différentes stratégies thérapeutiques qu’elles soient médicales ou chirurgicales (bien argumen-
tées, afin de mieux appréhender les enjeux parfois complexes).

Cet ouvrage complet et indispensable permettra aux praticiens de chaque spécialité de mieux
comprendre, appréhender et dans le futur mieux prendre en charge cette pathologie parfois com-
plexe dans le cadre d’une stratégie souvent multidisciplinaire.

Jean-Luc Mergui
Président de la Société Frangaise de Colposcopie et de Pathologie Cervico-Vaginale (SFCPCV)
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Anatomia e variantes do normal

Sandra Valdoleiros, Silvia Sales Vieira

INTRODUCAO

A vulva é a porgdo externa dos genitais femininos. Tem funcdo protetora dos 6rgaos reprodutivos
e do meato urindrio. A morfologia vulvar difere com a idade, etnia, cultura e fatores hormonais.'*

Neste capitulo pretende-se exemplificar alguma dessa variabilidade e abordar sucintamente a
embriologia, histologia e anatomia vulvares.

EMBRIOLOGIA

A genitalia externa do embrido é indiferenciada até as seis semanas de desenvolvimento
embrionario. Entre as 7-9 semanas, na auséncia de testosterona produzida pelas células de
Leydig no sexo masculino, inicia-se a diferenciacdo da genitdlia externa feminina, que fica
completa as 20 semanas.’

A vulva deriva da cloaca embrionéria (originaria da regido caudal do intestino primitivo). O pre-
gueamento da membrana cloacal até as sete semanas, com formacao do septo urorretal, divide a
cloaca em duas porcdes: anterior — urogenital e posterior — anorretal. Anteriormente, a fusao das
pregas da cloaca originam o tubérculo genital, que se continua lateralmente pelas pregas uroge-
nitais que delimitam a membrana urogenital. Lateralmente as pregas cloacais desenvolvem-se
as saliéncias genitais ou labioescrotais. No sexo feminino, o tubérculo genital da origem ao
clitoris, as pregas cloacais aos grandes labios e as saliéncias labioescrotais aos pequenos labios
(Figura 1.1). O himen é um remanescente da membrana urogenital.!

Tubérculo Prega Membrana
genital urogenital urogenital

\
Prega cloacal \
=N
Saliéncia
Membrana ~ labioescrotal

cloacal

Perineo

Prega anal
Clitéris
Pequenos

|abios
Meato uretral

Introito vaginal

Anus

Figura 1.1 - Fases do desenvolvimento embrionario vulvar.
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HISTOLOGIA

O trato urogenital, e consequentemente a vulva, deriva das trés camadas germinativas: ectoder-
me, mesoderme e endoderme.?

A ectoderme origina o epitélio pavimentoso estratificado queratinizado do monte de vénus
(mons pubis), clitéris, grandes e pequenos labios. Este epitélio apresenta maior concentragao de
recetores hormonais (androgénicos e estrogénicos) do que a pele de outras regides anatémicas,
explicando a variacdo da aparéncia vulvar com a idade.

A endoderme origina o vestibulo vulvar, de epitélio pavimentoso estratificado ndo querati-
nizado, assemelhando-se ao epitélio vaginal.

A mesoderme origina a membrana himenial.

Na vulva, o epitélio queratinizado derivado da ectoderme justapde-se ao epitélio ndo queratini-
zado derivado da endoderme a nivel vestibular, criando uma zona de transicdo na face interna
dos pequenos labios — a linha de Hart.

ANATOMIA

A vulva (Figura 1.2) é constituida pelas seguintes estruturas:’-3

e Monte de vénus (mons pubis): regido triangular sobre a sinfise ptibica, de pele recoberta
por pelo ptibico, sendo o tecido celular subcutaneo constituido essencialmente por tecido
adiposo;

e Grandes labios: constituidos por pele e seus constituintes (foliculos pilosos, glandulas
sebdceas, sudoriparas e apocrinas);

o Sulco interlabial: &rea entre os grandes labios e os pequenos labios;

e Pequenos labios: projecoes de pele, com morfologias diversas, destituidas de foliculos
pilosos e de tecido adiposo, mas com glandulas sudoriparas e sebaceas. Anteriormente, 0s
pequenos labios fundem-se para formar o prepucio do clitoris, que o recobre, e o freio
do clitéris abaixo deste. Posteriormente, a fusdao dos pequenos labios e grandes labios
origina a fircula vaginal;

e Vestibulo: regido que se estende antero-posteriormente desde o freio do clitoris até a fur-
cula vaginal e lateralmente a linha de Hart. Nesta area descreve-se o introito vaginal,
anteriormente o meato uretral, e lateralmente a este as aberturas dos ductos das glan-
dulas de Skenne ou parauretrais; postero-lateralmente, as 5 e as 7 horas, as aberturas
dos ductoes das glandulas de Bartholin ou vestibulares maiores; numa area semicir-
cular, entre o meato uretral e o himen, as aberturas das glandulas vestibulares me-
nores;

e Himen: remanescente da membrana urogenital; ou cartinculas himeniais (apds a rotura
do himen);

o Clitéris: 6rgdo sensitivo, sendo o principal responsavel pela funcdo orgasmica da mulher.



© Lidel — Edigdes Técnicas

2

Exame da vulva

Ana Isabel Carocha

INTRODUCAO

O reconhecimento da anatomia vulvar normal é essencial para a interpretacdo de achados vulva-
res, ja que variantes do normal podem ser confundidas com alteracoes patoldgicas.t

COLPOSCOPIA DA VULVA

A vulva deverad ser inspecionada de modo sistematico, o que inclui: o monte de vénus (mons
pubis), os grandes 1abios, os pequenos labios, o clitéris e o prepucio, o perineo e a area perianal,
sem esquecer o vestibulo, a abertura das glandulas de Bartholin e de Skene e o meato uretral.

A exploragdo amplificada do epitélio vulvar, com recurso a utilizacdo de um colposcépio
(Figura 2.1), é atualmente pouco utilizada.? No entanto, varios autores, de entre os quais os
autores deste Atlas, consideram que a ampliacdo dada pelo colposcépio permite uma avaliagdo
mais precisa e a detecdo mais precoce de lesdes epiteliais da vulva do que a inspecdo a olho nu,
tendo igualmente um papel importante na terapéutica.> Podemos considerar como indicagoes
para colposcopia da vulva/vulvoscopia aquelas resumidas no Quadro 2.1.%

:.- l

Figura 2.1 - Colposcépio. O colposcépio é um microscdpio binocular constituido por um sistema de amplificacdo 6tica varidvel
(4 a 50 vezes) e uma fonte de luz.

Quadro 2.1- Indicacdes para vulvoscopia.

» Sintomatologia vulvar

o Displasia cervical ou vaginal

o Achados acidentais de lesdes vulvares ou alteracdes da cor

» Realizacdo de terapéutica excisional ou destrutiva de lesdes da vulva
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Tabela 4.1 - Terminologia clinica e colposcépica da vulva (incluindo o anus) — IFCPC, 2011

Seccao

Padrao

Defini¢des basicas

Estruturas anatomicas:

Uretra, abertura dos ductos de Skene, clitdris, preplcio, freio do clitoris, pubis, grandes
labios, pequenos labios, sulcos interlabiais, vestibulo, abertura dos ductos vestibulares,
abertura dos ductos da glandula de Bartholin, himen, fircula, perineo, dnus, juncdo esca-
mocolunar anal (linha denteada)

Composicao:

Epitélio escamoso (piloso e ndo piloso), mucosa

Achados normais

Micropapilomatose, glandulas sebaceas (granulos de Fordyce), eritema vestibular

Achados anormais

Principios gerais (dimensdo em centimetros, localizagdo):

Tipo de lesao Cor da lesdao Morfologia secundaria
* Macula » Cor da pele » Eczema

» Mancha » Avermelhada « Liquenificacdo

« Papula » Eshranquicada  Escoriacao

» Placa » Escura  Plrpura

* Ndédulo o Cicatriz

 Quisto o Ulcera

 Vesicula » Erosdao

» Bolha * Fissura

 Pustula » Condiloma

Miscelanea

e Trauma
» Malformacdo

Suspeita de malignidade

Neoplasia grosseira, ulceragdo, necrose, sangramento, lesdo exofitica, hiperqueratose
Com ou sem alteracdo da coloracdo: esbranquicada, acinzentada, avermelhada ou acas-
tanhada

Achados anormais na
ampliagdo colposcopica

Epitélio acetobranco, ponteado, vasos atipicos, superficie epitelial irregular
Jungdo escamocolunar anal anémala (anotar localizacdo na linha denteada)

Tabela 4.2 — Definicdo de lesdes primarias.

Termo Definicao

Macula Area pequena (< 1,5 cm) com alteracdo da coloracdo; ndo elevada e ndo palpavel

Mancha Area maior (> 1,5 cm) com alteracdio da coloracdo; ndo elevada e ndo palpavel

Papula Lesdo pequena (< 1,5 cm), elevada e palpavel

Placa Lesdo grande (> 1,5 cm), elevada e palpavel, plana no topo

Nédulo Papula grande (> 1,5 cm), frequentemente hemisférica ou com margens mal delimitadas, locali-
zada a superficie ou na espessura da pele ou subcutanea, de natureza quistica ou sdlida

Vesicula Lesdo pequena (< 0,5 cm), elevada, preenchida por fluido claro

Bolha Lesdo > 0,5 cm, elevada, preenchida por fluido claro

Pustula Lesdo elevada preenchida por liquido purulento, amarelo ou branco

40
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Cancro da vulva

Nado obstante a suspeicdo clinica, o diagnéstico definitivo é histolégico (Figura 11.6).

Figura 11.6 — Histologia de carcinoma pavimentocelular queratinizante. HE: x20 (1), x40 (2) e x100 (3) — ninhos irregulares
de células pavimentosas estratificadas malignas infiltrando a derme, rodeados por resposta fibrética (desmoplasia) e algumas
pérolas de queratina; IHQ x40 — marcacdo positiva com citoqueratina AE1/AE3 (4).

Orientagdo terapéutica

O carcinoma da vulva pode ser curavel quando diagnosticado num estadio precoce (I e II da
FIGO), com taxas de sobrevida corrigida aos 5 anos superiores a 90%, que, no entanto, caem
para 40% na doenca localmente avangada.!?

Tausig! nos EUA e Way!? na Gra-Bretanha foram pioneiros da dissecgdo radical em bloco
(vulva e ganglios), e reportaram sobrevidas globais de 60 a 70%. No entanto, a morbilidade
pés-operatoria era elevada, com grande percentagem de deiscéncias pos-operatdrias e infecoes,
0 que tinha como consequéncia periodos de hospitalizacdo prolongada num grande ntimero de
casos. As doentes que apresentavam doenca com invasao do anus, reto e uretra proximal eram
submetidas a exenteracdo pélvica, muitas vezes associada a vulvectomia radical.

A cirurgia continua a ser o elemento-chave na abordagem terapéutica desta neoplasia (Figura
11.7). No entanto, nos ultimos 30 anos, tem havido alteracGes significativas procurando-se indi-
vidualizar os tratamentos, no sentido de diminuir a morbilidade, sem prejudicar a sobrevida.?13-15

161



Com o Atlas de Vulva os autores apresentam uma obra Unica ao:

e Abordar a anatomia vulvar e as diferentes patologias de uma
forma atualizada mas simultaneamente simples e sistematica;

e Documentar cada tema com um extenso leque de iconografia
de qualidade, reunida ao longo de anos de experiéncia;

® Dar a conhecer abordagens terapéuticas inovadoras com des-
cricoes detalhadas e apresentacao de resultados.

Sendo a vulva um érgao complexo e multidisciplinar que abrange
as mais diversas areas médico-cirdrgicas, justifica-se a participagcao
na elaboracao deste Atlas de profissionais de diferentes especia-
lidades que contribuiram para uma obra cientifica holistica, ao mesmo
tempo que deram a conhecer a experiéncia das suas unidades.

Este livro destina-se a todos os profissionais que lidam com a pa-
tologia vulvar, da Ginecologia Geral a Ginecologia Oncoldgica,
da Dermatovenereologia a Cirurgia Plastica, da Embriologia a
Anatomia Patolégica, incluindo a Medicina Geral e Familiar, que
constitui frequentemente a primeira linha de abordagem e refe-
renciacao.

Esta obra é também uma ferramenta util para todos aqueles
que se encontram em formacao nas respetivas especialidades.
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