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3 Resumo

Introducao: O sinus pilonoidal da vulva (SPV) é uma patologia rara, existindo
apenas alguns casos descritos na literatura. Resulta da penetracao e crescimento de pelos
para dentro da pele, originando uma reacao inflamatoria do tipo corpo-estranho, que pode
infetar e provocar um abcesso agudo com trajetos fistulosos. O diagnostico em geral é
clinico tendo por base a historia clinica, o exame fisico, a evolucao dos sintomas e a presenca
de fatores de risco. O diagnostico definitivo é histopatologico. O tratamento definitivo é a
excisdo cirargica em bloco da lesdo com encerramento primario da mesma ou com
cicatrizacao por segunda intencao. O prognostico € habitualmente favoravel, embora tenha
alta taxa de recorréncia.

Objetivo: Descrever o caso clinico de uma mulher com o diagnostico histologico de
SPV, e comparar as caracteristicas clinicas deste caso, com as caracteristicas dos casos
descritos na literatura

Métodos: Recolha dos dados clinicos da doente, de forma retrospetiva, tendo sido
analisados os sintomas, as alteracOes fisicas e o relatorio anatomopatologico da peca
excisada. Procedeu-se também a analise de artigos publicados no Pubmed, em lingua
inglesa e portuguesa para a avaliacdo da evidéncia cientifica atual sobre SPV.

Resultado: A doente de 86 anos com diagnostico prévio de liquen plano da vulva,
estava medicada com corticoide local desde h4 varios anos. Foi efetuada a excisao cirargica
completa da lesdo e encerramento primario da mesma. O exame histopatologico identificou
alesao como sendo um SPV. O pos-operatoério nao teve intercorréncias, a doente apresentou
uma boa cicatrizacao, sem queixas e sem recorréncia da lesdo nos seis meses de seguimento.
Este caso clinico distingue-se dos restantes descritos na literatura, devido a idade de
aparecimento do SPV, a localizacao do SPV e a existéncia de multiplas comorbilidades, tais
como o liquen plano da vulva sob corticoterapia cronica.

Conclusao: O SPV é uma patologia extremamente rara, e por essa razao o
diagnostico deste caso foi efetuado apenas pela histologia. Visto que se trata de uma
patologia tdo rara a suspeicao clinica, um diagndéstico precoce e um tratamento atempado e

individualizado da mesma sao fundamentais para evitar complicacoes médicas associadas.

3.1. Palavras-chave

Sinus Pilonidal; Quisto Pilonidal; Doenca Pilonidal; Vulva;
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4 Abstract

Introduction: Vulval pilonidal sinus (VPS) is a rare condition with only a few cases
described cases in literature. It results from the penetration and growth of hair into the skin,
originating a foreign-body-type inflammatory reaction, which can infect and cause an acute
abscess with fistulous tracts. The diagnosis is generally clinical, based on the clinical history,
physical examination, the evolution of symptoms and the presence of risk factors. Definitive
diagnosis is histopathological. Definitive treatment is block excision of the lesion with
primary closure or healing by secondary intention. The prognosis is usually good, although
it has a high recurrence rate.

Objectives: To report the clinical case of a woman with the histological diagnosis
of VPS, and to compare its clinical characteristics with those described in the literature.

Methods: Retrospective analysis of the patient's clinical data, including symptoms,
physical changes and the anatomopathological report of the excised piece. Additionally,
articles published in Pubmed in English and Portuguese with current scientific evidence on
the VPS were analyzed.

Results: The 86-year-old patient, previously diagnosed with vulvar lichen planus,
had been taking local corticoids for several years. Complete surgical excision of the lesion
and primary closure were performed. The histopathological examination identified the
lesion as a pilonidal sinus of the vulva. The postoperative period was uneventful, the patient
had good healing, no complaints, and no recurrence of the lesion in the six months of follow-
up. This clinical case differentiates itself from others described in the literature, due to the
age of onset of VPS, the location of the VPS and the existence of multiple comorbidities,
such as vulval lichen planus under chronic corticotherapy.

Conclusion: The VPS is an extremely rare pathology, and therefore the diagnosis
of this case was made only by histology. As this is such a rare condition, clinical suspicion,
early diagnosis, timely and individualized treatment are essential to avoid associated

medical complications.
4.1. Keywords

Pilonidal Sinus; Pilonidal Cyst; Pilonidal Disease; Vulva
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8 Introducao

O SP também se pode denominar sinus pilonidais, sinus pilonidalis sacrococcigeo,
quisto pilonidal, quisto sacrococcigeo, doenca pilonidal (DP) ou doenca do sinus
pilonidal(DSP).

O SP é uma patologia comum, definida como um seio (sinus), quisto ou trajeto
fistuloso epitelizado que contém hastes pilosas com reacao inflamatéria circundante.(1)
Em 1833, Herbert Mayo descreveu um seio que continha pelos, mas s6 em 1880 é que
Hodges sugeriu o termo "pilonidal" (Latim: pilus = cabelo e nidus = ninho), para identificar
uma doenca que consiste em seios (sinus) que contém pelos.(2)Embora Hodges tenha usado
esse termo para descrever um SP da planta do pé, essa denominaciao tem sido
maioritariamente utilizada para descrever o SP sacrococcigeo.(3)

“Ouso dar o nome de pilo-nidal (pilus, um pelo, nidus, um ninho) sinus a esta lesao
bastante singular”. (Richard Manning Hodges, 1827—1896)(4)

Para além disso, o termo “pilonidal” é frequentemente referido como a “doenca do
jeep”, uma condicao bem documentada de DP da regido sacrococcigea em homens hirsutos,
condutores de jeeps, que passavam muitas horas sentadas nos veiculos, durante a segunda
guerra mundial.(5)

A incidéncia de DP é de aproximadamente 25/100.000, sendo que é pelo menos
duas vezes mais frequente nos homens do que nas mulheres, geralmente entre os 15 e os 30
anos. Por outro lado, a DP apenas ocorre excecionalmente antes da puberdade ou depois
dos 60 anos.(4) Embora a prevaléncia da DP tenha aumentado, a propor¢ao/o racio entre
homens e mulheres afetados por esta condicao permaneceu constante, com as mulheres a
representarem cerca de 20% dos doentes com DP.(6)

Os fatores de risco conhecidos da DP incluem: um corpo hirsuto, pele espessa,
excesso de peso (IMC >25kg/m2), um sulco intergliteo profundo (visto ser o local mais
comum de DP), condicGes de insalubridade, histéria familiar de DP, adocao de posicao
sentada mais de 7 horas por dia e trauma repetido na zona sacrococcigea (tal como acontece
na “doenca do jeep” supracitada).(4)

A fisiopatologia do SP é objeto de muito debate, com base em duas teorias principais,
sendo estas a teoria congénita e a teoria adquirida, que irei abordar posteriormente.(4)

A transformacao maligna do sinus pilonidal (SP) é rara, mas estao relatados casos
em que ocorreu transformacao maligna do SP em carcinoma espinhocelular e carcinoma

verrucoso.(2)
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A DP surge maioritariamente na regido interglatea superficialmente ao sacro(7),
embora esteja registado o aparecimento de DP noutras localizagoes, tais como no abdémen,
no pénis, no couro cabeludo, na axila, na virilha, no pescoco ou na regiao supra-pubica.(8)

A DP da regido genital é raramente descrita na literatura, resultando numa escassez
de informacao sobre como diagnosticar, investigar e tratar esta condi¢ao. Dos poucos casos
documentados na literatura, a doenga peri-clitoral é a apresentacao clinica mais comum de
DP da vulva.(9)

A clinica do SPV pode-se assemelhar a clinica da hidradenite supurativa, da foliculite
ou da celulite. Por este motivo, estas patologias devem ser consideradas no momento do

diagnostico diferencial desta afecao. (9)
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9 Objetivos

Apo6s o diagnostico e tratamento de um caso de SPV em Maio de 2022, surgiu o
interesse de aprofundar o conhecimento sobre esta patologia rara e pouco referenciada na
literatura.

Sendo assim, os objetivos deste projeto sdo:

e  Efetuar uma revisao de literatura sobre SPV;
e Descrever um caso de SPV e comparar este caso com os restantes casos de SPV
descritos na literatura;

e Descrever os casos de SPV descritos na literatura.
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10 Métodos

Para a realizacao desta revisao bibliografica, efetuou-se uma pesquisa na base de
dados Pubmed desde Setembro de 2022 a Janeiro de 2023, com as seguintes palavras-
chave: Vulva; Vulval; Vulvar; Pilonidal.

Foram considerados artigos nas linguas “Inglés” e “Portugués”. Para além disso,
também recorri a4 técnica de amostragem nao probabilistica, denominada “Bola de neve”,
isto é, encontrar artigos de interesse através das referéncias bibliograficas dos artigos
encontrados no Pubmed. Da anélise desses artigos efetuou-se uma revisao descritiva das
caracteristicas clinicas do SPV e uma anélise descritiva dos casos de SPV publicados na
literatura.

O caso clinico apresentado foi descrito com base nos dados do processo clinico da

doente e nos dados recolhidos em entrevista com a doente.
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11 Resultados

11.1. Caracterizacao da DP

11.1.1. Etiologia e fisiopatologia

Como referido anteriormente, foram propostas duas teorias para explicar a
fisiopatologia da DP sendo estas a congénita e a adquirida.(10)

A teoria congénita defende que o SP tem origem embrionaria, tratando-se estes de
remanescentes embrionarios resultantes de involucao deficiente das estruturas do tubo
neuronal.(10)

No entanto, atualmente, pensa-se que a teoria adquirida explique o mecanismo
fisiopatoldgico responsavel pela maioria dos SP. Em 1955, Patey e Curry sugeriram que o
atrito ou friccdo sdo o mecanismo responsavel que permite a penetracdo do pelo na
epiderme, através de um ducto. Esse ducto permanece aberto devido a uma reacao do tipo
corpo estranho, que se torna persistente devido a presenca dos pelos.(11) E assim, surgiu a
teoria adquirida em que o trauma causado pela friccdo e/ou a depilacdo permite aos pelos
perfurar a pele, originando ductos e iniciando a formagao de SP.(10)

Karydakis descreve trés fatores que estao envolvidos no processo de insercao das
hastes pilosas na pele e assim, originar um SP, sendo este:

e o0 invasor, que consiste em pelo solto;

e 0 atrito ou friccdo que provoca a insercao do pelo na pele;

e avulnerabilidade da pele a insercao do pelo.(7)
Para além disso, Karydakis defende que poderao estar envolvidos outros fatores na
fisiopatologia da DP que permitam explicar a ocorréncia de SP em doentes sem pelos.(7)

Teoricamente, o SP pode-se desenvolver em qualquer local anatémico propicio para
tal, tais como em sulcos ou dobras cutaneas que facilitem o aprisionamento ou penetracao
de pelos.(9)

Por conseguinte, o diagnostico de SP nas maos de barbeiros, cabeleireiros e
tosquiadores de animais é considerado uma doenca profissional, pois esta afecio é induzida
pela friccdo de fragmentos de pelos mortos com a pele das maos destes profissionais, no
decorrer da sua atividade laboral. Visto que estes fragmentos de pelo estao mortos, nao é
possivel que ocorra o crescimento destes no interior do corpo.(5) Esta caracteristica é
concordante com o facto de o SP nao conter foliculos pilosos e, por conseguinte, considera-
se que o pelo tem origem numa fonte externa a lesao.(1)

Pensa-se que a patogénese do SPV é semelhante a do SP mais comum da &area

sacrococcigea.(9) Como referido anteriormente, um SP desenvolve-se quando os pelos

7
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penetram numa dobra da pele, originando uma reacao inflamatéria do tipo corpo estranho,
infecdo, formacdo de abcesso (9) ou trajetos fistulosos epitelizados persistentemente
abertos devido & reacdao do tipo corpo estranho causado pelo pelo. Um potencial fator
traumatico desencadeante de SPV é a depilacao frequente da regiao genital quer a cera, quer
a lamina, e o contacto sexual.(1)

Em 0,1% dos doentes com DP desenvolvem malignizacdo (transformacao maligna)
do SP. A malignizacao do SP esta associada a inflamacao crénica da lesao, sendo que 70%
dos doentes que desenvolvem carcinoma do SP tém sintomas ha mais de 10 anos. A
inflamacao crénica provoca dano nos aos mecanismos de reparacao do ADN, bem como a
libertacao de radicais livres de oxigénio a partir de células inflamatorias ativadas.(12) O
carcinoma epidermoide ou espinhocelular é a lesdo mais comum.(13) Segundo Malek et al.
2007 até a data existiam 68 casos reportados de DP malignizada, dos quais 2 casos
ocorreram em doentes imunodeprimidos.(12) Pensa-se que o HIV, a imunossupressao e a
infecdo com HPV acelerem a malignizacdo da DP. As lesOes malignas tendem a ser
profundamente invasivas e em até 8% das leses, aquando do diagnoéstico, ja existe
envolvimento do 0sso0.(12)

Embora a degeneracdo maligna da DP nao seja comum, deve ser considerada,
particularmente na presenca de inflamacdo crénica de longa data. A excisdo cirtrgica
precoce e eficaz do SP € essencial para prevenir esse processo de malignizac¢io.(14)

Na literatura nao ha nenhum caso clinico de SPV em que tenha ocorrido

malignizacdo da lesao.
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11.1.2. Apresentacao clinica e sintomatologia

A DP apresenta-se frequentemente como quistos, abcessos ou trajetos fistulosos
isolados ou em conjunto.

A apresentacao clinica desta condicao inflamatoéria pode variar desde um pequeno
quisto pilonidal assintomatico até uma doenca cronica complexa com miultiplos trajetos
fistulosos, frequentemente acompanhada de inflamacdo cronica e formacao de
abcessos.(15)

A DP na forma aguda apresenta-se como um abcesso sob tensao, enquanto a forma
cronica desta condicao resulta na fistulizacao intermitente do SP.(4)

No caso de um abcesso agudo tenso, a queixa principal é a dor, mas a febre é
incomum. Por vezes, a cavidade do abcesso drena espontaneamente podendo tornar-se
"cronica".(4)

Os doentes apresentam-se tipicamente com dor, tumefacao, inchaco e secrecao
sanguinolenta ou purulenta. (1) A maioria dos doentes apresentam sintomas crénicos, mas
uma proporcao significativa destes apresentam-se apenas com um abcesso agudo. (16)

O SPV como ja referido anteriormente € mais comum na regiao peri-clitorial, sendo
a presenca de SPV na regiao dos grandes labios extremamente rara, havendo somente um
caso descrito na literatura (9) Na literatura, apenas se encontram outros dois casos de SPV
cuja localizacdo nao é peri-clitorial, sendo estes um caso de SP da regido suprapubica na
fenda vulvar (17) e outro caso de SP do Monte de Vénus. (3)

Por fim, as complicacoes inflamatorias da DP incluem celulite, formacgao de abcessos
ou recorréncia dos trajetos fistulosos. Em adicao, raramente, pode ocorrer a malignizacao

do SP, sendo o carcinoma epidermoide ou espinhocelular a lesao mais comum.(13)
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11.1.3. Diagndstico e métodos complementares de diagnostico (MCD)

O diagnostico de SPV é clinico. (15) No entanto é necessaria uma recessao cirargica
completa da lesao para confirmar o diagnostico de SPV. (1)

Como o SPV ¢é uma entidade rara ha escassez de informacado acerca do uso de
métodos complementares para o diagndstico desta condicao, estando apenas relatados dois
casos clinicos em que se recorreu ao uso de MCD, sendo estes a Ecografia e
Ultrassonografia(9) e a Ressonancia Magnética(1). Tal como é relatado por Latunde-Dada
et al 2013 o recurso aos MCD permite uma melhor caracterizacdo da lesdo e
consequentemente um diagndstico pré-operatério mais assertivo e rapido, tornando
possivel extrair da totalidade da lesdo, incluindo todos os trajetos fistulosos e assim,

garantir uma menor probabilidade de recorréncia da lesdo.(9)

10
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11.1.4. Diagnéstico histologico

Os critérios histologicos para o diagnostico de SP foram definidos como:
e apresenca de um quisto ou trajeto fistuloso sinusoidal,
e a epitelizacdo do quisto ou do trajeto fistuloso (epitélio estratificado
pavimentoso),
e apresenca de pelo menos uma haste pilosa.
Como referido anteriormente, um SP nao contém foliculos pilosos; por conseguinte,
considera-se que o pelo tem origem numa fonte externa a lesao. (1)

As cavidades dos quistos sao revestidas por tecido de granulacao cronica e podem
conter hastes pilosas, residuos epiteliais e tecido de granulacao jovem. Os seios (sinus) sao
revestidos por tecido de granulacdo e infiltrados por neutroéfilos, linfocitos, células
plasmaéticas e por vezes macrdfagos carregados de hemossiderina. Do mesmo modo, as
células do tipo corpo estranho associadas a pelos mortos sdo um achado frequente. As
hastes pilosas podem ser visualizadas livremente na cavidade, integradas no tecido de
granulacao ou incorporadas profundamente no tecido cicatrizado em 50%-75% dos SP.

Para além disso, ocasionalmente, o SP nao apresenta nenhuma abertura visivel ou
evidencia apenas uma depressao. Adicionalmente ndo sdo encontrados na parede dos SP
apéndices cutaneos como: foliculos capilares, glandulas sebaceas ou sudoriparas e musculi

arrectores pilorum.(2)

11
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11.1.5. Diagnoéstico diferencial

As patologias que devem ser consideradas para o diagnoéstico diferencial de SPV sao
a hidradenite supurativa, a foliculite e a celulite, pois sdo condicoes que se desenvolvem
frequentemente na vulva, com sintomas similares aos apresentados pelo SPV, tais como
inflamacao, dor e tumefacao.(9)

A hidradenite supurativa (HS) é uma condicao sistémica inflamatéria da pele
caracterizada por abcessos dolorosos e recorrentes, nodulos profundos e comedées duplos
ou triplos que afetam principalmente as glandulas apocrinas da pele. Pensa-se que a
etiologia da HS é a oclusao folicular. O diagnoéstico de HS, doenca de Verneuil ou acne
inversa é clinicamente provavel quando o SP est4 associado a supuragao noutras regioes do
corpo tais como no perineo, na virilha, na axila, na area peri-areolar ou na area retro
auricular.(4)A DP e a HS tém varias caracteristicas comuns a nivel histologico e imuno-
histoquimico. A DP ja foi considerada como um tipo de apresentacao clinica incomum de
HS.(18,19)

A foliculite, por sua vez, é uma reacao inflamatéria do foliculo piloso, que
clinicamente se manifesta como vesiculas, pustulas ou papulas, sendo que a presenca
hiperqueratose, sugere um processo inflamatdério cronico concomitante.(20)

Ja a celulite é uma infecao dérmica e subcutanea profunda que se apresenta como
eritema mal demarcado, edema e rubor. As caracteristicas histologicas da celulite nao sao
especificas e incluem edema dérmico, dilatagao linfatica, e infiltracao difusa de neutroéfilos
em torno dos vasos sanguineos. As fases mais avancadas da doenca podem também

apresentar linfocitos e histiocitos, juntamente com tecido de granulacao.(21)

12
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11.1.6. Tratamento

O plano de tratamento do SP é alvo de debate pois nao h4 consenso sobre a melhor
conduta, embora existam multiplas alternativas disponiveis para o tratamento desta
condicdo. (5) O tratamento pode estar associado a maior morbilidade do que a propria
doenca em si.(22)

O SP responde a terapéutica antibi6tica (tratamento conservador da lesao), mas a
lesdo tem alta taxa de recorréncia, sendo necessario excisao cirdrgica para tratamento
definitivo do SP.(5)

Da revisao da literatura sobre as opcoes terapéuticas de SP sacrococcigeos
sintomaticos, as opcoes de tratamento inicial desta condicao incluem: aspiracao da lesao,
antibioterapia, drenagem do abcesso e drenagem e curetagem da cavidade. Todas estas
medidas proporcionam o alivio rapido dos sintomas e retorno precoce a atividade laboral.

Por outro lado, o SP assintomatico (cavidades sinusais) ndo necessita de
tratamento.(2) Muitas vezes, na DP auto-limitada pode-se optar pelo tratamento nao
cirargico desta condicdo como injegoes de fenol, depilacdo a lamina ou terapia laser de
forma a controlar os sintomas.(22)

Na DP recorrente ou complicada, a excisdo completa/radical da lesdo é a abordagem
terapéutica mais amplamente praticada e, menos frequentemente, a marsupializacao
(técnica de tratamento de SP, na qual apos drenagem do contetido dos quistos/trajetos
fistulosos, estes sdo abertos, de seguida, as paredes do quisto/trajetos fistulosos sao
suturadas a pele, mantendo-se a incisao aberta até a sua completa cicatrizacao). (1)

As indicacoes para a excisao cirturgica do abcesso ou do trajeto fistuloso sinusal incluem:

e incisao e drenagem falhadas,

e recorréncia da lesao,

e lesdes complexas com multiplos SP.

A excisao da lesdo seguida do encerramento primario desta diminui o tempo de
cicatrizacdo, mas a taxa de infecdo da lesdo e de recorréncia da patologia tém sido
reportadas entre 15%-37%. (22)

A técnica de cicatrizacdo por segunda intencio tem uma baixa taxa de recorréncia, mas
tem as desvantagens de requerer cuidados de enfermagem locais e o processo de
cicatrizacao ser prolongado. Geralmente, a técnica de encerramento secundario da ferida
estd associada a uma necessidade de cessacao temporaria da atividade laboral mais
prolongada.

Quando as feridas sao de pequena dimensao opta-se preferencialmente por uma sutura
direta, mas para feridas mais extensas sao preferidas técnicas de reconstrucao plastica,

como as descritas por Karydakis e Bascom.
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O procedimento de Karydakis consiste numa técnica de excisdo assimétrica do SP seguida
do encerramento primario da lesdo, cujo objetivo principal é nivelar a regido afetada pelo
SP, e assim, evitar recidivas. (5) Para tratamento da DP cronica, Bascom defendia a técnica
de excisao limitada da lesdo, através da drenagem e excisao individual de cada uma das
cavidades/trajetos sinusais com posterior sutura subcutanea dos mesmos. Segundo esta
técnica, através de uma incisao lateral, a cavidade sinusal cronica é drenada e curetada
permitindo, assim, a remocao de pelos e de tecido de granulacdo. O trajeto fistuloso de
drenagem é deixado aberto. (2) A aplicacdo desta técnica permite reduzir o periodo
necessario de recuperacao, mas tem uma alta taxa de recorréncia da lesao.

Nao obstante a disponibilidade de todos estes diferentes métodos terapéuticos, a taxa
de recorréncia do SP sacrococcigeo até aos 24 meses apos a cirurgia é de 60,4%. Também
as complicacoes pos-operatorias como infecao ou deiscéncia sdo muito comuns. (16)

O tratamento do SPV mais usual é a excisdo cirtrgica completa da lesao com

encerramento primario da mesma.
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11.1.7. Prognéstico

O diagnostico precoce e a excisao completa do SP sao seguidos por um excelente
prognostico. Embora, o atraso ou demora no diagndstico e tratamento desta condicao,
relativamente inofensiva, pode levar a complicac6es como a formacao de abcessos.(5)

Para além disso, a taxa de recorréncia de SP é alta se for realizado tratamento

conservador.(1)
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11.2. Analise dos casos descritos na literatura

Na literatura consultada, foram encontradas 19 entradas das quais 12 eram artigos
de casos clinicos de SPV, sumariados na tabela 1.

Tabela 1- Descri¢do sumaria dos casos clinicos de SPV relatados na literatura.

~_ . | Fatoresde
Autor |Idade .~ . Recorréncia . L, .
Localizacio | Sintomas | Tratamento - rico Comentarios
(ano) /sexo dalesio .
conhecidos
Drenagem e .
. | Antibioterapia
da zona peri- e excisio
Palmer E clitorial completa da Excisdo do
29F Clitoris dolorosa e ~p , Sem RL Sem FRC e,
(1957)(23) com lesdo apos clitoris
- insercao de
formacdo de
sonda
abcesso
Noédulo
doloroso e
infl ..
Thwait TJ Monte de inflamado Excisdo em
(1957) (3) 10K Vénus com bloco da lesdao Sem RL :
957)(3 descarga
espontanea
de ptis
O sinus
Dor na pilonidal foi
regido supra- aberto, os
. P élos fi
Patey, Regiao ptbica e pe OS. oram
g - removidos e o Antecedentes de
D.H. 21F | supraptbica | formacio de . Sem RL ® ,
tecido de psoriase
(1962)(17) (fenda vulvar) | abcesso com -
granulacido
drenagem .
espontinea querevestia a
P fistula foi
curetado
Betson JR Clitoritee |Antibioterapia Gesta 2 Para 2;
Jr (1962) | 29F Clitoris vulvite eressecciao em Sem RL * Excisdo do
(24) agudas cunha clitoris;
Harris RE Impossibilidad
(1967) F Clitoris (0] 14} (0] (] edeaceder ao
(25) artigo
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. . | Fatores de
Autor [Idade . . Recorréncia . L.
Localizacio | Sintomas | Tratamento - rico Comentarios
(ano) /sexo dalesio .
conhecidos
Abcesso Ressecio
2oF Clitoris clitoriano ., (; * *
cirargica
recorrente
Radman Hemorragia
HM (1972 vaginal e . .
(1972) . 8! , .. Histerectomia
(26) diagnostico . . -
careinoma e salpingo- Diagnostico
47F Clitoris .. ooforectomia * * acidental de SP
cervical intra- . .
. 1 total bilateral cervical
epitelial de | . .
via abdominal
grau Il
sintomas
. Antibioterapia
Infecio fistulo rarI;la
Werker purulenta |’ o exc;o’sﬁo
PM (1990) | 23F Clitéris recoorente Sem RL Sem FRC
(27) do monte de completa do
7 " trajeto
venis .
fistuloso
Teresa . | Excisdo/resse ,
Baker Abcesso peri- 50 con{ leta Nulipara;
30F Clitoris clitorial ¢ - P Sem RL Sem FRC Clitoris
(2008) da lesio+AB
recorrente 1 preservado;
(11) profilatica
2 episddios de
RL;
Presumiu-se A técnica de
Dor vulvar . . uenao se excisiao
Antibioterapia ) P
severa, e excisio da tinham assimétrica e de
Kafali H. e inchaco e e . | retirado todos . cicatrizacio por
30F Clitoris . lesdo através . ..
(2008) (5) eritema da i os trajetos primeira
. do método . . - .
regido supra-| . fistulosos, intencao foi
o Karydakis ;
putbica embora estes descrita por
nao tivsessem Karydakis
sido
objetivados;
- Com RL;
Excisdo da om.
Maor- - - Necessidade
Sagie E Lesao lesdo sem dere-operar Pré-pubertal
i 8F Clitoris dolorosa remocdo do P N Sem FRC P
(2010) o e X para remocio (Tanner 1)
(5) peri-clitorial trajeto completa da
fistuloso -
lesdo;
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. . | Fatores de
Autor |Idade .~ . Recorréncia . L, .
Localizacio | Sintomas | Tratamento - rico Comentarios
(ano) /sexo dalesio .
conhecidos
A. O. . Nulipara;
Inchaco na Excisdo do R N 1p} .
Latunde- Grandes .. . Depilacao Diagndstico
22F 1. virilha trajeto Sem RL
Dada Labios .. . frequente com recurso a
direita fistuloso
(2013) (9) ecografia;
No periodo pré-
operatorio
Historia de - realizou-se uma
. Excisao da
inchaco - RM para
. . lesdoe .
Margaux J periclitoral, cicatrizacio caracterizacdo
Kanis 33F Clitoris dore ¢ Sem RL * da lesao;
da mesma por .
(2014) (1) drenagem segunda Necessidade de
purulenta . 5 - re-operar para
. . 1ntencao .
1ntermitente aproximar o
capuz
clitoriano;
P Hemorragia Excisdo
Kushwaha e vulvar com cirargica
63F Clitoris v 4 8 Sem RL sem FRC
(2015) semanas de | completa da
(10) duracao lesdo

Abreviagoes: F- sexo feminino; *- informac6es nao descritas no artigo; RL- Recorréncia da lesao; FRC-Fatores

de Risco Conhecidos; @- ndo foi possivel aceder ao artigo.
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11.3. Interpretacao da tabela

A tabela apresentada anteriormente, com a descricdo sumaria dos casos clinicos
analisados mostra que o SPV é uma condicdo rara, com apenas 14 casos descritos na
literatura. Destaca-se que deste conjunto de casos descritos 11 tém localiza¢ao peri-clitorial
(78,6%).

Em relacdo 4 idade das doentes descritas anteriormente, cerca de dez doentes
encontram-se em periodo de idade fértil, sendo que as restantes doentes incluem uma
doente na pré-menarca (com cerca de 8 anos), uma doente no periodo do climatério (com
47 anos) e a ultima doente na p6s-menopausa (com 63 anos).

A sintomatologia evidenciada inclui sintomas inflamatérios da regido genital,
formacao de abcessos com e sem drenagem purulenta, nédulos inflamatérios dolorosos e
hemorragia vaginal.

Verifica-se que em apenas dois casos clinicos esta escrito o recurso a MCD para o
diagnoéstico e tratamento de SPV, pelo que este recurso se revelou uma mais-valia,
contribuindo para o diagnostico mais assertivo e rapido da afecdo, bem como para a
caracterizacao da lesdo e, consequentemente, a excisdo completa desta, incluindo a
totalidade dos trajetos fistulosos sinusais.

Relativamente ao tratamento do SPV, este foi cirirgico em todos os casos
supracitados, sendo que em 11 casos ocorreu a excisao completa da lesdo (em dois casos
também se procedeu 4 remoc¢ao completa do clitéris). Excecionalmente, num caso descrito,
o tratamento cirargico da lesdo consistiu na abertura do SP, remocao dos pelos e na
curetagem do tecido de granulacao. Noutro caso, o diagnostico de SP cervical foi acidental
aquando duma histerectomia e salpingo-ooforectomia total bilateral via abdominal. Num
dos casos supracitados optou-se pelo encerramento de segunda intencdo da lesdo peri-
clitorial e embora nao tenha ocorrido recorréncia do SPV, foi necessario intervencionar
novamente para aproximar o capuz clitorial. Para além disso, quando se optou pela
cicatrizacdo de segunda intencao, o tempo de necessario para que ocorra a cicatrizacao da
ferida aumentou consideravelmente.

Em apenas dois casos clinicos ocorreu recorréncia do SPV (14,3 % dos casos
recorreu), sendo esta justificada pela excisdao incompleta da lesao, logo o uso de MCD para
a caracterizacao destas lesOes permitiria a excisdo completa destes SPV e assim evitar a
recorréncia desta afecao.

Saliento que o unico fator de risco, dos referidos anteriormente, que podera ter
potenciado o desenvolvimento de SPV foi a depilacao da regido vulvar, descrito num dos
casos. Também o dnico antecedente pessoal de relevo presente num dos casos clinicos

supracitados foi o diagnostico de psoriase.
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Por fim, o caso clinico da doente com 8 anos, questiona a etiologia do SPV pois a
doente (pré-menarca) ainda nao possui pelos puabicos na regiao vulvar. Para além de que a
regiao do monte de vénus nao é facilmente suscetivel ao atrito e friccdo, de forma a permitir

a penetracao de pelos no interior da pele dessa regiao. (15)
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12 Descricao do caso clinico

Mulher de 86 anos (2 Gesta, 1 Para), caucasiana, natural de Lisboa, dirigiu-se em
Maio de 2022 a uma consulta de ginecologia devido a queixas de abcessos vulvares de
repeticdo desde hi 6 meses.

Os antecedentes pessoais da doente incluem enfartes agudos do miocardio aos 48
anos, sindrome ansioso desde os 30 anos, hipertensao arterial, hipercolesterolemia, angina
instavel, coxartrose, liquen plano erosivo da vulva desde os 66 anos, sindrome vertiginoso
desde os 70 anos, queda que resultou na rutura do ligamento cruzado anterior direito
(LCAD) aos 776 anos e acidente vascular cerebral aos 83 anos.

A terapéutica atual da doente consistia de: Dicloridrato de Beta-histina 24 mg
(1+0+1); Candesartan 16 mg (1+0+0); Acido acetilsalicilico 150 mg (1+0+0); Nitroglicerina
(Nitridisc ®) 20 mg (1+0+0); Cloridrato de Memantina 10 mg (1+0+0); Acutil® (Extracto
de Ginkgo Biloba, Fosfatidilserina, Vitamina E, acido félico e Vitamina B12) 60 mg (1+0+1);
Sinvastatina 10 mg apo6s o jantar; Lorazepam 2,5 mg antes de dormir; Domperidona 10 mg
em caso de crise vertiginosa e Dermovate® (Propionato de clobetasol) 1 aplicacao diaria
na zona vulvar com liquen plano erosivo sintomatico.

A doente foi submetida a diversas intervencoes cirurgicas, nomeadamente:
apendicectomia aos 18 anos; histerectomia e anexectomia bilateral aos 46 anos por mioma
uterino; cirurgia de corre¢ao de incontinéncia urinaria de esforco aos 63 anos e cirurgia de
reparacdo do LCAD aos 76 anos.

Relativamente & historia ginecologica e obstétrica, a doente teve a menarca aos 12
anos, tinha ciclos menstruais irregulares com dismenorreia primaria, teve duas gravidezes,
um parto eutécico aos 23 anos (doente amamentou durante 3 meses) e um aborto
espontaneo. O método contracetivo usado pela doente era o coito interrompido e a doente
teve a menopausa aos 46 anos devido a histerectomia e anexotomia bilateral.

Os antecedentes familiares da doente incluem uma irma com cancro da mama, uma
tia paterna com cancro da vulva e a mae e uma tia materna com diabetes mellitus tipo 2,
mas sob insulinoterapia.

Ao exame fisico ginecologico sao observadas lesdes dermatoldgicas compativeis com
liquen plano da vulva e um nédulo da vulva na face interna do grande labio direito com 1,0
por 1,5 cm. O noédulo era doloroso a palpacao e a pele encontrava-se eritematosa, ruborizada
e evidenciava sinais exuberantes de inflamacao. Devido a estenose do introito vaginal, nao

foi possivel a introducao do espéculo vaginal. Nao foram utilizados MCD.
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Figura 1- Lesao vulvar na face interna do grande labio direito, sinalizado com a seta azul.

Com vista a identificacao da etiologia do nédulo da vulva procedeu-se a excisao do
mesmo e envio da peca para analise anatomo-patologica.

A avaliacio macroscopica verifica-se um fragmento vulvar, com 1,3x1,0x1,5¢cm,
ocupado por lesdao nodular congestiva, fridvel ao corte. Procede-se a inclusao total da peca
em parafina e colora¢ao por H&E

Histologicamente era evidente uma lesdo intradérmica com area central abcedada,
em relacdo com 4rea quistica contendo queratina lamelar e onde se observam frequentes
hastes pilosas. Em redor observam-se aspetos inflamatério muito exuberantes com denso
infiltrado histiocitario em toalha, com histiécitos espumosos e numerosas células gigantes
multinucleadas do tipo de corpo estranho. Identifica-se em parte revestimento malpighiano
preservado, discretamente hiperplasico, com ligeira paraqueratose, coexistindo discreto

infiltrado inflamatorio intraepitelial, granulocitico, em areas discretamente acantosicas.

Figura 2- Avaliagdo patologica. Coloragdo de H&E (ampliagdo 20X) representando area cavitada com lamelas

de queratina, em localizagdo intradérmica.
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Figura 3- Avaliacao patoldgica. Coloracao de H&E (ampliacao 100x) representando processo inflamatorio com

granuldcitos e histidcitos.

O diagnostico histopatolégico da lesao é SPV, associado a exuberante reacao inflamatoria
envolvente. Considera-se que para a etiologia da doenca terao contribuido o traumatismo
provocado pela terapéutica corticoide cronica e a deformacdo da vulva causada pela

dermatose.
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13 Discussao

Este caso de SPV distingue-se dos restantes reportados na literatura.
Nomeadamente, a doente tinha 86 anos, nao se encontrava assim na idade mais frequente
de desenvolvimento de SPV (idade fértil) e a localizacdo do SPV era no grande labio,
caracteristica que também nao era concordante com a localizagdo mais frequente de SPV
(regido peri-clitorial). Para além disso, a doente nao apresentava fatores de risco para o
desenvolvimento de SPV, isto é, a doente nao fazia a depilagio frequentemente e nio tinha
contacto sexual. No entanto, a doente apresentava antecedentes de multiplas morbilidades,
em particular de liquen plano erosivo da vulva desde os 66 anos em tratamento com
corticoide local, caracteristica nunca referida em qualquer outro caso da literatura. A doente
¢ também medicada com multiplos farmacos que excretados pela urina podem constituir
um fator traumatico para a vulva.

Neste caso, procedeu-se ao tratamento do SPV através da excisao completa da lesao
seguido de cicatrizacdo de primeira intenc¢do. A partir do exame anatomopatolégico da peca
excisada, excluiu-se a presenca de um tumor maligno.

O diagnostico foi um achado pos-operatério como na maioria dos casos descritos na
literatura. Nao houve suspeita clinica prévia de SPV, devido aos antecedentes pessoais da
doente de liquen plano da vulva e dos antecedentes familiares da doente de cancro da vulva.

Apos a excisdo local, nao se verificou qualquer recidiva, muitas vezes referidas na literatura.
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14 Conclusao

Numa doente com abcessos vulvares recidivantes, deve-se proceder a excisao
cirargica da lesao, se possivel. Através da analise anatomopatoldgica da peca excisada
obtém-se quer o diagnostico definitivo quer o tratamento definitivo ou sintomaético da

afecdo. No caso descrito tratou-se de SPV, uma doenca de bom prognéstico.
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Introdugao

O Sinus Pilonidal da vulva é uma patologia rara, Dos casos descritos na literatura a regiao
que resulta da interiorizagdo cutanea de pelos periclitorial &€ o local mais frequente de
causando uma reacgéo inflamatéria do tipo corpo- aparecimento Sinus Pilonidal da vulva.

estranho, que pode infetar e provocar um Para além disso, este caso de estudo € o que
abcesso agudo com trajetos fistulosos. apresenta a doente com a idade mais avancada.
Os fatores de risco associados sdo: sexo E possivel que, a terapéutica corticoide crénica e a
masculino, sedentarismo, obesidade, hirsutismo, deformagdo da vulva pela dermatose tenham

irritagcdo local ou trauma, ma higiene e histéria contribuido para o desenvolvimento desta

familiar de Sinus Pilonidal. patologia.
Autor (ano) Idade (anos) Localizagdo
Mulher com 86 anos com abcessos vulvares de Tyt TJ (1957) 35 Monte de Vénus
repeticdo nos ultimos 6 meses.

Antecedentes Pessoais Betson JR Jr (1962) Clitéris
Diagnéstico anterior de Liquen Plano da Erosivo Harris RE (1967) Clitoris
da Vulva ha mais de 10 anos, medicada com Radman HM (1972) 25 Clitéris
corticoide local desde ha varios anos. werker PM (1990) Clitoris
Hlste_recto_mla e angxoton}laﬁ bll_ateral _acts_46 aN0S 1o osa Baker (2008) 30 Clitoris
e cirurgia dg incontinéncia urinaria com Kafali H. (2008) 30 Clitéris
colocagao de sling sub-uretral aos 62 anos.

Maor-Sagie E (2010) 8 Clitéris

Medicagao Habitual
Betaserc;  Acutil;, Candesartan; Nitridisc; A O: Latunde-Dada 22 Grandes Labios

. . 201
Tromalyt; Sinvastatina; Dermovate; (2013) ) L
Al Margaux J Kanis (2014) Clitoris
Exame Objetivo o
P Kushwaha (2015) 63 Clitoris

Apresentava uma area espessada nodular na
face interna do grande labio direito dolorosa.
Exame fisico da doente foi dificultado devido a

estenose do introito vulvar, que ndo permite a =
Conclusao

TiesliEze e Capreli vEeiEl, O Sinus Pilonidal da Vulva com localizagdo no grande

Evolucao Clinica . .
8 e P labio é uma entidade rara.
Foi efetuada a excisdo cirurgica completa da N o
- O diagnéstico foi histoldgico.
lesdo nodular vulvar (peca com 1,3x1x0,5 cm) e
encerramento primario da mesma. Realizou-se
Antibioterapia (Amoxiciclina 875 mg + Acido 1.Thwaite, T.J. (1957). PILONIDAL SINUS OF THE MONS VENERIS. ANZ Journal of
A oA Surgery, 27(1), 67-69. https://doi.org/10.1111/j.1445-2197.1957.tb04238.x
Clavulanico 125 mg). Reavaliacdo da doente 1 ;°55 """ "Chiteiie, T L., & George, R. P. (1962). Pilonidal sinus involving the
A ey ifi litoris. American Journal of Obstetrics and Gynecology, 84(4), 543-545.
semana apos excisao, verificou-se uma boa ¢ Y! Y.
- ; L X e https://doi.org/10.1016/S0002-9378(16)35704-0
evolugdo cicatricial. O poés-operatério decorreu 3. Haris, R.E., & Daly, J. W. (1967). Pilonidal cyst arising in the clitoris. Virginia
q = - o . Medical Monthly, 94(5), 281-283.
sem complicagdes. Doente assintomatica ao fim 4 radman, H. M., & Bhagavan, B. . (1872). Pilonidal disease of the female genitals.
American Journal of Obstetrics and Gynecology, 114(2), 271-272.
de 4 meses. https://doi.org/10.1016/0002-9378(72)90072-5
- 5. Werker, P. M. N., & Kon, M. (1990). A Pilonidal Sinus of the Clitoris? Annals of
Plastic Surgery, 25(1), 63—-64. https://doi.org/10.1097/00000637-199007000-00014
6. Baker, T., Barclay, D., & Ballard, C. (2008). Pilonidal Cyst Involving the Clitoris.
Journal of Lower Genital Tract Disease, 12(2), 127-129.
https://doi.org/10.1097/LGT.0b013e3181579306
7. Kafali, H., Duvan, C. ., Bayrak, R., & Turhan, N. O. (2008). Vulvar pilonidal sinuses:
treatment of a rare cause of vulvar pain. Archives of Gynecology and Obstetrics,
278(5), 487-488. https://doi.org/10.1007/s00404-008-0612-9
" 8. Maor-Sagie, E., Arbell, D., Prus, D., Israel, E., & Benshushan, A. (2010). Pilonidal
cyst involving the clitoris in an 8-year-old girl—a case report and literature review.
Journal of Pediatric Surgery, 45(11), e27-e29.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2010.07.022
9. Latunde-Dada, A. O., Lee-Elliott, C. E., & Carpenter, T. T. (2013). A rare case of
vulval pilonidal sinus diagnosed on ultrasound. Journal of Obstetrics and Gynaecology,
33(2), 211. https://doi.org/10.3109/01443615.2012.745492
- 10. Kanis, M. J., Momeni, M., & Zakashansky, K. (2014). Pilonidal Cyst of the Clitoris.
- Female Pelvic Medicine & Reconstructive Surgery, 20(5), 297-298.
i . 3 Figura 2 & 3 - Sinus https://doi.org/10.1097/SPV.0000000000000065
Fl,gura 1: Qbsewagao P? idal | ~ 11. Kushwaha, P., Merritt, A., & Aslam, M. B. (2015). A rare case of vulval pilonidal
GIneC°|09lca llonidal, coloragao sinus: incidental diagnosis: Figure 1. BMJ Case Reports, bcr2014204693.
por HE https://doi.org/10.1136/bcr-2014-204693

Tabela 1 - Casos descritos na literatura
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17 Anexos

Comissdo de Etica
Universidade do Beira Interior

comissaodeetica@ubi.pt
Convento de Santo Antonio
6201-001 Covilhi | Portugal

Parecer relativo ao processo n.° CE-UBI-Pj-2023-003-ID1582

Na sua reuniio de 17 de janeiro de 2023, a Comissio de Etica apreciou a documentacio
cientifica submetida referente ao pedido de parecer do projeto “Sinus Pilonidal da
Vulva/ Vulval Sinus Pilonidal: A Case Report and review of literature”, da
proponente Barbara Vasconcelos Pinto, a que atribuiu o codigo n.° CE-UBI-Pj-2023-
003.

Na sua analise nao identificou matéria que ofenda os principios éticos e morais, sendo de

parecer que o estudo em causa pode ser aprovado.

Covilha e UBI

A Presidente da Comissio de Etica

Assinado por: AMELIA MARIA MONTEIRO
FERNANDES NUNES

Num. de ldentficacdo: 61102417849

Datx 2023.01.21 11:25:15+00'00°

E CARTAO DE CIDADAD
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(Professora Doutora Amélia Maria Monteiro Fernandes Nunes)

(Professora Auxiliar)
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