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Ulcera de Lipschiitz como possivel manifestacao
de primo-infecao por virus Epstein-Barr

LIPSCHUTZ ULCER AS A POSSIBLE INITIAL
MANIFESTATION OF EPSTEIN-BARR VIRUS INFECTION

ABSTRACT
Introduction: Lipschitz ulcer is characterized by the rapid
onset of painful vulvar ulcerations that typically occurs in sexually
inactive adolescent girls, being rare in young children. Although
the etiology is unknown, several reports suggest that this entity
may be a clinical manifestation of primary infection with Epstein-
Barr virus. The diagnosis is made after excluded autoimmune
causes, sexually transmitted infections and genital trauma.
Case Report: A twelve-month-old girl, admitted with a
history of high fever, vulvar ulceration and acute otitis media.
Laboratory investigation, demonstrated an acute Epstein-Barr
virus infection and ruled out other causes of acute genital ul-
ceration, including autoimmune diseases. Clinical improvement
was observed, with resolution of the genital lesions after six
weeks, and no recurrence during the ten-month follow-up.
Comments: In conclusion if the most common causes
of genital ulcer are excluded and there is no sexual contact,
Lipschutz ulcer should be included in the differential diagnosis.
Keywords: Child, Epstein-Barr Virus Infections, Vulvar
Diseases
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RESUMO

Introducao: A Ulcera de Lipschiitz é caracterizada pelo
aparecimento subito de Ulceras vulvares dolorosas em mulhe-
res jovens sexualmente ndo ativas, sendo rara em criangas. A
etiologia é desconhecida, mas existem estudos que a relacio-
nam com a primo-infe¢éo pelo virus Epstein-Barr. O diagndstico
é equacionado apos exclusdo de outras causas de ulceragdo
genital, nomeadamente autoimune, traumatica e de infegoes se-
xualmente transmissiveis.

Caso Clinico: Crianga de doze meses, que surge com ulce-
ragdo vulvar, associada a febre e otite média aguda. Dos exa-
mes complementares realizados, de salientar a serologia para
virus Epstein-Barr positiva e restante estudo analitico negativo.
A evolucao foi favoravel, com resolugéo das lesdes apos seis se-
manas e sem recorréncia durante os 10 meses de seguimento.

Discussao: Quando as causas mais comuns de ulcera geni-
tal s@o excluidas e ndo ha histéria de contato sexual, a Ulcera de
Lipschitz deve ser incluida no diagndstico diferencial.

Palavras-chave: Crianca; Epstein-Barr; Infec@o por virus;
Patologia da vulva
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INTRODUCAO

A Ulcera de Lipschitz, também conhecida como “ulcus vul-
vae acutum” ou Ulcera vulvar aguda, € uma entidade rara, de
origem ndo venérea, caracterizada pelo aparecimento subito
de Ulceras vulvares necroticas dolorosas. Ocorre tipicamente
em adolescentes sexualmente ndo ativas, e embora a etiologia
permanega desconhecida, varias linhas de evidéncia sugerem
que poder-se-a tratar de uma manifestacdo da primo-infecéo
pelo virus Epstein-Barr (EBV).

Apesar da clinica caracteristica, continua a ser uma entidade
pouco conhecida, e como tal, sub-diagnosticada na populagéo
pediatrica.

CASO CLINICO

Crianga do sexo feminino, doze meses, com apareci-
mento subito de quatro lesdes nodulares, dolorosas e com
sinais inflamatérios a nivel da regido genital e inguinal. No
segundo dia de doenca recorreu ao seu médico assistente
por aparecimento de febre, otorreia bilateral e ulceracéo de
trés das lesoes anteriormente descritas, tendo sido medicada
com amoxicilina durante sete dias. Referéncia a melhoria da
otorreia, que passa a ser unilateral, e resolugao da febre as 24
horas de terapéutica, mas por agravamento das lesdes geni-
tais recorreu ao servico de urgéncia no oitavo dia de doenga,
altura em que foi internada. Os pais negavam alteragdes do
transito gastrointestinal, antecedentes de Ulceras orais ou de
traumatismo da regido genital. Como antecedentes pessoais,
episdédio de bronquiolite aguda aos onze meses, sem outras
intercorréncias infeciosas.

Ao exame objetivo observavam-se trés ulceras, com cer-
ca de um a dois centimétros de didmetro, irregulares, fundo
com necrose e fibrina, bem delimitadas, com halo inflamatério,

Figura 1 - Ulcera do grande labio e perianal
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dolorosas e localizadas no grande labio direito, clitoris e regido
perianal esquerda (figura 1). Presenca ainda de les&o idéntica,
nodular, endurecida, ruborizada e dolorosa, sob tensdo, mas nao
ulcerada, na regido inguinal esquerda. A exploracdo geral, de
referir apenas, otorreia esquerda e auséncia de linfadenopatias
ou organomegalias.

Foram colocadas as hipdteses diagndsticas de ulcera de
Lipschiitz, doenga de Sevestre-Jacquet e doenca autoimune,
tendo sido decidido internamento para estudo etioldgico e tra-
tamento médico.

O estudo analitico realizado demonstrou leucocitose ligeira,
sem neutrofilia, velocidade de sedimentagéo (VS) cinco milime-
tros e proteina C reativa (pCr) 10 mg/L, transaminases normais,
serologias para citomegalovirus (CMV) e virus Herpes Simplex
(VHS) negativos, virus da imunodeficiéncia humana 1 e 2 (HIV) e
Venereal Disease Research Laboratory (VDRL) néo reativos, an-
ticorpos anti-capsideo viral (VCA) IgM e IgG para EBV positivo,
antigeno nuclear para EBV (EBNA) negativo, exame bacteriolo-
gico da lesdo, colhido por zaragatoa, com flora polimicrobiana,
sugestivo de contaminacgao, hemocultura negativa e doseamen-
to de imunoglobulinas (IgA, IgG e IgM) normais.

Iniciou terapéutica com &cido fusidico topico e amoxicilina/
acido clavulanico oral durante sete dias, tendo apresentado ao
longo do internamento melhoria progressiva das lesdes genitais
e resolugdo da otite média aguda esquerda.

A data da alta, foi orientada para consulta de Pediatria Geral,
Dermatologia e de Imunodeficiéncia Primaria, para exclusdo de
défice imunoldgico.

No seguimento em consulta, repetiu serologias para EBV
apds seis semanas, apresentando VCA IgG positivo e VCA
IgM duvidoso, tendo-se verificado também a essa data, ci-
catrizagcdo das lesdes ulceradas (figura 2) e candidiase, pelo

Figura 2 - Resolugéo das Ulceras genitais
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que foi medicada com clotrimazol tépico. Aos quatro meses
de seguimento repetiu serologias, apresentando VCA IgM
negativa.

Realizou estudo de imunodeficiéncias primarias, nomeada-
mente, doseamento de imunoglobulinas A, E e G, quantifica-
¢ao das populagoes linfocitarias T/B/NK, estudo da capacidade
oxidativa dos neutréfilos e mondcitos por citometria de fluxo e
atividade do complemento (CH50), que foram normais. Durante
os dez meses de seguimento ndo houve recorréncia das lesdes
genitais.

DISCUSSAO

Lipschutz descreveu pela primeira vez, em 1913, a “ulcus
vulvae acutum”, como sendo uma doenca aguda, caracterizada
por Ulceras genitais, de aparecimento subito em criancas e ado-
lescentes do sexo feminino, que se manifestam sobretudo em
contexto de uma sindrome febril, com febre elevada, odinofagia,
astenia, mialgias, linfadenopatias ou cefaleia.

A incidéncia da ulcera vulvar aguda é desconhecida, tendo
sido demonstrado em alguns estudos, uma idade média de 12
a 15 anos, com casos raros descritos em criancas pequenas,
como no presente caso numa crianga de 12 meses.>”

Apesar da etiologia e patogenia permanecer desconheci-
da, alguns casos publicados, sugerem que podera tratar-se
de uma manifestagdo da primo-infecdo por EBV.%® No pre-
sente caso os autores consideram tratar-se de uma ulcera de
Lipschitz por primo-infecdo a EBV, numa crianca de doze me-
ses, previamente saudavel, com serologias para EBV positivas.

Quanto ao mecanismo, pensa-se que linfocitos e percur-
sores de células de Langerhans infectados pelo virus poderdo
atingir a mucosa genital por via hematogénea ou por auto-ino-
culacédo com saliva, urina ou fluido cervicovaginal.?

Além do virus Epstein-Barr, outros agentes infeciosos fo-
ram implicados, nomeadamente o CMV, virus influenza A,
HIV, Mycoplasma pneumoniae, febre tifoide, paratifoide e
salmonella.?®71°

As Ulceras genitais, surgem de modo subito, e caracterizam-
-se por serem multiplas, profundas, necroéticas com bordo vio-
laceo, didmetro >1 cm e muito dolorosas. Envolvem mais fre-
quentemente os pequenos labios, mas podem-se estender aos
grandes labios e perineo.

Foram descritas trés formas de apresentagéo diferentes:?

Gangrenosa: Ulceras hiperagudas, profundas, de fundo sujo,
muito dolorosas, que regridem deixando cicatriz. E a apresenta-
¢do mais frequente e verificada no presente caso clinico.

Crénica: Ulceras mais superficiais, curam em quatro a seis
semanas. Recorréncias frequentes.

Miliar: Atinge predominantemente os grandes e pequenos
labios e perineo. Caracteriza-se por multiplas Ulceras fibrinosas
€ pequenas, com escassos sintomas associados. Sem recorrén-
cias e regridem sem deixar cicatriz.

O diagndstico é clinico e deve ser equacionado numa crian-
¢a com febre elevada e aparecimento de uma ou mais ulce-
ras agudas dolorosas ao nivel da regi@o vulvar. Nestes casos
é mandatorio estudo analitico, com hemograma, velocidade
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de sedimentagéo, bioquimica sanguinea, serologias do EBV,
CMV, VIH, sifilis, hemocultura e cultura do exsudato da ul-
cera, de forma a excluir outras causas de ulceragdo genital,
nomeadamente, infegcdes sexualmente transmissiveis (IST) e
doencas autoimunes.?® A bidpsia ndo estd indicada, devido
aos achados histopatoldgicos inespecificos, que incluem ne-
crose do epitélio e infiltrado neutrdfilico, motivo pelo qual ndo
foi realizada.?’

O diagnéstico diferencial é extenso, incluindo IST (infecdo
por VHS, HIV, sifilis), causas infeciosas como ectima grangre-
noso, nao infeciosas (aftose complexa, doenga de Behget,
doenca de Crohn, pioderma gangrenoso, pénfigo vulvar), trau-
maticas e neoplasicas. De salientar no presente caso um es-
tudo de imunodeficiéncias, IST e serologias para CMV e VHS
negativos.

O tratamento € essencialmente sintomatico, com resolucdo
esponténea na maioria dos casos, consistindo essencialmente
no controlo da dor e higiene intima. Alguns autores aconselham
0 uso de corticosteroides topicos de alta poténcia associado a
analgésico oral e topico (solugdo de lidocaina 2%), e de corti-
coide oral, no caso de multiplas Ulceras genitais.? O uso de an-
tibioticos orais esta indicado perante suspeita de sobre-infecao
bacteriana ou de celulite vulvar.

Esta condicdo é autolimitada, com resolucdo espontanea
em duas a seis semanas, sem deixar cicatriz na maioria dos
casos, sendo a recorréncia rara.2®> No nosso caso, ndo hou-
ve recorréncia das lesdes genitais durante os dez meses de
seguimento.

Considerando o caso em epigrafe os autores concluem que
o presente diagndstico apesar de raro e sub-diagnosticado nes-
ta populacéo, devera ser equacionado, de forma a se evitarem
tratamentos desnecessarios e sem qualquer beneficio, de ou-
tras causas mais frequentes de ulceragéo genital.
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