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RESUMO

Bag MIJ. Genitoplastia feminizante em pacientes com genitdlia atipica por diferengas do
desenvolvimento sexual: avaliagdo a longo prazo dos resultados morfolédgicos, sensibilidade
urogenital e funcdo sexual [tese]. Sdo Paulo: Faculdade de Medicina, Universidade de Sdo Paulo;

2021.

Introdugdo: A genitdlia atipica é uma manifestacdo frequente nos pacientes com diferengas do
desenvolvimento sexual (DDS) e a genitoplastia faz parte do tratamento na maioria dos casos . A
raridade e a complexidade das patologias que causam genitdlia atipica e a diversidade nas técnicas
cirurgicas utilizadas ao longo dos anos, resultam em trabalhos, de avaliagdo a longo prazo, com
resultados cirdrgicos muito varidveis, especialmente em relagdo a Genitoplastia Feminizante (GF).
Publicacbes de avaliagGes objetivas de fungdo sexual e sensibilidade genital nestes pacientes
sdo escassos na literatura. Objetivo: Avaliar os resultados cirurgicos a longo prazo da GF em
pacientes com DDS, em relagdo a morfologia, complica¢Ges, sensibilidade genital, funcdo sexual e
satisfacdo das pacientes com a cirurgia. Pacientes: Foram avaliadas 60 pacientes com DDS,
submetidas a GF, pela equipe de Uropediatria do HC-FMUSP. Trinta e seis (60%) pacientes eram
portadoras de DDS 46,XX por hiperplasia adrenal congénita e 24 (40%) eram portadoras de DDS de
outras etiologias (16 casos de DDS 46,XY, 3 de anomalias cromossOmicas e 5 de DDS 46,XX
indeterminado). Todas as pacientes foram submetidas a GF, que consistiu em cirurgia redutora do
clitéris em 11 pacientes, reducdo do clitéris e reparacdo do seio urogenital (SUG) em 48 casos e
apenas reparacdo do SUG em uma paciente. As técnicas para reducdo da clitoromegalia utilizadas
foram: clitoridectomia em 2 casos, clitoroplastia em 57 pacientes das quais o feixe vasculo-nervoso
dorsal foi preservado em 20 pacientes. As técnicas cirurgicas empregadas para repara¢do do SUG
foram: incisdo longitudinal (“cut-back”) em 4 pacientes; retalho perineal Y-V em 26 casos e retalho
perineal com mobilizagdo vaginal em 18 pacientes. A média do seguimento pds-operatdrio foi de
13,8 +12 anos. Métodos: A avaliacdo dos resultados cirdrgicos consistiu em exame fisico (com
medicdo do clitdris, introito e profundidade vaginal), teste de sensibilidade genital mediante
“Quantitative Sensory Testing”, aplicacdo de questionarios sobre funcdo sexual e satisfacdo com a
cirurgia. Dados sobre complicacdes pds-operatérias e reoperagdes, foram coletados dos prontuarios
clinicos. Um grupo controle de mulheres sem cirurgia genital, foi avaliado quanto a sensibilidade
genital e fungdo sexual. Os resultados foram analisados em relagdo as técnicas cirurgicas e a idade no
momento da cirurgia. Eventuais associagdes entre os achados morfoldgicos, sensibilidade genital e a
funcdo sexual foram analisados e comparados com o grupo controle. Resultados e Conclusées: O
presente estudo evidenciou que melhores resultados e menor nimero de complicagées foram
obtidos com a evolugdo das técnicas da GF, com retalhos perineais associados a mobilizacdo do SUG
e a clitoroplastia com preservacdo do feixe vdasculo-nervoso dorsal. A sensibilidade genital das
pacientes com HAC, submetidas a GF, foi semelhante a sensibilidade genital das mulheres do grupo
controle, mesmo na auséncia do clitéris. No grupo de pacientes com DDS de outras etiologias houve
uma menor sensibilidade clitoridiana, quando comparadas ao grupo controle, porém a fungdo sexual
destas pacientes, foi igual ao do grupo controle. A maioria das pacientes estdo satisfeitas com os
resultados da cirurgia e quase a totalidade delas tem preferéncia pela genitoplastia na infancia.

Descritores: Transtornos do desenvolvimento sexual; Genitdlia feminina; Procedimentos de
readequacdo sexual; Funcdo sexual; Hiperplasia suprarrenal congénita.



ABSTRACT

Bag MJ. Feminizing genitoplasty in patients with atypical genitalia due to differences of sex
development: evaluation of long-term morphological results, sensitivity and sexual function [thesis].
S3o Paulo: “Faculdade de Medicina, Universidade de Sdo Paulo”; 2021.

Introduction: Atypical genitalia are common in Differences of Sex Development (DSD) and
genitoplasty is part of the treatment of most of them. Reports of long-term surgical results are
dissimilar, especially concerning Feminizing Genitoplasty (GF), due to the low incidence and
complexity of the pathologies involved with DSD and the heterogeneity of surgical techniques. There
are few publications about objective evaluation of genital sensitivity and sexual function after GF.
Objective: Evaluate surgical results of a long-term cohort of DSD patients submitted to GF, regarding
genital morphology and sensitivity, sexual function, surgical complications and patients’ satisfaction.
Patients: We evaluated 60 DDS patients submitted to FG in a tertiary center and treated by an
interdisciplinary team. 46,XX DSD due to congenital adrenal hyperplasia accounted for 36 (60%) cases
and 24 (40%) DSD were secondary to other etiologies (46,XY DSD in 16 cases, sex chromosome DSD
in 5 and undetermined 46,XX DSD in 3). All the patients were submitted to FG, which meant only
clitoral surgery in 11 cases, one-staged clitoral and urogenital sinus (UGS) repair in 48 and only UGS
repair in 1 case. Clitoral hypertrophy was corrected with clitoridectomy in 2 patients, and
clitoroplasty in 57. The dorsal neurovascular bundle was preserved in 20 cases of clitoroplasty. UGS
repair technics consisted in “cut-back” incision in 4 cases, perineal flap in 26 and perineal flap with
posterior vaginal wall mobilization in 18 patients. The mean time of follow up was 13,8 + 12 years.
Methods: Patients were submitted to examination (measuring clitoral and vaginal size) and to a
Quantitative Sensory Testing of the genitalia; sexual function and satisfaction with FG. Clinical
records were reviewed for post operative complications. A control group was evaluated in regard to
genital sensitivity and sexual function. Results were analyzed in relation to surgical techniques and
age at surgery. Eventual associations between morphological and sensorial findings and sexual
function were analyzed, and compared with the control group. Results and Conclusions: This study
revealed that patients submitted to early FG using current techniques (with preservation of the
dorsal clitoral bundle and vaginal mobilization during USG repair) had better results. The genital
sensitivity of CAH patients was comparable to control group, even in patients, with unnoticeable
clitoris. The group of DSD due to other etiologies showed less sensitive clitoris, when compared with
control group, however global sexual function rate was similar in both group of patients and
comparable to control group. Patients declared to be satisfied with FG and they preferred to perform
surgery early in life.

Descriptors: Disorders of sex development; Genitalia female; Sex reassignment, procedures;
Sexual function; Adrenal hyperplasia, congenital.
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1. INTRODUCAO

O sexo de um individuo é, habitualmente, definido pelo aspecto dos seus genitais
externos, porém ha criangas com genitais atipicos, que apresentam uma dificuldade no
estabelecimento do género social. A genitalia atipica (GA) é decorrente de um
disturbio/diferenca do desenvolvimento sexual (DDS) e na atualidade estima-se que tem
uma incidéncia de 1 em cada 4500 recém nascidos vivos.' No final do século XIX houve um
aumento de relatos de casos clinicos de pacientes com GA, chamados nessa época de
individuos com intersexo, hermafroditas ou pseudo-hermafroditas. Desde entdo, com o
desenvolvimento da medicina moderna e um maior conhecimento da embriologia humana,
tanto a compreensao dos DDS tem melhorado, bem como o tratamento dos pacientes tem
evoluido.? Na atualidade a nomenclatura mais utilizada para classificar os DDS, é a proposta
pelo consenso de LWPES / ESPE (The Lawson Wilkins Pediatric Endocrine Society/The
European Society for Paediatric Endocrinology). Esta classificagdo esta baseada na etiologia

de DDS, agrupando-os segundo a fisiopatologia envolvida no disturbio especifico (Tabela 1).

Tabela 1.1 - Nomenclatura e classificacdo dos Diferengas do Desenvolvimento Sexual propostos
pelo consenso LWPES/ESPE.

DDS cromossomico  DDS 46,XY
45,X0 (Sd. Turner e Disturbio do desenvolvimento

DDS 46,XX
Disturbio do desenvolvimento

variantes) gonadal (testicular) gonadal (ovariano)
1. Disgenesia gonadal 1. DDS ovotesticular
Completa 2. DDS testicular (p.ex.
2. Disgenesia gonadal Parcial SRY+, SOX9 duplicado, RSP01)
3. Regressado testicular 3. Disgenesia gonadal
embrionaria
4. DDS ovotesticular
47,XXY (Sd. Diferengas na sinteses ou na Excesso de androgénios
Klinefelter e acdo dos androgénios 1. Fetal (p.ex. deficiéncia de
variantes) 1. Defeito na sintese de 21-hidroxilase, deficiéncia de

continua

androgénios (p.ex. deficiéncia
de 17-hidroxiesteroide-
desidrogenase, deficiéncia de
5-alfa-reductase 2, mutagoes
StAR)

2. Defeitos na agdo do
androgénios (p.ex. CAIS, PAIS,
drogas e fatores ambientais
moduladores)

11-hidroxilase)

2. Feto-placentaria (p.ex.
deficiéncia de aromatase,
deficiéncia de POR)

3. Materna (p.ex. luteoma,
androgénios exdgenos)
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Continuagao
DDS cromossomico DDS 46,XY DDS 46,XX
3. Defeitos no receptor de
Hormonio Luteinizante
4. Disturbios do hormoénio
anti-mulleriano e do receptor
do hormonio (persisténcia dos
ductos de Miiller)
45,X/46,XY
(disgenesia gonadal
mista, DDS
ovotesticular)
46,XX/46,XY
(quimera, DDS
ovotesticular)
Fonte: Lee P. (2006)"

1.1. Embriogénese do aparelho reprodutor e Genitalia Atipica

A GA pode ocorrer como consequéncia de alteragbes em varias fases do
desenvolvimento do aparelho reprodutor, portanto para a compreensao dos DDS é essencial
o conhecimento da organogénese do sistema reprodutor.

O desenvolvimento sexual humano apresenta trés passos chaves. Primeiro a
configuracdo dos cromossomos sexuais no embrido. Os cromossomos sexuais s3do
responsaveis pela fase chamada determinagao sexual, constituida por multiplos eventos
moleculares que dirigem o desenvolvimento e migracdo das células germinativas e a
formagao das gonadas: testiculo no caso de XY e ovario no XX. Os hormoénios produzidos
pelas gbnadas induzem a diferenciagdo sexual, fase na qual tanto a genitdlia interna quanto

a externa adquirem as carateristicas especificas de cada sexo.**

1.1.1. Formacdo das gbnadas

Nos portadores de cariétipo XY, a camada medular das cristas genitais, se hipertrofia
para formar os testiculos, enquanto nos de caridtipo XX, a camada cortical se desenvolve
para dar origem aos ovarios.

A formacdo dos testiculos é atribuida ao “fator de diferenciacdo testicular” produto
do “gene SRY” localizado no brago curto do cromossomo Y. Nos individuos XX, a inexisténcia

deste fator e a presenca de outros genes determinam a formacdo dos ovarios.” ® Na 82
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semana de vida uterina os testiculos apresentam dois tipos de células diferenciadas: as de
Sertoli, que produzem o “hormonio anti-milleriano”, também conhecido como “Miillerian
Inhibiting Factor” (MIF), e as células de Leydig, que produzem a testosterona. A descida dos
testiculos ao escroto acontece entre as 102 e 142 semanas.’

Quando as camadas cortical e medular das cristas genitais se desenvolvem de forma
equivalente, gera-se o ovotestis, condicdio em que uma das gbnadas ou as duas tém
caracteristicas de testiculo e ovario simultaneamente. Se um individuo for portador de
anomalias dos cromossomos sexuais o desenvolvimento das gonadas pode ser prejudicado,
levando a um DDS de origem cromossémica. Da mesma forma, se o individuo for portador
de alguma alteragao genética relacionada as gonadas, como por exemplo no gene SRY, as

gbnadas poderao apresentar anomalias na formacao, levando a disfuncdo e a DDS.

1.1.2. Formacado dos ductos genitais

Na 62 semana de vida intrauterina ja estdo presentes ambos ductos genitais: os
ductos mesonéfricos de Wolff e os paramesonéfricos de Miiller. Por volta da 82 semana, a
acdo da testosterona produzida pelas células de Leydig age sobre os ductos de Wolff
originando os epididimos, os ductos deferentes, as vesiculas seminais e os ductos
ejaculatdrios. Por sua vez o MIF, faz com que os ductos de Miiller entrem num processo de
involucdo. Na auséncia do MIF, os ductos de Miiller se desenvolvem, formando as trompas,
0 Utero e o tergo superior da vagina; enquanto os ductos de Wolff regridem passivamente
na auséncia de testosterona, formando o ligamento suspensdrio dos ovarios e os ductos e

cistos de Gartner.®’

8
B 8 B B
Uy N % Y /s T U ul/ T~
ﬁ\-rﬂ“\r — ,,’JS‘ Sy (e - - ~ & u",ﬂ
Feminino normal <€——— “¥*(Indiferenciado) ——» Masculino normal

Figura 1.1 - Estagios de diferenciacdo dos genitais internos e externos: o da extrema esquerda é o
feminino normal e o da extrema direita, o masculino normal. B: bexiga; U: uretra; V: vagina; S: seio
urogenital. Fonte: Dénes. (2011) (livro Pediatria do Instituto da Crianca. Hospital das CI|'nicas-FMUSP)8
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O seio urogenital (SUG) primitivo é o espaco delimitado superiormente, pelo futuro
colo vesical e inferiormente, pelo orificio perineal urogenital. O SUG tem a forma de um “Y”,
assim o braco anterossuperior é o segmento uretral; o pdstero-superior, o vaginal (Figura
1.1). Em presenca de hormonios masculinos o segmento vaginal regride e a base se alonga
continuando o segmento uretral e dando origem a uretra masculina. Se ndo ha exposicao a
androgénios, previa a 122 semana, o segmento uretral se separa da base, formando a uretra
feminina, enquanto a base do SUG evolui para terco distal da vagina e o vestibulo
respectivamente. A diferenciagdo da genitalia externa se completa entre a 122 e 172

semanas.””’

1.1.3. Formacdo da genitalia externa

Os genitais externos sdao semelhantes para ambos os sexos até a 82 semana de vida
intrauterina. As matrizes dos 6rgaos genitais externos sao: o tubérculo genital, as laminas
uretrais e as eminéncias labio-escrotais. Na presenga de testosterona e dihidrotestonerona
o tubérculo genital cresce, convertendo-se no pénis, as laminas uretrais formam o corpo
peniano e a uretra peniana e as eminéncias labio-escrotais formam a bolsa testicular. Na
auséncia deste hormonio, o tubérculo genital forma o clitéris, as [aminas uretrais dao origem
aos pequenos labios, as eminéncias labio-escrotais aos grandes labios e a persisténcia da

abertura do sulco urogenital ao meato uretral e ao introito vaginal (Figura 1.2).>’

Tubérculo genital
Laminas uretrais

Eminéncias labio-escrotais
Sulco urogenital
Fenda anal

Feminino S Masculino

Glande
Tubérculo genital
Sulco urogenital
Prega uretral

Corpo do
clitéris/pénis
Eminéncias

\ \
labio-escrotais / s
Anus }\.‘)

Glande do pénis

Clitoris
Meato uretral
__— Pequenos labios /

Grandes labios v ~ \

) b {
Vagina i1
Rafe peno-escrotal Lo )

Escroto

Figura 1.2 - llustracdo da origem embrionaria e do desenvolvimento da
genitalia externa diferenciada. Fonte: Quigley Ch. (2007)’
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A GA é consequéncia de exposi¢do a niveis inadequados de androgénios durante o
desenvolvimento da genitdlia externa. Nos DDS 46,XX ha um aumento no nivel de
testosterona, seja por excesso na produgao, como acontece nos pacientes com Hiperplasia
Adrenal Congénita (HAC) responsavel pela maioria dos DDS 46,XX ou por exposicdo a

110 DDS 46,XY é decorrente de uma diminui¢do na

androgénios maternos ou exdgenos.
producao de androgénios, alteracdo do metabolismo da testosterona ou alteracdo na acao

dos androgénios.

1.2 Avaliagao dos pacientes com Diferengas do Desenvolvimento Sexual

O DDS deve ser suspeitado em criancas com os seguintes achados: testiculos
impalpaveis bilaterais, pénis pequeno, hipospadia proximal com escroto bifido, hispopadia
com criptorquidia, clitoromegalia, aparéncia genital feminina com goénadas inguinais
palpdveis ou presenca de orificio perineal Unico. Ainda sdo considerados DDS os individuos
com genitalia ndo compativel com o sexo cromossémico.*? A avaliagdo de todo paciente com
diagnodstico possivel de DDS deve ser interdisciplinar, pois muitos destes pacientes precisam
de tratamento clinico e cirdrgico, sendo que a cirurgia deve ser programada quando o
paciente estiver clinicamente estavel e adequadamente estudado.’

A avaliagao inicial deve incluir histéria clinica, perguntando especialmente pelos
antecedentes pré-natais e familiares; o exame fisico; os exames laboratoriais devem
considerar pelo menos o caridtipo e analise das fungdes adrenal e gonadal; o estudo de
imagens pode ser mediante ultrassonografia de pélvis e abdémen e quando necessario com
ressonancia magnética.” A genitografia prévia a cirurgia permite conhecer o nivel da

confluéncia vaginal, para um melhor planejamento cirdrgico.

1.2.1. Equipe Interdisciplinar

O tratamento dos pacientes com DDS deve ser realizado por uma equipe
multidisciplinar: clinico, endocrinologista, urologista, geneticista, radiologista, psicélogo,
assistente social e a equipe de enfermagem. A abordagem clinica tem como objetivo o
diagnodstico etiologico e a estabilidade hidroeletrolitica e hormonal. Segundo a etiologia

outros hormonios, além dos sexuais, podem estar envolvidos e o controle de eventuais
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disturbios secundarios a anomalias destes hormdnios pode ser necessario. O exemplo
classico é o caso da hiperplasia adrenal congénita - a condigao mais frequente em criangas
com DDS 46,XX- que pode cursar com hiponatremia ou hipoglicemia, entre outras
ocorréncias, com risco de morte por desidratagao.

O acompanhamento psicolégico é necessdrio para avaliacdo e suporte tanto dos
pacientes quanto dos seus familiares. A definigdo do género social dos pacientes com DDS
deve-se basear na etiologia do DDS, na aparéncia da genitdlia, nas opg¢des cirurgicas, na
necessidade de reposi¢do hormonal, na potencial fertilidade e na opinido familiar.® ° Ha
estudos sobre a designacdo do género social em casos especificos de DDS, baseados nos
resultados histéricos segundo a etiologia do disturbio, porém a definicdo do género nos
casos de DDS 46,XX muito virilizados e nos casos de DDS 46,XY muito pouco virilizados ainda
continua sendo um desafio.’***

Alem da dificuldade na definicdo de género de social em alguns casos de DDS,

atualmente estdo sendo discutidas questdes éticas sobre a indicacdo de procedimentos

cirargicos irreversiveis em criangas, ja que ndo sao elas quem decidem ou consentem ser

operadas. Corroborando com estas questdes, existem estudos com alta frequéncia de

complicacdes e necessidade de reoperacdes na vida adulta que apoiam a questdo sobre a

idade na qual deve-se realizar a genitoplastia.”" 2% 3% 13’

1.2.2 Exame Fisico

O exame fisico tem uma importancia especial para o planejamento cirdrgico. O
achado de um orificio Unico na base do falo pode corresponder tanto a uma fusdo
incompleta da uretra peniana (genitalia masculina com hispopddia), quanto a um seio
urogenital (SUG) (genitdlia feminina virilizada). A genitalia feminina virilizada caracteriza-se
por apresentar clitoromegalia, hiperpigmentagao dos grandes labios, persisténcia do SUG ou
fusao dos pequenos ldbios. O tamanho do clitéris pode ser varidvel, em recém nascidos o

16, 17

habitual é que mega menos de 1 cm; Huffman descreveu o indice clitoridiano, que é a

multiplica¢do da largura pelo comprimento do clitdris, sendo normal < 3,5 mm? e anormal >
518, 19 . . . . 5 19, 20 .
10 mm?, considera-se clitoromegalia se maior a 15 mm?. Uma forma de avaliar a

virilizagdo da genitalia feminina é o indice anogenital que é calculado pela razao da distancia
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entre o anus e a comissura posterior dos pequenos labios pela distancia entre o anus e a

base do clitéris, quando > 0,5 considera-se que a genitalia estd virilizada.'* **

\(‘/\"/\“/\’Q\/\ /\,ﬁ/\,ﬁ/
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Figura 1.3 - Classificacdo de Prader, para genitalia externa feminina virilizada. 1: clitoromegalia sem
fusdo dos labios, 2: clitoromegalia e fusdo dos labios, 3: maior grau de clitoromegalia, orificio
perineal Unico e fusdo dos labios quase completa, 4: clitéris mais semelhante ao pénis, seio
urogenital com aspecto de uretra na base do clitdris e fusdo completa dos labios, 5: clitoris com
aspecto de pénis, meato uretral na glande a labios com aspecto de escroto (mas sem gonadas
palpdveis). Fonte: Prader A. (1954)** e White P (2000)*

A classificagao mais utilizada para avaliar o grau de virilizagdo da genitdlia externa
feminina é a de Prader, desenvolvida para pacientes com DDS 46,XX por HAC (Figura 1.3).
Esta classificacdo permite categorizar os achados do exame genital segundo ao tamanho do
clitdris e a quantidade e carateristicas dos orificios perineais.

De modo semelhante Quigley** e Sinnecker® desenvolveram, em forma
independente, duas classificacbes para genitais com diferentes graus de virilizacdo nos
pacientes DDS 46,XY (especificamente com Insensibilidade a andrégenos e com déficit de 5-
alfa-reductase). Ambas classificacdes sdo semelhantes ao score de Prader, em quanto se

baseiam no tamanho do pénis e nos orificios perineais.

1.3 Tratamento cirtrgico

O tratamento cirdrgico comtempla dois objetivos: a correcdo dos genitais externos
atipicos, e a retirada dos genitais internos discordantes ao sexo definido.

Na cirurgia masculinizante, retiram-se as estruturas miillerianas e procura-se alongar

a base do SUG, ou seja, converter o ‘Y’ primitivo em um ‘I’ com corregdao da hipospadia.
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Enquanto a cirurgia feminizante repara a base do SUG para separar a uretra da vagina e os

pequenos e grandes labios sdo confeccionados.?®

1.3.1 Genitoplastia Feminizante

A indicagdo mais frequente de genitoplastia feminizante (GF) sdo os casos de DDS
46,XX devido a HAC*® e o tratamento adequado pode proporcionar um desenvolvimento

sexual inteiramente normal, incluindo a fertilidade.?”” %

Outras condicdes que podem ter
indicagao de GF s3ao os casos de DDS 46,XX com estimulagao excessiva por androgénios que
ndo seja por HAC, os casos de disgenesias gonadais mista e os casos de DDS ovotesticular.?”
29

As técnicas da GF tem apresentado mudangas evolutivas, desde as primeiras cirurgias
realizadas na segunda metade do século XX até os dias de hoje, decorrente do maior
conhecimento das patologias envolvidas nos DDS e da experiéncia adquirida ao longo dos

anos pelos cirurgies (Tabela1.2). > 3!

Tabela 1.2 - Evolugdo das técnicas cirurgicas de GF ao longo dos anos.
Ano Autor Técnica

1934 Hugh Hampton Young Tentativa frustra de preservacao do clitdris, ele

recomenda realizar clitoridectomia

1958 Lattimer Preservagdao completa do clitoris
Lattimer e Fortunoff Vaginoplastia com flap perineal posterior
1969 Goodwin Clitoroplastia redutora com preservagao da glande
Hendren Nova técnica “pull-through” para reparagdo de SUG com
vagina alta
1970 Randolph Preservagdo do clitéris deixando haste embaixo do arco
pubiano
1973 Spence e Allen Preservagdo da glande com vascularizagdo por feixe de

mucosa ventral
1983 Kogan Clitoroplastia redutora com preservagao do feixe vasculo-
nervoso dorsal

1989 Passerini-Glazel Clitorovaginoplastia num tempo unico

continua
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Continuagao
1997 Peia Mobilizagdo do SUG para tratamento de pacientes com
persisténcia de cloaca
Domini e Benedetto Mobilizacdo do SUG por abordagem anterior sagital
trans-anorretal (ASTRA)
1999 Baskin Publica sobre anatomia do clitéris e descreve a
distribuicdo da inervagao e vascularizagao
Rink e Ludwikowski Descrevem separadamente a técnica de mobilizagao
completa do SUG (TUM)
2006 Rink Descreve mobiliza¢ao parcial do SUG (PUM)

2007 Pippi-Salle Clitoroplastia com preservagao dos corpos cavernosos

Ao mesmo modo que no resto do mundo as técnicas cirurgicas empregadas no

Hospital das Clinicas tem evoluido ao longo dos anos (Tabela 1.3).

Tabela 1.3 - Histdrico das Técnicas Cirurgicas de GF no Hospital das Clinicas.

TECNICA ANOS
Clitoridectomia até 1988
Clitoroplastia sem preservagdo do
até 1998
feixe vasculo-nervoso dorsal
Clitoroplastia com preservagao do
desde 1998
feixe vasculo-nervoso dorsal
Incisdo longitudinal (“cut-back”)
até 1990
para reparac¢do do SUG
Retalho Perineal em Y-V desde 1986
Retalho Perineal em Y-V com
desde 2013

mobilizacdo da parede posterior da vagina

O objetivo da GF é atingir uma genitalia com aspecto cosmético e funcional
adequado ao sexo feminino, pelo qual é preciso adequar o tamanho do clitéris, separar os

orificios vaginal e uretral e adequar os pequenos e grandes labios.
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1.3.1.1 Clitoroplastia

A primeira cirurgia para redugdo do clitéris hipertrofiado foi feita no ano 1934 por
Hampton Young, na qual ele tentou preservar o segmento distal do falo mantendo um
retalho da mucosa ventral; o retalho nao foi suficiente e teve necrose do clitéris. Ante esse
resultado, Hampton Young concluiu que a clitoridectomia era uma melhor alternativa; esta
conduta foi adotada internacionalmente até os anos 1970—80,31 porém nao é mais utilizada
atualmente devido a importancia da sensibilidade do clitéris na atividade sexual.**

Os estudos de Master e Johnson afirmaram que o aprendizado sexual é fortalecido

3235 | attimer foi um dos

pela presenca do clitdris,*® o que levou os cirurgides a preserva-lo.
primeiros cirurgides a preservar o clitoris com a técnica, publicada em 1961, com
desluvamento do clitdris, embutindo a haste abaixo da pele; posteriormente foi observado
gue a posicao do clitéris ndo era satisfatéria anatomicamente e nem funcionalmente.® A
técnica de Randolph, publicada em 1970, complementa a dissec¢do da haste até a
bifurcagdo da mesma com sec¢ao do ligamento suspensdrio, e embute a haste embaixo do
arco pubiano, ha relatos de bons resultados mas foi observado que a técnica nao era
apropriada para grandes clitoromegalias.*® As técnicas que embutiam a haste geravam ao
longo prazo as queixas de erecdes dolorosas pelas pacientes.* *®3’

No ano 1969, Goodwin descreveu pela primeira vez uma técnica com ressecc¢ao da

31,38

haste clitoridiana preservando a glande e o feixe vasculo-nervoso. A técnica descrita por

Spence e Allen em 1973, também ressecava a haste, preservando a glande, mantendo a
irrigacdo somente pela mucosa ventral.*?

As descricdes de Mollard, na publicagdo de 1981, mostraram as primeiras
preocupacdes sobre o cuidado da inervacdo do clitdris, promovendo a conservacao do feixe
dorsal e a mucosa ventral; nesta técnica, os corpos cavernosos sdo retirados deixando a
glande, que logo sera suturada na zona da bifurcacdo da haste.*

Na atualidade, a técnica mais utilizada é a descrita por Kogan em 1983, na qual o
tecido erétil é ressecado através de incisdes laterais na fascia de Buck e na tunica albuginea
dos corpos cavernosos, preservando tanto a mucosa ventral da placa uretral, quanto a
tunica albuginea sob o feixe vasculo-nervoso dorsal.*!

Uma das mudangas mais recentes na clitoroplastia é a proposta por Pippi-Salle na

publicagdo de 2007, onde descreve a preservagdao dos corpos cavernosos, que Sao
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dissecados da glande e do feixe vasculo-nervoso, e embutidos separadamente nos retalhos
dos grandes labios.*? Esta técnica foi criada para preservar os corpos cavernosos com a
intencdo de tornar reversivel a reconstrucao do falo nos casos de incongruéncia sexual na

vida adulta, porem até a atualidade nao ha casos reportados de reversao desta técnica.

1.3.1.2 Tratamento do Seio Urogenital — Vaginoplastia

O tratamento do SUG tem como objetivo separar a uretra da vagina. Este
procedimento é tecnicamente mais simples quando temos a confluéncia da vagina com a
uretra baixa, ou seja distal ao esfincter uretral externo e mais préxima ao perineo
(Figura 1.4). No entanto, nem sempre isso ocorre e ha dificuldades cirurgicas quando a
confluéncia é alta, pelo risco de provocar a incontinéncia urinaria e ndo conseguir um canal

vaginal adequado.”?

Figura 1.4. - SUG de confluéncia alta (A) e baixa (B). Fonte: Rink R (1997)**

O seio urogenital é avaliado previamente a cirurgia. A imagem da genitografia pode
mostrar o comprimento vaginal e a localizagdao da confluéncia uretrovaginal, porém a
genitoscopia visualiza melhor os detalhes anatémicos do SUG.>! Este exame é realizado na
sala cirdrgica com a paciente anestesiada, antes do procedimento cirdrgico e nos permite a
passagem de sondas uretrais com baldao na cavidade vaginal e na bexiga, além de
documentar os achados.

Jones prop6s, no ano 1954, uma das primeiras técnicas para corregao do SUG,
incisando a pele sobre o seio em forma vertical e exteriorizando a vagina.* Esta técnica,
também chamada de “cut-back”, teve indicagcdo nos casos que apresentavam apenas fusdo

dos grandes labios.*”® No ano 1964 Fortunoff e Lattimer descreveram o retalho em forma de
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“U“ invertida, cujo objetivo foi diminuir a tensdo na sutura da borda vaginal com a técnica de

“cut-back” da pele perineal incisada verticalmente.'® 3% 7 %

Para melhor exposicdo do
meato uretral e do introito vaginal, foi proposto complementar este retalho com dissec¢ao
da parede posterior do SUG até a vagina.*” ** Em 1969, Hendren® fez uma mudanga na
técnica para os casos de insergdo alta da vagina. Ele suspeitava que com as técnicas
anteriores as pacientes apresentavam micg¢ao vaginal ou dificuldades na micgdo ao longo
prazo. A técnica dele, chamada de “pull-through” consiste na dissec¢dao da vagina,
identificada com uma sonda, separando-a da uretra e abaixando-a até a superficie perineal.
Esta mudanga foi considerada um avang¢o importante no tratamento do SUG com
confluéncia alta da vagina, presente em aproximadamente 5% dos casos de SUG.'* *"?3’
Preocupado também com o tratamento das pacientes com seios com confluéncia alta,
Passerini-Glazel descreveu, em 1989, uma técnica de clitoro-vaginoplastia para genitalia
muito virilizada; esta técnica utiliza a pele redundante do clitéris hipertrofiado e a pele sobre
o seio urogenital para formar um tubo de pele, que é anastomosado na cavidade vaginal,

10,5051 Em nosso meio, Lodovici introduziu a técnica de

formando a porgdo distal da vagina.
retalho Y-V para corrigir o SUG. Esta técnica consiste em uma incisao em “Y” invertido do
SUG formando o retalho perineal em forma de “V” invertida.>

Uma das dificuldades na corregdo do SUG de confluéncia alta é o seu dificil acesso
cirurgico. Pefia (o pioneiro na abordagem sagital posterior, para corre¢ao de malformagdes
anorretais e de cloaca), desenvolveu a técnica de mobilizagdo total do SUG, com dissec¢do
tanto da parede posterior do seio como a parede anterior a uretra, através da abertura do
reto Iongitudinalmente;53 esta técnica foi publicada no ano 1992, mas a necessidade de
colostomia e o risco de incontinéncia fecal provocou o desenvolvimento de outras
técnicas.’® Em 1997, Démini* e di Benedetto® publicaram separadamente a mobilizag3o por
abordagem anterior sagital trans-anorretal (ASTRA), na qual s6 é aberta a parede anterior do
reto. Rink®® e Ludwikowski’® comecaram a utilizar a mobilizacdo do seio por abordagem

perineal, obtendo bons resultados.*" >’

Posteriormente trabalhos com seguimento a longo
prazo mostraram incontinéncia urinaria com a utilizagdo desta técnica, que foi modificada
limitando a dissec¢cdo anterior do SUG até o nivel do ligamento pubo-uretral, técnica

denominada como mobilizag3o parcial do SUG.?®
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1.3.1.3. Vulvoplastia

Habitualmente a vulvoplastia é o passo final na GF, mesmo assim importante, pois
seu resultado é o mais visivel da genitoplastia. Algumas das técnicas de GF com SUG
tecnicamente mais dificeis de corrigir, ndo consideravam a confec¢do da vulva, o que
cosmeticamente n3o era aceitavel.* Nas GF em um tempo, os pequenos labios podem ser
confeccionados a partir da pele redundante do capuz do clitéris. Os grandes ldbios podem
ser reconstruidos das dobras labio escrotais, utilizando a plastia em Y-V, que permite
mobilizar as dobras para abaixo e reduzir a largura das mesmas (Figura 1.5). As bordas sdo

suturadas em torno do introito vaginal e pequenos labios.>**!

— ‘,/\,_b__,/:';;}'

Figura 1.5. Plastia Y-V para reconstrucio dos grandes labios. Fonte: Rink R. (1998)*°

1.3.2 Gonadectomia

A gonadectomia é realizada nas pacientes DDS 46,XY com género social feminino,
com o objetivo de retirar gdnadas que sdo discordantes com o sexo definido.>® Além disso,
pacientes DDS portadores de cromossomo Y apresentam uma incidéncia aumentada (de até

100 vezes) de tumores de células germinativas, o que justifica a gonadectomia profilatica

59, 60

nestes pacientes. A abordagem cirlrgica para retirar as gbnadas pode ser tanto aberta

(inguinal ou perineal), durante a GF, quanto por via laparoscépica.”®®
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1.4 Complicagdes Cirurgicas da Genitoplastia Feminizante

A proposta da GF é atingir um aspecto cosmético e funcional adequado ao sexo
feminino, pelo qual é preciso adequar o tamanho do clitéris mantendo a sensibilidade,
separar os orificios vaginal e uretral para possibilitar um bom fluxo urindrio e menstrual,
como também a atividade sexual e manter a estética feminina. Nem todos estes objetivos
sdao atingidos com as técnicas utilizadas para GF e complicagdes podem ser encontradas na
evolucdo pds-operatdria, algumas das quais podem precisar de reintervencdes cirurgicas.

Além das complicagdes gerais de todo procedimento cirurgico (sangramento,
infeccdo, deiscéncia da ferida operatdria, granuloma, hematoma, seroma) a GF tem
complicagdes especificas que podem acontecer tanto no pds-operatério imediato como a
longo prazo. As complicagdes imediatas mais habituais sao a deiscéncia dos retalhos e as
alteragdes na vascularizacdo do clitéris. As complicacbes a longo prazo podem ser
classificadas segundo o resultado anatdomico ou funcional e incluem a estenose vaginal (que
é a complicagdo mais frequente), a persisténcia do SUG, a fistula uretrovaginal, infecgdes
urinarias, hematocolpos e a incontinéncia urinaria. > 3" 3¢’

A grande maioria das publicagdes sobre complicagdbes da GF sdao estudos
retrospectivos com baixo niumero de pacientes e habitualmente ndo discriminam os
resultados segundo a causa da GA ou técnica cirurgica empregada. Além disso, ndo ha uma
padronizagdo das avaliagdes dos resultados que permitam comparar estudos realizados em

diferentes servicos.*” %%

1.4.1. ComplicacGes da clitoroplastia

Em pacientes submetidas a clitoroplastia pode ocorrer a perda do clitéris devido a
isquemia do tecido.

Outra complicacdo é a presenca de erecdes dolorosas durante a atividade sexual que
foram observadas nas pacientes submetidas as técnicas que embutem o clitéris, sem
ressecgdo dos corpos cavernosos, como as descritas por Lattimer e Randolph."*’

As técnicas atuais, baseadas em um maior conhecimento da neuroanatomia
clitoridiana, ressecam os corpos cavernosos com preservacdao maxima do feixe vasculo-

nervoso do clitéris, apresentando menor ndmero de complicagdes.'® 3% 3% 7778
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1.4.2. Complicacdes do tratamento do Seio Urogenital

A principal complicagao da tratamento do SUG é a estenose do introito vaginal, com

10, 31, 71, 79

uma frequéncia variavel entre 8-36% sendo mais frequente em pacientes tratadas

com técnicas mais antigas, que nao consideravam a disseccdo do SUG e mobilizagao

|31 71

vagina A falta de dissec¢ao do SUG até a vagina também explicaria os casos com

persisténcia do SUG.'* 8982

As técnicas com dissec¢ao do SUG tém diminuido a frequéncia de estenose do
introito vaginal,'® porém as técnicas que mobilizam toda a extensdo da vagina tém sido
criticadas pelo risco de comprometer a continéncia urinaria.®*%®

No tratamento das complica¢bes relacionadas ao SUG também podem ser utilizadas
dilatagOes vaginais. No caso das pacientes submetidas a cirurgia do SUG as dilatagdes podem

tratar estenose do introito vaginal®” ®

e prevenir novas estenoses quando indicadas logo
, . . ~ 82
apods a cicatrizacao.
Por outro lado, nas pacientes DDS 46,XY frequentemente encontram-se vaginas de
profundidade curta, secunddrio a falta do desenvolvimento no periodo embrionario; nestas
pacientes o uso de dilatadores vaginais pode ser indicado para conseguir uma maior

profundidade e atingir uma boa funcdo sexual.?>®

1.4.3. Efeitos da Genitoplastia Feminizante na Sensibilidade Genital

Algumas publicagdes sobre resultados da GF incluem a avaliagao da sensibilidade
genital, presumindo que a cirurgia poderia prejudicar a sensibilidade dos tecidos dissecados
e secundariamente a fungdo sexual.”* Na ultima década métodos objetivos foram
introduzidos na avaliagao da genitalia com o propdsito de quantificar o grau de sensibilidade
e poder comparar os resultados com controles n3o operadas.”” Embora alguns destes
trabalhos tem evidenciado uma tendéncia de menor sensibilidade clitoridiana apds a
cirurgia, nem em todos os trabalhos este achado tem sido estatisticamente significativo,

| 65,74, 76

nem tém demostrado alteracdes na sensibilidade vagina Além disso, até agora nao

ha um estudo conclusivo sobre o efeito da sensibilidade genital alterada na func¢do sexual

feminina.® ’®
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1.5. Sexualidade

Sexualidade é um conjunto de comportamentos que tém como propdsito a
satisfacdo do desejo sexual. O conceito de sexualidade é complexo, visto que involucra
componentes bioldgicos, psicossociais, socioecondmicos e espirituais. A identidade sexual
(género com que a pessoa se identifica), a orientacdo sexual (género pelo qual a pessoa
sente-se sexualmente atraida), género social (comportamento da pessoa com o seu entorno
segundo padrdes da cultura), o comportamento sexual (preferéncias da pratica da atividade
sexual) e a imagem corporal sdo aspectos involucrados na sexualidade, deste modo ela é
definida e vivida em forma individual, porém é elaborada socialmente e forma parte da
cultura do individuo.’® O préprio conceito e o conhecimento que ha sobre a sexualidade
tem mudado desde as primeiras publicacdes referentes ao tema.”? Embora, historicamente a
sexualidade tem sido vinculada a fungao reprodutiva do ato sexual, na atualidade ha maior

atenc3o na finalidade prazerosa da sexualidade.’*®*

A Organizacdo Mundial da Saude define
gue a sexualidade faz parte da personalidade de cada um, sendo uma necessidade basica e
um aspecto do ser humano que nao pode ser separado de outros aspectos da vida.

A sexualidade é influenciada por pensamentos, sentimentos, agdes e interagdes e

1.°* Para uma sexualidade normal

portanto, encontra-se associada a saude fisica e menta
precisa-se, além das condig¢des fisicas, de saude mental e do bem-estar no relacionamento

com parceiro, quando ha.”

1.5.1. Funcdo e disfuncdo Sexual Feminina

A funcdo sexual feminina conservada é composta por quatro fases: desejo, excitacao,

91, 92, 95

orgasmo e resolugdo. Na mulher, diferentemente do homem, nem sempre o desejo

antecede a excitacdo, e a intimidade emocional faz parte importante da resposta sexual.’®

Embora ndo ha dados absolutos sobre normalidade da fung¢do sexual feminina, sabe-se que

as mulheres sdao sexualmente ativas ao longo da vida e que a frequéncia da atividade sexual
e . 95,97, 98

normalmente diminui com o aumento da idade da mulher.

A disfuncdo sexual, do outro lado, significa uma alteracdo em uma ou mais fases da

resposta sexual, que se manifesta de forma persistente ou recorrente.’
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Existe um consenso internacional de classificagdo das disfungdes sexuais femininas
em quatro aéreas: alteracdes do desejo, alteracbes da excitacdo, alteracdes do orgasmo e

1.°% % Na atualidade, a disfuncdo sexual

dor durante o coito ou associada ao ato sexua
feminina é considerada um problema frequente na populagdo e estima-se uma prevaléncia

entre 25-63% das mulheres adultas.’

1.5.2. Anatomia da Genitdlia Externa e Funcdo Sexual

Para ter uma boa funcdo sexual é necesséria uma boa satude mental e fisica.”>® A
relagao entre a anatomia da genitalia feminina e a fungao sexual é estudada desde antes dos
tempos de Masters e Jonhnson até a atualidade e ainda existem duvidas sobre quais sao os
fatores anatdmicos mais importantes durante a atividade sexual.**

A profundidade vaginal normal, em mulheres adultas, habitualmente é descrita entre
7 e 11 cm, porem nem sempre tem uma clara relagdo com a fungao sexual. Por outro lado
alteragdes no introito vaginal decorrente de prolapso ou cirurgias ginecolégicas poderiam
|.139

causar maior frequéncia de dispareunia e insatisfagdo como a atividade sexua

Uma das caracteristicas anatémicas que interfere na fungdo sexual é a distancia entre

o clitéris e o introito vaginal (wallen). Varios estudos tem demostrado que atividade sexual

com penetrag3o é mais prazerosa quanto menor é esta distancia.'?® **!

1.6. Desafios da avaliagao de resultados funcionais

Um desafio atual na avaliacdo de resultados da GF é a diversidade de instrumentos
desenvolvidos para avaliagao de funcionalidade na populagao geral e a inexisténcia de um
consenso sobre instrumentos mais adequados no contexto de GF.

A resposta sexual feminina e os mecanismos envolvidos nela, sdo pouco conhecidos,
mesmo na populacdo geral®'%? e escassos trabalhos que avaliam sensibilidade genital na
GF, conseguem relacionar os achados com sensacdo erdgena e a repercussdao da
sensibilidade na funcdo sexual.”® Além disso devemos considerar que a fungdo sexual é

afetada por fatores biopsicossociais de cada individuo."*” **
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2. JUSTIFICATIVA

Atualmente, mesmo diante de um maior conhecimento da anatomia e a evolugao
nas técnicas cirurgicas propostas para a feminizagao da genitalia atipica, a abordagem destes
pacientes ainda é tema de grandes discussdes.

Questdes atuais sobre a idade da correcdo da genitalia baseados em argumentos

éticos sdo frequentes na literatura. Assim como estudos que avaliam resultados de técnicas

cirurgicas antigas descrevem alta frequéncia de reoperagdes na vida adulta.

A raridade das patologias que causam a genitalia atipica, tal como a dificuldade no
seguimento a longo prazo destes pacientes em centros especializados, resulta em poucos
estudos sobre questdes como: fungdo sexual; sensibilidade da genitdlia externa no pods-
operatdrio e complicacdes tardias nos pacientes submetidos a genitoplastia feminizante.

No nosso servico, o atendimento aos pacientes com Diferencas do Desenvolvimento
Sexual é realizado por uma equipe multidisciplinar / interdisciplinar especializada, que
presta atendimento a mais de 500 pacientes com DDS.

O seguimento destes pacientes se faz nos ambulatérios da endocrinologia, psicologia
e urologia, o que nos permite realizar a avaliacdo a longo prazo e em pacientes adultos.

Com o objetivo de responder as questdes acima citadas desenvolvemos um projeto
de pesquisa para avaliacdo a longo prazo das pacientes submetidas a genitoplastia
feminizante no mesmo centro terciario com avaliacdes morfoldgicas e funcionais além dos

guestionarios sobre funcao sexual e testes de sensibilidade genital.
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3. OBJETIVO

3.1. Objetivo Geral

Avaliar os resultados cirurgicos a longo prazo da Genitoplastia Feminizante em
pacientes com DDS, em relagao a morfologia, complicagdes, sensibilidade genital,

funcdo sexual e satisfacdo das pacientes.

3.2. Objetivos Especificos

- Avaliar os resultados cirurgicos morfoldgicos e funcionais em relagdo a idade na qual
foram realizadas as cirurgias;

- Avaliar os resultados morfoldgicos e funcionais segundo a técnica cirurgica utilizada;
- Avaliar as complicagdes e reoperagdes apresentadas nos casos estudados em relagao
a técnica cirurgica e idade na cirurgia e comparar com dados reportados na literatura;

- Avaliar a sensibilidade da genitdlia externa e a funcdo sexual de pacientes operadas,
comparando com um grupo controle. Analisar a relacdo entre a sensibilidade genital e a
funcdo sexual;

- Avaliar a satisfagao das pacientes (adolescentes e adultas) e dos pais de pacientes

(criangas) com os resultados da GF e a idade da realizagdo da cirurgia.
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4. PACIENTES E METODOS

4.1 Consideragdes Eticas

O projeto desta pesquisa foi aprovado pela Comissdo de Etica para Analise de
Projetos de Pesquisa (CAPPesq) do Hospital das Clinicas — Faculdade de Medicina,
Universidade de Sdo Paulo (ANEXO A).

Um termo de consentimento livre e esclarecido (ANEXO B) foi assinado por todas as
participantes do estudo. Nas criancas, os pais assinaram o termo de consentimento,

participaram da entrevista e autorizaram o exame fisico da crianga na presenca deles.

4.2 Natureza do Estudo

O presente estudo trata-se de uma avaliagdo transversal de pacientes com
diagnostico de DDS, sexo feminino e submetidas a genitoplastia feminizante, considerando

aspectos anatémicos, funcionais e satisfacdo das pacientes com a cirurgia.

4.3 Pacientes

As pacientes foram recrutadas durante atendimentos nos ambulatérios da Unidade
de Endocrinologia do Desenvolvimento da Disciplina de Endocrinologia e nos ambulatérios
da Unidade de Uropediatria, da Divisao de Urologia, do Hospital das Clinicas - Faculdade de
Medicina da Universidade de Sdo Paulo (FMUSP). As pacientes com acompanhamento

irregular nestes ambulatérios foram convocadas por contato telefonico.

4.3.1 Critérios de inclusdo

Foram incluidas para avaliagdo, pacientes portadoras de Genitdlia Atipica por
Diferengas do Desenvolvimento Sexual, submetidas a Genitoplastia Feminizante na Unidade
de Uropediatria do Hospital das Clinicas de S3o Paulo, entre os anos 1965 e 2016, e com

minimo 1 ano de evolucdo pds-operatoria.
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4.3.2. Critério de exclusao

Foram excluidas as pacientes que apresentavam deficiéncias cognitivas ou doengas

psiquiatricas que limitavam a aplicagdao dos questionarios para avaliagdo funcional.

4.3.3. Carateristicas das Pacientes

Foram avaliadas 60 pacientes de 63 recrutadas para avaliagdo. Todas foram
submetidas a Genitoplastia Feminizante, entre os anos 1965 e 2016. Dados pré-operatérios
das pacientes (diagndstico etioldgico de DDS, idade ao diagndstico e anatomia pré-
operatodria) foram levantados dos prontudrios médicos (Apéndice A e B).

As etiologias especificas de DDS das pacientes encontram-se na Tabela 4.1,

agrupadas segundo o cariotipo.

Tabela 4.1 - Distribuicdo das pacientes submetidas a GF por etiologia de DDS

DIAGNOSTICO N
DDS 46,XX
HAC 36
Origem Indeterminada 3
DDS 46,XY

a-Por deficiéncia na producdo de testosterona
- disgenesia gonadal 2
- deficiéncia de 17 hidroxiesteroide 5
desidrogenase tipo 3

b-Por deficiéncia na metabolizagdo de testosterona 3

(deficiéncia de 5a redutase tipo2)

c-Por insensibilidade parcial aos andrégenos (PAIS) 5

d- Origem Indeterminada 1

DDS por anomalias cromossGmicas
Disgenesia Gonadal 4

Ovotesticular 1

PAIS: insensibilidade parcial a andrégenos
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DDS 46,XX por HAC por deficiéncia da 21 hidroxilase foi a etiologia mais frequente,
sendo o diagndstico de 36 pacientes (60%). Vinte e quatro pacientes (40%) apresentavam
DDS de outras etiologias. Devido a HAC ser a causa mais frequente de genitdlia atipica,
apresentar diagndstico mais precoce (Figura 4.1), particularidades anatémicas e funcionais,
tais como: maior variabilidade na anatomia do SUG; genitalia interna feminina com
possibilidade de gestacdo, separamos as pacientes em dois grupos etioldgicos para efeitos
da analise estatistica: pacientes com DDS 46,XX por HAC e pacientes DDS de outras
etiologias, que diferentemente das pacientes com HAC podem ndo ter Utero e os 2/3

proximais da vagina (vagina curta).

Pacientes com HAC (n=36) Pacientes com outras etiologias (n=24)

6% 3% 5% & suspeita antenatal 8%
17%

& ao nascimento
lactante

& pré-escolar

i escolar

adulta

Figura 4.1 — Faixa etdria ao diagndstico das pacientes com HAC e com outras etiologias.

A genitalia externa na avaliacdo pré-operatéria da maioria das pacientes com HAC

apresentava maior grau de virilizacdo (Prader maior) quando comparadas ao grupo de

pacientes com outras etiologias (Figura 4.2). A diferenca na distribuicdo das pacientes
segundo classificacdo de Prader foi estatisticamente significativa (p=0,03). Embora a
classificacdo de Prader tenha sido desenvolvida especificamente para pacientes portadoras
de DDS 46,XX por HAC, decidimos utilizar o mesmo score para todas as nossas pacientes com

o objetivo de facilitar a comparacao dos achados no exame fisico pré-operatério.
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Pacientes com HAC (n=36) Pacientes com outras etiologias (n=24)
o, 3% 0,
6% 37 | 14% 5%
17% .
',, ol ‘
40% 1
45%
Y 36%
. / 34%

l V

Figura 4.2 — Pacientes com HAC e com outras etiologias distribuidas segundo classificacdo de

Prader.

4.3.4 Tratamento Cirurgico

As técnicas cirdrgicas para GF realizadas em nossas pacientes podem ser agrupadas
do seguinte modo:
- Técnicas para reducdo da clitoromegalia:
- Clitoridectomia (realizada até 1988)
- Clitoroplastia sem conservacdo do feixe vasculo-nervoso dorsal (até 1998)
- Clitoroplastia com conservagdo do feixe vasculo-nervoso dorsal
- Reparacdo Seio urogenital:
- Incisdo longitudinal (“cut-back”) (técnica utilizada até 1990)
- Retalho Perineal em Y-V
- Retalho Perineal em Y-V com mobilizacdo da parede posterior da vagina (desde

2013)

4.3.4.1 Dilatagbes Vaginais

No Hospital das Clinicas, as dilatacdes vaginais sdao indicadas em pacientes com
estenoses moderadas de introito vaginal e do SUG, em casos de vagina com pouca
profundidade e nas pacientes préximas a comecar atividade sexual, mesmo sem
complicagdes cirurgicas. Com esta finalidade, nos ambulatdrios sao fornecidos moldes de

acrilico de 3 tamanhos diferentes (1,5; 2,5 e 3 cm de diametro e 10 cm de comprimento). As



36

pacientes sdao orientadas a ficar em posicdo ginecoldgica e realizar dilatagdes progressivas
do introito vaginal, com molde de acrilico lubrificado, fazendo aproximadamente 30

movimentos repetidos de incursdo na cavidade vaginal 2 vezes ao dia. *°

4.4. Grupo controle

Os dados obtidos do exame fisico, teste de sensibilidade e questionarios de
funcionalidade das pacientes adultas foram comparados com os de um grupo controle
constituido por mulheres adultas sem antecedentes de cirurgia genital, sem doencgas
neuroldgicas, nem ginecoldgicas e sexualmente ativas. Para conformagao deste grupo
controle foram convidadas a participar as maes das criangas com DDS, em forma voluntaria
e com assinatura de termo de consentimento (ANEXO C). A média da idade deste grupo foi

34 (intervalo 21-50) anos.

4.5 Métodos

As informagbes pré-operatdrias anteriormente apresentadas (idade ao diagndstico,
grau de Prader e técnicas cirurgicas), dados sobre complicaces intraoperatdrias e do pds-
operatério, assim como das reoperagdes foram levantados de prontudrios médicos e

categorizados segundo o score de Clavien-Dindo.**®

Tanto os dados dos prontudrios quanto
as avaliagbes das pacientes foram analisados para avaliar os resultados cirurgicos a longo

prazo.

4.5.1 Avaliacdo das Pacientes

4.5.1.1. Exame Fisico

As pacientes foram avaliadas quanto a morfologia da genitdlia externa pos-
operatdria: numero de orificios perineais (ou persisténcia do seio urogenital); aspecto
anatdmico do introito vaginal, tamanho do clitéris (foi considerado unicamente o
comprimento do clitdris, para poder comparar com o unico dado de tamanho clitoridiano
registrado no pré-operatério) e a distancia entre ele e o introito vaginal, para correlacionar

com os resultados da avaliagdo da fungdo sexual. As medidas foram realizadas com fita
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métrica (cm). Na avaliagdo atual ndo foram aplicados classificagdes nem indices de
virilizagao.
Nas pacientes que ja tinham iniciado a atividade sexual ou ja tinham iniciado

dilatagdes vaginais, foi avaliado o tamanho vaginal mediante introdu¢ao de molde vaginal de

acrilico graduado.

4.5.1.1.1. Categorizacao dos resultados morfoldgicos

Os resultados morfologicos da genitalia externa foram classificados segundo os
critérios empregados num estudo anterior realizado neste servico sobre resultados da GF
em pacientes com HAC.*

Otimo: presenca do clitéris sem hipertrofia, meato uretral e introito vaginal separados.

Bom: clitdris ndao bem identificado, mas com orificios uretral e vaginal individualizados.
Regular: clitéris bem identificado ou ndo, um Unico orificio perineal, ou seja, persisténcia do
seio urogenital.

Mau: quando a genitdlia permaneceu com aspecto ambiguo.

4.5.1.1.2 Teste de Sensibilidade Genital

Nas pacientes adolescentes e adultas, além do exame fisico descrito, foi realizado um
teste de sensibilidade genital. O clitéris e o introito vaginal (ambas bordas laterais) foram
testados para deteccdo de tato fino e limiar de desconforto ao estimulo mecanico com um
kit de 17 filamentos de von Frey estandardizados (SENSELab Aesthesiometer, SOMEDIC,
Suécia). Cada mono-filamento de nylon tem um comprimento de 4 cm com diametros
variaveis, com o qual cada um deles encontra-se calibrado para detectar uma pressao
especifica segundo o didmetro que varia de 5 g/mm2 (o menor) a 178 g/mm2 (o maior).

O limiar de deteccdo ao tato fino foi definido como a menor pressdo percebida pela
paciente em até 3 segundos apds o estimulo e foi provado também na eminéncia ténar de
ambas maos e face interna das coxas da propria paciente, como valores de auto-referéncia.
O limiar de desconforto foi definido como a menor pressao considerada desconfortavel pela

paciente. O grau de desconforto foi avaliado com uma escala visual analdgica, apds 4
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estimulos repetidos com o menor filamento que foi considerado desconfortavel pela
paciente.

A avaliagcdo da sensibilidade vibratdria foi realizada também no clitéris e introito
vaginal, utilizando um aparelho vibratério com frequéncia fixa de 128Hz (VibraTip™,
University Hospitals Bristol NHS Foundation Trust, UK). Cada regido foi testada 6 vezes por
até 2 segundos, a metade das vezes com aparelho vibrando em forma alternada e foi
solicitado para a paciente caracterizar o estimulo como vibratério ou unicamente de tato.
Para obter valores de auto referéncia foram realizadas as mesmas provas na face interna de
ambas coxas da prépria paciente.

A alodinia € uma sensagao dolorosa causada por estimulos que habitualmente nao
causam dor e pode ser secundaria a uma alteragdo nos terminais nervosos por causa de uma
lesdo traumética ou cirurgica.'® Alodinia também foi avaliada neste estudo com a aplicagdo

da ponta de uma toalha de papel no clitéris e no introito vaginal.

4.5.1.2 Entrevista

Durante a entrevista médica os dados obtidos dos prontudrios foram confirmados e
complementados com informagdes fornecidas pelas pacientes ou pelos pais. As pacientes
pos-puberes foram interrogadas quanto a idade na primeira atividade sexual, identidade

sexual, orientagdo sexual e necessidade de dilatagao vaginal com molde vaginal.

4.5.1.2.1. Perguntas sobre Satisfacao
A satisfacdo das pacientes (e/ou dos pais nos casos de criangas) com os resultados
da GF e com a idade em que foi realizada a intervengao cirurgica, foram avaliadas mediante

trés preguntas com resposta graduada por uma escala de Likert de 5 niveis.

4.5.1.2.2.“Female Sexual Function Index” (FSFI)- (Pacagnella et al. 2008)'%.

Durante o final da entrevista foi aplicado o questionario, validado para lingua
postuguesa, para avaliacdo da funcao sexual. A modalidade do mesmo foi de auto avaliacdao
e as pacientes responderam em forma individual; a avaliadora encontrava-se disponivel para

duvidas que pudessem existir sobre as perguntas.
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O questionario trata-se de um instrumento que se propde avaliar a resposta sexual feminina.
E composto por 19 questdes que avaliam 6 dominios da resposta sexual: desejo, excitag3o,
lubrificacdo, orgasmo, satisfacdo e dor ou desconforto (ANEXO D). As pontuacdes de cada
dominio sdao obtidas pela soma dos itens que a compreendem multiplicadas pelo fator desse
dominio. Cada dominio tem uma pontuagao maxima de 6, e uma pontuagdo maior se traduz
em uma melhor avaliagdo da fungdo sexual. A mdaxima pontuagdao possivel para o escore
total do questionario (soma das pontuacdes de cada area) é 36. Uma pontuacdo inferior a
26,55 no escore total é sugestiva de disfuncdo sexual.'® Para ter validade, este questionario
deve ser aplicado somente nas pacientes que tiveram atividade sexual no ultimo més.'*
Neste trabalho foi avaliada a atividade sexual com parceiro e nao foi avaliado o sexo solitario

(masturbacao).

4.5.2. Avaliacdo Grupo Controle

As participantes do grupo controle responderam o questionario de funcdo sexual e
foram submetidas ao exame genital (com medida do tamanho clitoridiano e a distancia
entre o clitéris e o introito vaginal) e ao teste de sensibilidade genital como foi descrito

anteriormente.

4.5.3. Andlise estatistica de dados

Neste estudo adotou-se nivel de significancia de 5%. Os dados foram inseridos no
programa Excel e analisados no programa estatistico STATA versdo 12.0 para MAC
(StataCorp, College Station, Texas, USA).

Os dados obtidos foram submetidos incialmente a analise descritiva e quando
possivel foram realizados testes de significancia estatistica pertinente a distribuigdo dos
dados, avaliada mediante teste de Shapiro-Wilks.

Foram utilizados teste exacto de Fisher para analise de associacdao entre dados
categéricos dos resultados morfologicos com antecedentes pré-operatérios e técnica
cirdrgica. Os testes ndo paramétricos de Mann-Whitney e Kruskal Wallis foram utilizados
para comparacdes dos valores do teste de sensibilidade e dos resultados do questionario

FSFI, entre grupo de pacientes e grupo controle.
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Utilizou-se o teste de correlagdao de Spearman para verificagdao de significancia de
correlagdo entre as varidveis quantitativas dos resultados morfoldgicos, os valores do teste

de sensibilidade, os resultados do questiondrio FSFl e a idade na qual foi realizada a cirurgia.
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5. RESULTADOS

A mediana da idade na avaliacdo das 60 pacientes avaliadas foi 19 (intervalo: 2,7-62)
anos. A média de idade das pacientes com HAC foi 17,5 (intervalo: 2,7-62) anos e das
pacientes com outras etiologias de DDS 25 (intervalo: 3-55) anos (Figura 5.1). No total das
pacientes, a média de tempo de acompanhamento foi 13,8 anos, no grupo de HAC foi 12,5

anos e 15,5 anos no grupo de outras etiologias de DDS.

escolar

adulta
55% 10%
adolescente
13%

Figura 5.1 Grafico da distribuicdo das pacientes segundo faixa etdria na avaliacao.

5.1. Revisdo dos Registros Clinicos

A mediana de idade na cirurgia das pacientes com HAC foi 2 anos (intervalo: 1-33
anos) e das pacientes com outras etiologias 9,5 anos (intervalo: 1-34 anos).

A reparacao do SUG e reducao da clitoromegalia em um sé tempo foi realizada em 48
pacientes, 11 pacientes foram submetidas a apenas a reducdo do clitdéris e uma paciente
precisou unicamente de reparacdo do SUG (Apéndices A e B). As técnicas cirurgicas

utilizadas em cada grupo de pacientes estdo detalhadas na Tabela 5.1.



Tabela 5.1 - Técnicas cirurgicas de Genitoplastia Feminizante empregadas nas pacientes

com HAC e com outras etiologias.

Redugao do clitdris HAC Outras etiologias
Clitoridectomia 1 1
Clitoroplastia

sem conservagdo do feixe vasculo-nervoso dorsal 14 12
com conservacgao do feixe vasculo-nervoso dorsal 21 10
Sem reducado clitoris 0 1
Reparagao do SUG HAC Outras etiologias
“Cut-back” 1 3
Y-V sem mobilizacdo vaginal 16 11
Y-V com mobiliza¢do vaginal 14 4
Sem reparacdo do SUG 5 6
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Segundo os registros clinicos, apds a GF a maioria das pacientes (80%) apresentaram

bons resultados e ndao precisaram de mais intervengdes cirurgicas. Foram achadas 12

pacientes com complicagGes pds-operatdrias (20%). As pacientes com HAC (Apéndice C)

tiveram complicagdes de maior complexidade quando comparadas com as pacientes de

outras etiologias de DDS (Apéndice D) (Tabela 5.2). As pacientes n? H20, 013 e 017

apresentaram mais de uma complicacao.

Tabela 5.2 — Numero e porcentagens das complicacdes intra- e pods-

operatdrias identificadas nos registros clinicos e grupos de pacientes.

Ciassificagdo

Complicagoes HAC (%) Outras etiologias (%)
Clavien-Dindo

Persisténcia do SUG + ITU b 3(8,3) 1(4,2)
Estenose do introito vaginal b 1(2,8) 1(4,2)
Hematocolpos* b 1(2,8) 0
Granuloma b 1(2,8) 3(12,6)
Infecgdo ferida operatoria Il 0 1(4,2)

Cisto Vulvar I 1(2,8) 0

Lesdo uretral (intraoperatadria) I 0 1(4,2)
Hematoma I 0 1(4,2)

ITU= InfecgBes urinarias (decorrentes a persisténcia do SUG).

*Paciente com estenose do introito vaginal
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Onze pacientes (6 do grupo de HAC e 5 do grupo de outras etiologias) foram
reoperadas devido as complicacdes e uma delas (n2 H20) foi submetida a duas

reintervencdes (Tabela 5.3).

Tabela 5.3 — Reoperacgdes, grupo de pacientes e tempo desde primeira cirurgia.

HAC outras etiologias Mediana de anos apds
Reoperagao

n=5 n=6 primeira cirurgia (intervalo)
Excisdo de granuloma 1 3 0,6 (0.25-2)
Tratamento do SUG 3 1 7 (0.5-11)
Ampliacdo do introito vaginal 1* 1 10,5 (9-12)
Clitoroplastia** 1 1 4,5 (4-5)

* Paciente submetida a reoperacdo do SUG previamente.
**Por clitoromegalia de novo.

Das 36 pacientes com HAC, 5 apresentaram complicagdes e todas precisaram de
reintervengao cirurgica. As pacientes n2 H15, H20 e H25 apresentaram infecgao urinaria
decorrente da persisténcia do SUG e a paciente n2 H15 apresentou também um cisto vulvar.
Estas 3 pacientes foram submetidas a nova reparagao do SUG: paciente n? H20 com retalho
perineal Y-V e nas pacientes n? H15 e H25 retalho perineal com mobilizagdao da parede
posterior da vagina. No caso da paciente n2 H20 foi necessario realizar uma segunda
reintervengao por hematocolpos secunddrio a estenose do introito vaginal e nesta segunda
reoperacao foi realizada mobilizacdo da parede vaginal com enxerto de mucosa oral. A
paciente n2 H31 apresentou granuloma nos grandes labios e foi ressecado 6 meses apods a
GF. A paciente n2 H1 foi submetida a clitoroplastia, aos 10 anos de idade e nao retornou aos
ambulatdrios até a vida adulta. Esta paciente evoluiu com clitoromegalia e foi operada num
outro servigo.

Das 24 pacientes com outras etiologias, 7 apresentaram complicagGes (Apéndice D).
A paciente n? 01, apresentou hematoma no local da cirurgia e foi tratada
conservadoramente. As pacientes n2 03, 06 e 017 apresentaram granulomas, uma na
ligadura do corddo espermatico (paciente n2 06) e as outras na regido vulvar, que foram
ressecados em uma outra intervencao. A paciente n? 013 operada aos 1,2 anos de idade
teve lesdao da uretra no intraoperatdrio que foi corrigida no mesmo procedimento. Esta

mesma paciente apresentou estenose do introito vaginal, 12 anos apds a primeira cirurgia,
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que foi corrigida com retalho perineal em Y-V e ja iniciou atividade sexual, sem dor na
penetracdo. A paciente n2 018, operada inicialmente aos 2 anos de idade, apresentou
infecgdes urinarias secundarias a persisténcia do SUG e foi reoperada aos 10 anos de idade
com retalho perineal. A paciente n? 019, operada precocemente, apresentou crescimento
clitoridiano, que foi reduzido cirurgicamente, 4 anos ap0s a primeira intervengao.

A diferenca no numero de pacientes entre os grupos etiolégicos nao foi
estatisticamente significativa (p=0,16). Ndao houve relagdo estatisticamente significativa
entre numero de complica¢gdes e o grau de Prader pré-operatério das pacientes (p=0,59).
Também nao houve uma correlagao significativa entre a presenga de complicagdes e idade

na cirurgia (r=-0,19; p=0,14).

5.2. Resultados anatdmicos da avaliacdo atual

Foi possivel realizar o exame fisico em 33 pacientes com HAC e 23 do grupo das

pacientes com outras etiologias de DDS.

5.2.1. Clitoris
O clitéris foi visualizado em 51 (91%) das pacientes examindas (Tabela 5.4). A
mediana do comprimento do clitéris foi 0,8 cm (intervalo: 0,3-2) cm. Nenhuma apresentou

clitoromegalia na avaliagao atual (Apéndices E e F).

Tabela 5.4 — Técnica cirurgica e resultado da redugdo do clitéris nas pacientes com HAC e com
outras etiologias.

Outras etiologias

Técnica Cirurgica HAC n=33 n=23
Clitoridectomia

Clitoris presente 0 0

Clitdris ausente 1 1
Clitoroplastia sem preservagao feixe VN dorsal

Clitoris presente 10 10

Clitdris ausente 2 1
Clitoroplastia com preservagao feixe VN dorsal

Clitoris presente 20 10

Clitdris ausente 0 0
Sem reducgdo do clitdris 0 1
Mediana do comprimento clitoridiano na avaliagdo 0,8 (0,5-2) 0,8 (0,3-2)

atual, cm (intervalo)
VN: vasculo-nervoso
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O clitéris nao foi identificado em 5 pacientes: duas delas tinham sido submetidas a
clitoridectomia (paciente n2 H10 e O17) e trés a clitoroplastia sem preservagdo do feixe
vdasculo-nervoso dorsal (n2 H8, H11 e 020). Todas as pacientes submetidas a clitoroplastia
com preservagao do feixe vasculo-nervoso dorsal apresentaram clitéris evidente na
avaliacdo atual. A diferenca dos resultados das clitoroplastias com e sem preservacdo do
feixe vasculo-nervoso dorsal foi estatisticamente significativa (p=0,04). Ndo houve

associagdo entre presenca do clitéris na avaliagdo com idade na cirurgia (r=-0,14; p=0,3).

5.2.2. Orificios Perineais

Orificios perineais separados foram evidenciados em 85% das pacientes submetidas a

cirurgia do SUG e examinadas na avaliacdo atual (Tabela 5.5).

Tabela 5.5 - Técnica de reparacao do SUG e resultados nas pacientes com HAC e com outras

etiologias.
Outras
— ~ HAC .
Técnica de reparagdo do SUG e resultados =29 etiologias
- n=17
“Cut-back”
Dois orificios 1 3
Persisténcia do SUG 0 0
Retalho perineal sem mobilizacdo da parede posterior da vagina
Dois orificios 10 8
Persisténcia do SUG 4 2
Retalho perineal com mobilizagdo da parede posterior da vagina
Dois orificios 13 4
Persisténcia do SUG 1 0
Sem reparagdo do SUG 4 6

Foi evidenciada persisténcia do SUG em 5 pacientes com HAC e 2 com outras
etiologias (Apéndice G).
Entre as 5 pacientes com HAC e persisténcia do SUG, uma apresentou dois episddios

de infeccdo urinaria (paciente n2 H16) e as demais eram assintomaticas (pacientes n2 H7,
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H11, H14 e H32). Destas, duas ja iniciaram atividade sexual (pacientes n2 H11 e H14),
nenhuma delas referiu ter dificuldade na penetragao vaginal.

A paciente n? H32, foi operada com 1,5 anos de idade, com técnica de retalho
perineal e mobilizagdao da parede posterior da vagina. As outras 4 pacientes foram operadas
pré-puberes (1-7 anos de idade) com a técnica de retalho perineal em Y-V sem mobilizagdo
vaginal. Embora a maioria das pacientes com persisténcia do SUG tinham sido operadas nos
primeiros dois anos de vida, ndo houve diferenga estatisticamente significativa (p=0,32)
entre as idades no momento da cirurgia das pacientes com e sem persisténcia do SUG
(mediana de 2 anos em ambos grupos).

Entre as pacientes com outras etiologias, 2 pacientes apresentaram persisténcia do
SUG na avaliagdo atual (pacientes n2 01 e 019). As duas pacientes foram operadas antes dos
2 anos de idade com a técnica de retalho perineal Y-V sem mobilizagdo da parede posterior
da vagina (Apéndice H). Nenhuma das pacientes com persisténcia do SUG tiveram queixas
de infeccdo urinaria e ainda ndo iniciaram atividade sexual.

Embora esta diferenga nao foi estatisticamente significativa, a persisténcia do SUG
ocorreu em somente 5% das pacientes que foram submetidas a reparagcao do SUG com
mobilizagdo da parede posterior da vagina comparadas com 25% das pacientes operadas

sem mobiliza¢do da parede posterior da vagina (p=0,36).

5.2.3. Profundidade Vaginal e Distancia clitoris-vagina

O introito e a profundidade da cavidade vaginal foram avaliados em 10 pacientes
com HAC submetidas a reparacdo do SUG (pacientes n? H1, H5, H7, H8, H10, H11, H12, H13,
H16 e H20) e todas apresentaram introitos pérvios para moldes vaginais n2? 2 e 3 com
profundidade vaginal maior de 7 cm. Cinco pacientes fizeram dilatagdes vaginais, das quais
uma foi a paciente n2 H20 que teve hematocolpos secunddrio a estenose do introito vaginal.
Esta paciente precisou de ampliagdo cirurgica do introito e dilatagdes no pos-operatdrio. As
outras quatro pacientes realizaram as dilatacdes antes de iniciar atividade sexual.

Foi possivel avaliar o introito e profundidade da cavidade vaginal em 15 pacientes
com outras etiologias de DDS. Todas apresentaram introito pérvio para molde vaginal n?3. A
profundidade vaginal foi maior que 7 cm em 11 pacientes sexualmente ativas e 6 delas

tinham realizado dilatagdes vaginais prévio ao inicio da atividade sexual. Ao contrario das
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pacientes com cavidade vaginal maior que 7 c¢cm, as pacientes com menor profundidade
vaginal tinham descontinuado a atividade sexual e ndo faziam mais as dilatagdes vaginais.

Esta diferenca foi estatisticamente significativa (p=0,001) (Figura 5.2).
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Figura 5.2 Grafico de profundidade vaginal nas pacientes sexualmente ativas
e inativas. * p=0,001 Teste de Mann-Whitney.

A mediana da distancia entre o clitéris e o introito vaginal tanto nas pacientes com
HAC quanto nas outras pacientes e no grupo controle foi de 4 cm (Tabela 5.6). Estes
resultados serao analisados em relagao aos resultados da avaliagao da fungao sexual no item

5.3.2.2.

Tabela 5.6 - Distancia entre clitdris e introito vaginal das pacientes pds-puberes e
grupo controle.

HAC Outras etiologias Controle
n=15 n=15 n=13
Distancia entre clit6ris e introito
vaginal, cm (intervalo) 4 (3-6) 4 (2,5-6) 4 (2-6)

5.2.4 Resultados Morfolégicos Categorizados

No que se refere as categorias de resultados morfolégicos na grande maioria dos

casos foram considerados 6timos (Figura 5.3).
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Pacientes com HAC (n=33) Pacientes com outras etiologias (n=23)
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Figura 5.3 — Resultados morfolégicos categorizados.

A técnica cirdrgica empregada na correcdo do clitéris foi o Unico fator que teve

associacdo com a categoria do resultado morfolégico (p=0,001) (Figura 5.4).
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Figura 5.4 Grafico dos resultados morfoldgicos categorizados segundo técnica cirurgica de reducgao
da clitoromegalia.

Ndo houve associacdo estatisticamente significativa entre os resultados morfoldgicos
com: idade na cirurgia; grupo etioldgico; classificacdo de Prader nem técnica cirdrgica para

tratamento do SUG (Tabela 5.7).
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| Tabela 5.7. Resultados das analises estatisticas da relacdo entre as Caracteristicas das Pacientes e
Técnicas Cirargicas vs Resultados Morfoldgicos

Variavel analisada em relagdo presenga/auséncia do clitoris p
Idade na cirurgia 0,39
Etiologia 0,95
Preservagao do feixe VN dorsal 0,04

Varidvel analisada em relagao aos resultados da repara¢ao do SUG p
Idade na cirurgia 0,66
Etiologia 0,44
Grau de Prader pré-operatério 0,29
Técnica Cirurgica 0,17
Mobilizagao vaginal 0,36

5.3. Resultados funcionais

5.3.1. Teste de Sensibilidade

O teste de sensibilidade foi realizado em 29 pacientes, 15 das quais tinham DDS
46,XX por HAC e 14 outras etiologias de DDS (Tabela 5.8). Nas 3 pacientes com auséncia de
clitéris (n2 H8, H10 e H11), o estimulo foi aplicado na regido da confluéncia dos pequenos
labios. A mediana da idade na avaliagdo das pacientes com HAC foi 25 anos (intervalo: 15-
62) e das pacientes com outras etiologias 31 anos (intervalo: 14-55). O teste de sensibilidade

também foi realizado em 14 mulheres do grupo controle.

Tabela 5.8 - Antecedentes cirurgicos das pacientes nas quais foi realizado o teste de
sensibilidade genital.

Tipo de cirurgia 46,XX HAC outras etiologias de DDS
n=15 n=14
Reducido do clitoris 15 13

Reparagdo do SUG 13 11
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5.3.1.1. Sensibilidade clitoridiana

O teste de sensibilidade clitoridiana foi realizado no clitéris em 12 pacientes com HAC
e em todas as 14 pacientes com outras etiologias. Nas 3 pacientes com HAC que nao
apresentavam clitdris os filamentos foram aplicados na regido da confluéncia dos pequenos
labios, onde normalmente se encontra o clitéris (Apéndices | e J).

Todas as pacientes, tanto com HAC quanto as com outras etiologias de DDS,
detectaram o estimulo vibratério no clitéris e foram capazes de distingui-lo do estimulo tatil
sem vibracdo, aplicado na mesma area. Estes resultados foram iguais ao do grupo controle.
Nenhuma das pacientes nem as mulheres do grupo controle apresentou alodinia na regidao
clitoridiana.

A avaliagdo do limiar de detecgdo do estimulo mecanico, do limiar de desconforto ao
estimulo mecanico e do grau de desconforto mostrou que as pacientes com HAC tém uma
sensibilidade semelhante ao grupo controle, para o estimulo mecanico no clitéris (Tabela
5.9).

Tabela 5.9 - Resultados do teste de sensibilidade clitoridiana.

Sensibilidade HAC DDS outras Grupo controle
Clitoridiana n=15 etiologias n=14 n=14
Limiar de detecgao 4 (3-7) 6 (3-7)* 3,5 (3-7)
Limiar de desconforto 12 (8-19) 12 (3-18) 13 (7-17)
Grau de desconforto 1(0-6,5) 1,15 (0-2,5) 1,25 (0-5)

* Significativamente diferente quando comparado com grupo controle e com grupo de pacientes
com HAC. (p<0,05; teste de Kruskal-Wallis)

Nas 3 pacientes com HAC sem clitdris evidenciado o teste de sensibilidade da regido
correspondente ndao mostrou diferengas significativas para detectar o estimulo mecanico e
desconforto, quando comparadas com as pacientes com clitéris conservado (Apéndice I).

Nas pacientes com outras etiologias de DDS, foi necessario um estimulo mecanico
significativamente (p=0,01) maior para ser detectado (Tabela 5.9). Inferindo que a
sensibilidade para estimulo mecanico esta diminuida no grupo de pacientes com outras
etiologias de DDS. Nao houve diferenga significativa no limiar de desconforto ao estimulo

mecanico no clitéris (p=0,36), nem no grau de desconforto avaliado mediante a escala visual



51

analédgica (p=0,26). Inferindo que a sensibilidade do clitéris para estimulos desconfortaveis é
igual nos grupos de pacientes, quando comparadas com o grupo controle.

As pacientes com outras etiologias apresentavam um clitéris maior no pré-
operatério quando comparadas com o grupo das pacientes com HAC (4,5 cm e 2,9 cm
respectivamente; p=0,03) e decorrente deste fato uma diferenca significativa na variacdo do
tamanho apds a cirurgia do clitdris (3,6 cm e 2,2 cm; respectivamente; p=0,04). Porém nao
houve correlagao significativa entre a variagao do tamanho do clitéris e o limiar de detecgao
(r=-0,11; p=0,62). Também ndo houve associagdo estatisticamente significativa entre técnica
cirargica empregada na redugdao do clitéris e os limiares para detecgdao de estimulo
mecanico, de desconforto e grau de desconforto no clitéris das pacientes examinadas

(p=0,31; p=0,94 e p=0,31 respectivamente).

5.3.1.2. Sensibilidade Introito Vaginal

O estimulo vibratério no introito vaginal foi detectado por todas as pacientes, tanto
com HAC quanto as com outras etiologias e todas foram capazes de distingui-lo do estimulo
tatil, aplicado na mesma area. Estes resultados foram iguais ao do grupo controle. Nenhuma
das pacientes nem as mulheres do grupo controle apresentaram alodinia no introito vaginal.

A sensibilidade para detectar estimulo mecanico, desconforto ao estimulo mecanico
e grau de desconforto foi igual tanto nas pacientes com HAC quanto nas pacientes com
outras etiologias e ndo houve diferenga significativa quando comparadas com o grupo

controle (Tabela 5.10).

Tabela 5.10 - Resultados do teste de sensibilidade do introito vaginal.

Sensibilidade do HAC DDS outras Grupo
Introito Vaginal n=15 etiologias n=14 controle n=14
Limiar de detecgdo 6 (4-8) 6 (3-8) 5,5 (3-8)
Limiar de desconforto 13 (11-19) 13 (9-19) 12,5 (7-18)
Grau de desconforto 1(0-8,5) 1,75 (0-5,5) 1,5 (0-5,5)

A analise dos resultados de limiar para detecgdo de estimulo mecanico, no grupo de
pacientes com HAC, segundo caracteristicas pré e pds-operatérias (Apéndice K), mostrou

gue pacientes com forma virilizante simples tinham uma sensibilidade significativamente
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(p=0,02) melhor (detectaram estimulo menor), quando comparadas com as pacientes com a

forma perdedora de sal (Tabela 5.11). Quanto ao limiar de desconforto e ao grau de

desconforto, nao foi evidenciada diferenga significativa.

Tabela 5.11 - Resultados do teste de sensibilidade do introito vaginal das pacientes com
HAC, segundo forma clinica.

Forma clinica de HAC
Sensibilidade do

Perdedora de sal Virilizante simples
Introito Vaginal

n=10 n=5
Limiar de detecgdo 6,5* 5*
Limiar de desconforto 13 17
Grau de desconforto 1 1

* diferenca significativa (p<0,05; teste de Mann-Whitney)

As pacientes com dois orificios perineais na avaliagao pré-operatoria apresentaram
maior sensibilidade para detec¢do mecanica no introito vaginal (detectam estimulo menor),
em comparac¢do com as pacientes que tinham orificio Unico (p=0,04). Por outro lado, nao foi
encontrada diferenca significativa nos resultados de limiar de desconforto (p=0,45) e grau de

desconforto (p=0,28), quando analisados pelo nimero de orificios perineais antes da cirurgia

(Tabela 5.12).

Tabela 5.12 - Resultados do teste de sensibilidade do introito vaginal das pacientes com
HAC, segundo numero de orificios perineais pré-operatérios.

Sensibilidade do Numero de Orificios Perineais pré-operatorio
Introito Vaginal Um n=11 Dois n=4

Limiar de detecgdo 6* 5*

Limiar de desconforto 13 15

Grau de desconforto 1 1,57

* diferenca significativa (p<0,05; teste de Mann-Whitney)

A anadlise dos resultados de limiar para detec¢ao de estimulo mecanico, de
desconforto e grau de desconforto no introito vaginal, segundo: idade na cirurgia e na

avaliagdo, grau de Prader e técnica cirurgica, ndao evidenciou diferengas significativas

(Apéndice K).
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Nas pacientes com outras etiologias, a analise dos resultados de limiar para detecgao
de estimulo mecanico, de desconforto e grau de desconforto no introito vaginal, segundo as
caracteristicas pré- e pods-operatdrias e técnica cirdrgica, ndo mostrou diferencas

significativas (Apéndice L).

5.3.2. Funcao Sexual

Vinte e uma pacientes adolescentes e adultas com HAC, com mediana de idade de 25
anos (intervalo: 13-62) responderam sobre a orientacdo sexual. A orientacdo heterossexual
foi declarada por 16 pacientes. Uma relatou sentir atragao sexual por homens e mulheres e
outra paciente referiu ndo ter interesse na atividade sexual. Trés pacientes deste grupo
declararam orientagao sexual ainda nao definida e nenhuma referiu sentir atragao sexual
por individuos do mesmo género social que elas.

Dezenove adolescentes e adultas do grupo de pacientes com outras etiologias
responderam sobre a orientacdo sexual (mediana de idade 30 anos, intervalo 15-55). A
orientacdo heterossexual foi declarada por 13 pacientes com outras etiologias, enquanto 3
afirmaram ser homossexual. Uma paciente deste grupo referiu sentir atracao sexual por
homens e mulheres e 2 pacientes declararam orientagdo sexual ainda nao definida.

Do total das pacientes avaliadas 26 ja tinham iniciado atividade sexual. A mediana de
idade no inicio de atividade sexual nas pacientes com HAC foi 18 anos e das pacientes com
DDS de outras etiologias foi 19 anos. Quando comparadas com a média nacional,’®® 64% das
pacientes de ambos grupos, iniciaram atividade sexual tardiamente. Quase a metade das
pacientes com HAC e 2/3 das pacientes com outras etiologias se prepararam com dilatagdes
vaginais prévias ao inicio da atividade sexual. Menos de um tergo das pacientes com HAC,
porém a maioria das pacientes com outras etiologias referiram ter sentido dor na
penetragao vaginal alguma vez durante a atividade sexual. A maioria das pacientes referiu

haver atingido orgasmo pelo menos uma vez durante a atividade sexual (Tabela 5.13).



54

Tabela 5.13 - Grupos de pacientes em relacdo a idade do inicio de atividade sexual, dilatacao,
dispareunia e orgasmo.

. DDS 46,XX HAC DDS de outras
Caracteristicas . .
n=11 etiologias n=15
Mediana idade ao inicio de atividade
18 (14-27) 19 (11-35)
sexual, anos (intervalo)
Dilatagdo Vaginal prévio ao inicio da
5 (45%) 11(73%)
atividade sexual (%)
Dor na penetragdo (%) 3(27%) 12 (80%)
Atingiu Orgasmo (%) 10 (91%) 13 (87%)

5.3.2.1 Resultados do Questionario FSFI

Das 24 pacientes que ja tinham iniciado atividade sexual 14 (7 de cada grupo
etioldgico) e 11 mulheres do grupo controle tinham tido atividade sexual no ultimo més e
responderam o questionario sobre fungao sexual. A mediana de idade do grupo de pacientes
com HAC foi 24 anos (intervalo: 19-34), do grupo com outras etiologias 32 anos (intervalo:
17-55) e do grupo controle 32 anos (intervalo: 25-51).

A mediana do escore total de fungdao sexual nas pacientes com HAC foi 29,9 e nas
pacientes com outras etiologias foi 29,2. O grupo controle apresentou um escore total de
28,8. A diferenca entre os grupos de pacientes e o grupo controle, ndo foi estatisticamente
significativa (p=0,79). A andlise dos resultados de cada area da funcdo sexual, mostrou uma
pontuacdo abaixo do ideal nas dreas de desejo sexual nos dois grupos de pacientes, porém
estes resultados ndo foram diferentes aos do grupo controle (Tabela 5.14).

Tabela 5.14 — Resultados do Questionario FSFI expressado em mediana por grupos.

Dominios HAC Outras etiologias  Grupo Controle
(pontuagdo min-max) n=7 n=7 n=11
Desejo (1,2-6) 3,6 (3-5,4) 3,6 (1,2-4-8) 3,6 (3-5,4)
Excitagdo (0-6) 4,8 (3,3-5,1) 5,1(1,5-5,7) 4,8 (3,9-5,7)
Lubrificagao (0-6) 5,4 (4,8-6) 5,1(2,7-6) 4,8 (3,3-6)
Orgasmo (0-6) 4,8 (3,2-5,6) 4 (2,4-6) 5,6 (3,2-6)
Satisfagao (0,8-6) 5,2 (4,8-6) 4,8 (2,4-6) 4,8 (2,4-6)
Dor (0-6) 6 (4,4-6) 6 (1,6-6) 5,2 (3,6-6)

Escore total (2-36)

29,9 (27,8-31,7)

29,2 (11,8-32-7)

28,8 (23,1-34,5)




55

Nenhuma das pacientes do grupo de HAC apresentou pontuagao sugestiva de
disfungdo sexual, o escore mais baixo do grupo das pacientes com HAC foi de 27,8. O grupo
de pacientes com HAC teve uma pontuagdo dentro da média ideal nas areas de lubrificagao

e satisfagao, sendo esta pontuagao superior que a encontrada no grupo controle.

Pontuacdo sugestiva de disfuncdo sexual (escore total <26,5) foi encontrada tanto em
3 pacientes com DDS de outra etiologia, quanto em 4 mulheres do grupo controle. Mais da
metade destas mulheres (pacientes n2 06 e O7 e controles C8 e C11) tinham mais de 40
anos de idade. A paciente mais velha do grupo (55 anos) teve a pontuagao mais baixa em
todos os dominios avaliados. As outras duas pacientes apresentaram pontuagao baixa nos
dominios de desejo, excitagdo e lubrificagdo porém nao tiveram queixas de dor na

penetracao.

5.3.2.2. Andlise dos resultados do questionario FSFl segundo antecedentes, exame fisico e

teste de sensibilidade

Houve uma moderada correlagdo negativa entre a idade na avaliagao das mulheres
gue responderam o questionario e a pontuacao total de funcdo sexual (r=-0,51; p=0,02), e 0
dominio de satisfacdo (r=-0,54; p=0,01). Houve uma forte correlacdo negativa entre a idade
na avaliagdo com o dominio de desejo (r=-0,61; p=0,004). Inferindo que quanto mais novas
as mulheres, significativamente melhor a fungao sexual, especificamente sentem mais
desejo sexual e estdo mais satisfeitas com a vida sexual (Tabela 5.15).

Tabela 5.15. Resultado do teste de correlagdo de Spearman entre as caracteristicas das pacientes e
os dados do Questionario FSFI.

Caracteristica | Escore . . .
Desejo  Excitagao Lubrificagdo Orgasmo Satisfagao Dor
FSFI

Idade na r=-0,51 r=-0,61 r=-0,36 r=-0,29 r=-0,18 r=-0,546 r=-0,16
avaliagdo p0,02 pO0,004 p 0,11 p 0,213 p 0,44 p 0,01 p 0,47
Idade na r=0,13 r=-0,13 r=-0,19 r=0,12 r=0,27 r=0,26 r=0,005
cirurgia p 0,64 p 0,65 p 0,49 p 0,65 p 0,33 p 0,35 p 0,98
Distancia

r=-0,37 r=-0,01 r=-0,15 r=-0,15 r=-0,53 r=-0,47 r=-0,06
clitoris-

p 0,12 p 0,96 p 0,54 p 0,54 p 0,02 p 0,04 p 0,81
vagina
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Foi possivel realizar analise de associacdo entre os achados do exame fisico, teste de
sensibilidade e o resultado do questiondario FSFI de 11 pacientes (5 com HAC e 6 com outras
etiologias) e de 10 mulheres do grupo controle (Apéndice M).

Duas das cinco pacientes sem clitéris evidenciado responderam o questionario FSFI.
A paciente n? H10 teve um bom escore na avaliagao de orgasmo e a paciente n2 H11 teve
um escore abaixo do ideal, porém ambas pacientes apresentaram escore total bom e a
sensibilidade avaliada na regido da confluéncia dos pequenos labios encontrava-se
conservada. Duas pacientes com persisténcia do SUG responderam o questionario
(pacientes n? H11 e H16) e ambas apresentaram boas pontua¢ées no dominio de dor, ou
seja, ndo apresentaram queixas de dor na penetragao vaginal.

A analise dos resultados do questionario segundo a distancia clitéris-introito vaginal
mostraram uma moderada correlagdo negativa entre esta distancia e os escores de orgasmo
e de satisfacdo (Tabela 5.15). Inferindo que as mulheres com uma distancia menor entre o
clitéris e o introito vaginal atingem melhor orgasmo e estdo mais satisfeitas com a fungao

sexual (Figura 5.4).
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Figura 5.4. Graficos da relagdo distancia entre o clitdris e introito vaginal com escores de
orgasmo e satisfacdo do questionario FSFI.

Considerando todas as pacientes e o grupo controle, a andlise estatistica entre os
resultados do teste de sensibilidade genital e do questionario FSFI (Tabela 5.16), mostrou
uma moderada correlacdo negativa entre o limiar de deteccdo ao tato fino no introito
vaginal com a pontuagado total de fungdo sexual e com os dominios de desejo e satisfagao;
houve uma forte correlacdo negativa entre o mesmo limiar e a pontuacdo de excitacao.
Inferindo que quanto menor o limiar de detec¢do no introito vaginal (melhor sensibilidade
para detectar tato fino) melhor é a fungdo sexual. Por outro lado, também houve uma

moderada correlagao negativa entre o grau de desconforto ao estimulo mecanico no introito
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vaginal e o escore de lubrificagdo (r=-0,47; p=0,04), inferindo que as mulheres que sentem
maior grau desconforto poderiam ter uma pior lubrificagdo como resposta ao estimulo. Nao
houveram associagdes estatisticamente significativas entre os resultados do teste de

sensibilidade clitoridiana e os resultados dos questionarios FSFI.

Tabela 5.16. Resultados do teste de correlacdo de Spearman entre os dados do Teste de Sensbilidade
Genital e o Questionario FSFI.

Teste de Escore . . .
Desejo Excitacdo Lubrificagdo Orgasmo Satisfacao Dor

Sensibilidade FSFI
Limiar Tato r=-0,3 r=-0,25 r=-0,27 r=-0,23 r=-0,18 r=-0,33 r=-0,03
fino Clitéris p 0,17 p 0,27 p 0,24 p 0,32 p 0,44 p 0,14 p 0,88
Limiar

r=0,09 r=0,4 r=0,18 r=0,02 r=0,1 r=0,25 r=-0,22
Desconforto

p 0,69 p 0,09 p 0,47 p 0,92 p 0,68 po0,3 p 0,36
Clitoris
Grau

r=0,09 r=0,4 r=0,18 r=0,02 r=0,1 r=0,25 r=-0,22
Desconforto

p 0,69 p 0,09 p 0,47 p 0,92 p 0,68 p0,3 p 0,36
Clitoris
Limiar Tato

r=-0,54 r=-0,48 r=-0,62 r=-0,17 r=-0,24 r=-0,55 r=-0,08
fino introito

p 0,01 p 0,03 p 0,003 p 0,46 p 0,29 p 0,01 p 0,72
vaginal
Limiar
Desconforto r=0,27 r=0,45 r=0,24 r=0,15 r=-0,06 r=0,16 r=0,15
introito p 0,33 p0,1 p 0,38 p 0,6 p 0,83 p 0,58 p 0,6
vaginal
Grau
Desconforto r=-0,21 r=0,11 r=-0,1 r=-0,47 r=-0,24 r=-0,08 r=-0,1
introito p 0,38 p 0,63 p 0,66 p 0,04 p 0,304 p 0,73 p 0,65
vaginal

5.4. Satisfacdo com a Genitoplastia Feminizante

O grau de satisfagdo com os resultados da cirurgia foi alto entre as pacientes com
HAC e significativamente maior do que as pacientes com outras etiologias (p=0,03). As

pacientes com HAC concordaram mais em realizar a GF durante a infancia do que na vida
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adulta (Figura 5.5). A mediana de idade na cirurgia deste grupo de pacientes foi de 2 anos
(intervalo: 1,5-33), quatro delas foram operadas pés-puberes.

A paciente n2 H5, operada na vida adulta (27 anos), expressou estar muito de acordo
em realizar a cirurgia na vida adulta porem também estava muito de acordo com a cirurgia
na infancia. Para esta paciente o importante era ser submetida a correcao cirdrgica quando

fosse necessaria.

Q1- Vocé esta satisfeita com a cirurgia que foi feita na sua genitalia

Muito de Acordo EGEGEG_GEEEEE———— 90%
De Acordo 10%
Indiferente
Em Desacordo
Muito em Desacordo

10
N2 de Pacientes

15 20

Q2- Vocé acha que foi bom ter feito a cirurgia durante a infancia

I 90%
10%

Muito de Acordo

De Acordo
Indiferente

Em Desacordo
Muito em Desacordo

10
N2 de Pacientes

15 20

Q3- Vocé acha que seria bom deixar a cirurgia para fazer na vida adulta

Muito de Acordo M 5%

De Acordo

Indiferente
Em Desacordo

Muito em Desacordo

10%
W 20%
I 65%

0 5 10

N2 de Pacientes

15 20

Figura 5.5. Respostas das pacientes com HAC ao questionario de satisfacdo

Mais da metade das pacientes com outras etiologias referiram estar muito satisfeitas
e satisfeitas com os resultados da GF (Figura 5.6). A mediana de idade na cirurgia deste
grupo foi 14 anos (intervalo: 1-34) e na avaliacdo 30 anos (intervalo 15-55).

Embora nenhuma delas respondeu estar insatisfeita, 4 pacientes deste grupo nao
conseguiram definir a satisfacdo com os resultados cirurgicos. Elas manifestaram ter dividas
sobre o aspecto da genitalia externa, porém nenhuma apresentou limitacdes funcionais. A
paciente n? 013 respondeu estar “indiferente” com o resultado da FG e concordou em

realizar a cirurgia tanto durante a infancia quanto na vida adulta, esta paciente foi operada
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precocemente com reoperac¢do aos 12 anos de idade. A paciente n2 015 referiu estar “muito
em desacordo” com GF na infancia e muito de acordo com a cirurgia na vida adulta, ela teve
diagndstico tardio, operou na adolescéncia com 15 anos de idade e tinha orientagao
homossexual. A paciente n? 06, operada aos 24 anos de idade expressou estar “muito de

acordo com a FG” na vida adulta mas também concordou em realizar a cirurgia na infancia.

Q1- Vocé esta satisfeita com a cirurgia que foi feita na sua genitédlia

Muito de Acordo |NEGEENENE——————_—_ 59%
De Acordo o 18%
Indiferente : 23%
Em Desacordo
Muito em Desacordo

0 2 4 6 8 10 12 14
N2 de Pacientes

Q2- Vocé acha que foi bom ter feito a cirurgia durante a infancia

Muito de Acordo GGG 76%
De Acordo 18%
Indiferente
Em Desacordo
Muito em Desacordo W 6%

0 2 4 6 8 10 12 14
N2 de Pacientes

Q3- Vocé acha que seria bom deixar a cirurgia para fazer na vida adulta

Muito de Acordo N 12%
De Acordo 6%
Indiferente 12%
Em Desacordo W 12%
Muito em Desacordo |EG—_—GG_—_——————— 53%

0 2 4 6 8 10 12 14
N2 de Pacientes

Figura 5.6. Respostas das pacientes com outras etiologias ao questionario de satisfacao.

Os pais de 20 pacientes com HAC e 7 pacientes com outras etiologias responderam as
perguntas sobre os resultados da cirurgia e com o momento no qual foi realizada (Figura
5.7). Em 21 casos (78%) quem respondeu foi a made, em 3 (11%) o pai e em 3 casos (11%)
ambos. Nos casos onde ambos pais responderam, ndo houve divergéncia entre eles, e foi
considerada uma Unica resposta. Todos os pais estavam satisfeitos com os resultados da

genitoplastia e todos responderam estar “muito de acordo” com a realizagdo da cirurgia
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durante a infancia. Quando consultados sobre realizar a cirurgia na vida adulta, um

respondeu ser “indiferente” e o restante estava em desacordo com esta opgao.

Q1- Vocé estd satisfeita com a cirurgia que foi feita na genitdlia da sua
filha

Muito de Acordo EEG—_—_———— 93%
De Acordo " 7%
Indiferente
Em Desacordo
Muito em Desacordo
0 5 10 15 20 25 30

Ne de Pacientes

Q2- Vocé acha que foi bom ter feito a cirurgia durante a inféncia

Muito de Acordo EGEGEG—_G_—_——— 100%
De Acordo
Indiferente
Em Desacordo
Muito em Desacordo
0 5 10 15 20 25 30

N2 de Pacientes

Q3- Vocé acha que seria bom deixar a cirurgia para fazer na vida adulta

Muito de Acordo
De Acordo
Indiferente 3%
Em Desacordo NN 30%
Muito em Desacordo EG_—N——————— 7%

0 5 10 15 20 25 30
Ne de Pacientes

Figura 5.7. Respostas dos pais das pacientes ao questionario de satisfacado.
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6. DISCUSSAO

As DDS representam um desafio para profissionais responsaveis pelo seu tratamento
e uma situacdo de estresse para os pacientes e seus familiares, com implicagdes a longo
prazo, de ordem social e psicolégica. A heterogeneidade das técnicas cirurgicas e a pouca
quantidade de trabalhos sobre resultados funcionais a longo prazo, tem gerado
guestionamentos sobre a idade da correcao, o beneficio da genitoplastia feminizante na

infancia e a funcionalidade da genitalia externa na vida adulta.”*”> 8 1%/

Este estudo é um complemento de uma avaliagao previa realizada em pacientes com
HAC de nosso servigo.so Na casuistica atual avaliamos a longo prazo um grupo de pacientes
DDS, tanto com HAC quanto com outras etiologias, submetidas a genitoplastia feminizante
em um unico centro especializado e os resultados foram analisados quanto as complicagdes,

morfologia, funcionalidade da genitdlia externa, bem como a satisfagao com a cirurgia.

O relato de complicacbes pode ser variavel nas diferentes publicacdes sobre GF
(Apéndice N).*%® 1% 0 nimero de complicacdes pode ser diferente segundo as carateristicas
das pacientes (como etiologia de DDS, variabilidade anatémica, idade ao diagndstico e na
cirurgia), técnicas cirurgicas empregadas e tempo de acompanhamento. O nimero de
complicagdes deste estudo foi menor que o publicado por estudos mais antigos e

10, 79, 81, 83, 110-112 Neste eStUdO, as

semelhante a publicagdes mais recentes (Tabela 6.1).
pacientes com outras etiologias apresentaram maior numero de complicagdes, porém de
menor complexidade em comparacdao com o grupo de pacientes com HAC. Pensamos que
esta diferenca poderia ser explicada pelo fato que frequentemente as pacientes com outras
etiologias tem vaginas de confluéncia baixa, enquanto que as pacientes com HAC

apresentam uma maior variabilidade desta confluéncia (baixa, intermediaria e alta).



Tabela 6.1. PublicagGes das complicagGes mais frequentemente associadas a GF.

n? pacientes Pacientes com Acompanhamento
Estudo

(diagnéstico) a complicagao % (anos)
Estenose Vaginal
Bailez, 1992 (113) 28 (HAC) 22 79 16,3
Hendren, 1995 (110) 7 (HAC) 3 43 Nr
Alizai, 1999 (81) 13 (HAC) 13 100 Nr
Krege, 2000 (79) 27 (HAC) 9 33 Nr
Creighton 2001 (83) 44 DDS 36 82 13,2
Al-Bassam, 2004 (111) 50 DDS 7 16 3,5

(45 HAC/3 46,XY/2

disgenesia gonadal)

Eroglu, 2004 (112) 55 (DDS) 4 7 4,1
Braga, 2005 (65) 10 (HAC) 3 30 2
Braga, 2006 (114) 24 (HAC) 1 4 2
Sircili, 2006 (80) 34 (HAC) 5 29 9
Roll, 2006 (115) 19 (HAC) 2 11 10,8
Gastaud, 2007 (116) 35 (HAC) 9 26 Nr
Nordenskjold, 2008 (117) 49 (HAC) 5 10 Nr
Marei, 2015 (118) 30 (HAC) 4 13 3,25
Dangle, 2016 (119) 26 (HAC) 1 3,8 6
Bernabg, 2018 (120) 16 (HAC) 2 12,5 1
Zainuddin, 2019 (121) 59 (HAC) 4 6,7 Nr
Persisténcia SUG

Alizai, 1999 (81) 13 (HAC) 6 46 Nr
Miranda, 2004 (66) 11 (HAC) 1 9 4,2
Braga, 2005 (65) 10 (HAC) 3 30 2
Braga, 2006 (114) 24 (HAC) 3 12,5 2
Infecg¢ao Urinaria

Wisniewski, 2004 (122) 41 (HAC) 8 20 Nr
Sircili, 2006 (80) 34 (HAC) 2 6 9
Roll, 2006 (115) 19 (HAC) 1 5 10,8
Badaway, 2012 (63) 30 (HAC) 1 3 Nr
Marei, 2015 (118) 30 (HAC) 2 7 3,25
Dangle, 2016 (119) 26 (HAC) 2 8 6
Bernabg, 2018 (120) 16 (HAC) 1 6,2 1

Continua
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Continuagao

Fistula Urinaria

Al-Bassam, 2004 (111) 50 DDS 1 2 3,5

(45 HAC/3 46,XY/2
disgenesia gonadal)

Eroglu, 2004 (112) 55 DDS 3 5,4 4,1
Nordenskjold, 2008 (117) 49 (HAC) 5 10 Nr

Clitoromegalia

Creighton, 2001 (83) 44 DDS 12 27 13,2
Miranda, 2004 (66) 11 (HAC) 1 9 4,2
Al-Bassam, 2004 (111) 50 DDS: 3 22 3,5

45 HAC/3 46,XY/2

disgenesia gonadal

Sircili, 2006 (80) 34 (HAC) 2 5,8 9
Braga, 2006 (114) 24 (HAC) 1 4 2
Roll, 2006 (115) 19 (HAC) 2 10,5 10,8

Uma das complicacdes mais frequentemente reportadas é a estenose vaginal,
descrita em até 82% de pacientes submetidas a GF.** Alizai et al. descreveram graus
variaveis de estenose vaginal em todas as pacientes operadas de GF que foram examinadas
na puberdade, todas elas foram submetidas a reoperagdao embora algumas tinham estenose
moderada.®! Krege et al. reportaram 36% de estenose vaginal em pacientes com HAC, eles
nao descreveram o grau de estenose mas 5 eram assintomaticas e 4 foram diagnosticadas s6
durante o estudo.”

Do mesmo modo que Ergolu e outros autores acreditamos que os retalhos perineais

insuficientes e a anatomia das vaginas de confluéncia alta conduzem a estenose vaginal.”®

112 A nossa incidéncia de estenose vaginal (3,3%) é semelhante ao descrito em publicacdes

112, 115, 119-121, 123

mais recentes. Provavelmente a menor incidéncia de estenose vaginal seja

produto das novas técnicas de vaginoplastias desenvolvidas com um melhor conhecimento

da variabilidade na anatomia do SUG e o uso de dilatacdes vaginais.® %

A persisténcia do SUG tem uma frequéncia reportada de até 46 %.%' No estudo prévio
realizado neste servico foi achada persisténcia do SUG em 11 de 34 pacientes com HAC.2° No
estudo atual, 4 pacientes ja tinham sido submetidas a reoperagao do SUG por persisténcia

associada a infecgOes urinarias recorrentes e na avaliagao atual menos do 10% das pacientes
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de cada grupo etiolégico apresentou persisténcia do SUG. Nao obstante, as 7 pacientes com
SUG persistente nesta avaliagdo eram assintomaticas e inclusive 3 ja tinham comegado
atividade sexual sem problemas. As técnicas para reparacdo do SUG foram sendo
aperfeicoadas ao longo dos anos com a intencdo de exteriorizar o meato uretral e introito
vaginal no perineo, principalmente para aquelas pacientes com confluéncia alta da vagina.'”
1131124 No nosso estudo, embora estatisticamente nao significativa, houve uma tendéncia
de menor complicagdes nas pacientes operadas com as técnicas mais recentes para
reparagcdo do SUG em comparagdo com as operadas pelas técnicas antigas (5% de

persisténcia do SUG ap0ds retalho perineal com mobilizagao vaginal versus 24% persisténcia

do SUG apds retalho sem mobilizagdo vaginal).

O questionamento sobre a idade na qual deveria ser feita a GF surgiu a partir de
estudos com pacientes que tinham sido operadas na infancia e apresentaram complicagdes
cirargicas tardias, principalmente estenose vaginal, precisando reabordagem cirurgica

quando adultas.”" % 1%

Estes estudos, no entanto, baseiam-se em casuisticas de pacientes
que procuraram outro servico para resolver complicagdes tardias,®®> concentrando um
nimero maior de pacientes com complicacdes. Além disso, os relatos de resultados
insatisfatérios sao trabalhos que avaliaram pacientes operadas com técnicas antigas de

37
71 110,113, 126 sagyndo Lean®” e van der

reparacdao do SUG, utilizadas hd mais de 20 anos.
Zwan'?’ as carateristicas do SUG e o nimero de reintervencdes para reparacao do mesmo
tém maior repercussao nos resultados do que a idade na cirurgia. Na nossa casuistica
também nao encontramos associagao significativa entre a idade na cirurgia e os resultados

da reparacao do SUG.

Em relagdo ao tratamento da clitoromegalia em pacientes com GA, o maior
conhecimento da neuroanatomia do clitéris tem permitido o desenvolvimento de técnicas

cirargicas que tém como objetivo a preservagdao da sensibilidade clitoridiana, além do

10, 37, 77

resultado estético. Por décadas a técnica cirurgica para redugdo da clitoromegalia foi

a clitoridectomia até que foi reconhecida a importancia do clitéris na sexualidade

feminina.3% 3% %

Na nossa casuistica duas das pacientes mais velhas foram submetidas a
clitoridectomia (nos anos 1970 e 1988), esta técnica ja ndo é mais empregada no nosso

servico. Nao ha estudos de avaliagdo a longo prazo das técnicas mais recentes de
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clitoroplastia, mas segundo Rink'®, Lean®” e Alizai®! estas novas técnicas, além de preservar a
sensibilidade poderiam garantir uma maior vascularizagao do clitéris. Na nossa casuistica, o
clitéris ndo foi evidenciado em 3 pacientes submetidas a clitoroplastia sem preservacdo do
feixe vasculo-nervoso dorsal. A auséncia do clitdris nestas pacientes, pode ser consequéncia
de fendmenos isquémicos secunddrios a falta de preservagao do feixe dorsal. O principio
desta técnica era que a mucosa ventral do clitoris era suficiente para fornecer inervagao e
vascularizacdo adequada.?’3 Esta técnica também foi abandonada no nosso servico. Estudos
mais recentes mostram que o feixe vésculo-nervoso dorsal garante uma maior irrigacdo,”” e
nosso resultado com esta técnica (clitoris presente em 100% das pacientes) confirma esta

teoria.

Por outro lado, a nossa analise de correlagao entre a distancia clitdris-introito vaginal
e a funcdo sexual demostrou, como ja foi reportado no trabalho de Oakley, que uma
distdncia maior que 5 cm esta associada com menos orgasmo e menos satisfacio com a
atividade sexual.'?® Este resultado reforca a importancia da localizacdo final do clitéris

durante a clitoroplastia.

O estudo objetivo da sensibilidade genital é uma drea nova em desenvolvimento e
valores de normalidade para os diferentes testes tém sido publicados na ultima década,*®”

1ol porém pouco se sabe sobre o mecanismo da sensibilidade erégena.78’ 129

Publicacdes
sobre sensibilidade genital no contexto de pacientes submetidas a GF sao escassos. No
estudo de Crouch et al. identificaram que as pacientes com HAC submetidas a GF tinham
uma sensibilidade clitoridiana diminuida para detecgao de estimulos térmicos em
comparagao com o grupo controle. Porém ndo encontraram diferengas no limiar de

74

detecgao ao estimulo vibratério.”™ Lesma et al. reportaram uma menor sensibilidade

clitoridiana para estimulo térmico e vibratério, em pacientes com HAC submetidas a GF

comparadas com grupo controle.®’

Zhen et al. também evidenciaram diferencas na
sensibilidade clitoridiana entre pacientes com HAC e o grupo controle, porém
estatisticamente n3o significativas.”® No nosso estudo ndo evidenciamos diferencas na
sensibilidade clitoridiana entre as pacientes com HAC e o grupo controle. Cabe ressaltar que
3 pacientes com HAC (n? H8, H10 e H11l) com auséncia de clitéris mostraram ter

sensibilidade semelhante a das pacientes do mesmo grupo, o qual concorda com os
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resultados de Crouch, quem também nao evidenciou diferencas na sensibilidade clitoridiana
das pacientes com HAC com clitéris presente e ausente.”

Entre as pacientes do grupo de outras etiologias houve uma sensibilidade menor
guanto ao limiar de detecgdao mecanica do clitdéris quando comparadas com o grupo controle
e o grupo das pacientes com HAC. Uma possivel explicagao para esta diferenga poderia estar
relacionado a variacdo do tamanho do clitdris pré- e pds-operatério, que foi o Unico achado
diferente em comparagao com as pacientes com HAC. Porém ndao encontramos uma
correlagdo significativa entre a variagdao do tamanho do clitéris e o limiar de detecgao. Por
outro lado, também nao houve associacdo entre os resultados da sensibilidade clitoridiana
com a fungdo sexual, como ja concluiram Lesma e Zhen.®> 7®

No que se refere a sensibilidade vaginal, nenhum dos 3 estudos anteriores
evidenciou diferencas nas pacientes com HAC em comparagdo com o grupo controle.®> 77
Na nossa casuistica, também nao houve diferengas na sensibilidade do introito vaginal entre
os grupos de pacientes e controles. A analise do grupo de pacientes com HAC demonstrou
uma menor sensibilidade do introito vaginal nas pacientes com forma clinica perdedora de
sal e nas pacientes que apresentavam orificio perineal Unico no pré-operatério. Esta
diferenga identificada na sensibilidade para detectar o estimulo mecanico, em relagdo a
forma clinica e numero de orificios perineais poderia ser explicada se considerarmos que
60% as pacientes com dois orificios antes da genitoplastia tinham a forma virilizante simples
da HAC e somente 8% a forma perdedora de sal (Apéndice K). Habitualmente, as pacientes
com dois orificios perineais ndo necessitam grandes dissec¢des na regido perineal, evitando
tecidos cicatriciais que poderiam ter menor sensibilidade.

Como foi mencionado anteriormente sao escassos os estudos sobre a sensibilidade
genital apos GF e nenhum deles tém conseguido demonstrar claramente um efeito negativo
da cirurgia. No entanto, ndao existe conhecimento concreto sobre o mecanismo da
sensibilidade erdgena e consequentemente ha pouca compreensdo sobre a relacdo entre a

.”%*° No nosso estudo, diferente aos estudos prévios,

sensibilidade genital e a fungao sexua
preferimos avaliar os limiares para estimulos mecanicos e vibratérios. Na teoria as fibras
nervosas grossas, que conduzem as sensacdes de tato e vibragao, deveriam ser mais
importantes na fungao sexual do que as fibras nervosas finas, que conduzem sensagdes

130, 131

térmicas e dor. Por outro lado, a nossa analise de correlacdo entre os resultados do

teste de sensibilidade e do questionario FSFI demostraram que a sensibilidade do introito
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vaginal tem maior importancia para a fungao sexual do que a sensibilidade clitoridiana.

Descreve-se que a frequéncia de orientagdo homossexual reportada pelas pacientes

| 65 117,127 132
’

com DDS habitualmente é maior do que na populagdo gera chegando até 20%

116

em grupos de pacientes com HAC.” Na nossa casuistica 80% das pacientes com HAC e 65%

das pacientes com outras etiologias declaram orientagao heterossexual, semelhante ao

descrito por Fagerholm et al.'*

Cabe mencionar que tanto no nosso estudo como no de
Fagerholm nenhuma das pacientes com HAC referiu orientagao homossexual.
Por outro lado, as nossas pacientes apresentaram idade de inicio de atividade sexual

I 106

tardia quando comparadas com a média naciona Esta demora no inicio da atividade

sexual ja foi descrita em diferentes publicagdes, que associam este resultado com fatores

tanto psicossexuais quanto resultados cirdrgicos.®> ' 127133

Schober et al., em uma revisao de estudos de resultados a longo prazo em pacientes
com DDS, concluiram que tanto as pacientes DDS 46,XX quanto as DDS 46,XY teriam
disfungdo sexual.®® No trabalho de Crouch, que avalia sensibilidade e funcdo sexual em
pacientes com HAC, as pacientes com pior sensibilidade apresentaram pior pontuagao de
funcdo sexual. As pacientes submetidas a GF descreveram uma menor frequéncia na
atividade sexual, dificuldades na penetragdo vaginal e anorgasmia. A autora do trabalho
atribuiu estes resultados a GF e a menor sensibilidade clitoridiana. Porém na avaliagao
global, tanto as pacientes operadas quanto as nao operadas mostraram ter disfungao
sexual.”

A pesar de ndo ter avaliado a frequéncia de atividade sexual nem a porcentagem de
pacientes que evitaram ter atividade sexual, os nossos resultados mostraram que a fungao
sexual nas pacientes com DDS é semelhante a do grupo controle. Cabe destacar que a
fungdo sexual foi normal inclusive nas pacientes com clitéris ndo evidenciado e com
persisténcia do SUG.

A pontuacdo global da avaliagdo sexual das pacientes com HAC, de nossa casuistica,
nao mostrou disfungao sexual em nenhuma delas. As pontuagdes destas pacientes nos
dominios de dor na penetragao, lubrificacao, e satisfagdo com a vida sexual foram dentro da
média e superiores as pontuagdes do grupo controle. Este resultado especifico dos dominios

é semelhante ao descrito por van der Zwan et al. que nao acharam diferengas nas
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pontuagdes no dominio de satisfagdo em pacientes com HAC quando comparadas com
controles.*”’

Das 3 pacientes com outras etiologias (n2 06, 08 e 013) que tiveram pontuacdo
global de disfungdo sexual, apenas uma teve uma pontuagao abaixo da média na avaliagao
de dor na penetracdo, porém esta paciente ndao apresentou estenose vaginal no exame
fisico. Este resultado é semelhante ao descrito por van der Zwan, quem evidenciou que
apenas 2 pacientes de 8 com queixa de dispareunia tinham estenose vaginal.'?’ Inferindo
gue nem sempre a dor na penetracao é secunddria a um problema fisico. Fagerholm et al.
também aplicaram o questionario FSFI em pacientes DDS (tanto DDS 46,XX quanto DDS
46,XY) submetidas a GF e também encontraram que a fungdo sexual das pacientes foi
semelhante ao grupo controle.’® Tanto neste trabalho como no nosso e o de van der Zwan,
a avaliagdo de desejo sexual e excitagdo nas pacientes foi abaixo do ideal, porém nenhuma
referiu ter penetragdes muito dolorosas.'?” %3

A pontuacdo maior obtida pelas pacientes com HAC poderia se explicar se
considerarmos que a mediana de idade deste grupo foi menor que a idade do grupo
controle e do grupo de pacientes com outras etiologias (24 anos, intervalo: 19-34; 32 anos,
intervalo: 25-51 e 32 anos, intervalo 17-55 respectivamente). Na nossa opinido, na analise
dos resultados do questionario FSFI deve ser considerada a idade das pacientes, pois a
fungdo sexual na mulher pode mudar segundo a idade. Cabral et al. evidenciaram que 67%
de mulheres brasileiras em idade meia (40-65 anos de idade) apresentam risco de disfun¢do
sexual (pontuacdo do FSFI <26,5).”” Na nossa casuistica mais da metade das mulheres com
pontuagao do FSFI <26,5 tinham idade maior de 40 anos e a paciente com pior pontuagao foi
a mais velha. Esta paciente apresentou pontuagdao baixa em todos os dominios, o que é

frequente nas mulheres com disfuncdo sexual, segundo ao descrito por Cabral et al.”’

No nosso estudo, a genitoplastia realizada na infancia foi a preferéncia da totalidade
dos pais e das pacientes com HAC e de quase todas as pacientes com outras etiologias. Os
pais e a grande maioria das pacientes de ambos grupos sdo contrarios a postergar a
realizagdao da cirurgia para a vida adulta. Nossos dados coincidem com os resultados

. P . 122 117 73 . . 121 :
publicados por Wisniewski,”* Nordenskjold,””" Nokoff’~ e Zainuddin™" onde as pacientes
com HAC e seus responsaveis, preferiram realizar a genitoplastia precocemente. Do mesmo

modo, a maioria das pacientes DDS 46,XY preferem ser operadas antes da vida adulta, como
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demostrou o estudo de Meyer-Bahlburg et al.** Em uma outra avaliacdo de Fagerholm,
pacientes DDS tanto por HAC quanto por outras etiologias, ndo se queixaram de terem sido
operadas muito precocemente e ainda, 13% das pacientes opinou que a genitoplastia

poderia ter sido realizada mais precocemente.**”

Pesquisas sobre a satisfagdo das pacientes com os resultados cirurgicos, da
genitoplastia feminizante, considerando a morfologia da genitalia externa sao escassos na
literatura.”” Quando guestionados sobre os resultados da GF tanto os pais quanto as nossas
pacientes com HAC responderam estar satisfeitos. Nenhuma das pacientes de outras
etiologias referiu estar insatisfeita com os resultados cirurgicos. Todas as nossas pacientes,
durante a avaliacdo referiram estar contentes por ndo terem crescido com uma atipia

genital.
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7. CONCLUSOES

* Observamos que ndo houve associa¢do entre os resultados morfolégicos nem

funcionais e a idade das pacientes na qual foram realizadas as cirurgias.

* Observamos uma tendéncia de melhor resultado morfoldgico nas pacientes operadas
com retalho perineal complementada por mobilizagdo da parede posterior da vagina.
A técnica de clitoroplastia com preservagao do feixe vasculo-nervoso dorsal permitiu

um maior numero de pacientes com clitéris presente na avaliagdo atual.

* A quantidade e gravidade das complicagdes evidenciadas na nossa casuistica
coincidem com as publicacdes mais novas sobre GF e ndo mostraram relacdo com a

técnica cirurgica utilizada nem com a idade das pacientes na cirurgia.

* Este estudo mostrou que a sensibilidade genital das pacientes com HAC, submetidas
a GF, é semelhante a sensibilidade genital das mulheres do grupo controle. Neste
mesmo grupo de pacientes, a auséncia do clitéris ndo prejudicou a sensibilidade

genital.

* No grupo de pacientes de outras etiologias houve uma sensibilidade clitoridiana
menor, quando comparadas ao grupo controle, porém a sensibilidade do introito

vaginal foi a mesma que a do grupo controle.

* A funcdo sexual dos grupos de pacientes, com HAC e outras etiologias, foi igual ao

grupo controle.

* Tanto as pacientes quanto os pais das mesmas referiram estar satisfeitos com os
resultados da cirurgia e quase a totalidade das pacientes tem preferéncia pela

genitoplastia precoce.
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DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Avaliagdo dos Resultados Cirtirgicos da Genitoplastia Feminizante a Longo Prazo em
Pacientes com Disturbios do Desenvolvimento Sexual Tratadas em um Unico Centro
Terciario

Pesquisador: Maria Helena PalmasSircili

Area Temitica:

Versao: 1

CAAE: 57281816.6.0000.0068

Instituicdo Proponente: HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINADAU S P

Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Ndmero do Parecer: 1.645.341

Apresentacao do Projeto:

Os autores apresentam projeto relativo & genitoplastia feminizante realizada em pacientes com distirbios do
desenvolvimento sexual (DDS), referindo que mudangas nas técnicas cirirgicas tem ocorrido ao longo do
tempo, devido aos resultados n&o satisfatérios e um maior conhecimento da genitalia feminina. Os autores
afirmam que o objetivo da genitoplastia feminizante é obter um aspecto estético e funcional adequado ao
sexo feminino, no qual é preciso adequar o tamanho do clitéris, separar os orificios vaginal e uretral para
possibilitar um bom fluxo urinario e menstrual, como também a atividade sexual futura. Porém, nem todos
estes objetivos sdo atingidos com as técnicas utilizadas e os pacientes continuam apresentando
complicagbes pds-operatorias tanto imediatas, quanto tardias.

Com base nesses dados, nas mudangas nas técnicas cirdrgicas e o maior numero de pacientes submetidas
a genitoplastia feminizante no centro de referéncia dos autores, propde-se uma avaliagao atualizada e mais
detalhada dos resultados cirtrgicos e da satisfagdo pessoal das pacientes em relagéo ao aspecto estético e
funcional da genitalia.

Para esse fim, serdo avaliadas 128 pacientes submetidas a genitoplastia ferinizante por DDS, na instituicéo
desde 1986. As técnicas cirtrgicas e a evolugado pos-operatéria serdo avaliadas retrospectivamente dos
registros dos prontuarios, as pacientes serdao examinadas para avaliagao
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atual do aspecto da genitélia externa e serfo aplicados questionarios para auto-avaliacao estética e
funcional do resultado cirtrgico.

Objetivo da Pesquisa:
Avaliag&o dos resultados cirdrgicos das genitoplastias feminizantes ao longo de 30 anos num grupo de
pacientes com DDS acompanhadas a longo prazo.

Avaliacdo dos Riscos e Beneficios:

Em relagéo aos riscos, os autores afirmam que o exame fisico da genitalia e o questionamento sobre a
atividade sexual podem causar constrangimento as pacientes, porém o estudo é confidencial e ha
comprometimento com o sigilo e a privacidade de cada paciente. Além disso, o teste de sensibilidade genital
pode causar desconfortos minimos, mas sem riscos de machucar a genitalia.

Ja como beneficio, a paciente sera avaliada quanto ao resuitado da cirurgia realizada, considerando os
aspectos estético e funcional, o que podera eventuaimente orientar quanto a necessidade de possiveis
reintervengdes cirurgicas para obtencéo de melhores resultados.

Comentérios e Consideragées sobre a Pesquisa:
O projeto esta apresentado de maneira adequada, tem objetivos claros e métodos apresentados de forma
simples para obtencdo dos mesmos.

Consideracées sobre os Termos de apresentacao obrigatéria:
Adequados.

Recomendacgédes:

Aprovacéo. e
Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:

Aprovacao.

Consideracées Finais a critério do CEP:

Em conformidade com a Resolugdo CNS n2 466/12 — cabe ac pesquisador: a) desenvoiver o projeto
conforme delineado; b) elaborar e apresentar relatérios parciais e final; c)apresentar dados solicitados pelo
CEP, a qualquer momento; d) manter em arquivo sob sua guarda, por 5 anos da pesquisa, contendo fichas
individuais e todos os demais documentos recomendados pelo CEP; e) encaminhar os resultados para
publicagéo, com os devidos créditos aos pesquisadores associados
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e ao pessoal técnico participante do projeto; f) justificar perante ao CEP interrupcéo do projeto ou a néo
publicagéao dos resultados.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacao
Informagdes Basicas| PB_INFORMACOES_BASICAS_DO_P | 23/06/2016 Aceito
do Projeto ROJETO_683778.pdf 18:48:31
Outros CadastroOnLine.pdf 23/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito
18:47:51

Folha de Rosto FR.pdf 23/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito
18:35:00

TCLE/ Termos de | TCLEGF.docx 23/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito

Assentimento / 18:33:38

Justificativa de

Auséncia

Qutros cartaENDOCRINOpb.PDF 07/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito
22:11:10

Outros ICIQSFport.docx 01/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito
01:19:54

Outros FSFlport.docx 01/06/2016 |Min Jeong Bag Aceito
01:14:57

Projeto Detalhado / | projetoGFDDS.doc 01/06/2016 | Min Jeong Bag Aceito

Brochura 01:03:23

Investigador

Situagao do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciacao da CONEP:
Nao
SAO PAULO, 22 de Julho de 2016

ountn—

dssinado por:
ALFREDO JOSE MANSUR
(Coordenador)
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Convite a participagao —

A senhora esta sendo convidada a participar de uma pesquisa cientifica na qual serao
avaliados os resultados a longo prazo da cirurgia para corrigir a genitalia atipica.

Justificativa e objetivos do estudo —

O motivo que nos leva a realizar este estudo é melhorar o tratamento cirurgico de nossas
pacientes, a pesquisa se justifica pelo grande numero de pacientes que sdo operadas neste
hospital. O objetivo desse projeto é identificar as queixas e resultados cirurgicos das nossas
pacientes e o estudo podera ajudar na escolha da melhor técnica cirurgica a ser utilizada o
que ira beneficiara novos pacientes com o mesmo problema.

Procedimentos que serao realizados e métodos que serdao empregados —

Para ser incluida neste estudo sera necessario seu consentimento para analise dos
prontuarios para ver o tipo de cirurgia que foi realizada.

Concordando em participar desta pesquisa, a senhora sera submetida ao exame clinico dos
genitais, e sera questionada sobre como esta urinando e sobre a sua atividade sexual.
Também poderéo ser realizados teste de sensibilidade genital.

Explicitagao de possiveis desconfortos e riscos decorrentes da participagao na
pesquisa —

Podem causar constrangimento o exame fisico da genitalia tal como o questionamento
sobre a atividade sexual. Este estudo é confidencial e nos comprometemos com o sigilo e a
privacidade de cada paciente.

O teste de sensibilidade genital poderia causar desconfortos minimos, mas sem riscos de
machucar a sua genitalia.

Beneficios esperados para o participante —

O seu beneficio ao participar desse estudo sera a sua avaliagdo quanto ao resultado da(s)
cirurgia(s) realizada(s), considerando o aspecto estético (aparéncia do genital) e funcional
(como esta urinando e se exerce normalmente sua atividade sexual). Este estudo podera
eventualmente orienta-lo quanto a possiveis reintervengdes cirurgicas.

Esclarecimento sobre a forma de acompanhamento e assisténcia a que terao direito
os participantes da pesquisa —

A senhora ira ter acesso a qualquer tempo, as informagdes sobre procedimentos, riscos e
beneficios relacionados a pesquisa. Estaremos a disposicdo para esclarecer qualquer
duvida a respeito do estudo.

A senhora tera a liberdade de retirar seu consentimento a qualquer momento e deixar de
participar do estudo, sem que isto traga prejuizo a continuidade da assisténcia.
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Garantia de que o participante recebera uma via do termo de consentimento —
O termo de consentimento sera feito em duas vias e cada participante ficara com uma delas.

Explicitagdo das garantias de ressarcimento por despesas decorrentes da pesquisa e
explicitagdo da garantia de indenizagao por eventuais danos decorrentes da pesquisa

Nao ha compensacao financeira relacionada a sua participagdo. Todo paciente que aceitar
participar desta pesquisa recebera ressarcimento por despesas se houver a necessidade de
convocacao para exame fora da data prevista para o retorno medico no ambulatério. A
eventual despesa sera absorvida pelo orcamento da pesquisa. Eventuais danos fisicos
decorrentes da pesquisa serao indenizados pelo orcamento da pesquisa.

Em qualquer etapa do estudo, vocé tera acesso aos profissionais responsaveis pela
pesquisa para esclarecimento de duvidas. O principal investigador € a Dra. Maria Helena
Palma Sircili que pode ser encontrada no enderego: Avenida Dr. Eneas de Carvalho de
Aguiar 255, sala 7123, Telefone(s) (11) 2661-8086, e-mail: maria.sircili@hc.fm.usp.br. Se
vocé tiver alguma consideragao ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com
o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — Rua Ovidio Pires de Campos, 225 — 50 andar — tel:
(11) 2661-7585; e-mail: cappesq.adm@hc.fm.usp.br

Fui suficientemente informado a respeito do estudo: “Avaliagdo dos Resultados Cirurgicos
da Genitoplastia Feminizante a Longo Prazo em Pacientes com Diferencas do
Desenvolvimento Sexual Tratadas em um Unico Centro Terciario”.

Eu discuti as informagdes acima com o Pesquisador Responsavel (Dra. Maria Helena Palma
Sircili) ou a pessoa por ela delegada (Dra. Min Jeong Bag) sobre a minha decis&o em
participar nesse estudo. Ficaram claros para mim os objetivos, os procedimentos, os
potenciais desconfortos e riscos e as garantias. Concordo voluntariamente em participar
deste estudo, assino este termo de consentimento e recebo um via rubricada pelo
pesquisador.

Assinatura do participante /representante legal

Data//

Assinatura do responsavel pelo estudo

Data //
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DADOS DE IDENTIFICACAO (OU ETIQUETA INSTITUCIONAL DE IDENTIFICACAO) DO
PARTICIPANTE DA PESQUISA OU RESPONSAVEL LEGAL

LN OME: oottt e et e ete e e e et e e et e et a e ate et e ateenteeeneean
DOCUMENTO DE IDENTIDADE NO & ....ooeeieeeeeeeeeeee e sexo:. MmO FO

DATA NASCIMENTO: ........ R f......

ENDERECO ..ottt NO oo, APTO:
.................. BAIRRO: ... eeevieeeeeeeeeieeeeeeeeevieeeeennnnn.. CIDADE
............................................................. CEP:...cccooieeeeivvviiieeeeeee.... TELEFONE: DDD (............)
2.RESPONSAVEL LEGAL
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parentesco, tutor, CUrador €1C.) ..o e

DOCUMENTO DE IDENTIDADE :.....coovveeeeeeeeeeeeeeeeee, SExo:M O FO
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Convite a participagao —

A senhora esta sendo convidada a participar de uma pesquisa cientifica na qual serao
avaliados os resultados a longo prazo da cirurgia para corrigir a genitalia atipica. A senhora
sera parte do grupo controle, composto por mulheres sem antecedentes de cirurgia genital.

Justificativa e objetivos do estudo —

O motivo que nos leva a realizar este estudo é melhorar o tratamento cirirgico de nossas
pacientes, a pesquisa se justifica pelo grande numero de pacientes que sdo operadas neste
hospital. O objetivo desse projeto € identificar as queixas e resultados cirirgicos das nossas
pacientes e o estudo podera ajudar na escolha da melhor técnica cirurgica a ser utilizada o
que ira beneficiara novos pacientes com o mesmo problema.

A sua participagao fara possivel comparar os seus resultados com os resultados das nossas
pacientes operadas.

Procedimentos que serao realizados e métodos que serdao empregados —

Concordando em participar desta pesquisa, a senhora sera submetida a teste de
sensibilidade genital e respondera um questionario sobre a sua atividade sexual.

Explicitagao de possiveis desconfortos e riscos decorrentes da participagao na
pesquisa —

Podem causar constrangimento a exposigédo da genitalia tal como o questionario sobre a
atividade sexual. Este estudo é confidencial e nos comprometemos com o sigilo e a
privacidade de cada paciente.

O teste de sensibilidade genital poderia causar desconfortos minimos, mas sem riscos de
machucar a sua genitalia.

Beneficios esperados para o participante —

O seu beneficio pessoal ao participar desse estudo sera a sua avaliacdo quanto a fungao
sexual e a sua sensibilidade genital. Além de contribuir para pesquisa cientifica de pacientes
atendidas neste servigo.

Esclarecimento sobre a forma de acompanhamento e assisténcia a que terao direito
os participantes da pesquisa —

A senhora ira ter acesso a qualquer tempo, as informagdes sobre procedimentos, riscos e
beneficios relacionados a pesquisa. Estaremos a disposicdo para esclarecer qualquer
duvida a respeito do estudo.

A senhora tera a liberdade de retirar seu consentimento a qualquer momento e deixar de
participar do estudo, sem que isto traga prejuizo a continuidade da assisténcia.
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Garantia de que o participante recebera uma via do termo de consentimento —
O termo de consentimento sera feito em duas vias e cada participante ficara com uma delas.

Explicitagdo das garantias de ressarcimento por despesas decorrentes da pesquisa e
explicitagdo da garantia de indenizagao por eventuais danos decorrentes da pesquisa

Nao ha compensacao financeira relacionada a sua participacdo. Todo paciente que aceitar
participar desta pesquisa recebera ressarcimento por despesas se houver a necessidade de
convocacao para exame fora da data prevista para o retorno medico no ambulatério. A
eventual despesa sera absorvida pelo orgamento da pesquisa. Eventuais danos fisicos
decorrentes da pesquisa serao indenizados pelo orcamento da pesquisa.

Em qualquer etapa do estudo, vocé tera acesso aos profissionais responsaveis pela
pesquisa para esclarecimento de duvidas. O principal investigador é a Dra. Maria Helena
Palma Sircili que pode ser encontrada no enderego: Avenida Dr. Eneas de Carvalho de
Aguiar 255, sala 7123, Telefone(s) (11) 2661-8086, e-mail: maria.sircili@hc.fm.usp.br. Se
vocé tiver alguma consideragao ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com
o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — Rua Ovidio Pires de Campos, 225 — 50 andar — tel:
(11) 2661-7585; e-mail: cappesq.adm@hc.fm.usp.br

Fui suficientemente informado a respeito do estudo: “Avaliagdo dos Resultados Cirurgicos
da Genitoplastia Feminizante a Longo Prazo em Pacientes com Diferencas do
Desenvolvimento Sexual Tratadas em um Unico Centro Terciario”.

Eu discuti as informagdes acima com o Pesquisador Responsavel (Dra. Maria Helena Palma
Sircili) ou a pessoa por ela delegada (Dra. Min Jeong Bag) sobre a minha decis&o em
participar nesse estudo. Ficaram claros para mim os objetivos, os procedimentos, os
potenciais desconfortos e riscos e as garantias. Concordo voluntariamente em participar
deste estudo, assino este termo de consentimento e recebo um via rubricada pelo
pesquisador.

Assinatura do participante /representante legal

Data//

Assinatura do responsavel pelo estudo

Data //
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DADOS DE IDENTIFICACAO (OU ETIQUETA INSTITUCIONAL DE IDENTIFICACAO) DO
PARTICIPANTE DA PESQUISA OU RESPONSAVEL LEGAL

Lo NOIMIE: ettt ettt b b te feseebe e b e e bt eb etk e bt et ea et b et re e ene e
DOCUMENTO DE IDENTIDADE NO : .....cociiiiiiiiiicecece SExo: MO FO

DATA NASCIMENTO: ........ [ l......

ENDEREGO ..o NO (oo APTO:
.................. BAIRRO: ...ccoiiiiiiiiiiiiiieciiiieee i viieeeeesnieeeee e, GIDADE

............................................................. CEP:..oveveceeeceseeeveveveveseeeensenn.. TELEFONE: DDD (............)



ANEXO D

Questionario FSFI

NOME GO PACIENTE ..o ettt ettt ettt et e et sae s et beaee ebe s aesaes saesas s beases sbesesaesaea saesassesbennss sbesessenaen seesnssesbenn

Data de NasCimento........cccveeeevvvevervveservveseevreeveneeennnn (dia /més / ano)
Data de Hoje....cccoeeevervecveeecve s (di@ /més / ano)
Instrugdes:

Este questiondrio pergunta sobre sua vida sexual durante as Ultimas 4 semanas. Por favor, responda as questdes de forma
mais honesta e clara possivel. Suas respostas serdo mantidas em absoluto sigilo.

Assinale apenas uma alternativa por pergunta.

Para responder as questdes use as seguintes definiges: atividade sexual pode incluir afagos, caricias preliminares, mas-
turbagdo (“"punheta”/"siririca”) e ato sexual; ato sexual é definido quando ha penetragdo (entrada) do pénis na vagina; es-
timulo sexual inclui situagdes como caricias preliminares com um parceiro, auto-estimulagao (masturbagao) ou fantasia sexual
(pensamentos); desejo sexual ou interesse sexual é um sentimento que inclui querer ter atividade sexual, sentir-se receptiva
a uma iniciativa sexual de um parceiro(a) e pensar ou fantasiar sobre sexo; excitagdo sexual é uma sensagao que inclui aspec-
tos fisicos e mentais (pode incluir sensagdes como calor ou inchago dos genitais, lubrificagdo - sentir-se molhada/"vagina

molhada”/"tesao vaginal” -, ou contragdes musculares).

Referéncia: Cross-cultural adaptation of the Female Sexual Function Index.
Pacagnella R. de C., et al Cad Saude Publica, Rio de Janeiro, 2008; 24(2), 416-426
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Perguntas

Opgdes de respostas e
pontuacio

1- Nas dltimas 4 semanas com gue freqiéncia (quantas vezes) vocd
sentiu desejo ou interesse sexual?

2- Nas dltimas 4 semanas como vocd avalia o seu grau de desejo
ou interesse sexual?

3- Nas dltimas 4 semanas, com gue freghéncia (Quantas vezes)
wore se sentiu sexuslmente excitads durante & atividade sexual
ou ato sexual?

4- Nas dltimas 4 semanas, como voce dassificaria seu grau de
excitagdo sexual durante a atividade ou ato sexual?

5- Nas dltimas 4 semanas, como voce avalia o seu grau de
seguranga para ficar sexualmente excitada durante a stividade
sexusl ou ato sexual?

&- Nas dltimas 4 semanas, com gue freqhéncia (quantas vezes)
vocrd ficou satisfeita com sua excitagio sexual durante & atividade
sexusl ou ato sexuzl?

7- Nas dltimas 4 semanas, com gue fregléncia (quantas vezes) vocd
teve lubrificagio vaginal (ficou com a “vagina molhada®) durante a
atividade sexual ou ato sexual?

8- Nas Gltimas 4 semanas, como voce avalia sua dificuldade em ter
lubrificagdo vaginal (ficar com a “vagina molhada®) durante o ato
sexus! ou atividades sexuais?

5 = Quase sempre ou sempre

4 = A maioria das vezes (mais do que & metade
do tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca ou nunca

5 = Muito alto

4= Ato

3 = Moderado

2 = Baxo

1 = Muito baixo ou absolutamente nenhum

0 = Semn atividade sexual

5 = Quase sempre ou sempre

4 = A maioria das vezes (mais do que & metade
o tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca cu nunca

0 = Sermn atvidade sexual

S = Muito alto

4= Ato

3 = Moderado

2 = Baxo

1 = Muito baixo ou absolutamente nenhum

0 = Sem atividade sexuzl

5 = Seguranga muito alta

4 = Seguranga alta

3 = Seguranga moderada

2 = Seguranga baixa

1 = Seguranga muito baixa cu Sem seguranga

0 = Sem atvidade sexual

5 = Quase sempre ou sempre

4 = A maioria das vezes (mais do que & metade
o tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca ou nunca

0 = Sem atividade sexual

5 = Quase sempre ou sempre

4 = A maioria das vezes (mais do que @ metade
o tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca ou nunca

0 = Sem atividade sexual

1 = Extrernamente dificil ou impossivel
2 = Muito dificil

3 = Dificil

4 = Ligeiramente aificl

5 = Nada dificil
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Perguntas Opgodes de respostas e
pontuagio
9- Nas dltimas 4 semanas, com que freqiénca (quantas vezes) O = Sem atividade sexual

vooi manteve a lubrificagio vaginal (ficou com a “vagina molhada®)
até o final da atividade ou ato sexual?

10- Nas dltimas 4 sermanas, gual foi sua dificuldade em manter a
lubrificagio vaginal {"vagina molhada”) até o final da atividade cu
ato sexual?

11- Nas dltimas 4 semanas, guando teve estimulo sexuzl cu ato
sexual, com gue freqﬁéncia (quantas vezes) vocé atingiu ©

orgasmo (“gozou”)?

12 - Nas dltimas 4 semanas, quando voce teve estimulo sexual
ou ato sexual, qual foi sua dificuldade em vocd atingir o orgasmo
{"climax/gozou®)?

13- Nas dltimas 4 semanas, o guanto vocd ficou satisfeita com
sua capaddade de atingir o orgasmo (“gozar”) durante atividade
ou ato sexual?

14- Nas dltimas 4 sermanas, o quanto vocd esteve satisfeita
com & proximidade emodonal entre vocé e seu parceirofz)
durante a atividade sexual?

15- Nas dltimas 4 semanas, o guanto vood esteve satisfeita com
o relacionamento sexual entre vocé e seu parceiro(a)?

16~ Nas dltimas 4 semanas, o guanto vocd esteve satisfeita com
sua vida sexual de um medo geral?

5 = Quase sempre cu sempre

4 = Amaioria das vezes (mais do que a metade
do tempo)

3 = Algumnas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca ou nunca

O = Sem atividade sexual

1 = Extremamente dificil ou impossivel
2 = Muito dificil

3 = Dificil

4 = Ligeiramente dificil

5 = Nada dificil

O = Sem atividade sexual

5 = Quase sempre ou sempre

4 = A maioria das vezes (mais do que & metade
do tempo)

3 = Algurnas vezes (cerca de metade do tempo)
2 = Poucas vezes (menos da metade do tempo)
1 = Quase nunca ou nunca

0 = Sem atividade sexual

1 = Extremamente dificil ou impossivel
2 = Muito dificil

3 = Difiail

4 = Ligeiramente dificil

5 = Nada dificil

O = Sem atividade sexual

5 = Muito satisfeita

4 = Moderadamente satisfeita

3 = Quase iguaimente satisfeita e insatsfeita
2 = Moderadamente insatisfeita

1 = Muito insatisfeita

O = Sem atividade sexual

5 = Muito satisfeita

4 = Moderadamente satisfeita

3 = Quase igualmente satisfeita e insatisfeita
2 = Moderadamente insatisfeita

1 = Muito insatisfeita

5 = Muito satisfeita

4 = Moderadamente satisfeita

3 = Quase igualmente satisfeita e insatisfeita
2 = Moderadamente insatisfeita

1 = Muito insatisfeita

5 = Muito satisfeita

4 = Moderadamente satisfeita

3 = Quase igualmente satisfeita e insatisfeita
2 = Moderadamente insatisfeita

1 = Muito insatisfeita
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Perguntas

Opgoes de respostas e
pontuagdo

17- Nas Oltimas 4 semanas, com gue freqoéncia {guantas vezes)
voci sentiu desconforto ou dor durante & penetragio vaginal?

18- Nas Oltimas 4 semanas, com gue freqiéncia {guantas vezes)
voce sentiu desconforto cu dor apds a penetragdo vaginal?

19- Nas Gltimas 4 semanas, como vocé dassificania seu grau de
desconforto ou dor durante ou apds & penetragio vaginal?

0 = Nao tentei ter relagio

| = Quase sempre ou sempre

2 = A maioria das vezes (mais do que a metade
do tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
4 = Poucas vezes (menos da metade do tempae)

5 = Quase nunca ou nunca

0 = Nao tentei ter relagio

1 = Quase sempre ou sempre

2 = A maioria das vezes {mais do que a metade
do tempo)

3 = Algumas vezes (cerca de metade do tempo)
4 = Poucas vezes (menos da metade do tempae)
5 = Quase nunca ou nunca

0 = Nao tentei ter relagio

1 = Muito alto

2= Alto

3 = Moderado

4 = Baxo

5 = Muito baixo ou absolutamente nenhum

“Obrigado por vocé ter respondido as questdes”
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Apéndice A - Idade na cirurgia, carateristicas pré-operatorias e técnicas cirurgicas, das pacientes com

HAC
Paciente Igiarﬂfg?aa Tipo de Prader Tz:\ilzr:i:o olr::ic‘::lizs Cirurgia do Reparagdo do
(anos) HAC (cm) perineais Clitoris SUG
H1 10 HAC-VS 2 1 clitoroplastia “cut-back”
H2 2 HAC-PS - - 1 clitoroplastia Y-V
H3 33 HAC-VS 1 4 2 clitoroplastia* ndo ampliado
H4 2 HAC-PS 2 - 2 clitoroplastia ndo ampliado
H5 27 HAC-PS 3 3,5 1 clitoroplastia* Y-V
H6 18 HAC-PS 3 2,5 2 clitoroplastia ndo ampliado
H7 1,5 HAC-PS 4 3,3 1 clitoroplastia Y-V
H8 7 HAC-VS 2 4,5 2 clitoroplastia Y-V
H9 2 HAC-PS 3 3 1 clitoroplastia* ndo ampliado
H10 16 HAC-VS 5 2,9 1 clitoridectomia Y-V
H11 7 HAC-VS 4 2,5 1 clitoroplastia Y-V
H12 1,5 HAC-PS 3 1,9 1 clitoroplastia* Y-V
H13 2 HAC-PS 4 1,2 1 clitoroplastia Y-V
H14 1 HAC-PS 4 2,5 1 clitoroplastia Y-V
H15 1,4 HAC-PS 3 2,7 1 clitoroplastia Y-V
H16 2 HAC-PS 4 3,8 1 clitoroplastia Y-V
H17 6 HAC-VS 3 3,5 1 clitoroplastia Y-V
H18 1,9 HAC-PS 4 2,5 1 clitoroplastia* Y-V
H19 2 HAC-PS 2 2,2 2 clitoroplastia Y-V
H20 1,6 HAC-PS 3 2,5 1 clitoroplastia Y-V
H21 9 HAC-VS 2 4,5 2 clitoroplastia* ndo ampliado
H22 1,9 HAC-PS 4 3 1 clitoroplastia* Y-V
H23 5 HAC-PS 4 7 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H24 6 HAC-PS 3 3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H25 3 HAC-PS 4 7 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H26 3 HAC-PS 4 3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H27 2,2 HAC-PS 3 2,5 2 clitoroplastia* Y-V + mob
H28 1,5 HAC-PS 3 3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H29 1,8 HAC-PS 4 4 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H30 2 HAC-PS 4 1,3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H31 1 HAC-PS 5 3,5 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H32 1,5 HAC-PS 3 3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H33 1,2 HAC-PS 4 5 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H34 2,5 HAC-PS 3 3 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H35 1,5 HAC-PS 3 2 1 clitoroplastia* Y-V + mob
H36 1,8 HAC-PS 4 2 1 clitoroplastia* Y-V + mob

HAC: Hiperplasia Adrenal Congénita, PS: perdedora de sal, VS: virilizante simples,
* com preservacgdo do feixe vasculo-nervoso dorsal do clitdris
mob: mobilizagdo vaginal
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Apéndice B - Idade na cirurgia, diagndstico, carateristicas pré-operatdrias e técnicas cirurgicas da GF
das pacientes com outras etiologias.

Idade "
. P Tamanho orifi- . . ~
Pa- na Cariétino Diagndstico Prader Clitéris cios Cirurgia de Reparacao
ciente | Cirurgia P DDS X Clitoris SUG
(cm) peri-
(anos) X
neais
01 1,2 46,XX Indet 3,2 1 clitoroplastia* | Y-V + mob
02 4 46,XX Indet 2,3 clitoroplastia* | Y-V + mob
03 3,8 46,XX Indet 3,5 clitoroplastia* | Y-V + mob
04 13 46XY | def 17bOH 2 7,5 2 | dlitoroplastia* nao
ampliado
05 49 46,XY def 17bOH 1,8 clitoroplastia* Y-V
06 24 46,XY def 17bOH 5 clitoroplastia Nao
o7 21 46,XY def 17bOH 9 clitoroplastia Y-V
08 def 17bOH sem
34 46,XY - 1 clitoroplastia “cut-back”
dado
09 Disgenesia ndo
12 46,XY 2 4,2 2 clitoroplastia .
Gonadal ampliado
010 14 46,XY def 5 a-red 2 5 2 clitoroplastia* Y-V
011 14 46,XY def 5 a-red 4 4,5 1 clitoroplastia Y-V
012 2 46,XY PAIS 1 2 2 nao Y-V
013 1,2 46,XY PAIS 3 2,2 1 clitoroplastia “cut-back”
014 23 46,XY PAIS 3 3,5 1 clitoroplastia* Y-V
015 15 46,XY PAIS 2 4 2 clitoroplastia Y-V
016 7 46,XY PAIS 2 - 2 clitoroplastia “cut-back”
017 16 46,XY Indet 2 2,5 2 | dlitoroplastia nao
ampliado
018 sem
2 46,XY Indet - 1 clitoroplastia* Y-V
dado
46,XX/ . . .
019 1,2 Ovotestis 3 3,5 1 clitoroplastia Y-V
46,XY
45,X0/ Disgenesia
020 1 3 3,2 1 clitoroplastia Y-V + mob
46,XY Gonadal
45X0/ Disgenesia ndo
021 15 2 3 clitoroplastia* .
46,XY Gonadal 2 ampliado
Disgenesia
022 4 47,XYY 3 3,5 1 clitoroplastia* | Y-V + mob
Gonadal
45,X0/ Disgenesia
023 1,9 2 2,5 2 clitoroplastia* | Y-V + mob
47 XXY Gonadal
nao
024 19 46,XY def 5 a-red 4 4,5 2 clitoroplastia )
ampliado

Indet: indeterminado, mob: mobiliza¢do vaginal, def 17bOH: deficiéncia de 17B-hidroxiesteroide
desidrogenase tipo 3, def5 a-red: deficiéncia de 5-alfa-reductase 2
* com preservacgdo do feixe vasculo-nervoso dorsal do clitdris



Apéndice C - Pacientes com HAC com complicac¢des, descritas segundo: sua forma clinica e
classificagcdo do Prader, técnica cirurgica utilizada, complicacdes e reintervencgées cirurgicas.

Idade | Forma Técnica Tempo . -
. L . entre GF e Reinterven¢ao
Paciente na GF de Prader cirargica Complicagao complica Cirtreica
(anos) | HAC (12 GF) P g
¢ao
H1 10 VS 2 Clitoroplastia Clitoromegalia 5 anos Clitoroplastia
A Reparagdo do
. . Persisténcia
H15 1,4 PS 3 Clitoroplastia SUG + cisto na 11 anos SUG: Y,_V c?m
+Y-V mobilizagdo
vulva .
vaginal
Clitoroplastia Persisténcia
H16 2 PS 4 oy SUG+ITU(2 | 16anos Ainda n3o
episddios)
Persisténcia Reparagdo SUG:
SUG +ITU 4 anos Y-V com
Clitoroplastia mobilizagdo
PS
H20 1,6 3 +Y-V Estenose Mobilizagdo
introito vaginal 9 anos vaginal + enxerto
+ hematocolpos de mucosa
. . A Reparagdo SUG:
Clitoroplastia Persisténcia
H25 3 PS 4 YV SUG +ITU 6 meses Y—\{ Fom~
mobilizagdo
H31 1 PS 5 Clitoroplastia Granulom’a r.ms 3 meses Ressecgdo do
+Y-V grandes labios granuloma

PS: perdedora de sal, ITU: infecgdo urinaria, Y-V: retalho perineal, SUG: seio uro-genital.

Apéndice D - Pacientes com outra etiologia de DDS que apresentaram complicac¢Ges, descritas

segundo: etiologia, caracteristicas pré-operatérias, técnica cirurgica utilizada, complicagGes e
reintervencgdes cirurgicas.

Idade . . L. Tempo entre . .
. Etiologia Técnica L Reintervengio
Paciente na GF Prader L Complicagao GFe s
DDS cirargica — Cirurgica
(anos) complicagdo
Clitoroplasti pos-
01 1,2 Indet 3 ' o:c:f\fs @ Hematoma operatorio Ndo
imediato
Clit lasti Granuloma Ressecgdo do
03 3,8 Indet 5 ftoropastia nos grandes 3 meses ¢
+Y-V o granuloma
labios
Granuloma
. ) ligadura de .
46,XY def Clitoroplastia + - Ressecgdo do
06 24 2 } corddo 2 anos
17bOH gonadectomia (- granuloma
espermatico
(direito)
. intra- .
Lesdo uretral L. Uretrotomia
Clitoroplastia operatorio
013 1,2 46,XY PAIS 3 + “cut-back” + Estenose de
gonadectomia introito 12 anos Vulvoplastia
vaginal
Absceso + ,
46,XY Clitoridectomia 12 ano pos- Drenagem e
017 16 A 2 ) granuloma - -
indet + gonadectomia operatorio ressecgdo
vulvar
46,XX/ Clitoroplastia
019 1,2 46,XY 1 +Y-V+ Clitoromegalia 4 anos Clitoroplastia
ovotest gonadectomia

def 17bOH: deficiéncia de 17B-hidroxiesteroide desidrogenase tipo 3, Indet: indeterminado
PAIS: Insensibilidade parcial a andrégenos, ovotest: ovotesticular
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Apéndice E — Idade na cirurgia, técnica cirurgica e resultados da clitoroplastia nas pacientes com

HAC.
Id::e Tamanho do |dade na Tamanho do
Paciente . . clitoris pré- Técnica Cirurgica . clitoris pos-
C(lar::)g;)a operatoério (cm) Avaliagdo (anos) operatoério (cm)
H1 10 sem dado Clitoroplastia 62 0,5
H2 2 sem dado Clitoroplastia 35 1
H3 33 4 Clitoroplastia* 35 0,8
H4 2 sem dado Clitoroplastia 35 0,8
H5 27 3,5 Clitoroplastia* 34 0,5
H6 18 2,5 Clitoroplastia 30 ndo examinada
H7 1,5 3,3 Clitoroplastia 31 1
H8 7 4,5 Clitoroplastia 31 ausente
H9 2 3 Clitoroplastia* 31 2
H10 16 2,9 Clitoridectomia 28 ausente
H11 7 2,5 Clitoroplastia 24 ausente
H12 1,5 1,9 Clitoroplastia* 25 1
H13 2 1,2 Clitoroplastia 24 1,5
H14 1 2,5 Clitoroplastia 22 0,8
H15 1,4 2,7 Clitoroplastia 19 0,8
H16 2 3,8 Clitoroplastia 19 1
H17 6 3,5 Clitoroplastia 19 ndo examinada
H18 1,9 2,5 Clitoroplastia* 18 2
H19 2 2,2 Clitoroplastia 17 1
H20 1,6 2,5 Clitoroplastia 15 1
H21 9 4,5 Clitoroplastia* 15 1
H22 1,9 3 Clitoroplastia* 13 ndo examinada
H23 5 7 Clitoroplastia* 9 0,5
H24 6 3 Clitoroplastia* 9 1
H25 3 7 Clitoroplastia* 6 0,5
H26 3 3 Clitoroplastia* 5 0,5
H27 2,2 2,5 Clitoroplastia* 6 1,2
H28 1,5 3 Clitoroplastia* 4 0,5
H29 1,8 4 Clitoroplastia* 4 0,5
H30 2 1,3 Clitoroplastia* 4 0,5
H31 1 3,5 Clitoroplastia* 3 1
H32 1,5 3 Clitoroplastia* 3 1
H33 1,2 5 Clitoroplastia* 2,9 0,8
H34 2,5 3 Clitoroplastia* 2,8 1,5
H35 1,5 2 Clitoroplastia* 2,7 1,5
H36 2,5 2 Clitoroplastia* 5 0,8

* com preservacgdo do feixe vasculo-nervoso dorsal.
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Apéndice F — Idade na cirurgia, técnica cirdrgica e resultados da clitoroplastia, em pacientes com

outras etiologias.

dade Tamanho do clitéris .. Idade na Tamanho do clitéris
Paciente . na . pré-operatorio 1:e’cn|Fa Avaliagao pés-operatdrio
Cirurgia (cm) Cirargica (anos) (cm)
(anos)
o1 1,2 3,2 Clitoroplastia* 8 1,5
02 4 2,3 Clitoroplastia* 6 0,5
03 3,8 3,5 Clitoroplastia* 5 0,5
04 13 7,5 Clitoroplastia* 14 1
05 4,9 1,8 Clitoroplastia*® 16 0,5
06 24 5 Clitoroplastia 46 0,8
o7 21 9 Clitoroplastia 51 1
08 34 sem dado Clitoroplastia 55 2
09 12 4,2 Clitoroplastia 24 1
010 14 5 Clitoroplastia* 18 1
011 14 4,5 Clitoroplastia 28 0,5
012 2 2 N&do Operado 15 2
013 1,2 2,2 Clitoroplastia 26 0,8
014 23 3,5 clitoroplastia 30 ndo examinada
015 15 4 Clitoroplastia 43 0,5
016 7 sem dado Clitoroplastia 50 1
017 16 2,5 Clitorectomia 47 ausente
018 2 sem dado Clitoroplastia* 34 0,5
019 1,2 3,5 Clitoroplastia 30 1
020 1 3,2 Clitoroplastia 23 Ausente
021 15 3 Clitoroplastia* 17 1
022 4 3,5 Clitoroplastia*® 0,5
023 1,9 2,5 Clitoroplastia* 3 0,3
024 19 4,5 Clitoroplastia 32 1

* com preservacgdo do feixe vasculo-nervoso dorsal.
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Apéndice G — Idade na cirurgia, técnica cirdrgica e resultados da reparacdo do SUG, em pacientes

com HAC.
Idade na Idade na . .
Paciente Cirurgia Grau de Técnica Cirurgica Avaliagao Orificios pe‘r|n~ea|s
(anos) Prader (anos) na Avaliagdo
H1 10 2 “cut-back” 62 2
H2 2 sem dado Y-V 35 2
H3 33 1 sem reparagao 35 2
H4 2 2 sem reparagao 35 2
H5 27 3 Y-V 35 2
H6 18 3 sem reparagao 30 ndo examinada
H7 1,5 4 Y-V 31 Unico
H8 7 2 Y-V 31 2
H9 p 3 sem reparagao 31 2
H10 16 5 Y-V 28 2
H11* 7 4 Y-V 24 Unico
H12 1,5 3 Y-V 25 2
H13 2 4 Y-V 24 2
H14* 1 4 Y-V 22 Unico
H15%* 1,4 3 Y-V 19 2
H16 2 4 Y-V 19 Unico
H17 6 3 Y-V 19 ndo examinada
H18 1,9 4 Y-V 18 2
H19 2 2 Y-V 17 2
H20** 1,6 3 Y-V 15 2
H21 9 2 sem reparagao 15 2
H22 1,9 4 Y-V 13 ndo examinada
H23 5 4 Y-V com mob 9 2
H24 6 3 Y-V com mob 9 2
H25%** 3 4 Y-V com mob 6 2
H26 3 4 Y-V com mob 5 2
H27 2,2 3 Y-V com mob 6 2
H28 1,5 3 Y-V com mob 4 2
H29 1,8 4 Y-V com mob 4 2
H30 2 4 Y-V com mob 4 2
H31 1 5 Y-V com mob 3 2
H32 1,5 3 Y-V com mob 3 Unico
H33 1,2 4 Y-V com mob 2,9 2
H34 2,5 3 Y-V com mob 2,8 2
H35 1,5 3 Y-V com mob 2,7 2
H36 2,5 4 Y-V com mob 5 2

Y-V com mob: retalho perineal Y-V com mobilizacdo da parede posterior da vagina.
* pacientes que ja iniciaram atividade sexual.

** pacientes reoperadas por persisténcia do SUG associada a infec¢do urindria, a paciente n2 H20

precisou de duas reoperacgoes.
***paciente que foi submetida a reoperacgdo por persisténcia e estenose do SUG. A presente avaliacdo foi
apos a segunda intervencao.



Apéndice H — Idade na cirurgia, técnica cirurgica e resultados da reparacdo do SUG, em pacientes

com outras etiologias.

Idade na Orifl'cio.s Idade na . L.
Paciente Cirurgia perlne:als Técnica Cirurgica Avaliagao Orificios pe‘r|n~ea|s
(anos) pre: - (anos) na Avaliagdo
operatérios
01 1,2 Unico Y-V Unico
02 4 Unico Y-V com mob 6 2
03 3,8 Unico Y-V com mob 2
04 13 2 sem reparag¢ao 14 2
05 4,9 unico Y-V 16 2
06 24 2 sem reparag¢ao 46 2
07 21 2 Y-V 51 2
o8* 34 Unico “cut-back” 55 2
09 12 2 sem reparag¢ao 24 2
010 14 2 Y-V 18 2
011 14 unico Y-V 28 2
012 2 2 Y-V 15 2
013 1,2 Unico “cut-back” 26 2
014 23 Unico Y-V 30 ndo examinada
015 15 2 Y-V 43 2
016 7 2 “cut-back” 50 2
017 16 2 sem reparag¢ao 47 2
018 6 unico Y-V 34 2
019 1,2 dnico Y-V 30 Unico
020 1 Unico Y-V com mob 23 2
021 15 2 sem reparag¢ao 17 2
022 4 Unico Y-V com mob 2
023 1,9 2 Y-V 2
024 19 2 sem reparag¢ao 32 2

Y-V: técnica para reparagdo do SUG com retalho perineal Y-V
* Paciente que realizou vulvoplastia por estenose do introito vaginal, 1 ano apds a primeira cirurgia.
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Apéndice | — Idade na cirurgia, técnica de reducdo do clitdris, carateristicas clitoridianas e resultados

do teste de sensibilidade clitoridiana das pacientes com HAC avaliadas.

Idade 3 Idade . L. L.
Tam Clit L Tam Clit | Limiar de Limiar Grau
. na ) Técnica na ava- ; .
Paciente . 5 pré L. . pos detecg¢ao descon- | descon-
cirurgia Cirargica liagdo .
(cm) (cm) mecanica forto forto
(anos) (anos)
H1 10 sem dado Clitoroplastia 62 0,5 4 11 1,5
H2 2 sem dado Clitoroplastia 35 1 4 12 1
H5 27 3,5 Clitoroplastia* 34 0,5 3 sem dor 0
H7 1,5 3,3 Clitoroplastia 31 1 7 15 1,5
H8** 7 4,5 Clitoroplastia 31 ausente 4 16 0,5
H9 2 3 Clitoroplastia* 31 2 5 17 1
H10** 16 2,9 Clitoridectomia 28 ausente 3 sem dor 0
H11** 7 2,5 Clitoroplastia 24 ausente 3 14 4,5
H12 1,5 1,9 Clitoroplastia* 25 1 7 12 0,5
H13 2 1,2 Clitoroplastia 24 1,5 4 13 0,8
H14 1 2,5 Clitoroplastia 22 0,8 5 sem dor 0
H16 2 3,8 Clitoroplastia 19 1 6 10 6,5
H19 2 2,2 Clitoroplastia 17 1 5 8 1
H20 1,6 2,5 Clitoroplastia 15 1 3 13 0,5
H21 9 4,5 Clitoroplastia* 15 1 4 19 3

* com preservacgao do feixe vdsculo-nervoso dorsal.

** sem clitoris evidenciado ao exame fisico.

Apéndice J - Idade na cirurgia, técnica de reducgdo do clitéris, carateristicas clitoridianas e resultados
do teste de sensibilidade clitoridiana das pacientes com outras etiologias.

Idade Id::e Tam Limiar Limiar Grau
Paciente na Tam Clit Técnica avalia- Clit de descon- descon-
Cirurgia | pré (cm) Cirargica cdo pos deEec- forto forto

(anos) (anos) (cm) ¢do
04 13 7,5 Clitoroplastia* 14 1 7 12 2,5
06 24 5 Clitoroplastia 46 0,8 6 12 1,5
07 21 9 Clitoroplastia 51 3 11 0,7
08 34 sem dado Clitoroplastia 55 2 7 0,7
010 14 5 Clitoroplastia* 18 6 3
011 14 4,5 Clitoroplastia 28 0,5 5 18 4
012 2 2 Ndo Operado 15 2 6 10 1,5
013 1,2 2,2 Clitoroplastia 26 0,8 6 14 1
015 15 4 Clitoroplastia 43 0,5 5 sem dor 0
016 sem dado Clitoroplastia 50 1 4 18 1,5
018 sem dado Clitoroplastia* 34 0,5 3 13 0,7
019 1,2 3,5 Clitoroplastia 30 1 6 12 0,5
021 15 3 Clitoroplastia* 17 1 7 12 0,3
024 19 4,5 Clitoroplastia 32 0,8 3 15 1,3

* com preservacgao do feixe vasculo-nervoso dorsal.



Apéndice K - ldade na cirurgia, caracteristicas das pacientes, técnica cirurgica e resultados do

teste de sensibilidade do introito vaginal das pacientes com HAC.

Idade Técnica Idade . e Grau
na Limiar de Limiar
. na Forma Prader de X . descon-
Paciente| _. . - avalia- detecg¢do descon-
Cirurgia HAC reparagao - P forto
¢do mecanica forto
(anos) SUG
(anos)
“cut-
H1 10 VS 2 back” 62 5 19 2
H2 2 PS sem Y-V 35 7 13 1
dado
H5 27 PS 3 Y-V 34 7 sem dor 0
H7 1,5 PS 4 Y-V 31 7 11 1
H8 7 VS 2 Y-V 31 4 15 2,5
HO 2 PS 3 sem 31 6 14 0,7
reparagao
H10 16 VS 5 Y-V 28 6 0 0
H11 7 VS 4 Y-V 24 4 17 1
H12 1,5 PS 3 Y-V 25 8 13 1
H13 2 PS 4 Y-V 24 7 13 1
H14 1 PS 4 Y-V 22 5 17 1,5
H16 2 PS 4 Y-V 19 6 12 8,5
H19 2 PS 2 Y-V 17 5 11 1,5
H20 1,6 PS 3 Y-V 15 5 14 0,7
H21 9 Vs 2 sem 15 5 sem dor 0
reparagao
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Apéndice L - Idade na cirurgia, caracteristicas das pacientes, técnica cirurgica e resultados do teste
de sensibilidade do introito vaginal das pacientes com outras etiologias de DDS.

Idade L. Idade - Grau
N2 Técnica de na .. Limiar
Pa- na er . . R Limiar de descon-
. . . Prader orificios reparagao avalia- - descon-
ciente | Cirurgia L. - detecg¢ao forto
perineais do SUG ¢ao forto
(anos)
(anos)
04 13 2 2 sem 14 6 15 2,5
reparagao
06 24 2 2 46 8 13 2,5
07 21 2 2 Y-V 51 3 9 0,5
sem
08 34 1 “cut-back” 55 7 13 0,4
dado
010 14 2 2 Y-V 18 3 19 5,5
011 14 4 1 Y-V 28 7 18 4
012 2 1 2 Y-V 15 4 13 5,5
013 1,2 3 1 “cut-back” 26 8 13 1
015 15 2 2 Y-V 43 6 sem dor 0
01le 7 2 2 “cut-back” 50 5 sem dor 0
018 2 sem 1 Y-V 34 3 12 1,5
dado
019 1,2 3 1 Y-V 30 7 13 2
021 15 2 2 sem 17 6 11 0,5
reparagao
024 19 2 2 sem 32 3 17 3
reparagao
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Apéndice N — PublicagGes com reporte de complicacbes da GF em pacientes portadores de DDS.

Total de
Total de pacientes com Follow-
Estudo . . Complicacdo n (%) up
pacientes | complicagGes
(%) (anos)
AZZIZ,126 49 HAC 16 (38) !Dene.tragato.vaglnal 16 (38) 236
1986 insatisfatoria
?gg;ih 28 HAC 22 (78,5) Estenose vaginal 22 (78,5) | 16,3
Hendren, .
1995110 7 HAC 3(42,8) Estenose vaginal 3(42,8) Nr
Alizai, Estenose vaginal 13 (100)
1999%! 13 HAC 13 (100) Persisténcia SUG 6 (46) Nr
Krege, Estenose vaginal 9(33)
2003079 27 HAC 10(37) Hemorragia 1(3,7) Nr
44 DDS: Estenose vaginal 36 (82)
21 HAC/ Auséncia de vagina 3(7)
Geighton, | Lo | $G0) | 45,
2001 DDS / Auséncia de clitéris 3(7)
11 cloaca ou Clitoromegalia 12 (27)
SUG
Deiscéncia ferida operatéria | 1(9)
Miranda Estenose meato uretral 1(9)
6 11 HAC 4 (36) Clitoromegalia 1(9) 4,2
2004 Infecgdo urinaria 0
Persisténcia SUG 1(9)
Braga Estenose vaginal 3(30)
A 10 HAC 6 (60) Persisténcia SUG 3(30) 2
2005 Deiscéncia ferida operatdria | 3 (30)
Infecgdo urinaria 0
Braga Estenose vaginal 1(4)
114 24 HAC nr Persisténcia SUG 3(12,5) 2
2006 Deiscéncia ferida operatéria | 2 (8)
Clitoromegalia 1(4)
50 DDS: Clitoromegalia 3(21,8)
Al-Bassam, 45 HAC/ Estenose vaginal 7 (16,2)
2004 ig:;g:esia nr Estenose meato uretral 1(2) 3,5
gonadal Fistula uretro-vaginal 1(2)
Estenose vaginal 5(29)
Sircili Infecgdo urinaria 2(5,8)
0 34 HAC 10 Penetracao vaginal dolorosa | 1(2,9) 9
2006 Hemorragia 1(2,9)
Clitoromegalia 2(5,8)
55 DDS: Estenose vaginal 4(7,2)
44 HAC/ Fistula uretro-vaginal 3(5,4)
16 46,XY/ .
Eroglu, 2 ovoteste/ Tecido redundante navulva | 2(3,6)
2004112 1 disgenesia 9 (16,3) Deslocamento uretra e 1(1,8) 4,1
gonadal/ vagina
1 tumor
adrenal
Roll Estenose vaginal 2 (10,5)
" 115 19 HAC 5(26) Clitoromegalia 2 (10,5) 10,8
2006 Infecgdo urinaria 1(5,2)

continua
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Continuagao

Total de
Total de pacientes com Follow-
Estudo . . Complicacido n (%) up
pacientes | complicagGes
(%) (anos)
Gastaud, 35 HAC 9 (26) Estenose vaginal 9 (26) Nr
2007
Nordenskjold, Estenose vaginal 5 (10)
2008 43 HAC nr Fistula 5 (10) Nr
Deiscéncia ferida operatéria | 2 (7,7)
Dangle Infecgdo urinaria 2(7,7)
119 26 HAC 7 (27) Estenose vaginal 1(3,8) 6
2016 Estenose persisténcia SUG 1(3,8)
Disuria 1(3,8)
Tugtepe, Necrose do retalho perineal | 1(3,5)
20143 29 HAC 2(6,9) Deiscéncia ferida operatéria | 1(3,5) 23
. Estenose vaginal 2(12,5)
Bernalzt:Je, 16 HAC 4 (25) Granuloma 1(6,2) 1
2018 Infecgdo Urindria 1(6,2)
Estenose vaginal 4(6,7)
7ainuddin Sintomas urindrios 2(3,3)
121 59 HAC 12 (20,3) Hematoma 1(1,6) Nr
2013 Tecido redundante navulva | 5(8,4)
Cicatrizacgdo insatisfatodria 2(3,3)




