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Priapismo en pediatria: presentacion inicial de una leucemia

mieloide cronica

Priapism in pediatrics: initial presentation of chronic myeloid leukemia

Dra. Nadia Paladino®, Dra. Daniela Rolddn® y Dra. Maria Soledad Caram®

RESUMEN

El priapismo es una ereccién peneana prolongada, desencade-
nada o no por estimulo sexual. Es poco frecuente en pediatria,
peroimporta su conocimiento pues su presencia puede trasun-
tar enfermedades graves, como la leucemia, y también puede
complicarse con la disfuncién sexual eréctil irreversible, si no
se establece el tratamiento oportuno. Se informa el caso de un
nifio de 16 afios, que debuta con priapismo como presentacién
de una leucemia mieloide crénica. El conocimiento del cuadro
de priapismo permite realizar un enfoque adecuado, aplicar
de forma sistematica las exploraciones y establecer un trata-
miento para prevenir sus complicaciones.
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SUMMARY

Priapism is a prolonged penis erection, triggered by sexual
stimulation or not; it is uncommon in children, but its knowl-
edge s of great importance since it may lead to suspect serious
diseases, such as leukemia, and it can lead to permanent erec-
tile dysfunction if appropriate treatment is not timely done.
We present the case of a 16-year-old boy with priapism which
lead to a diagnosis of chronic myeloid leukemia. Knowledge
of an uncommon pathology in children, like priapism, it is
very important in order to establish the suitable and timely
treatment, to prevent the irreversible sequelaes and compli-
cations of this disease.
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INTRODUCCION

El priapismo es una ereccién peneana prolon-
gada, desencadenada o no por estimulo sexual, y
que no se modifica con la eyaculacién.! La palabra
deriva del griego Priapus, del dios Priapo, cuya fi-
gura presentaba una permanente y desproporcio-
nada ereccion; en la civilizacion clasica encarnaba
la fuerza fecundadora de la naturaleza.??
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En pediatria, el priapismo es una entidad poco
frecuente, pero importa su conocimiento pues su
presencia puede trasuntar enfermedades graves,
como la leucemia, o enfermedades hematologicas,
como la anemia de células falciformes. Sus conse-
cuencias psicosociales pueden ser devastadoras;
entre ellas, se puede incluir la disfuncién eréctil
irreversible, si no se realiza un tratamiento opor-
tuno.” Constituye una urgencia urolégica cuyo
pronodstico dependera del tiempo de evolucién,
por lo que es necesario un diagnéstico precoz y
la derivacién al especialista en urologia para su
tratamiento.*

A continuacioén se presenta un caso clinico con
el objetivo de destacar la importancia del cuadro
clinico y su evolucion.

CASO CLINICO

Paciente de 16 anos de edad, de sexo masculi-
no, sin antecedentes patologicos de importancia,
que comienza hace un mes con cuadro de astenia,
adinamia y pérdida de peso, al que se agrega 48 h
atras ereccion peneana persistente, con dolor mo-
derado, por lo que consulta en el hospital zonal,
donde le indican analgésicos y medios fisicos ci-
tdndose a las 24 h para control.

Al dia siguiente concurre a dicho hospital,
donde por continuar con ereccién peneana y pa-
lidez generalizada deciden realizar estudios de
laboratorio que muestran: plaquetopenia (pla-
quetas 60 000/ mm?), anemia (hematécrito 12%) e
hiperleucocitosis (glébulos blancos 312 000/ mm?)
y LDH 2056 Ul/ml, por lo que se decide su inter-
nacioén y se solicita su derivaciéon a un centro de
mayor complejidad.

A su ingreso al Hospital Posadas se constata
paciente en regular estado general, palidez cuté-
neomucosa, fiebre y equimosis en miembros infe-
riores. Se palpa esplenomegalia. Se observa pene
erecto con cambios en la coloracién de la piel del
cuerpo, palidez y leve cianosis del glande.

Se realiza interconsulta con urologia, quien
realiza drenaje de cuerpos cavernosos con solu-
cion fisioldgica y adrenalina; el procedimiento
arroja sangre oscura y coagulada.
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Por presentar registro febril, se realizan hemo-
cultivos x 2 y se decide iniciar tratamiento em-
pirico con ceftazidima-amikacina y transfundir
glébulos rojos desplasmatizados.

El paciente evoluciona en mal estado general,
con dificultad respiratoria creciente, por lo cual
se lo traslada a terapia intensiva. Se realiza diag-
nostico de leucemia mieloide crénica por biopsia
de medula 6sea y presencia de blastos en sangre
periférica. Se descartan otros diagnésticos, como
la anemia de células falciforme, por no presen-
tar depranocitos en frotis de sangre periférica;
causa medicamentosa, por no presentar ingesta
de medicamentos; causa traumatica, por falta de
traumatismos previos en el pene; asimismo, se
descartan tumores sdlidos genitourinarios y en-
fermedades neuroldgicas e infecciosas. Actual-
mente, el paciente se encuentra con disfuncién
eréctil secundaria a priapismo y permanece en
tratamiento oncoldgico por su patologia de base.

DISCUSION

El priapismo es una entidad poco comtun. Es
mas frecuente en adultos que en nifios, aunque se
presenta a cualquier edad, aun en recién nacidos.?

TasLA 1. Priapismo de bajo y alto flujo. Diferencias

Para una respuesta eréctil normal debe exis-
tir un equilibrio hemodindmico entre el aporte
arterial y el drenaje venoso de los cuerpos ca-
vernosos. La rotura de este equilibrio provoca el
priapismo. El priapismo se clasifica como de alto
y de bajo flujo. Cada uno de ellos tiene un meca-
nismo etiolégico, prondstico y tratamiento dife-
rentes. (Tabla 1)3°

El priapismo de alto flujo se produce por flu-
jo arterial cavernoso no regulado producto de un
trauma agudo perineal, el cual lleva a la forma-
cién de una fistula arteriolacunar. El flujo arterial
turbulento producido por la fistula lleva a la li-
beracién no regulada de éxido nitrico endotelial,
un poderoso vasodilatador y anticoagulante, que
impide la detumescencia peneana y la formacién
del codgulo en la fistula arteriolacunar.’

El priapismo de bajo flujo, como el que presen-
taba este paciente, es el mas frecuente y el que en-
trafia mayor potencial de alteracién permanente
en la funcién eréctil del pene. En él existe obstruc-
cién del drenaje de los cuerpos cavernosos, que
impide el flujo de entrada de sangre arterial y, por
tanto, se establece un estado isquémico dentro de
los cuerpos cavernosos.

Bajo flujo

Alto flujo

Flujo sanguineo Bajo (isquémico)

Alto (no isquémico)

Fisiopatologia Obstruccion al flujo de salida de los

cuerpos cavernosos

Laceracion arterial con creacion de una

fistula arteriolacunar

Frecuencia relativa Alta

Baja

Etiologia Muiltiples: formacos intracavernosos, Trauma arterial o peneano
psicofarmacos, vasodilatadores, antihipertensivos,
alteraciones hematolégicas, idiopaticas

Clinica Postracién, marcado dolor peneano, Dolor menos intenso, consistencia del pene
ereccion constante mas elastica

Gasometria Hipoxia y acidosis con respecto a la pH, pCO,, pO,, HCO, y EB con caracteristicas
gasometria arterial de sangre arterial

Doppler No existe incremento del flujo arterial Incremento del flujo arterial

Cavernosografia El flujo de salida del contraste es lento Aparece inmediatamente un flujo venoso normal

y disminuido

Arteriografia arteria

pudenda interna

No visibles las arterias cavernosas

(si las dorsales y las bulbouretrales)

Visualizacion de la arteria cavernosa

Gammagrafia

Disminucién de la captacién

Distribucién regular en ambos cuerpos cavernosos

Tratamiento, urgencia

objetivo

Urgente
Aumentar el flujo de salida de los

cuerpos cavernosos

Diferido

Disminuir el flujo de entrada
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Tras la instauracién de la isquemia y con el pa-
so de las horas, la presién de oxigeno y el pH de
la sangre atrapada en los cuerpos cavernosos dis-
minuyen, pudiendo alcanzar niveles préximos a
la anoxia y una acidosis grave en 3-4 h.**

Finalmente, el estado isquémico prolongado
mayor a 24 h puede llevar a la muerte celular y la
posterior fibrosis en el proceso de reparacién del
tejido, lo que condiciona la aparicién de una im-
potencia permanente.*?

Dentro de las causas del priapismo (Tabla 2),
la anemia de células falciformes es una etiologia
muy frecuente; la mayoria de los autores la sefia-
lan como la primera causa de priapismo en los ni-

TaBLA 2. Causas de priapismo

nos.>* La leucemia supone el 15% de los casos en
nifnos. La leucemia mieloide crénica es la que con
mayor frecuencia lo provoca, como en este caso;
es responsable del 50% de los casos leucémicos,
aunque el priapismo también se observa en la leu-
cemias mieloblastica aguda y linfoblastica.!

La etiologia del priapismo leucémico se desco-
noce, pero se lo atribuye a la hiperviscocidad san-
guinea, por hiperleucocitosis, y a la obstruccién
mecanica de las venas y nervios abdominales por
esplenomegalia.

La evaluacion clinica del paciente con pria-
pismo se iniciard con una anamnesis orientada
a diferenciar el tipo y su posible etiologia, como

Idiopatico o primario
Secundario
1. Alteraciones hematolégicas
¢ Anemia de células falciformes.
e Leucemia.
¢ Trombocitopenia.
e Trombocitemia.

e Otras (mieloma mdiltiple, talasemia, policitemia, anemia hemolitica congénita no esferocitica).

2. Disfunciones neurolégicas
e Esclerosis multiple.
e Tabes dorsal.
e Hernia discal.
e Mielitis transversa.
e Rotura de aneurisma intracraneal.
e Traumatismo cerebral o medular.

¢ Enfermedades uroldgicas (fimosis, condiloma acuminado, uretritis, prostatitis...).

3. Medicamentos y drogas

¢ Inyeccién intracavernosa de farmacos vasoactivos: papaverina, antagonistas alfa (fenoxibenzamina, fentolamina,

nicergolina), PG E1.
® Psicofdarmacos: fenotiacinas, trazodona, clonazepam.
¢ Antihipertensivos: prazosina, guanetidina, hidralazina.
* Anticoagulantes.
* Anestésicos.

® Misceldnea: labetalol, tolbutamida, andrégenos, HCG, corticoides, alcohol, marihuana.

4. Causas locales
e Traumatismos perineales y/o peneanos.
¢ Neoplasias.
¢ Inflamaciones urogenitales.
5. Enfermedades infecciosas
e Tularemia.
e Hidrofobia.
e Parotiditis.
¢ Ricketsiosis.
6. Trastornos metabdlicos
¢ Enfermedades de Fabri.
e Amiloidosis.
e Diabetes de tipo L.
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enfermedades hematolégicas, infecciosas, infla-
matorias o tumorales, consumo de farmacos y
traumatismos.®

En la exploracién fisica se valorara la intensi-
dad del dolor y la rigidez de la ereccién, que seran
menores en el de alto flujo.**

En cuanto al diagnéstico, el priapismo es
una emergencia médica que requiere atenciéon
inmediata.? En la evaluacion, el primer paso es

determinar el flujo arterial a los cuerpos caverno-
sos. Esto puede hacerse mediante la flujometria
Doppler y la gasometria cavernosa.’

En cuanto al tratamiento (Tabla 3), el priapismo
puede resolverse espontdneamente, lo cual es mas
frecuente en el nifio, por lo que a veces no precisa
tratamiento. Sin embargo, es recomendable estable-
cer un tiempo prudencial de espera (3-4 h), pasa-
do el cual sera necesario instaurar un tratamiento.*

TasLA 3. Algoritmo de tratamiento descripto para el manejo del priapismo®

Priapismo

Historia clinica / Exploraciéon

v

Hemograma

¥

Idiopatico

v

Eco-Doppler peneano

[
¥ ¥

Alto flujo

. .

Bajo flujo

¥

Proceso hematolégico

r h 4
Anemia de células ; .
. Leucemia
falciformes

. '

Arteriografia
pudenda interna +

T o-adrenérgicos
embolizacion

Aspiracion CCx e Fallo4h b

Tratamiento especifico: Tratamiento
especifico

v v

Fallo Fallo 24 h

v v

L Cortocircuito
Embolizacion
corporoglandular
Fallo Fallo
Ligadura Cortocircuito
quirargica corporocavernoso

-Analgesia

- Hidratacién

- Oxigenacioén

- Transfusion (Hb >10)

CC: cuerpos cavernosos.
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Siempre que sea posible, se realizard una tera-
pia etiolégica junto al tratamiento fisiopatolégico.
La norma sera la sedacion y la analgesia, asi como
una adecuada hidratacién del paciente.®

La primera medida serd la puncién-aspiracién
de los cuerpos cavernosos con toma de sangre pa-
ra realizar una gasometria; se observaran las ca-
racteristicas sanguineas y la presion a la que fluye
y se realizard una inyeccion intracavernosa de far-
macos al-adrenérgicos. Si esto fracasa o si existe
de inicio una fase isquémica, es decir méas de 12 h
de evolucién, estd indicado el tratamiento quirtr-
gico. Todas las técnicas quirtrgicas persiguen la
creacion de cortocircuitos para drenar la sangre
acumulada en los cuerpos cavernosos.*®

En cuanto al seguimiento, en el caso de im-
potencia puede ser necesaria la colocaciéon de un
implante o prétesis endopeneana. El seguimien-
to deberd realizarlo el especialista en urologia.
En el caso presentado, hubo dafio permanente de
los cuerpos cavernosos con pérdida de la funcién
eréctil, por lo que sera necesario colocar una.

En conclusién, el conocimiento del priapismo
permite realizar su enfoque adecuado y aplicar,
de forma sistematica, las exploraciones y el tra-

tamiento adecuado, lo cual permitira prevenir
la disfuncién eréctil irreversible y permanente.
Puede ser un signo que lleve a la sospecha de una
enfermedad grave, como la leucemia. Es indis-
pensable la derivacion oportuna a un centro que
cuente con el especialista en urologia y la infraes-
tructura adecuada para el diagnéstico y el trata-
miento correctos. B
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