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Priapismo y leucemia mieloide crénica en adolescente.
Debut poco frecuente. Reporte de caso
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RESUMEN

El priapismo es una ereccion dolorosa y persistente acompafada o no de estimulo sexual. Una causa
poco frecuente de esta anormalidad es la leucemia mieloide crénica. Se han reportado pocos casos
de priapismo como manifestacion inicial de una leucemia de este tipo en pacientes adolescentes. A
continuacion, se informa el caso de un paciente de 16 afios de edad que presentd priapismo como
manifestacion inicial de una leucemia mieloide cronica. Durante su evolucion, no se realizé aspiracion
de los cuerpos cavernosos. Se inicié tratamiento hematoldgico especifico y, ante la persistencia del
priapismo, fue necesario realizar un shunt de cuerpos cavernosos en dos ocasiones, tratamiento a pesar
del cual existen altas probabilidades de secuelas.
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INTRODUCCION

Se define priapismo como una ereccion
sostenida de mas de cuatro horas, la cual puede
estar relacionada o no con estimulacién sexual.?
Existen dos tipos de priapismo, el de alto y el
de bajo flujo. El priapismo de alto flujo o no
isquémico sucede cuando hay un flujo sanguineo
incrementado en las arterias sinusoidales sin
modificar el flujo venoso. La causa mas frecuente
es el traumatismo peneano."?*Por otro lado, el
priapismo de bajo flujo o isquémico se origina
en patologias que causan un flujo venoso bajo
y, de manera secundaria, hay estasis en los
vasos peneanos. Este tipo de priapismo es el
mas comun y tiene como consecuencia dafo
celular y fibrosis. Sus causas mas frecuentes
son las discrasias sanguineas, como la anemia
de células falciformes y la leucemia mieloide
cronica (LMC)."24El priapismo se considera
una emergencia.® Una escasa experiencia en
el diagndstico y un retraso en el tratamiento se
han asociado con secuelas irreversibles.® De
no resolverse el priapismo de tipo isquémico
en 12 horas,* o cualquier tipo mas alla de 24-
48 horas, se asocia con dafio irreversible y mal
prondstico,%® con secuelas como disfuncién
eréctil, deformidades peneanas y dafio
psicolégico, entre otras.?

La LMC es poco frecuente en pediatria,
representa entre el 2 % y el 3 % de todas las
leucemias en menores de 15 afios®, mientras que
en los adolescentes de 15-19 anos representa
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el 9 %.27 Se describe un discreto predominio
en el sexo masculino.® Solo el 1-5 % de los
casos de priapismo se deben a algun tipo de
leucemia y, de estos, la mitad de los casos de
priapismo se asocian a LMC."%8La causa mas
comun de priapismo en nifios es la anemia de
células falciformes en un 65 % de los casos;
el 10 % puede atribuirse a leucemias; el 10 %,
a traumatismo; el 10 % es idiopatico, y el 5 %
restante puede atribuirse a medicamentos.38

Se describe el caso de un paciente que
presento priapismo como manifestacion inicial de
LMC, su evolucién y manejo.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 16 afios de
edad, estudiante. Sin antecedentes patoldgicos.
Comenzd un mes antes de su ingreso con
eventos de erecciones dolorosas, de predominio
nocturno, prolongadas, sin estimulo sexual.
Recibié atencion médica general y un tratamiento
con cinco dosis de dexametasona de 4 mg,
(dos intravenosas y tres via oral) y tratamiento
tépico con crema de hidrocortisona/lidocaina, sin
mejoria. El evento de priapismo se prolongd mas
de 5 horas, razon por la cual acudié a un hospital
general, donde, ante la sospecha de enfermedad
mieloproliferativa, fue enviado a nuestra unidad
24 horas después.

A la exploracion fisica, se encontrd sin
ictericia o palidez. Estado neuroldgico integro sin
crecimientos ganglionares en cuello, abdomen

TaBLA 1. Examenes de laboratorio durante la evolucion del caso

Ingreso 10 dias 21 dias Egreso Seguimiento
Hb 9,9 9,4 8,6 9,7 13,8
Hto 28 27,7 25,4 30 38
Leucocitos 542700 208210 4590 1470 4750
Neutrofilos 243220 142920 3120 620 1800
Linfocitos 27020 7070 800 570 2270
Eosindfilos 9700 7710 100 110 170
Plaquetas 572000 598 000 51000 34 000 124 000
Creatinina 1,1 0,89 0,56 0,66 0,94
DHL 1382 507 281 233 207

Hb: hemoglobina, en gramos por decilitros.
Hto: hematocrito, en porcentaje.

Leucocitos, neutrofilos, linfocitos, eosinofilos y plaquetas: células por microlitro; creatinina: miligramos por decilitro.

DHL: deshidrogenasa lactica, unidades internacionales por litro.



blando, depresible, esplenomegalia 7 cm por
debajo del reborde costal, hepatomegalia,
Tanner genital estadio IV y Tanner pubico llI,
testiculos de tamafio y consistencia normales,
edema generalizado en area genital, pene erecto
doloroso, aunque sin cambios de coloracion.

Al ingreso, se realizé toma de aspirado
de medula 6sea, estudios citogenéticos y de
laboratorio, que reportaron anemia normocitica
normocrémica (hemoglobina 9,9 g/dl),
leucocitosis (542 700 células/pl), neutrofilia
(243 220 células/ul) y 572 000 plaquetas/pl
(Tabla 1). Deshidrogenasa lactica de 1382 Ul/
ml, hiperuricemia de 8,7 mg/dl. Datos de lesion
renal aguda acorde a la clasificaciéon RIFLE (por
sus siglas en inglés, Risk, Injury, Failure, Loss y
End stage kidney disease).® Se inici6 tratamiento
con hiperhidratacién y alopurinol. Ultrasonido
Doppler genital (Figura 1). Tratamiento local con

Ficura 1. Ultrasonido Doppler peneano
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compresas frias y sistémico con hidroxiurea por
parte del servicio de Hematologia. En ningun
momento de su evolucién, el paciente fue
sometido a aspiracion e irrigacion de cuerpos
cavernosos.

En la revisién morfoldgica del aspirado
de médula ésea, se observo hipercelularidad
con predominio de serie mieloide en todos los
estadios de maduracién, las series eritroide y
megacarioblastica normales, no se observaron
blastos. Esto apoyo el diagnostico de LMC en fase
cronica. Por lo anterior, se continu6 tratamiento
con hidroxiurea dosis de 30 mg/kg/dia. El
inmunofenotipo no identificéd células inmaduras.
El frotis de sangre periférica reporté el 6 % de
blastos. El estudio de biologia molecular realizado
en muestra de médula 6sea informd positivo
para BCR/ABL1 (Figura 2), estudio de cariotipo
46 XY 1(9:22) (934;911.2) (Figura 3).

En el ultrasonido inicial, se identificé ecogenicidad heterogénea de los cuerpos cavernosos con incremento de la resistencia
arterial de la arteria dorsal del pene y sin evidencia vascularidad a la aplicacién Doppler color de la arteria cavernosa o de los
cuerpos cavernosos (flecha amarilla).

Alos 10 dias, se modifico la ecoestructura a expensas de trombosis ecogénica bilateral de predominio izquierdo de los cuerpos
cavernosos, sin evidencia de sefal aplicacion Doppler color con inversion diastolica a la aplicacion Doppler color espectral de la
arteria dorsal del pene (flecha roja).

Alos 15 dias, imagenes ecogénicas posteriores al procedimiento de shunt, sin evidencia de patrén vascular aplicacién Doppler
color, modificando la ecoestructura de los cuerpos cavernosos, observando permeabilidad de las venas y arteria dorsal del pene
con ensanchamiento diastélico del espectro arterial (flecha verde).

Alos 23 dias, existen cambios heterogéneos en ecogenicidad de los cuerpos cavernosos, sin evidencia de patrén vascular aplicacion
Doppler color las maniobras de Valsalva, identificando vascular periférica y sonda Foley en trayecto de la uretra peneana, donde
se identifica permeabilidad de la arteria cavernosa con espectro de alta resistencia (flecha azul).
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Ficura 2. Reaccion en cadena de la polimerasa con transcriptasa inversa en tiempo real (RT-PCR) donde

se identifica el gen BCR/ABL1

BCR-ABL1 194M02022
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Cycle
Muestra Gen Ct
194-MO-2022 BCR-ABL1 27,4 Positivo BCRL-ABL1
Linea celular K562 BCR-ABL1 20,6 Positivo BCRL-ABL1
194-MO-2022 GAPDH 19,1 RNA integro

Linea celular K562 GAPDH 13.4 RNA integro

Interpretacion: Valores de Ct menores a 32 son considerados positivos para BCR-ABL1.
GAPDH es el control interno: se requiere valores de Ct menores de 20 para considerar que el RNA utilizado es de buena calidad.

Abreviaturas
194M02022: corresponde al folio de la muestra.

GAPDH: Gliceraldehido-3-fosfato deshidrogenasa, se usa como gen de control de expresién en ensayos de real time PCR.

Ct: Cycle threshold, es el nimero de ciclos necesarios para que la sefal sobrepase un umbral estimado para determinar su expresion.
RNA: por sus siglas en inglés, ribonucleic acid, acido ribonucleico.

MO: médula ésea.

BCR-ABL1: fusion génica entre los genes B-cell receptor y ABL proto-oncogene 1, non-receptor tyrosine kinase, es una aberracion
cromosémica que implica la fusién de estos dos genes.

Linea celular K662: linea celular de eritroleucemia derivada de un paciente con leucemia mieloide cronica en una crisis blastica.
RT qPCR: Retrotranscriptase Real Time Polymerase Chain Reaction, tipo de PCR que se utiliza para determinar cuantitativamente

el RNA de determinado gen mediante la comparacion con un gen de expresion constante.

Con los hallazgos clinicos y los estudios, el
frotis de sangre periférica, el aspirado de médula
Osea y los estudios de citogenética y biologia
molecular, se establecio diagndstico de certeza
de LMC en fase cronica. Se agreg6 al tratamiento
imatinib a 375 mg/m? de superficie corporal. Ante
la persistencia del priapismo y la leucocitosis,
se decidié coadyuvar con ciclo de citarabina a
40 mg/m? de superficie corporal, cinco dosis.

A 10 dias de estancia hospitalaria, ante
la persistencia del priapismo y los hallazgos
ultrasonograficos, se realizd derivacion (shunt)
de cuerpos cavernosos distales tipo Ebbehoj.
Veinticuatro horas después, ante la presencia de
sangrado glandelar extremo, se decidi6 cierre de

la derivacion y manejo transfusional (Figura 1).

A 21 dias de estancia, se identificaron
valores normales de leucocitos y se suspendio el
tratamiento con hidroxiurea y citarabina. Presenté
mejoria de la ereccion sin lograr remision.
Ultrasonido Doppler y segundo shunt tipo Ebbehoj
con drenaje de hematoma peneano, y extraccion
de molde de coagulos en cuerpos cavernosos de
150 mililitros, con resolucion definitiva del evento
de priapismo (Figura 1).

Ante la resolucioén del priapismo, valores
hematoldégicos normalizados y la falla renal
remitida, después de 31 dias se decidio el
egreso hospitalario, con tratamiento especifico
con imatinib. Se continud el seguimiento en la



Ficura 3. Cariotipo en médula 6sea
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consulta externa. Actualmente, a 10 meses del
diagndstico y del inicio del tratamiento, el paciente
se encuentra con control de la enfermedad
hematoldgica y disfuncion eréctil como secuela.

DISCUSION

El priapismo es un sintoma inusual con una
frecuencia de 1-5 casos cada 100 000 habitantes
por afio, de ahi la importancia de realizar los
reportes de los casos observados.' Existen pocas
revisiones que identifiquen el priapismo como
manifestacion clinica de LMC. Bintoro, en una
revision de 20 afos, logro identificar 10 casos de
pacientes pediatricos con priapismo secundario
a LMC, 3 menores de 10 afios y 7 adolescentes.’
La leucocitosis y la esplenomegalia fueron los
datos iniciales en 8 de los 10 casos.' Kurosawa
reporta que los sintomas mas frecuentes que
presentaban los pacientes con LMC eran
astenia (45-60 %), dolor en flanco izquierdo por
esplenomegalia (20-30 %), pérdida de peso (15-
20 %) y hemorragias (10 %)."° Nuestro paciente
presento leucocitosis, asi como esplenomegalia,
pero no reporté sintomas constitucionales ni
hemorragias al momento del diagnéstico. En la
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Resultado: 46,XY,(9,22)(q34:911.2)[20]

serie de Kurosawa, solo el 2,8 % de los pacientes
con hiperleucocitosis presenté priapismo.

Solo el 1-5 % de los casos de priapismo estan
en relacion con leucemia." En el caso de las LMC
que presentan priapismo, el abordaje terapéutico
debe realizarse de manera multidisciplinaria,'"'2
considerando combinaciones entre tratamiento
sistémico de quimioterapia con hidroxiurea e
inhibidores de la tirosincinasa, leucoferesis, la
terapia intracavernosa y en ultima instancia los
cortocircuitos para drenar la sangre acumulada
en los cuerpos cavernosos.*'""® En diversas
publicaciones, se ha descrito la aspiracion de
cuerpos cavernosos como el tratamiento inicial de
eleccioén de este tipo de priapismo, sin embargo,
requiere personal experimentado que no siempre
esta disponible.*1-13

La revision de Kurosawa reportd que todos
los pacientes fueron tratados inicialmente con
citorreduccion, inmediatamente después del
diagnostico; aunque la medicacion varia segun el
criterio del médico tratante.5 En nuestro paciente,
se inici6 el tratamiento con hidroxiurea e imatinib
sin que se lograra la remision del priapismo, por
lo que se agregaron dos ciclos de citarabina



sin lograr remision. Entonces fue sometido a
procedimiento quirdrgico en dos ocasiones, para
logar la resolucion del priapismo.

En la literatura se ha descrito que, a mayor
tiempo de priapismo, mayor sera la posibilidad
de secuelas.? Respecto al tratamiento con
leucoferesis, no hay un consenso respecto a su
beneficio, y solo se ha estudiado en pequefas
series de casos.'?> Se recomienda solo cuando
la hiperleucocitosis ocasione sintomas y debe
reservarse para cuadros de urgencia,® siempre
en conjunto con el tratamiento sistémico
citorreductor.

Algunas series reportan que, a pesar del
tratamiento citorreductor, la leucoferesis y el
tratamiento local con aspiracién e irrigacion de
los cuerpos cavernosos, que es tratamiento inicial
recomendado, del 50 % al 90 % de los pacientes
pueden presentar disfuncion eréctil.>8'3

Dada la poca frecuencia de este diagnostico
y la escasez de datos, las recomendaciones
actuales de tratamiento del priapismo leucémico
derivan de los estudios y guias de practica clinica
de adultos.” Los tratamientos son diversos y
no hay recomendaciones estandarizadas del
tratamiento en pediatria.®

En conclusidén, el priapismo como
manifestacion inicial en LMC es infrecuente.
Ante lo inusual de estos casos, no existe un
consenso sobre su tratamiento. Los reportes
pueden ayudarnos a recolectar datos para guias
terapéuticas pediatricas en el futuro. Si bien las
manifestaciones iniciales mas frecuentes de
la LMC son astenia, adinamia y hemorragia,
debemos estar alertas a las manifestaciones
infrecuentes como el priapismo. El diagnéstico
oportuno y el tratamiento especifico pueden
evitar repercusiones en la calidad de la vida del
paciente pediatrico, que al igual que el paciente
adulto requiere de una funcion de ereccion optima
para su vida de relacion. B
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