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RESUMEN

El priapismo es una ereccidon del pene anormal, prolongada y dolorosa, no
relacionada con el deseo sexual. La mayoria de los pacientes afectados presentan el
denominado priapismo isquémico que puede tener importantes repercusiones sobre
la funcion eréctil. La incidencia en los enfermos con drepanocitosis es mayor del 40
% y su manejo asi como su profilaxis, tienen particularidades que aun hoy son
objetos de investigacion y controversias. La hidroxiurea puede ser util en el
tratamiento preventivo de esta complicacion, aunque la dosis diaria puede ser un
poco mayor de la usada habitualmente en estos enfermos.

Palabras clave: drepanocitosis, anemia drepanocitica, priapismo, disfunciéon eréctil,
sindrome ASPEN.

ABSTRACT

Priapism is an abnormal, lengthy and painful penis erection non-related to sexual
desire. Most of patients affected have the so-called ischemic priapism with
significant repercussions on erectile function. Incidence of patients presenting with
drepanocytemia is higher than 40% and its management as well as its prophylaxis
have distinctive features that even today are a matter of research and
controversies. Hydroxyurea may be useful in preventive treatment of this
complication, although the daily dose may be a bit higher than usual in these
patients.

Key words: Drepanocytemia, sickle cell anemia, priapism, erectile dysfunction,
ASPEN syndrome.
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El priapismo es una ereccion del pene anormal, prolongada y dolorosa, no asociada
con deseo sexual y que no se alivia luego de las descargas de catecolaminas que se
producen al alcanzar el orgasmo. La palabra priapismo se deriva del vocablo griego
Priapus, nombre con el que se designo al Dios de la fertilidad en la mitologia griega
y que se representaba como un hombre grotesco con un enorme falo. * Sin
embargo, en las mujeres también se puede presentar a nivel del tejido eréctil
presente en su clitoris. Las primeras referencias en la literatura médica se le
atribuyen a Callaway, pero en el papiro de Ebers ya se mencionaba. %3

CARACTERISTICAS ESPECIFICAS EN LA DREPANOCITOSIS

Segun el flujo sanguineo a través de los cuerpos cavernosos, el priapismo puede
clasificarse en priapismo de bajo flujo y de flujo elevado. El de bajo flujo (isquémico
0 venooclusivo) es aquel en el que se produce un marcado descenso 0 ausencia
completa de flujo de sangre en los cuerpos cavernosos. El de alto flujo (arterial o
no isquémico) se puede producir tras un traumatismo del pene que ocasione lesion
vascular con entrada no regulada de sangre arterial. En la drepanocitosis, el
priapismo es casi siempre de bajo flujo, aunque se han descrito algunos casos de
flujo elevado sin que se haya podido esclarecer su etiologia. *° La incidencia se
encuentra entre el 6 y el 42 % del sexo masculino, con 2 picos: uno entre los 5y
los 13 afios y otro, entre los 21 y los 29 afios. ®”’

En este tipo de priapismo se produce un desequilibrio entre los mecanismos de
vasoconstriccion y vasodilatacion que lleva a un sindrome compartimental del pene
y se caracteriza por hipoxia, hipercapnia y acidosis locales. En este tipo de
priapismo el contenido de los cuerpos cavernosos es una sangre venosa, oscura y
densa. La exposicion prolongada del musculo liso de los cuerpos cavernosos a estas
condiciones disminuye la respuesta contractil a los agonistas alfa adrenérgicos y
trae un dafio irreversible del tejido eréctil con fibrosis. ®

El impedimento inicial al drenaje venoso puede deberse a una oclusion
extravascular o intravascular de las venas de drenaje. Al priapismo iniciado por
obstruccién intravascular puede afiadirse un componente extravascular debido al
edema en el tejido trabecular. El 6xido nitrico y la prostaglandina (PGl 2) son
potentes inhibidores de la agregacién plaquetaria y de la activacion de las células
inflamatorias. Su sintesis en el cuerpo cavernoso depende de la concentracion de
oxigeno, por lo que estara practicamente bloqueada y su ausencia favorece la
agregacion plaquetaria y la formacién de trombos en las vénulas.

Al parecer, la severidad de la drepanocitosis influye en la aparicion del priapismo,
pues se ha visto que los afectados tienen niveles mas bajos de hemoglobina y mas
alto de deshidrogenasa lactica (LDH) sérica, bilirrubinas, leucocitos y plaquetas,
que sugieren una relaciéon con una hemadlisis incrementada que disminuiria los
niveles circulantes del 6xido nitrico. ° Por ello, recientemente se ha sugerido que los

valores de LDH pudieran servir para medir el riesgo para desarrollar un priapismo.
10
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Sin embargo, otros investigadores han obtenido resultados contrarios a estos, pues
han encontrado en los pacientes con priapismo, cifras superiores del hematocrito y
con ello, de la viscosidad sanguinea, lo cual favoreceria la falciformacion. ** Ambas
observaciones parecen légicas y no necesariamente excluyentes.

Resultan interesantes las relaciones encontradas entre el priapismo y la presencia
de algunos genes. Asi, primero se describié el poliformismo en el gen KLOTHO en la
anemia drepanocitica, que codifica una proteina de membrana que regula muchas
funciones vasculares, incluida la expresion del factor de crecimiento vascular y la
liberacién del 6xido nitrico endotelial. *? Estudios mas recientes sefialan que los
genes involucrados en las vias del factor B transformador del crecimiento, la
coagulacion sanguinea, la adhesién y la hidrataciéon celular, también son elementos
de riesgo a tener en cuenta para la ocurrencia de un priapismo en los individuos
con drepanocitosis. 3

DIAGNOSTICO

Con frecuencia el paciente acude al Servicio de Urgencias agitado, con una ereccion
dolorosa, de varias horas de duraciéon, que presenté al despertarse en la mitad de
la noche, o después de mantener relaciones sexuales. ** Como factores de riesgo se
han sefialado la fiebre, la deshidratacién y las relaciones sexuales prolongadas. El
pene resulta doloroso al tacto y generalmente solo los cuerpos cavernosos
participan de la ereccion anormal, por lo que el glande es pequefio y la superficie
ventral del pene es plana, ya que no esta presente el abultamiento que produciria
el cuerpo esponjoso de una ereccion normal. En una minoria, sobre todo en los
individuos pospuberales, también participan el glande y el cuerpo esponjoso, que
entonces se denomina priapismo tricorpdéreo, en donde la disfuncién eréctil es mas
frecuente. *°

El analisis de los gases de la sangre extraida del cuerpo cavernoso confirmaria su
origen venoso y ayudaria a clasificar fisiopatolégicamente al priapismo. En este
sentido, también el empleo de técnicas radiolégicas, como el ultrasonido Doppler,
ha resultado de utilidad.

TRATAMIENTO

El objetivo fundamental consiste en hacer recircular la sangre lo antes posible para
preservar la funcién eréctil. Las medidas terapéuticas que se emplean se
seleccionan habitualmente de acuerdo con el tiempo transcurrido después de la
ocurrencia del priapismo (figura).

Duracion del priapismo

Menos de 2 horas De 2 a 4 horas De 4 a 12 horas Mas de 12 horas
I [ | |
E-:.rar:galr la vejiga Hidratacién parenteral|| Aspiracion y/o
Ejercicio ligero Alcalinizacion Lavado de cuerpos cavernosos || Tratamiento
Hidratacion oral 4 10ecia v sedacign ||Instilacion de medicamentos quirurgico
Analgesia y sedacion
* >
AMBULATORIO HOSPITALIZADO

Fig. Algoritmo para el tratamiento del priapismo en la drepanocitosis.
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La mayoria de los autores coinciden en que en la drepanocitosis, las medidas
generales son las que deben emplearse inicialmente: hidratacion, alcalinizacion,
analgesia y sedacion. También se ha sugerido orientar al paciente a que evacue la
vejiga y practique algln ejercicio como caminar o subir escaleras. *° Sin embargo,
el factor tiempo es decisivo en la terapéutica que se aplique. De esta manera, en
las primeras 2 horas las medidas generales pueden ser aplicadas ambulatoriamente
y utilizar la via oral para la medicacién. Entre las 2 y 4 horas de evolucién siguen
siendo las medidas generales las de elecciéon, pero en esta situacion el paciente
debe ser hospitalizado y recibir tratamiento parenteral. A partir de las 4 horas del
comienzo del priapismo estan indicadas la puncién, aspiracion y lavado de los
cuerpos cavernosos con instilacion de medicamentos agonistas alfa y beta
adrenérgicos, asi como los inhibidores de la guanilato ciclasa. Dentro de la lista de
medicamentos, la fenilefrina es la de eleccién, '’ y se plantea que resulta efectiva
en todos los casos en los que se ha utilizado en las primeras 12 horas. Esta droga
puede usarse mediante irrigaciéon intracavernosa con una solucién diluida de 1mL
(10 mg) de fenilefrina en 499 mL de suero fisiolégico, de la que se administra de 10
a 20 mL cada 510 min. *®'° Se puede administrar también la fenilefrina en una
dosis de 100-500 mg (dilucién de 1 mL de fenilefrina en concentracion de 10
mg/mL en 19 mL de suero fisioldgico, para obtener 500 mg/mL) para lograr la
descongestion. Esta dosis se puede repetir cada 5 minutos.

La terapia transfusional ya no se encuentra en la primera linea del tratamiento de
los episodios agudos prolongados porque se ha demostrado que la sangre
transfundida no aparece en los cuerpos cavernosos cuando su contenido se analiza
con medios electroforéticos. Por otra parte, los estudios aleatorizados no evidencian
ventajas de las exanguinotransfusiones (ET), manuales o automatizados, sobre la
aplicacion de medidas generales; por dltimo, las complicaciones postransfusionales
son un elemento importante a tener en cuenta hasta el punto de existir una
relacion directa entre la realizacion de exanguinotransfusiones en individuos con
drepanocitosis y priapismo y la aparicién de eventos neuroldgicos, complicacion
conocida como sindrome ASPEN (siglas provenientes del inglés: association of
sickle cell disease priapism, exchange transfusion and neurological events). Se ha
sugerido que la fisiopatologia de estos trastornos neurolégicos se relaciona con un
aumento brusco de la hemoglobina total, disminucién del porcentaje de Hb S 'y

liberaciéon de sustancias vasoactivas durante el proceso de descongestion del pene.
20-24

Por esto, en la actualidad la ET suele reservarse solo para los casos rebeldes.

El priapismo que pasa de las 12 horas es candidato a la cirugia y el método mas
empleado es la derivacion de Winter, en la que se establece una comunicacion
entre el glande y los cuerpos cavernosos. %°

En los casos con recurrencia, los concentrados de eritrocitos pueden ser
beneficiosos para mantener bajo el porcentaje de hemoglobina S y evitar nuevos
episodios, pero la administracion oral de los agentes alfa y beta adrenérgicos
mencionados anteriormente, ***” asi como los inhibidores de la fosfodiesterasa, *®
los han desplazado a un segundo plano.

Hay reportes sobre pacientes que han sido entrenados para la auto-administracion

de inyecciones intracavernosas de medicamentos, para evitar asi la hospitalizacion.
29,30

Son conocidos los efectos beneficiosos de la hidroxiurea en la profilaxis de algunas
de las crisis de la drepanocitosis. El priapismo también puede evitarse con su uso,
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aunque se ha visto que la dosis necesaria suele ser mayor que la utilizada para
otras situaciones y puede llegar hasta 25 mg/Kg/dia. **
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