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Priapismo: present:
poco frecuente de la
Leucemia Mieloide C




Caso clinico

Paciente de 16 anos sin antecedentes que acude a urgencias
por priapismo >12h con dolor progresivo y cefalea asociada. No
antecedentes de estimulacion sexual, trauma, episodio similar,
farmacos o enfermedad cronica

Analitica: hiperleucocitosis 420.000, anemia leve Hb 10

Ingresa en hematologia para comenzar estudio y tratamiento




Introduccion

PRIAPISMO

v Ereccion involuntaria

v Dolorosa

v Persistente

v >dedh

v Sin relacion a estimulo sexual

v No se resuelve con la eyaculacion

Incidencia: 1,5-100,000 hombres
Picos de incidencia:

Y

a 5-10 anos: raza negra asociado a anemia de células falciformes
a 20-50 anos: idiopaticos el 64%
a 20% relacionados con trastornos hematolégicos

a 50% de los cuales se deben a leucemias

O.A. Magaﬁa-BIJstamante 2014
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Tabla 1 Causas de priapismo

Etiologia

3. Medicamentos y drogas
¢ \nyeccidn Intracavernosa de farmacos vasoactivos:

Idiopdtico o primario 64%

Secundario

1. Alteraciones hematologicas 2 O %
e Anemia de celulas falciformes

[+ Leucemia | 50%

e Trombocitopenia

e Trombocitemia

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

2. Disfunciones neurologicas
e Esclerosis multiple

e Mielitis transversa

e Rotura de aneurisma intracraneal
e Traumatismo cerebral o medular
e Enfermedades urologicas (fimosis, condiloma
acuminado, uretritis, prostatitis...)

O.A. Magana-B

stamante 2014

« Tabes dorsal De todas las LMC sélo el 1- 5%
JHcHINn (ST presentan priapismo

popaverina, antagonistas alfa (fenoxibenzamina,
fentolamina, nicargolinal, PG E1

¢ Psicofarmacos: fenotiacinas, frazodona, clonzzepam
o Antihipertensivos: prazosing, guénetiding, hidralazina
» Anticoagulantes

« Ancstésicos

» Miscelanea: labetalol, tolbutzamidz, androgenos, HCG,
certicoides, alcohol. marihuana

. Causas locales
« Traumatismos pcrincales y/o percancs
o Neoplasias

¢ nflamaciones urogenitales

“ cciosas

¢ NICKELSIUSS

6. Trastornos metabolicos
¢ tnfermedades de Fabri
¢ Amiloidcsts
» Diabetes tipo 1

Fuente: Paladinn®.




3 fepismo d= bajo flujo en adolescente come inicio de una
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Tipos de priapismo

Alto Flujo

v Flujo arterial cavernoso no regulado. | | !
v Causado frecuentemente por traumatismo agudo > fistula arteriolacunar "
<

Flujo turbulento

Artera peniana
comun

s
Liberacion no regulada de NO y
(vasodilatador y anticoagulante) 4 ‘

Artedia cirounfigfa
Fistula arterial Fuente: internet

Arkoria cuverrona X\ Impide la detumescencia
Puede formar coagulo en la fistula

Anatomia arterias peneanas Fuente: internet

No es urgente: Hay que disminuir el flujo de entrada

Tratamiento > Conservador con frio local / compresidon mecanica de la
fistula

Jesus Rosety ReidEhs Si fracaso: embolizacion selectiva de la fistula (20%prob de DE tras




i fepismo de bajo flujo en adolescente come inicio de una
lzucamia mieloide aguca

cous Fosety Yodreuez®, Fodrigo Garca-tacuern forcla-Fareces,
flbertr Permre_szac, Mar ¢ Jasé ado Copero, Juaa Soto Villaba
v Jose Luis Arsarer-0ssocia Moy nanded

Tipos de priapismo
Bajo Flujo

v Obstruccion del drenaje de los CC - No entrada de flujo

arterial
Hipoxia y acidosis en los CC
Isquemia tisular-> si >24h

* Muerte celular > Fibrosis =
Impotencia permanente

Es urgente:
hay que aumentar el flujo de salida

Jesus Rosety ITidriguez, 2013



i fepismo de bajo flujo en adolescente come inicio de una
lzucamia mieloide aguca

esus Fosety Yodriguez®, Fodrigo Garsa-tacuern fercla-Fareces,
flbertr Permre_szac, Mar ¢ Jasé ado Copero, Juaa Soto Villaba
v Jose Luis Arsarer-0ssocia Moy nanded

Eco-Doopler

- Valora el flujo sanguineo
dentro de los CC

F- e - — S

e

Priapismo de alto flujo

Jesus Rosety Fljidriguez, 2013

Diagnostico diferencial
Gasometria de CC

= Alto flujo: similar a sangre arterial

- Bajo flujo: Hipoxia y acidosis

Tabla 2 Resultados del analisis de gases de la sangre de
CUerpos Cavarnosos en priapismo isquemico

Fuente PO; ‘mmHg) PCO, PH
(n'uan]
Priapismo < 30 > fl) <7.7%
isquémice = — =
(cuerpos
cAVemaoses)
Sangre arterial » 90
normal
Sangre venosa 40
mixta

Fuent=: Rodgers et al.’

Adaptado de las guias de la AsoCiacion Americana de Urologia
(Montague et al., 2003).
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Priapism as a Debut Presentation of Chronic Myeloid Leukemia

shivei Dhat?

, Garvit Chhabrad, Lokedh Khandedwal! 7 Akdhee Bat-a and Naregh Lupla!

Jahnvi Dhar 20
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LMC

Forma de presentacion

perdida de peso, fiebre, sudores nocturnos, dolor de
huesos, dolor abdominal y plenitud.

Algunos pueden tener
Fendmeno tromboembdlico

Hipoacusia

Déficit neurolégicos Diagnostico rapido

c c N~
FITEIRIEG =2 Aleds Hemograma: Recuento de leucocitos

 Asintomaticos: < 50.000/microL
e Sintomaticos: de 200.000/microL a 1.000.000/microL

Frotis de sangre periférica: granulocitos
inmaduros, eosinofilia y basofilia absolutas

Diagnostico definitivo > Bx de médula ésea:
> 20% de células blasticas
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Mecanismo fisiopatologico de priapismo en LMC

= 3 mecanismos diferentes:

Esplenomegalia Hiperviscosidad sanguinea JInfiltracion tumoral con
é Compresién meca'nica AglutinaCién de CélUIaS CélUIaS |eUCémicaS |OS
de venas abdominales leucemicas y luecocitosis en nervios sacros y del SNC

- Congestion venosa los CC
de los CC

O.A. Magana-B@stamante 2014



% En nuestro caso...

Frotis de sangre: 35-50% blastos de aspecto promielocitico

Ecografia abdominal: Esplenomegalia de 18,5 cm

Rx de torax: patron intersticial bilateral. —

positivo

30% de cel promielociticos de aspecto patoldgicos,
granulacion gruesa y astillas




Tratamiento hematologico

Actitud del 1° dia de ingreso: Dada la hiperleucocitosis y la
sintomatologia secundaria se decide iniciar Ac Transretinoico

hidroxiurea y rasburicasa para preparar al paciente para

Nilotinib +

Horas mas tarde...

... Tras leucoféresis cede cefalea, disminuyen leucos 352000 pero
mantiene priapismo por lo que




Urclogic Management of Priapism Secondary to
Cheonic Nyeloid Leukemia

Tratamiento hematologico

3 Inhibidor de la Tirosin-kinasa: Imatinib/Nilotinib > 95% respuesta

Al inicio: Reducen la formacién de &. trico producido
- . . tras la lisis de células de la LMC evitando
Alopu rlnol, Rasburicasa problemas causados por esta sustancia.

> Hidroxiurea (mielosupresor)

Jd Leucoféresis > agotamiento mecanico de los leucocitos  [Slelei(EleEle WA\ Elaler= 10k
Reduce rapidamente |a hiperviscosidad en pacientes con LMC de Aféresis: GR IB
Indicacion hiperleucocitosis sintomatica
aPriapismo de >24h

aDificultad respiratoria (disnea)
aDeficiencias neuroldgicas (cambios visuales, desequilibrios, somnolencia)

Helen H. Sun 2'18
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Sospechade priapismo como presentacion de Imc

. .

— Paso 1 —P Paso 2: simultaneamente
Hidratacion « A)bh cada 6h.
_’ - - -
Halopurinol « B) simpaticomimeticos.
—
o () anticoagulacion.
[~ | Hidroxicarbamida « D) hielo, analgesicos
> Quimioterapia inhibidor tirokinasa 4
Consulta:
* urologia. ) ) )
; L eucoferesis para lograr reduccion repida
> * hematologia. De leucocitos. 4
« afersis.
Medidas urologicas:

1. Aspiracion de cuerpos cavemosos.

> 2. Simpaticomimeticos intracavemaosos.
3. Derivacion de cuerpos cavemaosos.

4. Protesis peneana.

Algoritmo de tratamiento del priapismo en pacientes con LMC segun la revista britanica de hematologia.
[ DT aeaemnh eSS s Gl e d



Valoracion y tratamiento de urologia

Se realiza drenaje de cuerpos cavernosos con aspirado de los mismos.

Inyeccion con 0,1mg fenilefrina (hasta 4 inyecciones) - Se consigue
detumescencia parcial con salida de sangre arterial.

...Al dia siguiente:

= Tumescencia con hematoma desde prepucio a hemiescroto.

Se indica Ecografia de pene urgente.



] 0

Se identifica flujo e ambas arterias

cavernosas en la base del pene con velocidades disminuidas y ausencia de
flujo en segmentos arteriales cavernosos medios y distales. Hallazgos

)

sugerentes de priapismo de bajo flujo.

14L5
difflild

°4

045

PORCION OMEDIAI




= |Intervencion urgente:

1.1 Se introduce butterfly en los CC bilateralmente con escasa salida de sangre. Lavado con
SSF sin eficacia. Inyeccion de adrenalina diluida en cada CC sin detumescencia

2.| Técnica de Winter: abbocath de 14Ch en CC a través de glande. A la compresion de pen
salida escasa de sangre. Nuevo lavado e inyeccion de adrenalina sin éxito




vV
3- Técnica de Ebbehoj: se accede a CC a través
del glande con bisturi de 11 girando 90° de manera
bilateral. Drenaje parcial del pene con
detumesciancia que recidiva a los pocos minutos

4- Técnica de Al-Ghorab: incision trasversal en el
dorso del glande exponiendo CC. Reseccion en
cufa con bisturi frio y evacuacion de sangre
oscura. Se repite de manera contralateral.

Detumescencia completa: Se comprueba

funcionamiento de shunt con sangrado activo
gue impide ereccion




Urclogic Management of Priapism Secondary to
Cheonic Nyeloid Leukemia

Tratamiento uroldgico pre 1Q

= JAspiracion (dx y terapéutica) con catéter de calibre 19-21 + irrigaciga.gam

= llnyeccion de agente simpatitomimético: Adrenalina 0,2ml/1mg/ml
Se puede adm cada 3-5 min hasta 1h o 1,5mL

Monitorizacion de FC, TA, cefalea y arritmia

Fuente: Cirugia del priapismo Seattle Cloud

Ausencia de detumescencia > Cirugia de Shunt: Derivacion
quirurgica entre los CC y otra estructura para restablecer el flujo arterial

Helen H. Sun 2'18



Tratamiento meédico V QL 1,715-;;-_-

del priapismo 1atrogénico v

es p-’:v:‘.t.;i neo

F. Aoun 2016

derivacion
cavernosoesponjosa
transglandular con
aguja de biopsia
prostatica (tru-cut)

Shunt Distal: CC-Glande

Acceso
trasglandular con bisturi
del 11 hasta el CC. Giro de
90° del bisturi. Posibilidad
de realizar 3-4 orificios en
cada hemiglande

En ambos casos el
shunt cierra
espontaneamente
con el tiempo vy la

prob de disfuncion
eréctil es minima




Tratamiento meédico V QL l.'llk_ﬁ-l-'---

del priapismo 1atrogénico v

es p-tr:‘.t.;i neo

Shunt Distal: CC-Esponjoso

a Incision transversal en dorso del
glande a 1 cm del surco balano-
prepucial.

a Exposicion del CC
a Reseccion en elipse de albuguinea
a Evacuacion de sangre acidoética

a Cierre con vycril rapide 4-0

F. Aoun 2016



Tratamiento meédico V QL l.'ll‘:-l."-'

del priapismo 1atrogénico v

es p-?v:‘.t.;i neo

Shunt proximal: CC-Esponjoso

a Posicion de litotomia. Incision en rafe
medio

a Exposicion del C. Esponjoso separando
musculos bulbocavernosos

a Escision de elipse en CC y otra paralela
cercana al Esponjoso

a Evacuacidon de sangre acidoética

a Sutura del CC con el esponjoso

F. Aoun 2016



Tratamiento médico v quurirgico

del priapismo 1atrogénico v

es p-?n:‘.t.{i neo

F. Aoun 2016

Q)

Q)

Q)

Q)

Q)

Q)

Shunt proximal: CC-Safena

Incisién longitudinal 3cm bajo el lig inguinal

Localizacion de la unidon de v. Safena con V.
Femoral.

Movilizacion de 10cm de safena en direccion
caudal y ligadura distal de la misma

Incision en raiz del pene sobre CC homolateral.

Tunelizaciéon subcutanea procurando ausencia de
tension

Escisién de elipse sobre CC y anastomosis con
safena. Sutura continua.

J s - S
{4 SR S e ] / TN

s
Fuente: Cirugia del priapismo Seattle Cloud
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Fuente: Cirugia del priapismo Seattle Cloud




' n
Finalmente

Tras 4 dias presenta sangrado activo: Re-intervencion para cierre de puntos
sangrantes y realizacion de sutura de lesiones en raiz de pene y prepucio

!

Buena evolucion de testiculos y pene

Hematolégicamente, tras 28 dias de tratamiento quimioterapico, el paciente se
dio de alta asintomatico y con buena respuesta.

Le esperamos en consultas de urologia para determinar evolucién final del
priapismo
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- Que va a pasar
ahora?




Unusual Presentation of Priapism Associated
with Acente and Chronie Mvuelnid T enkemia 1n
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Series

Becerra-Pedraza et
al. |2]

Hazra et al. | 3]

Chang et al. | 10]

Quetal. [11]

Yoshida et al. |12]

Tazi [ 13]

Ponniah et al. | 14]

Ergenc et al. | 15]

Age Presenting symptoms
52 Priapism for 144 hrs,
yrs fatigue, pallor
14 .
Priapism for 24 hrs
yrs
21
Priapism for 19 hrs
yrs
I8 .
Priapism for 72 hrs
yrs
29
Priapism for 48 hrs
yrs 1ap1s
33 Priapism for 22 h
apism for 22 hrs
yrs 1ap1s
19 .
Priapism for 18 hrs
yrs
I8

Priapism for 72 hrs

yrs

Treatment of priapism and leukemia

Corpor. le shunts.

Hematoldgico + Shunt

Hematologico + simpaticomiméticos

C

es
1

Hematologico + simpaticomiméticos

ang nancnicaum

Hematologico + Shunt CC-esponjoso

Hematologico + Shunt CC-glande

Cavernd Simpaticomimeéticos rigation

Failed cavernosal aspyration + leukapheresis

Imatinib, allopuripol + leukapheresis

QOutcome

No ED on follow-up
No recurrence at 2-month

follow-up

No ED on follow-up

No ED at 3-month follow-up|

No ED at 5-month follow-up|

No recurrence on follow-up

No ED on follow-up

No ED at 6-month follow-up




Priapism as a Debut Presentation of Chronic Myeloid Leukemia

Jahnwi Dhar'?, Garvit Chhabra!, Lokesh Khandelwal!.?, Akshee RBatra' and Naresh Guptat.

Table I: Czase reports of priapism leading to the diagnosis of chronic myeloid leukemia.

Authors Age (years) Painful priapism Curation of the Treatment received Post treatment
‘Y/N) complaint sexual dysfunction
(Y/IN)
Shaeer OK et al.o 21 Y 4 days Falled aspiraticn, Imatinib. penie prosthesis Y
Yoshida et al.” 29 Y 2 days Failed aspiraticn, glans-cavernosal shunt N
(Winter procedure). Imatinib
lais Taz® 33 Y 22 hours Aspiration, Imatinib N
Meng-\Vei Chang &t al.® 21 Y 18 hours Aspiration and decompressicr, interferon ala-2a N
(6 MIU/vial), allpurinol _
zrgerc H et al.5 19 Y 18 hours Imatinio. leukapheresis N
Rojes B et a'.? 22 Y 36 hours Leukapheresis, surgica’ intervention Y
Nerl RD et &/.2 19 Y 24 hours Irrigation and decompression N

Jahnvi Dhar 20

Journal of the College of Fhysicians and Surgeons Pzkistan 2019, Vol. 29 (1): 78-80

Los casos que describian priapismo prolongado (24-48 horas) y / 0 una intervencion

79

quirurgica fallida tuvieron una mayor incidencia de postratamiento disfuncién de érganos.



Conclusiones

El priapismo como presentacion inicial en la LMC es muy poco comun pero se
debe tener en cuenta para la intervencion y el manejo tempranos.

El objetivo prioritario del priapismo de bajo flujo independientemente de Ia etiologia,
es la derivacion sanguinea para evitar la isquemia y fibrosis que conllevan la DE
permanente.

En casos de LMC, la leucoféresis precoz puede ayudar a la detumescencia rapida

A pesar de un adecuado tratamiento se ha reportado una tasa de impotencia del
35-60% relacionado con el tiempo de evolucion previo al tratamiento (> 24h) y la
necesidad de varias técnicas de rescate
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