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Resumen

La enfermedad falciforme (EF) comprende un grupo de trastornos hereditarios con expresion cli-
nica heterogénea y multiples complicaciones de indole vascular y hemolitica. El priapismo repre-
senta una emergencia uroldgica que amerita intervencion quirdrgica temprana para disminuir la
disfuncidn eréctil. Objetivos: informar cinco casos de EF atendidos por priapismo en la ESE Hospital
Universitario de Cartagena (ESEHUC) resaltando las caracteristicas sociodemograficas, clinicas y de
laboratorio que se asociaron a disfuncion eréctil. Métodos: serie de casos hospitalaria. Resultados:
se registraron cinco casos de priapismo con mediana calculada para edad de 33 afios, IMC: 23 kg/m?,
tres casos pertenecieron al subtipo homocigoto, uno doble heterocigoto y un rasgo de la EF. La me-
dia de ingreso hospitalario se consider¢ tardia siendo mayor a 48 horas de evolucidn del priapismo
y en todos se optd por el manejo quirdrgico uroldgico. Tres casos presentaron disfuncidn sexual,
uno clasificado severo. Conclusiones: los casos con formas subclinicas y genotipos de bajo riesgo
pueden enfrentarse a priapismo mayor, con riesgo de padecer complicaciones con impacto sobre
la vida sexual. Se insiste en educar a los pacientes sobre la consulta temprana y estilos de vida que
disminuyan el riesgo de priapismo.
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Priapismo isquémico en la Enfermedad Falciforme como causa de disfuncién sexual

Abstract

Sickle cell disease (SCD) comprises a group of hereditary disorders with heterogeneous clinical
expression and multiple complications of a vascular and hemolytic nature. Priapism represents a
urological emergency that requires early surgical intervention to reduce erectile dysfunction. Ob-
jectives: Report five cases of SCD treated for priapism at the ESE University Hospital of Cartagena
(ESEHUCQ), and highlight the sociodemographic, clinical and laboratory characteristics that were as-
sociated with erectile dysfunction. Methods: Hospital case series. Results: Five cases of priapism
were recorded with a median calculated for age of 33 years, BMI: 23 kg/m?, three cases belonged to
the homozygous subtype, one double heterozygous, and one sickle cell trait. The average hospital
admission was considered late, being greater than 48 hours of evolution of priapism and urological
surgical management was chosen in all of them. Three cases presented sexual dysfunction, one
was classified as severe. Conclusions: Cases with subclinical forms and low-risk genotypes may face
greater priapism, with a risk of complications with an impact on sexual life. We insist on educating

patients about: early consultation, and lifestyles that reduce the risk of priapism.

Keywords: Priapism; sickle cell disease; genotype; homozygote; erectile dysfunction.

Introduccion

La enfermedad falciforme (EF) es un grupo
de trastornos hereditarios caracterizados por
anemia hemolitica, eventos vaso-oclusivos,
dafio endotelial, y orgdnico acumulativo. Las
manifestaciones clinicas de la EF son heterogé-
neas, siendo los eventos dolorosos, el sindrome
tordcico agudo (STA), accidentes cerebrovas-
culares, la hipertensiéon pulmonar y el hipoes-
plenismo los mas relevantes' En Colombia, se
estima la prevalencia de EF en 0.32 por 100.000
personas *y lahemoglobina S (HbS) en la pobla-
cién afrodescendiente en 0.98 % 3

El priapismo es la complicacién menos infor-
mada en la EF y su frecuencia ha aumentado
con la mayor sobrevida en esta enfermedad.
El priapismo es una emergencia médica rara en
poblacién general asociada a traumas, farma-
cos y malignidad. En la EF es cinco veces mas
frecuente* y puede presentarse hasta en el 40
% de los adultos® desde la edad prepuberal, con
pico entre los 20 a 25 afios® Con frecuencia, el
priapismo en la EF acontece temprano en la ma-
flana, mientras un 25 % surge durante el suefio
o la actividad sexual” Esto se relaciona con las

anormalidades funcionales y estructurales del
eritrocito, la baja tensidn de oxigeno, la apari-
cién fisiolédgica de erecciones durante la fase
REM del suefio y un pH corporal disminuido que
en la EF explican la hiperviscosidad sanguinea,
el aumento de las células inflamatorias y en la
adhesién endotelial que afectan la homeosta-
sis de los cuerpos cavernosos®® El resultado es
la rigidez dolorosa de los cuerpos cavernosos,
una forma de sindrome compartimental con el
efecto de la hipertensidn intracorporal sobre
los tejidos del pene™ El 95 % del priapismo en la
EF se produce por ausencia de flujo sanguineo
hacia el sistema venoso y la ereccidn se perpe-
tua sin estimulo sexual. El priapismo es de facil
diagndstico por el dolor y el compromiso tricor-
poral.”

Los dos subtipos principales de priapismo
son el isquémico también denominado de bajo
flujo, y el no isquémico o de alto flujo. Los pa-
cientes con EF exhiben ademas una variante co-
nocida como priapismo intermitente (del inglés
stuttering) que se caracteriza por erecciones
numerosas, dolorosas, prolongadas y, por lo ge-
neral, autolimitadas. Mientras que el priapismo
no isquémico no representa una emergencia
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médica, el priapismo isquémico agudo que per-
siste por mas de cuatro horas, con gasimetria
de acidosis hipercdpnica, y poco o ningun flujo
sanguineo cavernoso, para su resolucion podria
requerir tratamiento emergente.”»®

Es posible que el priapismo se relacione con
casos de mayor riesgo de otras complicaciones
de la EF y puede tener desenlaces graves tiem-
po-dependientes como la disfuncion eréctil
(DE),* las deformidades del pene o la infertili-
dad. Por lo anterior, el reconocimiento y trata-
miento temprano es fundamental para la pre-
vencion de las complicaciones y la recurrencia
que puede producir DE 2.5 veces mas en la EF
que en la poblacién general.”

En este estudio presentamos cinco casos de
priapismo en diferentes subtipos de la EF con
consulta tardia. El objetivo es llamar la atencién
sobre la posibilidad de priapismo en EF en su
forma subclinica como en genotipos de bajo y
alto riesgo en situaciones extremas.

Materiales y Métodos

Serie retrospectiva de casos incidentes, hos-
pitalaria en el periodo de enero de 2016 a enero
de 2022. Los casos se seleccionaron por busque-
da del diagndstico de EF identificados por los c6-
digos en el archivo de la institucion. Alos casos
se les diligencié el formato de recoleccion que
incluyd pardmetros sociodemograficos, clinica,
antecedentes, funcidn sexual y paraclinicos de
interés para la investigacion que fueron extrai-
dos de la historia clinica. Se complementaron de
manera prospectiva con entrevista telefénica
en cuatro casos y presencial en un caso.

Resultados

En el periodo de estudio se registraron en la
institucion hospitalaria cinco casos de priapismo

isquémico con diagndstico de EF. Las caracteris-
ticas generales de los casos se presentan en la
Tabla 1. La mediana de edad de los casos fue
de 33 anos (RIC: 28-63), el 50 % tuvo un peso de
65 kg (RIC:61.5-68.5) con IMC de 23 kg/m? (RIC:
20.7-24.3). De los cinco casos tres consultaron
directamente a la ESE HUC procedentes de Car-
tagena, Soplaviento y San Onofre, mientras dos
fueron referidos al Hospital Universitario de los
centros de atencién primaria de Maria la Baja y
Hatoviejo. De los cinco casos, tres (60 %) fueron
del genotipo severo en su forma homocigota
(HbSS), uno (20 %) del genotipo leve con la aso-
ciacion doble heterocigota de anemia falcifor-
me B-talasemia (HbS-B+), y un (20 %) rasgo falci-
forme (HbAS). Las comorbilidades encontradas
fueron enfermedad renal crénica (ERC) estadio
cinco en didlisis peritoneal e hipertensidon arte-
rial (HTA) secundaria en un caso con subtipo
homocigoto, y cardiomiopatia isquémica en el
caso asociado con f-talasemia, con desenlaces
fatales posterior a la hospitalizacidn, por sepsis
e IAM respectivamente.

El dolor es un signo clinico importante en el
priapismo. La severidad del dolor en la escala
Visual Andloga (VAS, por su sigla en inglés) fue
intensa en tres de los casos VAS 9/10 (RIC 5-10).
Los cinco casos negaron dolor asociado a otro
evento vaso-oclusivo; dos de los cinco casos
(40 %) tuvieron priapismo previo. La consulta
hospitalaria fue en promedio de 48 horas, con-
siderada tardia y todos tuvieron indicacién ab-
soluta de tratamiento quirtrgico uroldgico. La
intervencidn realizada en todos los casos fue la
derivacion caverno-esponjosa y en un caso se
hizo después de drenaje y aspiracidon cavernosa
fallida. Los eventos desencadenantes fueron: el
coito, la deshidratacidn, el trabajo en exterior
en calor extremo, el consumo de alcohol y el
suefio nocturno. En el genotipo de bajo riesgo
se documentd una ingesta de agua inferior a un
litro diario, y tabaquismo activo (Tabla 1).
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Tabla 1.

Datos clinicos y demograficos de los pacientes con priapismo por EF al diagndstico

Edad de present-
acién

Procedencia

Subtipo

Evento previo

Promedio Crisis/
ano

ACV previo
Retinopatia

STA

Falla cardiaca
NOA

Priapismo previo
Asplenia
Colecistectomia
Esplenectomia
Ulceras en MII.
Unidades GRE/afio
Tabaquismo

Uso de HU

Ingesta de agua
diaria (1)

IMC
Comorbilidad

Estatus Actual

Causa de Muerte

Paciente A
30

Soplaviento,
Bolivar

HbsSS

Acto sexual

No
No
No
No
No
No
No
No
No
No

No
Si

24.9
ERC, HTA

Fallecido

Sepsis

Paciente B
26

Maria La Baja,
Bolivar

HbsS

Deshidratacion,
trabajo en
exterior en calor
extremo

0.5
No
No
Si
No
No
Si
Si
Si
No
Si
5
No
No

22
No

Vivo

Paciente C

33

Hatoviejo,
Bolivar

HbSS

Acto sexual

1.5

No
No
No
No
No
Si
No
No
Si
No
0.18
No
No

19.4
No

Vivo

Paciente D
89
San Onofre,

Sucre

HbS-B*-ta-
lasemia

Desconoci-
do.

(o]

No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
0

Si

No

0.75

23.9
Cardiopatia
isquémica
Fallecido

IAM

Paciente E

37

Cartagena,
Bolivar

HbAS

Deshidratacion,
ingesta de
alcohol, sueno,
y trabajo en
exterior en cal-
or extremo.

0

No
No
No
No
No
No
No
No
No
No
0

No
No

0.75

No

Vivo

Nota: ACV= Accidente cerebrovascular, ERC= Enfermedad renal crénica, HTA= hipertensidn arterial, IAM=
infarto agudo de miocardio, IMC= indice de masa corporal, Mll= Miembros inferiores, GRE= Glébulos rojos

empacados, HU= hidroxiurea, NOA= Necrosis Osea avascular.
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La mediana de la hemoglobina fue de 7.7
(RIC: 6.1-11.2), la del conteo de leucocitos
20.000 (RIC: 18.400-35.450), de las plaquetas
447.000 (RIC: 383.000-737.500). El 50 % de los
casos tuvo una permanencia hospitalaria de
seis dias (RIC: 2.5-21.5). El uso de hidroxiurea
(HU) fue reportado solo uno de los tres homo-
cigotos (20 %) La transfusion de unidades de
glébulos rojos empacados (UGRE) se realizé en
dos casos entre el momento prequirirgicoy la
convalecencia postoperatoria. El caso de EF y

B-talasemia debutd con priapismo de manera
tardia. Todos egresaron en condiciones de es-
tabilidad, sin reporte de complicaciones posto-
peratorias. En la entrevista poshospitalaria, se
informa la DE en tres de los cinco casos, uno
mayor de 50 afios donde esta complicacion se
da en el 50 % de los EF. La disfuncién se evalud
por el indice Internacional de Funcidn Eréctil
(EEIF, por sus siglas en inglés) se objetivé en
tres casos, y fue severa en uno (Tabla 2).

Tabla 2.

Caracteristicas clinicas y de laboratorio de los casos de priapismo por EF al diagnéstico

Paciente A Paciente B Paciente C Paciente D Paciente E
Frecuencia Cardia-
105 100 100 100 79

ca, Ipm
Frecuencia Respir-

. 22 27 20 20 19
atoria, rpm
Temperatura, °C 36 36 37 37 36.5
TA, mmHg 160/100 110/80 180/100 120/80 120/70
Presentacion Ereccidn rigida sostenida, tumefaccién y dolor
VAS 10 10 9 7 3
Duracién, horas 48-72 horas >72 horas >72 horas 12 horas 12

. Transfusion de 5 .
Tratamlen.to y UGRE, drenaje-aspir- Transfusion de 4 DCE DCE DCE.
comentarios. . UGRE, DCE
acion y DCE.

Estancia hospita- o ; 6 ]
laria, dias 3 3 4
:?Ilstfunqon szt 1-abr No 3/4 Desconocido 2/4
Hb, g/dL 5.9 6.3 7.7 10.9 1.6
Hematocrito, % 17.8 20 19 32.4 38.5
Reticulocitos, % 0.84 9.2 7 1.5 1.2
Leucocitos 109/L 23290 13340 15000 5200 13300
Plaquetas 109/L 946000 529000 447000 344000 423000
Creatinina, mg/dl 9.7 0.66 0.9 1.7 0.86
1.1-;Ge, mL/min/1.73 5 137 16 38 114
AST, Ul/ml 19 89 33 No disponible  No disponible
ALT, Ul/ml 47 70 32 No disponible  No disponible
LDH, U/L 230 2300 365 No disponible  No disponible
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BT, mg/dI 2 3.1
HbS, % 90 94
HbA1, % 5 2
HbA2, % 2 3.5
HbF, % 3 0

4.8 No disponible ~ No disponible
91 64 40.6

6.8 32 56.4

1.2 3.8 3

1 0 0

Nota: VAS=Visual Analogue Score, AST= Aspartato amino-transferasa, ALT= Alanino amino-transferasa, LDH=
Lactato deshidrogenasa, BT= Bilirrubina total, HbS= Hemoglobina S, HbA1= Hemoglobina A del adulto, HbF=
Hemoglobina fetal, UGRE= Unidad de glébulos rojos empacados. DCE= Derivacién caverno-esponjosa, LPM=
Latidos por minuto, RPM: Respiraciones por minuto TFGe= Tasa de filtracidn glomerular estimada.

Discusion

En este informe presentamos cinco casos de
priapismo en EF intrahospitalarios en el periodo
estudiado en un hospital universitario de refe-
rencia, lo que se considera una frecuencia bajay
podria explicarse por ser una serie hospitalaria.
La literatura de EF informa que el priapismo en
EF mas frecuente es intermitente y extrahospi-
talario. Okoko informd en una serie de 68 casos,
58 intermitentes y 14 (20.6 %) correspondieron
a eventos mayores.16 Los intervalos de edad de
los casos que presentamos difieren de otras pu-
blicaciones con variabilidades de 14 a 53 afios,”
y 20 a 73 afos (18) comparado con 22 a 89 afos
de esta serie de adultos que en Colombia son
los mayores de 18 afios, y al hallazgo excepcio-
nal de priapismo y EF en un adulto mayor.

Todos los casos fueron de priapismo estasi-
co. El desconocimiento de las caracteristicas
clinicas del priapismo por los pacientes y la con-
dicién de diagndstico clinico se relaciona con la
consulta tardia hasta en el 80 %. También se ha
informado: el pudor, verglienza o miedo como
inductores no médicos que pudieran empeorar
su evolucion, al igual que la ansiedad o depre-
siény el uso de antipsicdticos o antidepresivos
como posible disparador o riesgo para una re-
currencia futura. Medicamentos con afinidad
a-1 adrenérgica como antidepresivos triciclicos
(amitriptilina, clomipramina, nortriptilina) y al-

gunos antipsicéticos (clorpromazina, sertindol,
risperidona, clozapina) han sido asociados con
priapismo, y deberia evitarse su uso en la EF.>*

El tiempo de evolucién antes de consultar,
de 48 horas es superior al de la serie de Mou-
gougou de 22 horas,® y cercano al de Kamel et
al. en Congo de 12 a 30 horas.”

Los pacientes con EF que han presentado
vasculopatias como accidentes cerebrovascu-
lares, ulceras en miembros inferiores, HTP o
ERC tienen un mayor riesgo de priapismo.> El
subfenotipo hiperhemolitico con bajos niveles
de hemoglobina y altos marcadores de hemd-
lisis también se asocia con mayor prevalencia
de eventos vasculares*# acorde con lo expuesto
por Taylor et al. quienes mostraron asociacion
entre una LDH aumentada con una velocidad de
regurgitacion tricuspidea elevada (OR=4.13), ul-
ceras en miembros inferiores (OR=3.2) y priapis-
mo (OR=2.6) en 350 adultos afroamericanos.
El consumo de alcohol favorece la deshidrata-
cién, lo que predispone al priapismo.* El taba-
quismo se ha propuesto como factor de riesgo
para todo tipo de crisis vaso-oclusivas aunque
surol en el priapismo podria ser multifactorial.””
El 75 % de priapismo se presenta durante el sue-
flo nocturno o el post-coito asociandose a aci-
dosis, hipoxemia y la deshidratacién.?®>
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En esta serie de cinco casos uno tomaba hi-
droxiurea (HU), aunque sus efectos terapéuti-
cos son heterogéneos; estudios analiticos han
demostrado asociacion protectora.’® No hay
claridad respecto al punto de corte de HbF en
respuesta a HU vy, si bien pudiera ser un hallaz-
go incidental, un mayor pocentaje de HbF pare-
ciera tener un efecto favorable en el curso de
algunas manifestaciones de la EF, lo que podria
disminuir con el paso del tiempo.*3> Otros au-
tores consideran que las uUlceras de miembros
inferiores, la osteomielitis, artritis séptica y el
priapismo no se asocian con el valor de HbF.>*

El priapismo también se ha asociado a leu-
cocitosis, anemia, y trombocitosis.?* Nolan en
2005 compard en un estudio de casos y contro-
les 273 casos de priapismo en EF de una hora
de evolucidn con 979 controles sin priapismo.
En el analisis univariado incluyd uUnicamente
al subtipo HbSS se encontré que bajos niveles
de hemoglobina (p<0.004) y elevados de LDH
(p<0.04), reticulocitos (p<0.01) y plaquetas
(p<0.03) se asociaron con mayor ocurrencia de
priapismo. En el andlisis multivariado el aumen-
to de la LDH, del conteo reticulocitario y pla-
quetario se asociaron de forma significativa con
esta complicacidon en el total de la cohorte.*> En
2020, Alkindi informd asociaciéon con elevacién
de la bilirrubina total (p<0.001) y con historia de
STA, accidente cerebrovascular, hipertension
pulmonar y asplenia (p<0.006).3¢ El anteceden-
te de tres eventos de priapismo en doce meses
predispondria a un episodio en los proximos
tres meses con una probabilidad del 80%.3*

El priapismo de mas de seis horas tiene se-
cuelas relacionadas con necrosis del tejido eréc-
til y proliferacion fibroblastica. La DE se ha des-
crito en la EF en frecuencias tan altas como 44
% a 69 %."” Bello en Nigeria informé doce casos
de priapismo con evoluciéon mayor a 72 horas,
cinco conservaron la ereccién normal, dos no-
taron reduccion, y cinco tuvieron DE completa
a las doce semanas del postoperatorio. En los

casos que consultaron en menos de 48 horas,
el 85 % conservd la funcidn eréctil. Por tanto, el
objetivo independiente de la técnica quirdrgica
serd lograr detumescencia completa temprana
para preservar la funcién eréctil.>® Idris en 2020
demostrd otras alteraciones producidas por el
priapismo en la EF: la disminucidn del deseo, la
actividad sexual, y de la satisfaccién global con
la vida sexual comparados con poblacién sana.**
Por lo anterior, la mejor estrategia para evitar
el priapismo es la educacién de los pacientes
en la adopcion de estilos de vida que pudieran
prevenir la aparicion de esta complicaciény, de
ser inevitable, instruirlos en el reconocimiento
temprano de los sintomas y la consulta médica
oportuna.

Conclusiones

Las formas subclinicas, leves y los genotipos
de alto riesgo de la EF en condiciones extremas
pueden presentar complicaciones como el pria-
pismo. Es importante la identificacién y la rapi-
da intervencidn de esta complicacion para pre-
venir la disfuncién sexual que en esta poblacién
acontece de forma prematura, y conlleva a un
impacto significativo sobre desempefio sexual
y la calidad de vida.

La eficiencia de la HU ha sido debatida en Ia
prevencion del priapismo, no obstante, debe-
ria asegurarse la adherencia farmacoldgica, y
el ajuste de dosis hasta obtener el control de
la enfermedad, considerando entre sus benefi-
cios, que algunos estudios sugieren la preven-
cién de esta complicacion uroldgica. Por otra
parte, debe insistirse en la instruccion de esti-
los de vida que disminuyan la exposicion a dife-
rentes factores de riesgo, el mantenimiento de
una adecuada hidratacion y de presentarse el
evento, exhortar a los pacientes a una consulta
temprana para disminuir el riesgo de disfuncién
sexual.
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Consideracion ética

Previa inclusién en el estudio y recoleccidon
de la informacién se obtuvo autorizacion de la
instituciéon con el compromiso de los autores de
la normativa del control ético para la investiga-
cion biomédica con seres humanos expresados
como Pautas Eticas del Consejo de Organizacio-
nes Internacionales de Ciencias Médicas-UNES-
CO (CIOMS) 2016 y amparado en motivaciones
e interés puro de la especialidad médica y cien-
tifica.
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