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Resumo

Abstract

Reporta-se um caso clínico de uma criança de 10 anos, com anemia de células falcifor-

mes que recorre ao serviço de urgência por priapismo com 12h de evolução. A pro-

pósito deste caso clínico fez-se uma revisão da literatura sobre priapismo na criança:

definição, etiologia mais frequente, diagnóstico e tratamento.

priapismo, pediatria, anemia de células falciformes

Refers to a clinical case of a child of 10 years, with sickle cell anemia using the emer-

gency service with priapism with 12h of development. The purpose of this case there

was a review of the literature on priapism in children: definition, cause more frequent,

diagnosis and treatment.

priapism, pediatrics, sickle cell anemia
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Introdução

O priapismo é definido como uma erecção

persistente e prolongada não associada a um estí-

mulo sexual, e que persiste por mais de 4 horas .

Sendo entidade rara, continua a ser uma condição
pouco reconhecida que frequentemente coloca

dúvidas diagnosticas e terapêuticas. Predomina

na raça caucasiana sendo mais frequente no adul-

ta do que na criança (87,3% versus 12,6%). Contu-

do, pode apresentar-se em qualquer idade, existin-

do casos descritos em recém-nascidos . Existem 2

picos de distribuição máxima segundo a idade,
um pediátrico (5-10 anos) e outro adulto (20-50

anos). O priapismo pode ser a primeira manifesta-

ção de outra patologia subjacente ainda não diag-

1
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nosticada, pelo que o seu aparecimento implica o

despiste de várias patologias e uma investigação
mínima obrigatória.

FDAP, 10 anos, raça negra recorreu ao hospital
da área de residência com priapismo com cerca de

12 h de evolução tendo realizado hiperhidratação e

analgesia. Por manutenção do quadro e aparecimen-
to de febre, embora com redução do turgor da erec-

çãoétransferidoparaoHospitaldeD.Estefânia.

Como antecedentes pessoais há a salientar:

anemia de células falciformes com crises vaso-

-oclusivas frequentes; esplenectomia há 6 anos;
orquidopexia direita há 12 dias.

Caso Clínico
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Ao exame objectivo apresentava-se queixoso e

febril (38 ºC). Sem sinais meníngeos. Auscultação

cardíaca: SS II/III em todo o precordio. Ausculta-

ção pulmonar sem alterações. Abdómen – cicatriz

recente na região inguinal direita e cicatriz de es-

plenectomia no flanco esquerdo. Hepatomegália

palpável 2 cm abaixo do rebordo costal. Palpação

abdominal indolor superficial e profunda indolor

em todos os quadrantes. Erecção dolorosa, com

rubor local.

Analiticamente à entrada: Hgb- 9,3 g/dl; HbS

(12.10.04) – 23,6%; e após transfusão de 1 U de CE –

Hgb- 11,2 g/dl; HbS (13.10.04) – 18,9%. Foi inter-

nado na Unidade de Imuno-hematologia, re-iniciou

hiperhidratação oral (150 ml/Kg), fez transfusão de

1 U de CE iniciou terapêutica antibiótica com cef-

triaxone. Foi observado por Cirurgia Pediátrica por

manutenção do priapismo, que se apresenta sem

muita tensão nos corpos cavernosos. Foi sugerida

manutenção da terapêutica de base e tratamento da

dor. Iniciou oxigenioterapia, terbutalina e morfina e

fezecodopplerdoscorposcavernosos.

O ecodoppler dos corpos cavernosos revelou:

veia cava inferior, veias ilíacas primitivas, inter-

nas e externas permeáveis. Veia dorsal do pénis e

veis superficiais laterais permeáveis, com fluxo

mantido. Artérias dorsais do pénis permeáveis

com traçado de fluxo indicando alta resistência.

Artérias profundas do pénis (nos corpos caverno-

sos) e veias profundas não visualizadas (colapsa-

da por compressão?). Corpos cavernosos de ecoge-

necidade aumentada. Espessamento das túnicas

sugerindo edema intersticial.

Foi reobservado por Cirurgia Pediátrica que

perante a manutenção do quadro realiza sob anes-
tesia geral: drenagem dos corpos cavernosos com

abocaths, lavagem dos corpos cavernosos com 20

cc de solução de epinefrina (1 mg para 100 cc de

soro fisiológico), com posterior aspiração parcial

da solução e após garrotagem do pénis; algaliação
com foley 12 ch; penso. Sugeriu-se manutenção

de algaliação 48-72 h, analgesia em DIB com mor-

fina, quimiotripsina 4 x dia, manutenção da anti-
bioticoterapia e vigilância dos episódios de pria-

pismo. Foi desalgaliado às 72 h apresentando

equimose dos corpos cavernosos e discreta tumes-

cência até ao 4º dia do pós-operatório

Teve alta bem ao 9º dia do pós-operatório. Foi
observado em consulta às 3 semanas, estando

clinicamente bem, sem novos episódios de pria-

pismo.

Etiologia

Na criança é importante reconhecer que a etio-

logia é diferente da do adulto. As causas mais fre-

quentes de priapismo na criança (<18 anos) são:

– anemia de células falciformes (67%);

– leucemia (11%);

– trauma (11%);

– idiopática (11%).

Estão descritos casos de priapismo em crian-

ças de todas as idade, inclusive nos

, em que a etiologia é diferente da das crianças

mais velhas e da dos adultos. A maioria os casos

são idiopáticos, contudo podem estar associados a

policitémia, trauma do parto, síndrome do stress

respiratório e sifilis congénita. O aumento da vis-

cosidade e as alterações hemodinâmicas causadas

pela policitémia ou pelas transfusões sanguíneas

parecem ser o mecanismo subjacente neste grupo

etário. No recém-nascido a maioria da hemoglo-

bina em circulação é hemoglobina fetal, pelo que

as crises por anemia de células falciformes não

ocorrem neste grupo etário. Consequências inde-

sejáveis, como a disfunção eréctil não foram

reportadas. O tratamento conservador é a primeira

opção uma vez que a resolução espontânea está

descrita na maioria dos casos, na literatura. Estão

descritos também outros tratamentos como flebo-

tomias e transfusões. Se o priapismo persistir mais

de 5 dias, sem resolução com o tratamento con-

servador, então impõe-se um procedimento cirúr-

gico.

A é a causa

mais comum de priapismo na criança que se ca-

racteriza pela presença de hemoglobina SS. Ocor-

re em cerca de 27,5% das crianças com anemia de
células falciformes. O priapismo está relacionado,

na maioria dos casos, com uma situação de baixo

fluxo, secundária a falciformização dos glóbulos
vermelhos nos sinusóides dos corpos cavernosos,

resultando em estase venosa. Isto resulta em redu-

ção da pressão de oxigénio local, redução do pH

com mais estase e mais falciformização. Tipica-

mente o priapismo desenvolve-se durante o sono,
com a redução de oxigénio e o PH nos corpos ca-

vernosos. A dor é sinal de isquémia. Embora raros

estão descritos na literatura casos de priapismos
não-isquémicos em doentes com anemia de célu-

las falciformes.
Os estudos demonstram que a função eréctil é

mais frequentemente afectada quanto mais fre-

recém-nasci-

dos

anemia de células falciformes
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quentes forem as crises e quanto mais precoce for
o inicio das mesmas. No pénis ocorrem alterações
microscópicas e macroscópicas associadas ao
priapismo. Estão descritas alterações macroscópi-
cas penianas, com megapénis deformado nos indi-
víduos com anemia de células falciformes.

podem tam-
bém estar na origem de uma crise de priapismo:
hemoglobina de Olmsted, trombofilia, talassémia

e doença de Fabry.

A é outra causa frequente de priapis-
mo na idade pediátrica. Mais frequentemente
associada à leucémia mielóide crónica, também
está descrita na leucémia linfoblástica crónica.
Desconhece-se a etiologia do priapismo leucémi-
co mas pensa-se que estarão por base a hipervisco-
sidade e a aglutinação secundária à leucocitose, à
sedimentação no corpo cavernoso, ou à infiltração
nervosa.

Existem casos descritos de priapismo associa-
do a infecções pulmonares a Mycoplasma Pneu-
monie, cuja hipótese é a produção de um estado

de hipercoagulabilidade. Estão descritos casos de
priapismo na criança associados à ingestão não in-

tencional de inibidores da fosfodiesterase.

O priapismo pode ser classificado em 3 sub-
tipos:

Outras discrasias hematológicas

leucemia

4
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Classificação

–

–

–

- fluxo sanguíneo cavernoso
reduzido, ou sem fluxo com gases sanguí-
neos cavernosos anormais – hipóxico, hi-
percápnico e acidótico. Os corpos caver-
nosos são rigídos e dolorosos à palpação.
Os doentes habitualmente referem dor. O

priapismo isquémico é uma emergência.

- causado por um fluxo caver-
noso arterial desrregulado. Não há hipóxia
ou acidose no sangue cavernoso. Habitual-
mente o pénis não está completamente
rigído nem é doloroso. A causa mais co-
mum é o trauma perineal ou peniano.
A lesão da artéria cavernosa leva à forma-
ção de uma fístula entre a artéria e o tecido
cavernoso. Não requer tratamento emer-
gente.

- forma recurrente

de priapismo isquémico com erecções do-

lorosas com períodos de detumescência a

priapismo isquémico, veno-oclusivo ou

de baixo fluxo

priapismo não isquémico, arterial ou de

alto fluxo

priapismo intermitente

7

separar as crises e com duração < 3h. São

frequentes nos doentes com anemia de cé-

lulas falciformes. Nos priapismos isquémi-

cos recurrentes podem realizar-se aborda-

gens terapêuticas com o objectivo de pre-

venir as crises, contudo no momento da

crise esta deve ser tratada adequadamente.

Existem variantes do priapismo, nomeada-

mente: observado em

doentes com lesões medulares e nos síndromes de

compressão da cauda equina; o sistema nervoso

simpático tem um papel importante na detumes-

cência, sugerindo-se uma patogénese com base

neurológica nalguns casos de priapismo;

que resulta do enchimento arterial

rápido após aspiração no priapismo isquemico,

considera-se uma sub-variante idiopática não

traumática do priapismo de alto fluxo quando não

há trauma ou fístula associadas; e priapismo do

clitóris, muito mais raro que no sexo masculino

está frequentemente associada a fármacos, doença

maligna, discrasias hematológicas.

Em termos práticos, a distinção entre as várias

entidades é muito importante, uma vez que daí vai

resultar a adopção de diferentes estratégias tera-

pêuticas.

A avaliação da criança é importante na dis-

tinção da causa do desenvolvimento do priapismo

e nas medidas terapêuticas a adoptar. O diag-

nóstico é clínico. A história clínica, o exame objec-

tivo, os exames laboratoriais e/ou radiológicos são

fundamentais.

Na história clínica é importante pesquisar a

duração da erecção, a existência de dor, antece-
dentes prévios de priapismo e antecedentes pes-

soais, uso de fármacos ou drogas (antihipertenso-

res, anticoagulantes, antipsicóticos e antidepres-

sivos; drogas como o álcool, marijuana, cocaína e

outras drogas ilegais).
Avaliar também antecedentes de trauma pe-

niano ou perineal e história de anemia de células

falciformes ou outras doenças hematológicas ou
neoplasias.

A inspecção e palpação do pénis permite ava-

liar a tumescência ou rigidez dos corpos caver-

História clínica

Exame objectivo

priapismo neurogénico

priapis-

mo refractário

Diagnóstico
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nosos, a existência ou não de envolvimento do

corpo esponjoso e a existência de dor. Geralmente

no priapismo isquémico os corpos cavernosos são

rígidos e dolorosos à palpação, ao contrário do

priapismo não isquémico em que os corpos caver-

nosos estão apenas tumescentes .

O exame abdominal, perineal e rectal podem

revelar sinais de trauma ou doença maligna.

Nas crianças com priapismo não isquémico a

compressão perineal pode causar detumescência

imediata, o chamado sinal de Piesis, podendo ser

útil na confirmação do diagnóstico.

Devem ser realizados por rotina:

8

Exames laboratoriais

–

–

–

–

hemograma com glóbulos brancos com

contagem diferencial e plaquetas – permi-

tem detectar infecções agudas ou altera-

ções hematológicas;

contagem de reticulócitos, esfregaço san-

guíneo e electroforese da hemoglobina –

permite detectar anemia falciforme ou

traço, assim como outras hemoglobino-

patias, como as talassémias frequentes no

mediterrânio;

fármacos psicoactivos e análise toxicoló-

gica de urina – avaliar existência de fárma-

cos ou drogas ilegais.

Gasimetria cavernosa – aspirar sangue dos

corpos cavernosos e realizar uma gasime-

tria permite fazer a distinção entre um pria-

pismo isquémico e um não isquémico. No

priapismo isquémico o sangue colhido é

tipicamente escuro, comparativamente ao

não-isquémico em que o sangue é vivo. No

priapismo isquémico a gasimetria revelará:

PO2 <30 mmHg, PCO2 >60 mmHg e pH

<7,25. No priapismo não isquémico a ava-

liação permite verificar PO2 >90 mmHg,

PCO2 <40 mmHge pH de 7,4 consistente

com sangue arterial normal.

Ecodoppler peniano – embora não seja es-

tritamente necessária a realização de eco-

doppler pede ser um auxiliar importante

na avaliação do doente com priapismo.

Contudo, a sua realização não deve atrasar

o inicio do tratamento quando se impõe

um tratamento emergente. No priapismo

isquémico não existe fluxo ou há fluxo

mínimo nas artérias cavernosas; enquanto

que no priapismo não isquémico eviden-

cia-se fluxo normal ou elevado nas artérias

cavernosas. A avaliação com doppler pode

ainda permitir a detecção de uma fístula

cavernosa ou de um pseudoaneurisma

num priapismo não isquémico.

A arteriografia peniana deve ser realizada

apenas aquando de um procedimento de

embolização, como numa fístula caver-

nosa. (Quadro 1)

–

–

Tratamento

Os achados diagnósticos permitem a clas-

sificação do priapismo em isquémico, não isqué-

mico e intermitente. A abordagem é essen-

cialmente diferente para o priapismo isquémico

e o não isquémico. No priapismo intermitente,

trata-se a crise aguda e propõem-se medidas

para redução da frequência das crises. Podem
ser propostos algoritmos terapêuticos (Quadro

2).

Quadro 1 – Avaliação do priapismo

Priapismo Priapismo

isquémico não isquémico

Corpos cavernosos completamente rigídos ++ –

Dor peniana ++ –
Gases sanguíneos cavernosos anormais ++ –
Anomalias sanguíneas e neoplasias hematológicas + –
Injecção de fármacos vasoactivos recentes + –
Tumescência bem tolerada, sem rigidez – ++
Trauma perineal – +

++ habitualmente presente; + por vezes presente; – raramente presente
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Priapismo Isquémico
Tratamento de 1ª linha

Este tipo de priapismo requer tratamento ime-

diato para que não se desenvolvam os efeitos do

que é na realidade um síndrome compartimental.

O tratamento de primeira linha consiste na eva-

cuação do sangue e irrigação do corpo cavernoso,

associado à injecção intracaverosa de um fármaco

alfa-adrenérgico simpaticomimético. Nos adultos

esta manobra pode ser realizada sob anestesia

local, contudo na criança a realização do proce-

dimento requer habitualmente uma anestesia

geral.

Pode fazer-se a aspiração do sangue com a

colocação de um abbocat no corpo cavernoso,

realizando-se tanto a aspiração para o diagnóstico

como a evacuação indicada no caso do priapismo

isquémico, com intuito terapêutico e com lavagem
com soro fisiológico com ou sem a administração

de um fármaco vasoactivo. A aspiração pode ali-

viar a dor imediatamente.

A injecção de um agente simpaticomimético
facilita a detumescência pelo seu efeito contráctil.

O fármaco mais utilizado é a fenilefrina, um ago-

nista adrenérgico selectivo alfa -1 , que deve ser
administrada diluída em soro fisiológico até

concentrações de 100-500 ug/mL com instilação

de 1 mL a cada 3-5 min durante 1 hora, com pouco

risco cardiovascular. Nas crianças pré-puberdade

devem ser usadas concentrações mais baixas e
doses menores. O uso do simpaticomimético asso-

ciado à drenagem do corpo cavernoso e sua irri-

gação melhora significativamente o resultado do
tratamento comparativamente à sua drenagem e

irrigação apenas.

Não há neste momento terapêutica oral dispo-

nível que esteja indicada no tratamento do pria-

pismo isquémico. Assim tratamentos como o ter-

butalina ou a pseudoefedrina oral não são reco-

mendadas uma vez que a literatura não suporta a

sua utilização.

As recomendações indicam que o tratamento

da patologia subjacente deve ser realizado, quan-

do identificada, estando indicadas particular-

mente nas doenças hematológicas e neoplásicas

em que existe tratamento standard definido.

Constituem essencialmente os shunts cirúr-

gicos, que se realizam nos priapismos refractários

ao tratamento intracavenoso. Habitualmente os

priapismos de evolução longa (48-72h) requerem

esta abordagem uma vez que a possibilidade de
resolução com os tratamentos de primeira linha é

reduzida. Contudo, a sua adopção só deve ser rea-

lizada quando os tratamentos prévios falharem.
Estes tratamentos têm por objectivo a drenagem

sanguínea do corpo cavernoso, fazendo um by-

pass ao mecanismo veno-oclusivo destas estru-

turas.

Se as injecções intracavernosas falharam

então o shunt cirúrgico deve ser realizado. Não

deve ser realizado como tratamento de primeira

linha, mas quando a sua realização se impõe deve

ser realizado com brevidade.
A primeira opção deve ser a realização de um

shunt corporo-esponjoso (entre o corpo cavernoso

e a glande) por ser fácil de realizar e menores
complicações. Podem ser realizadas:

Tratamento de 2ª linha

10

Shunts Distais

Quadro 2
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–

–

–

–

–

Técnica de Winter – com uma agulha de

biópsia larga percutânea atravessando a

glande e o corpo cavernoso;

Técnica de Ebbehoj – com um bisturi;

Técnica de El-Gorab – excisão de uma peça

de túnica albugínea na ponta do corpo ca-

vernoso.

Shunt cavernoso-esponjoso – Técnica de

Quackels ou Sacher – um shunt entre o

corpo cavernoso e o corpo esponjoso;

Shunt cavernoso-safeno – Técnica de

Grayhack – um shunt entre o corpo caver-

noso e a veia safena, técnicamente mais

complexo.

De todas estas técnicas a mais eficaz é a última,

podendo ser realizada mesmo se as técnicas an-

teriores falharem. Contudo pode surgir disfunção

eréctil por patência longa do shunt. A taxa de dis-

função eréctil para os shunts distais é de cerca de

25%

Os shunts proximais devem ser realizados

quando os shunts distais falharam. Podem reali-

zar-se 2 tipos de procedimentos:

As taxas de resolução do priapismo são idên-

ticas nas duas técnicas, na ordem dos 76-77%. A

taxa de disfunção eréctil dos shunts distais é de

cerca de 50%. Estão descritas outras complicações

destas técnicas, nomeadamente: fístulas uretrais e

cavernosite, na técnica de Quackels e embolia

pulmonar na técnica de Grayhack.

Quando a patologia subjacente ao priapismo é
identificada, há indicação para se adoptarem me-

didas terapêuticas para a sua correcção, contudo,

no priapismo isquémico deve fazer-se a adopção
das medidas terapêuticas acima descritas.

No priapismo associado à anemia das células

falciformes a analgesia com morfina, a hidratação
com fluidoterapia endovenosa, a oxigenação, a al-

calinização e mesmo a transfusão devem ser apli-

cadas. Contudo o tratamento intracavernoso com

aspiração e irrigação deve ser realizado simultâ-

neamente conforme preconizado pelas guidelines
da Associação Americana de Urologia (AUA). Se a

irrigação e o tratamento médico não resolvem o

Shunts Proximais

Tratamento da Patologia concomitante

Anemia de células falciformes

priapismo deve considerar-se então a realização

de um shunt corporo-esponjoso.

Não existe um protocolo standard a adoptar

relativamente ao uso da quimioterapia e leucofe-

rese neste momento, contudo alguns autores suge-

rem que a quimioterapia e leucoferese devem ser

iniciados imediatamente, com shunt cirúrgico se

não existir resolução espontânea imediata. Nas

crianças deve ser adoptado um protocolo mais

agressivo, uma vez que estas leucémias têm me-

lhor prognóstico que no adulto. Contudo, a revi-

são destes casos com follow-up longo é necessária

para definir um protocolo terapêutico mais ade-

quado.

O priapismo não isquémico ou de alto fluxo

frequentemente surge após trauma peniano ou

perineal, que resulta em laceração de uma artéria

cavernosa. Neste caso a aspiração do corpo caver-

noso deve ser realizada apenas para diagnóstico. A

abordagem inicial deve ser a observação, uma vez

que a resolução expontânea nestes casos ocorre

em 62% dos doentes. A embolização arterial

selectiva está indicada nos doentes em que não

ocorre resolução espontânea. Devem usar-se pre-

ferencialmente coágulos autólogos ou gel absorví-

vel (em vez de colas e químicos), durante a inter-

venção radiológica. Os materiais não absorvíveis

estão associados a uma maior taxa de disfunção

eréctil comparativamente aos absorvíveis (39% Vs

5%) com taxas semelhantes de resolução do pria-
pismo. A exploração peniana com laqueação

cirúrgica directa da fístula ou pseudoaneurisma

tem uma eficácia de 63% com uma taxa de dis-

função eréctil de 50% devendo ser realizada ape-

nas em caso de falha dos procedimentos ante-
riores, e deve ser realizada com ecodopller intra-

operatório.

O objectivo do tratamento deste tipo de pria-

pismo é a prevenção do desenvolvimento de epi-

sódios futuros; contudo no momento da crise esta

deve ser tratada como descrito previamente para

os priapismos isquémicos. Nas crianças está fre-
quentemente associado a alterações hematológi-

cas.

Leucemia

9

Priapismo não isquémico

Priapismo intermitente
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O tratamento de primeira linha é a administra-

ção de um alfa-adrenérgico oral, a pseudoefedrina

uma ou duas vezes ao dia. Se este tratamento não

foi bem sucedido, então deve ser administrado um

agonista beta (terbutalina). Os análogos GnRH ou

os antiandrogénios como a flutamida são recomen-

dados como terceira

linha mas não devem ser adminis-

trados em crianizado podem ser realizadas auto-

injecções de simpaticomiméticos, devendo ser rea-

lizado ensinamento sobre o local da injecção, a

dose e os efeitos locais e sistémicos possíveis.

O priaspismo na criança é uma patologia rara,

mas que requer um diagnóstico acurado, porque

um priapismo isquémico é uma emergência uro-

lógica. A disfunção eréctil é uma consequência

que deve ser evitada a todo o custo. Devem ser

adoptadas as recomendações para o diagnóstico e

tratamento.

ças que ainda não atingiram o

crescimento completo e a maturidade sexual com-

pleta. Nos doentes em que este tratamento não

pode ser real

10

Conclusões
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