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RESUMO

Objetivo: Avaliar aspectos epidemiolégicos do priapismo em pacientes com doenca falciforme
e 0 impacto desses aspectos na fungdo sexual de adultos. Métodos: Trata-se de estudo
transversal, que incluiu individuos com doenca falciforme acompanhados em um centro de
referéncia. Os participantes responderam a um questiondrio estruturado acerca das caracteristicas
sociodemogréficas e eventos de priapismo. A fungdo sexual foi avaliada por meio de dois
instrumentos validados, a Escala de Rigidez de Erecdo e um sobre satisfagdo com a vida sexual.
Resultados: Foram entrevistados 64 individuos com média de idade de 12 (7-28) anos. A
prevaléncia de priapismo foi de 35,9% (23/64). O episédio mais precoce ocorreu aos 2 anos
de idade e o mais tardio, aos 42 anos. A projecéo estatistica foi de que 71,1% desses sujeitos
teriam pelo menos um episddio de priapismo ao longo da vida. Pacientes adultos com episddios de
priapismo (10/23) apresentaram fungéo erétil significativamente pior Escala de Rigidez de Erecéo
de 2 [1-3]; p=0,01 e estavam menos satisfeitos com a vida sexual 3 [3-5]; p=0,02. Conclusao:
0 priapismo manifesta-se desde a infancia, e episodios graves estio associados a dano cavernoso,
prejuizo na qualidade da erecéo e menor satisfagéo sexual.

Descritores: Anemia falciforme; Priapismo/epidemiologia; Disfuncao erétil; Sexualidade

ABSTRACT

Objective: To evaluate epidemiological aspects of priapism in patients with sickle cell disease,
and these aspects impact on adult sexual function. Methods: This was a cross-sectional study
including individuals with sickle cell disease who were evaluated at a reference center for
sickle cell. Participants completed a structured questionnaire about their sociodemographic
characteristics and priapism events. Sexual function was assessed using validated two
instruments, the Erection Hardness Score and one about the sex life satisfaction. Results:
Sixty-four individuals with median aged of 12 (7 to 28) years were interviewed. The prevalence
of priapism was 35.9% (23/64). The earliest priapism episode occurred at 2 years of age
and the latest at 42 years. The statistical projection was that 71.1% of individuals of the
study would have at least one episode of priapism throughout life. Patients with episodes of
priapism (10/23) had significantly worse erectile function Erection Hardness Score of 2 [1-3];
p=0.01 and were less satisfied with sexual life 3 [3-5]; p=0.02. Conclusion: Priapism is
usually present in childhood, and severe episodes are associated with cavernous damage,
impairment in the quality of the erection, and lower sexual satisfaction.

Keywords: Anemmia, sickle cell; Priapism/epidemiology; Erectile dysfunction; Sexuality
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INTRODUCAO

“Doenca falciforme” (DF) é um termo genérico que
engloba grupo de anemias hemoliticas hereditérias, ca-
racterizadas por mudangas estruturais na cadeia beta
de hemoglobina, levando a producao de hemoglobina
anormal, chamada HbS.!-» Essa doenca é reconhecida
pela Organizagdo Mundial da Satide (OMS) como um
problema de satide publica global, com grande impacto
na morbidade e na mortalidade da populagao afetada.®
A DF acomete principalmente afrodescentes, e sua pa-
tofisiologia estd relacionada a ocorréncia de episoddios
vaso-oclusivos em pequenos vasos, causando alguns sinais
e sintomas da doencga.® A prevaléncia estimada da DF
no Brasil é 25 mil a 50 mil individuos, com incidéncia de
1 caso para cada 650 nascidos vivos nas regioes nordes-
tinas e 1 em cada 1.300 no sul do Brasil.®

Priapismo ¢é um disttrbio clinico caracterizado por
erecdo peniana prolongada na auséncia de interesse ou
desejo sexual.® Trata-se de uma emergéncia uroldgica,
ja que pode causar lesdo aos tecidos eréteis e causar
perda da funcao erétil.® O priapismo afeta todos os
grupos etarios com DF e € mais comum entre pacien-
tes idosos. A incidéncia € tao alta quanto 3,6% entre
adolescentes (<18 anos) e aumenta para até 42% em
pacientes adultos.?

O priapismo € classificado de acordo com o grau
de oxigenacdo sanguinea no corpo carvernoso como
priapismo de baixo fluxo (isquémico) e de alto fluxo (ndo
isquemico). Inicialmente descrito em 1934, o priapis-
mo isquémico ¢ a forma mais tipica em pacientes com
DF e pode apresentar-se como evento ou espisddio
recorrente.®” O mecanismo patofisioldgico preciso
do priapismo em pacientes com DF permanece obs-
curo,'” mas sugere-se que a drenagem sanguinea do
pénis é comprometida devido a vaso-oclusdo de pe-
quenas veias. Além disso, os episddios prolongados
levam a isquemia persistente do tecido erétil, que
pode causar fibrose dos tecidos cavernosos e disfuncao
erétil (DE) persistente.()

A duragao dos episddios representam o preditor
mais significativo para fungao erétil adequada no futuro.
As intervencoes devem ser iniciadas de 4 a 6 horas, fo-
cando em detumescéncia do membro, diminui¢ao da dor
e prevencao de DE.0? Atualmente, as estratégias de
tratamento inicial geral consistem em oxigenacdo, hi-
dratacao e transfusoes sanguineas. Os pacientes podem
necessitar de aspiracdo peniana associada com injecao
de agentes vasoativos. Para casos refratarios, € indicada
intervencao cirdrgica.1314

Evitar episddios de priapismo é um estratégia im-
portante para prevenir a lesdo do corpo e a DE. Dife-
rentes estratégias de tratamentos estao disponiveis, mas
com resultados controversos. O controle da doencas

einstein (Sao Paulo). 2020;18:1-6

falciforme por meio da hidroxiurea tem sido sugerido
para melhorar a qualidade de vida dos pacientes com
DF devido a reducao do nimero de crises vaso-oclusivas,
incluindo o priapismo.">

Os priapismo em individuos com DF ¢é prevalente
e tem consequéncias negativas para qualidade de vida.
Poucos estudos tém sido conduzidos incluindo anali-
ses profundas da prevaléncia e consequéncias desta
condicao.

OBJETIVO

Avaliar aspectos epidemioldgicos e seu impacto na funcao
sexual de adultos com doencas falciforme.

METODOS
Populacao de pacientes e definicao do priapismo
Estudo tranversal e restrospectivo incluindo pacientes
do sexo masculino de diversas faixas etarias, que foram
acompanhados e avaliados entre outubro 2016 e outu-
bro de 2017 em um centro da Universidade Estadual de
Feira de Santana (Bahia, Brasil).

Os pacientes foram questionados sobre caracteris-
ticas sociodemogréficas, tipos de DE e episodios de
priapismo. Além disso, foram incluidas questoes sobre
conhecimento sobre priapismo, existéncia de diario de
eventos, frequéncia, duracio, recorréncia, estimulos, e
tratamento.

Priapismo foi definido como um erec¢ao por mais de 4
horas. Ere¢oes prolongadas (EP) foram definidas como
uma erecao por >1,5 hora, mas por menos de 4 horas.®

Avaliacao da funcao sexual

A DE foi avaliada em individuos com mais de 18 anos
utilizando Escala de Rigidez de Erecao (ERE). A ERE
foi realizada por meio de dispositivo para avaliacao de
rigidez desenvolvido pela Pfizer (Figura 1).

Pacientes foram instruidos a aplicar pressio com
palma da mao contra uma barra dobrével e indicar a
rigidez de sua erecao durante o estimulo sexual, que foi
classificado como grau 1, se aumento de tumescéncia,
mas nao rigido; grau 2, se pénis rigido, mas nao o sufi-
ciente para penetracao; grau 3, se suficiente para pene-
trar, mas ndo completamente rigido; e grau 4, se com-
pletamente ereto e rigido.

A satisfagdo com a vida sexual (SVS) também foi
avaliada por meio de Escala Visual Analdgica. Os pa-
cientes foram solicitados a escolher a op¢ao que me-
lhor se adequasse a sua realidade: muito insatisfeito,
insatisfeito, nem satisfeito nem insatisfeito, satisfeito
e muito satisfeito.
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Figura 1. Ferramenta para avaliacéo da Escala de Rigidez de Erecéo

Andlise estatistica

Varidveis quantitativas, continuas ou ordinais foram des-
critas por mediadas centrais tendenciosas (médias e
medianas) e por respectiva dispersao de medidas (des-
vio padrao ou variacao interquatil), enquanto as varia-
veis foram descritas como nominais ou qualitativas, por
meio de valores absolutos, porcentagens ou propor-
coes. O teste ¢ de Student ou o teste de Mann-Whitney
foram utilizados para comparar as variaveis continuas.
Na comparacdo de dados categdricos, o teste x> e suas
variaveis foram utilizadas.

Os valores de p<0,05 foram considerados signifi-
cantes. Para as andlises, adotou-se o GraphPad Prism,
versao 8.0.3, GraphPad Software, San Diego, Califérnia,
EUA.

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica institucio-
nal, protocolo 1.440.239 (CAAE: 49493315.3.1001.0053),
e todos os participantes ou responsaveis legais assina-
ram o Termo de Consentimento.

RESULTADOS

Foram avaliados 64 homens, entre 2 e 69 anos, com mé-
dia de idade de 12 (7-24) anos. O tipo de DF mais fre-
quente foi hemoglobinopatia SS (HbSS), encontrado
em 39 pacientes (60,9%), seguido de hemoglobino-
patia SC (HbSC), encontrado em 19 pacientes (29,8%),
como indicado na tabela 1.

Um total de 46 (71,9%) pacientes desconhecia o
significado do termo “priapismo”. Apds esclarecimento
e explicacao sobre termo, foi possivel verificar preva-
léncia de 35,9% (23/64) e, destes, 69,6% (16/23) tinham
genotipo HBSS.

Tabela 1. Tipos de hemoglobinopatias

Hemoglobinopatia n (%)
Hemoglobinopatia SS 39(60,9)
Hemoglobinopatia SC 19(29,7)
S/ talassemia 1(1,5)
Desconhecida 5(7.8)

O mais precoce de episodio de priapismo ocorreu
em pacientes com menos de 2 anos de idade e o episo-
dio mais tardio, aos 42 anos. Mais de dois tercos dos
pacientes (16/23; 69,9%) tiveram seu primeiro episo-
dio antes dos 20 anos de idade (Tabela 2). A projecao
estatistica foi de que 71,1% dos individuos na amostra
tinham pelo menos um evento de EP, e 45,7% deles
apresentariam pelo menos um episddio de priapismo
ao longo da vida (Figura 2).

Tabela 2. Tempo de episddios de priapismo e fatores de precipitagao

Dados relacionadas a doenca subjacente n (%)
Periodio em que os episodios iniciaram
Manha 7(30,4)
Tarde 3(13,0)
Noite 5(21.8)
Durante 0 sono 8(34,8)
Fatores de precipitacao
Resfriado 6(26,1)
Febre 2(87)
Desidratagéo 4(174)
Estimulo sexual 4(17.4)
Outros 2(87)
Desconhecido 5(21,7)
|dade quando ocorreu o primeiro episédio de priapismo
0-10 7(304)
10-20 9(39,1)
20-30 4(17,4)
>30 3(13,0)
— Priapismo

— Erecao prolongada
100

50+

0 T T T T T T T T

0 5 10 20 30 40 50 60 70
Idade

Figura 2. Estimativa de intervalo livre de complicacéo em relagéo ao priapismo e
a erecdo prolongada em pacientes com doenca falciforme
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Dos 23 pacientes que relataram algum tipo de EP
sem estimulo sexual, 43,5% (10/23) apresentaram eventos
de priapismo agudo, enquanto o restante teve somente
EP. Daqueles com priapismo agudo, 80% (8/10) tiveram
genotipo HbSS, incluindo uma crianga de 3 anos. Os
episodiso recorrentes de EP foram identificados em
78,2% (18/23) dos participantes. Homozigotos apresen-
taram significativamente mais episodios de priapismo
do que heterozigotos (odds ratio — OR=2,93; intervalo de
confianca de 95% — 1C95%: 1,02-9,04).

Os episddios de priapismo ocorreram principal-
mente no periodo noturno ou diurno durante tempe-
raturas baixa, sendo esse o principal fator de precipi-
tacao. Nao houve relato de PDESi anterior ou uso de
injecoes intracarvenosas (Tabela 2). Somente 47,8%
(11/23) dos homens que apresentaram priapismo re-
lataram procurar aconselhamento médico. Em rela-
¢ao ao uso de hidroxiurea, somente 23,6% (17/64) dos
pacientes tiverem a prescricao, contabilizando 58,8%
(10/17) daqueles que relataram priapismo.

No grupo de pacientes com mais de 18 anos de ida-
de, que foram avaliados com ERE e SVS, aqueles com
histdria de priapismo tiveram erecoes significativamen-
te piores: ERE pontuou 2 [1-3] em comparacao a indi-
viduos com EP (ERE=4 [3-4]; p=0,01) (Figura 3). Pa-
cientes que tiveram priapismo estavam menos satisfeito
com sua vida sexual do que individuos EP (SVS=2[1-2]
versus 3 [3-5]; p=0,02) (Figura 4).

DISCUSSAO

Disquinesia tal como a DF sao fatores de risco para
desenvolvimento priapismo.® Esses episodios sdo ge-
ralmente subestimados, ndo apenas porque os pacien-
tes ndo procuravam ajuda médica devido ao cons-
trangimento, mas também porque muitos individuos

Escala de Rigidez de Erecdo

T T T
Priapismo  Eregao prolongada MNenhum

Figura 3. Escala de Rigidez de Erecdo em pacientes com doenga falciforme,
priapismo e erecao prolongada
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Figura 4. Satisfacdo com vida sexual em pacientes com doenca falciforme,
priapismo ou erecao prolongada

nao observam os episddios como secundario a DFE.(®
Neste estudo, a prevaléncia de priapismo em pacien-
tes homens com DF foi similar aquela encontrada na
literatura.1%1%17 O tipo de genética HbSS foi relacionada
a episoddios de priapismo, que também esta de acordo
com outras séries de estudo.(*®

Iniciamente, o priapismo manifesta-se como episo-
dios menores ou EP na infancia e adolescéncia. Porém,
pode progressivamente tornar-se episddios de priapis-
mo."™ Em estudo internacional observacional multi-
céntrico, a média de idade de episddios de priapismo
foi de 11 anos, com 25% dos casos de priapismo isqueé-
mico apresentados durante os anos de pré-puberdade, e
a chance de ter primeiro episddio apo6s terceira década
de vida foi extremamente baixa.” Em nosso estudo, a
média de idade dos homens que possuiam priapismo
foi 12 anos. Além disso, sete pacientes relataram epi-
s6dios de priapismo ocorrendo antes dos 10 anos de
idade. Dentre os casos, trés pacientes tinham 6 anos de
idade ou eram mais jovens (3, 5 € 6 anos), e os episo-
dios aumentaram dramaticamente as chances de desen-
volvimento de problemas erétil na vida adulta. Em ape-
nas trés casos, os episodios de priapismo se iniciaram
apo6s 30 anos de idade.

Os episddios de priapismo ocorreram espontanea-
mente, com erecoes em geral noturnas ou quando
paciente apresentava febre ou desidratacdo.!” Neste
estudo, os eventos noturnos também foram mais fre-
quentes, € a maioria foi precipitada por temperaturas
frias. Em estudo conduzido no Departamento de
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Emergéncia Nacional nos Estados Unidos, porém, ha
diferenca significante em ntimero de consultas emer-
genciais seguidas de priapismo em periodos de estacoes
mais frias no ano.!®

O priapismo em paciente com doencas falciforme
€ uma emergéncia uroldgica que requer intervengao
imediata, para evitar lesdo no tecido erétil.112%2) No
presente estudo, 11 pacientes procuraram emergéncia
devido a erecao persistente e dolorosa. Todos recebe-
ram assisténcia em instituicao de saide publica, ja que,
na regiao onde este estudo foi conduzido, nao hé centro
de referéncia para tais emergéncias. As diretrizes atuais
recomendam aspiracdo do corpo e injecao de simpato-
miméticos, para manejo inicial de priapismo isquémico,
associadas a hidratacdo, oxigenacgao e alcalinizagao sis-
témica.®?Y Porém, a prevengao de priapismo é o modo
mais efetivo de evitar degeneragao de longo prazo da
funcao erétil.

Atualmente, a hidroxiurea é a proposta de trata-
mento profilatico para priapismo em pacientes com DEF,
devido a consequente elevacao de hemoglobina fetal, a
reducao de neutréficos e reticuldcitos, e a diminui¢ao
da adesao celular ao endotélio vascular.®'%1) Além disso,
um estudo sugeriu hidroxiurea como possivel causa de
recuperacao da funcao erétil apds a resolucao de even-
to.!) Apesar de muitos pacientes relatarem o uso de
hidroxiurea no estudo, cerca de 60% deles tiveram epi-
sodios de priapismo.

Erecoes prolongadas, nao complicadas pelo pria-
pismo, tendem a se resolverem completamente, sem
lesdao da funcao erétil. Os episodios graves t€ém menos
resultados favoraveis e preditivos.('® Episodios de pria-
pismo, em geral, levam a necrose do tecido erétil e a
fibrose subsequente, por proliferacao por fibroblasto.
A DE € a consequéncia negativa mais comum nessas
populacgoes, desde ocorréncias de lesoes irreversiveis
ao tecido erétil com taxas documentadas de até 90%
para priapismo por mais de 24 horas. Contudo, alguns
relatos de DE podem também estar relacionados a epi-
sodios de EP recorrente, em que a duracao € inferior a
4 horas.1”

Junto da DE, o priapismo afeta a saide mental e
leva a sentimentos de desespero, ansiedade, constran-
gimento, isolamento e insatisfacio com vida sexual. A
satisfagao sexual € um questao complexa, € poucos es-
tudos tém abordado a questao entre pacientes com DFE

Nosso estudo nao esta livre de limitagoes. A na-
tureza restropectiva do nosso relato pode estar sobre
influéncia de viés de recordacao. Além disso, ndo se
observaram pacientes em diferentes centros nao es-
pecializados durante o evento agudo e com adogao de
protocolos de tratamento nao padronizados.

CONCLUSAO

Episédios de priapismo ocorrem precocemente na vida
e, na maioria dos casos, em homozigotos hemoglobi-
nopatia tipo SS. Um grande nimero de pacientes des-
conhece o significado do termo “priapismo”, e poucos
procuram tratamento médico. Além disso, os pacientes
que apresentam priapismo tém piora na funcdo erétil e
sao menos satisfeitos com a vida sexual.
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