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l. JUSTIFICATIVA

A revisdo de literatura proposta nesta monografia foi realizada a partir da
observacédo de um raro caso de priapismo em recém-nascido o qual gerou grande
dificuldade no diagnostico e conduta terapéutica vista a escassez de publicacoes

relativas ao tema.



[I. RESUMO

Objetivo:

O objetivo desse trabalho é chamar a atencéo a possibilidade de ocorréncia
do priapismo mesmo em crianca de bercério, patologia esta mais incidente em
criangas maiores ou em adultos. Objetivamos também uma orientacdo propedéutica

objetiva e a conduta terapéutica.
Metodologia:

Foi realizada revisédo de literatura utilizando as bases de dados MEDLINE e
LILACS no periodo de 2000 a 2008, consulta a livros texto de urologia e anatomia,

Guideline e o manual de Ministério da Saude do Brasil.
Resultado:

As informacdes obtidas permitem concluir que o priapismo na infancia, que é
incomum, estd intimamente relacionado, na maioria dos seus casos, a Doenca
Falciforme e que a incidéncia em recém-nascido ocorre por alteracdes da
viscosidade sanguinea tornando-se o que € chamado de priapismo de alto fluxo,
onde a hemogasometria informa a auséncia de acidose no compartimento dos

COrpos cavernosos, com saturacao normal de oxigénio.
Conclusao:

Existem poucos estudos sobre priapismo na populacdo infantil, este fato
dificulta existéncia de um protocolo que possa orientar a melhor conduta nesse raro

evento, que potencialmente pode implicar em futura disfuncéo erétil.



lll. OBJETIVOS

l1l.1 GERAL
Realizar uma revisao literaria sobre priapismo na infancia.

111.2 ESPECIFICOS

e Descrever as possiveis doengas responsaveis pelo priapismo na
infancia.

e Estabelecer uma orientacdo objetiva nas condutas propedéuticas e de
diferenciacdo entre priapismo de alto fluxo e o de baixo fluxo na
infancia.

e Sugerir qual a melhor orientacdo terapéutica para 0s casos de

priapismo na infancia.



IV.FUNDAMENTACAO TEORICA

IV.1 ANATOMIA E FISIOLOGIA DA ERECAO PENIANA

IV.1.1 Anatomia e hemodinamica

O pénis é o 6rgdo masculino da copula, que conduz a uretra e assim oferece
a saida para urina e o sémen. Anatomicamente o0 pénis possui raiz, corpo e glande,
ele é formado por trés estruturas tubulares dois corpos cavernosos, que correm em
paralelo dorsalmente, um corpo esponjoso ventralmente e central cuja extremidade
se amplia para formar a glande. Cada corpo cavernoso é revestido por um tecido
fibroso tunica albuginea e superficialmente ao revestimento externo esté a fascia do
pénis que forma um revestimento membranaceo forte para os corpos cavernosos e

COrpo esponjoso.

A raiz do pénis € a parte fixa no perineo envolvido pelo muasculo bulbo
cavernoso. O corpo do pénis € a sua parte pendular e a glande é a sua extremidade
composta de tecido macio do corpo esponjoso.

Figura 1. Anatomia peniana.
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(McGrath NA, 2011)

O suprimento arterial do pénis se da principalmente por ramos da artéria
pudenda interna. As artérias dorsais do pénis suprem o tecido fibroso ao redor dos
COrpos cavernosos, O COrpo esponjoso e a parte esponjosa da uretra e a pele do
pénis. As artérias profundas do pénis suprem as estruturas eréteis dos corpos

cavernosos. As artérias do bulbo do pénis suprem o bulbo do corpo esponjoso, a



uretra no seu interior e a glandula bulbouretral. Os ramos superficiais e profundos

das artérias pudendas externas suprem a pele do pénis.

A drenagem venosa do pénis é realizada por um plexo venoso que se une a
veia dorsal profunda do pénis que por sua vez drena para o plexo prostatico. O
sangue dos revestimentos superficiais do pénis drena para as veias dorsais

superficiais que drenam para a veia pudenda externa superficial.

Figura 2. Vascularizacdo peniana.
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(Moore & Dalley, 2007)

IV.1.2 Inervagéo do pénis

O centro anatdmico de erecdo espinhal localiza-se nos nucleos intermédio-
laterais da medula espinhal, nos niveis S, — S; e T1, — L,. As fibras que inervam o
pénis, nervos cavernosos, inervam as artérias helicinas e a musculatura lisa
trabecular, e sdo responsaveis pelos eventos vasculares durante a tumescéncia e a
detumescéncia peniana. Os nervos motores Somaticos ao se unirem ao nhervo
Pudendos inerva a musculatura bulbocavernosa e isquiocavernosa. A sensibilidade
para dor, temperatura, tato e sensacOes vibratérias sdo realizadas pelos nervos

sensitivos somaticos.

Sao descritos trés tipos de erecdo normal no homem por estimulo genital, por

estimulo central e de origem central (Tanagho EA, McAninch JW; 2007).



IV.1.3 Eregéo e detumescéncia peniana

O mecanismo de ere¢ao e detumescéncia podem ser sucintamente descrita
em seis fases. Primeira fase flacida com o fluxo arterial e venoso minimo. Na
segunda fase, a de enchimento, aumenta o fluxo e reduz a pressdo da artéria
pudenda interna. Nesse momento ocorre algum alongamento do pénis. Em seguida
ocorre a fase de tumescéncia na qual ocorre um aumento da presséao intracavernosa
até que seja alcancada a erecdo completa. Na quarta fase, a de erecdo completa, a
pressdo intracavernosa pode se elevar até 80-90% da pressado sistdlica, o fluxo
arterial € menor que ao da fase de enchimento inicial e superior ao da fase flacida. A
fase de erecdo rigida ou esquelética ocorre devido a contracdo do musculo
isquiocavernoso. E, por fim, na fase de detumescéncia da cessacdo do estimulo,
ocorre a descarga simpatica que resulta em contragcdo dos musculos lisos em torno
dos sinusdides e arteriolas, levando o pénis a retornar a sua forma flacida. (Tanagho

EA, McAninch JW; 2007).
IV.1.4 Neurotransmissores e farmacos

Os sistemas adrenérgicos, colinérgicos e ndo adrenérgicos ndo colinérgicos
(NANC) séo responsaveis pela erecdo peniana. Os nervos adrenérgicos mantém a
flacidez pelo controle da contracdo da musculatura lisa. Os nervos colinérgicos
relaxam a musculatura lisa por inibicdo dos nervos adrenérgicos e liberam oOxido

nitrico (NO) principal neurotransmissor para erecao peniana.

Tabela |. Indutores e inibidores da ere¢éo peniana.

Indutores Inibidores
Papaverina Fenilefrina
Fentolamina Epinefrina
Fenoxibenzamina Norepinefrina
Timoxamina Metaraminol
Alprostadil (prostaglandina E,) Efedrina
Polipeptideo intestinal vasoativo

(VIP)

Peptideo relacionado ao gene da
calcitonina (CGRP)

Doador de 6xido nitrico

Ativador da guanilato ciclase

Agonista dos receptores da
dopamina

Inibidores da fosfodiesterase

Inibidores da Rho quinase

Agonista dos receptores da
melanocortina

(Tanagho EA, McAninch JW; 2007)



IV.2 Definigc&o de priapismo

O termo priapismo tem sua origem histérica, em referéncia ao deus grego
Priapo, que era adorado como deus da fertilidade e possui em suas representacoes,

a peculiar caracteristica, de apresentar um falo muito grande.

No campo da medicina, o priapismo € um estado patologico caracterizado por
uma erecado peniana com duracdo longa (Cantsdemir M., 2010). Normalmente

apenas 0s corpos cavernosos sdo afetados.

O estado erétil do pénis durante os episddios de priapismo podem ou hao
serem dolorosas, com excec¢do do raro caso de priapismo de alta pressao, e esti
caracterizado por se manter além, ou ndo se relaciona ao estimulo sexual (Dust,
2011; Meijer, 2003; Sood, 2006; Villalba, 2005). Quando mantido por um tempo
demasiadamente prolongado, o priapismo pode levar a fibrose progressiva dos
tecidos erécteis do pénis e causar uma disfuncdo erétil irreversivel nos pacientes

acometidos.

Existem dois tipos de priapismo. O priapismo isquémico ou veno-oclusivo ou de
baixo fluxo que se caracteriza por uma estase e congestdo dos corpos cavernosos.
O priapismo néo isquémico ou arterial ou alto fluxo que é caracterizado por uma
entrada de sangue descontrolada nos corpos cavernosos do pénis, geralmente

associado a fistula arteiro venoso decorrente de trauma.
IV.3 Quadro clinico

O priapismo isquémico é mais frequente, caracterizado por uma erecao
persistente ndo sexual, que apresenta pouco fluxo sanguineo nos corpos
cavernosos do pénis e com a gasometria anormal no corpo cavernoso onde se
observa hipdxia, hipercapnia e acidose. Os corpos cavernosos apresentam rigidez a
palpacéo e dor. Esta queixa de dor € a sintomatologia frequentemente relatada pelos
pacientes que apresentam priapismo de baixo fluxo. O priapismo de baixo fluxo é
considerado uma urgéncia médica por apresentar maiores taxas de complicacdes. A
sua resolugdo € caracterizada pelo retorno do pénis ao estado flacido e néo

doloroso.

O priapismo nédo isquémico é uma erec¢do, ndo sexual, persistente, causada
pela entrada desregulada de sangue arterial dos corpos cavernosos do pénis. Os

gases sanguineos cavernosos nao apresentam hipéxia nem acidose. Em geral o
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pénis ndo se apresenta de forma totalmente rigida e comumente é relatado como

indolor.

O priapismo ndo isquémico ndo € considerado uma urgéncia médica e o0 seu
tratamento pode ser conservador, visto que as comorbidades sdo menos frequentes
nesta patologia. Considera-se que o priapismo nao isquémico tem a sua resolucao

alcancada, quando o pénis retorna completamente ao estado de flacidez.

O priapismo é considerado uma emergéncia médica que, embora néo
apresente em todas as suas formas a necessidade de uma intervengao imediata, a
realizacdo de um rapido diagndstico para a distincdo entre um priapismo isquémico
ou ndo isquémico é de suma importancia que seja realizado, pois em se tratando do
isquémico o prognastico depende da brevidade do tratamento pela possibilidade de
evoluir com disfuncdo erétil. Por conta disso todo priapismo deve ser avaliado
imediatamente pelo urologista para identificar o seu tipo e tomar as providéncias

necessarias ao tratamento.

A transformacdo do priapismo de alto fluxo em baixo fluxo é possivel em
episodios prolongados e tem como suspeita a possivel modificacdo na regulacdo do

tonus vascular aferente (Jesus, 2009).
IV.4 Fisiopatologia

A fisiopatologia do priapismo nado esté totalmente esclarecida, o que se tem a
esse respeito sdo trés principais causas, a primeira que esta relacionada a estase
venosa, a segunda que indica um aumento da viscosidade sanguinea e a terceira
gue se relaciona com isquemia vascular (Cantasdemir, 2010), e tem como etiologia

uma grande variedade de estados patolégicos.

O alto fluxo ou néo isquémico em geral é causado por uma perda da
regulacdo do fluxo sanguineo peniano que pode ser atribuida ao trauma,
aneurismas, descargas colinérgicas, medica¢des, drogas, doencas infecciosas,

tumores, venenos de animais pegconhentos.

No baixo fluxo ou isquémico ndo existe um consenso sobre a fisiopatologia
desse tipo de priapismo, entretanto a teoria mais aceita é a de que ele seja causado

por uma obstrucdo fisiologica da drenagem venosa. Essa obstrucdo causa o
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acumulo de sangue altamente viscoso e pouco oxigenado no interior dos corpos

cavernosos, o que causa hipoxemia e acidose.

Outra explicacdo para a fisiopatologia do priapismo de baixo fluxo €
exclusivamente para casos de doenca falcémica. Segundo esse mecanismo 0O
priapismo causado pela doenca falcémica sao provocados por liberacdo de fatores
inflamatérios e trombogénicos e uma tendéncia a vasoconstricdo. O inicio da
liberacdo dos fatores inflamatérios se deve ao fato das hemécias falcémicas
sofrerem hemoélise em maior quantidade e de forma mais rapida do que as heméacias

comuns. (Jesus, 2009).

VI.5 Incidéncia

O priapismo € considerado uma patologia relativamente rara, que apresenta
uma incidéncia de 1.5 em 100.000 homens (Pelavski, 2006), de modo que a sua
etiologia, seu diagndstico e a sua terapéutica ainda provoca duvidas frequentes.
Esta comorbidade pode atingir qualquer faixa de idade, inclusive em neonatos sendo
mais frequente no adulto do que na crianca (87,3% versus 12,6%). Existem dois
picos de incidéncia maxima do priapismo, um entre cinco e dez anos (pico
pediatrico) e outro entre vinte e cinquenta anos (pico adulto). Na crianca é
importante reconhecer que a etiologia € diferente do adulto. As causas mais
frequentes de priapismo na criangca (<18 anos) sdo anemia falciforme (67%),
leucemia (11%), trauma (11%), idiopética (11%) (Lopes, 2009).

A frequéncia de priapismo em criancas falcémicas varia entre 2% e 6%, no
entanto ndo € considerada uma estimativa precisa. Mais de 1/4 dos episodios de
priapismo esta relacionada a doenga falcémica, a idade média para o inicio das
manifestacbes sdo aos 11 anos e cerca de 1/4 dos casos ocorrem na fase pré-

puberal (Jesus, 2009). Episédios noturnos sdo mais frequentes.

Além disso, o priapismo pode ser uma manifestacdo evidente de uma gama
de patologias que ainda ndo foram diagnosticadas, com isso, uma investigacao
pouco mais delicada dos casos de priapismo e suas etiologias € de grande
importancia. Essa importancia em diagnosticar e tratar a patologia em evidéncia
assume ainda maior relevancia na populacdo pediatrica visto que, em se tratando de
um individuo em formacéo das suas capacidades cognitivas, fisicas e fisiologicas, o
priapismo pode ter grande impacto na populacdo infantil masculina, pois, além dos

riscos de disfuncao erétil, ja citado, essa doenca pode causar constrangimento, levar
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a aversao sexual e ao jovem evitar contato intimo (Cantasdemir, 2010). Como isso, o
paciente pediatrico que apresenta priapismo pode se colocar a tangente do seu
grupo social e comprometer sua maturacdo sexual com danos psicologicos que nao
podem ser definidos. O priapismo pode ter prevaléncia regional como se observa no
estado da Bahia devido ao grande contingente de Doencga Falcémica.

O priapismo em neonatos € uma manifestacdo muito pouco descrita e atribui-
se a sua fisiopatologia 0 aumento da viscosidade sanguinea do recém-nascido com
sinais de policitemia. Ela cursa com erecéo indolor, com hemogasometria normal,
pressédo de oxigénio do corpo cavernoso maior do que 90 mmHg, pH maior do que
qguatro. Na sua grande maioria, tem remissdo espontanea e nos casos de grande

persisténcia pode se pensar em transfusdo sanguinea.
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V. METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo de literatura com uma avaliacdo documental e
abordagem descritiva, no qual sera analisado o priapismo na infancia, as suas
etiologias, seus meétodos diagnodsticos e suas medidas terapéuticas. A revisao
bibliografica € o levantamento e selecdo de texto sobre um determinado tema
seguido de analise, que tem por objetivo acompanhar e analisar a evolugédo deste

determinado tema.

Em agosto de 2012 foi realizada a revisdo de literatura nas bases do
MEDLINE, LILACS, Cochrane, utilizando como estratégia de busca os descritores
em inglés: “Priapism”, “Priapismandchildhood”, “Priaprismandneonate”,
"Prolongederection in a neonate”, "Priaprismo in newborns", "Prolongederection in
thenewborn". Também foram utilizados livros de urologia, anatomia e diagndstico por

imagem para embasamento anatdémico do pénis e fisiologia da erecao peniana.

Como critérios de inclusdo foram adotados artigos cientificos publicados nos
altimos anos de 2001 e 2012, disponiveis na integra no portal CAPES-UFBA,
estudos envolvendo criancas de zero a dezoito anos, nos idiomas inglés, espanhol e
portugués. Foram selecionados relatos de casos e outros estudos, artigos que
abordavam o tema em especifico e que serviriam como parte do embasamento
tedrico de estudo. Foram descartados artigos que ndo abordavam ou que né&o
tivessem como objeto de estudo pacientes com priapismo, e também artigos que

nao se referem a populacéo pediatrica em nenhuma de suas abordagens.

Inicialmente foi feita uma pré-selecdo dos artigos cientificos e a partir da
leitura dos seus titulos e resumos, foi realizada uma analise das publicacbes na
integra no intuito de uma selecao final, escolhendo os artigos mais pertinentes ao
tema. A andlise e interpretacdo do material fundamentaram a analise tematica na

tentativa de contribuir para obtencéo dos objetivos da pesquisa.
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VI. RESULTADOS

Nossa pesquisa bibliogréafica identificou quarenta e dois artigos. Destes, vinte
e quatro artigos apresentavam relatos de caso sobre etologia, diagndéstico e a
terapéutica do priapismo. Foram descritos cinquenta e cinco casos no total. As
causas descritas foram: trés por causas idiopaticas, vinte e uma por causas
traumaticas, quatorze em decorréncia Doenca Falciforme, um devido a
piocavernosite bilateral, quatro causados por leucemia, um causado por anestesia,
um caso devido ao uso de analgésico, um causado por purpura, um em decorréncia
de picada de aranha e sete casos nao tinham sua etiologia especificada de forma

clara (Tabela 1).

Em relacdo aos métodos diagndsticos, nestes relatos tiveram destaque a
histéria e exames clinicos, exames laboratoriais de hemograma completo, a medida
do pH e da gasometria do sangue contido no pénis e como exame de imagem que

demonstrou relevancia foi a ultrassonografia com Doppler.

Com relacdo ao tratamento dessa patologia foram descritos tratamento
observacional, o cirdrgico, a embolizacdo, a drenagem e lavagem dos corpos
cavernosos, 0 uso de drogas vasoativas e anestésicas, a suspensdo do
procedimento que desencadeou o quadro de priapismo, 0 uso de anestesia caudal e

a administracao de soro antiveneno.

Tabela 1. Casos Relatados de Priapismo na Infancia neste Estudo.

Estudo Tipo Etiologia Método Terapéutic N° de caso Ano Variagéo da
diagnostico a avaliacdo/publicacéo idade
Dust 1 Idiopéatica -Clinico Cirurgia 1 2011 Um dia de
N.,Etal., -Laboratorial vida
2011 -USG com Doppler
Meijer 1 idiopatica -Clinico Observacéo 1 2003 Um dia de
B., -Laboratorial vida
Etal.,20 -USG com Doppler
03
Sood * Piocavernosite -Clinico Cirurgia e 1 2004 20 dias de
R, bilateral -Laboratorial antibiotico vida
Etal.,20 -USG com Doppler
06
Shah 2 Doenca -Clinica Cirurgia 1 2003/2004 14 anos
A., falcemica -Laboratorial
Etal.,20
04
Elservir 2 * -Clinico Cirurgia 7 2008/2008 9 a 17 anos
Inc, -Laboratorial
2008 -USG com Doppler
Cantas 1 Trauma -Clinico Embolizaca 7 2010/2010 5 a 14 anos
demir -USG com Doppler o seletiva
M

Etal.,
2010




[EnN
‘ ’

Mazza 1 Trauma -Clinico Observagao 1 2011/2012 7 anos
M. B., -USG com Doppler
Etal.,

2012

McHard Doenga Medicament 2007/2007 7anos
y P, falcemica osa
Etal.,
2007

Volgger Trauma -Clinico Cirurgia 2007/2007
H., -Laboratorial
Etal., -USG com Doppler
2007

Idiopética -Clinico Embolizaga 2010/2010
ony P., -Laboratorial o seletiva
Etal., -Angiografia
2010 computadorizada

Chang Trauma -Clinico Embolizaca 2007/2007
E., -Laboratorial o0 seletiva
Etal., -USG com Doppler
2008

Trauma -Clinico Cirurgia 2006/2007 6 a1l anos
R., -Laboratorial
Etal., -USG com Doppler
2007

Pelavsk Anestesia Suspensao

iA.D., peridural do
Etal., procedimen
2006 to

Mackay Purpura -Clinico Anestesia
J. L., caudal
Etal.,

2002

Lopes 2 Doenca -Clinico Cirurgia 1 2009 10 anos
S. P, falciforme -Laboratorial

Etal., -USG com Doppler

2009

1- alto fluxo ou néo isquémico; 2- baixo fluxo ou isquémico; (*)- ndo se aplica ou ndo esta claro; Laboratorial-
hemograma completo, analise dos gases e do pH sangue peniano; Cirurgia- Shunts entre os vasos penianos
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A leitura e analise dos artigos permitem especificar como etiologia do
priapismo uma variedade de farmacos, drogas, lesdes e disfuncdes geniturinarias,
doencas hematolédgicas, desordens hormonais, toxinas, obstrucdo mecanica em
regido peélvica e/ou perineal, disturbios metabdlicos, inflamacdes e infecges,
desordens neurogénicas, anestesia, iatrogénicas, trombose vascular, masturbacao
(Chung, 2008) e idiopéatica. (Tabela 2)

Tabela 2. Etiologias do Priapismo.

Farmacos
Alfa adrenérgicos
Antagonista do receptor
Agentes ansioliticos
Antidepressivos
Antipsicoticos
Antihipertensivos

Drogas/Farmacos
Sidenafil
Lesdes e Disfun¢des Genitourinarias
Trauma pélvico
Trauma peniano
Trauma perineal
Cirurgias
Retencdo urinéaria
Doencgas Hematolégicas
Doenca falcémica
Talassemia
Leucemia
Purpura
Policitemia
Estados de hipercoaguabilidade sanguinea
Desordens Hormonais
Hormonio liberador de gonadotrofinas
Testosterona
Toxinas
Picada de aranha

Obstru¢cBes mecanicas em regido pélvica/perineal
Neoplasias
Infiltragdes metastaticas
Doencas Infecciosas e/ou Inflamatérias
Piocavernosite
Sifilis
Apendicite
Desordens Neurogénicas
Les&o medular
Tumores
Acidente vascular cerebral
Hiperliberac&o de neurotransmissores vasoativos ou musculoativos
Compressdo mecéncia da medula

Anestesia
Epidural
Propofol
Outras causas
latrogénicas
Trombose vascular
Masturbacao
Asplenia (38)
Idiopatica
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Em referéncia aos meios diagndsticos foi possivel reunir 0s seguintes exames
abaixo que confirmam e realiza o diagnostico diferencial do priapismo, hemograma
completo, toxicoldgico, cultura de urina, exames de imagem (Tabela 3) e gasometria

dos corpos cavernosos (Tabela 4).

Foram obtidos como resultados das pesquisas diferentes atitudes,
dependendo de qual forma a doenca se apresenta. Nos casos de priapismo venulo-
oclusivo ou de baixo fluxo ha uma urgéncia médica que requer imediata intervencéo
e apresenta como medidas gerais oxigenacao suplementar e hidratacdo. Em se
tratando de uma manifestacdo de uma patologia hematoldgica pode ser necessario

a realizacéo de transfusdo sanguinea.

Tabela 3. Métodos Diagnoésticos de Priapismo.

Clinico
Evento desencadeante
Duracéo
Recorréncia
Presenca ou ndo de dor
Rigidez dos corpos cavernosos

Laboratorial
- Hemograma completo
Contagem de plaquetas
Eletroforese de hemoglobina para detectar anemia falciforme e outras anormalidades sanguineas

Avaliacéo do estado do fluxo sanguineo
Anormalidades ou infec¢ces sanguineas

- Toxicol6gico(12/46)

Farmacos
Drogas
- Gasometria sanguinea
Analise dos gases, analise do pH do sangue dos corpos cavernosos

- Cultura de urina
Detectar a presenca de infegGes no trato urinario

Imagem
Ultrassonografia com Doppler
Angiografia
Tabela 4. Gasometria
P O2 PCO:2 pH
|SCIUémiCO <30 mmHg >60 mmHg <7,25

N&o isquémico >90 mmHg <40 mmHg 7,35-7,4
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Caso nado ocorra resposta as medidas gerais, pode ser usado tratamento
medicamentoso com 0 uso de vasoconstritores intracavernosos. Nao se obtendo
sucesso, medidas invasivas sao indicadas, comecando-se por puncdo dos corpos
cavernosos, drenagem e irrigagdo do mesmo com solucdo salina gelada. Caso isso
nao funcione poderdo ser realizados “shunts” cavernosos esponjosos ao nivel da
glande ou nivel do corpo do pénis, os quais geralmente levam a detumescéncia

peniana, a qual, ocorrendo em tempo, evita futura disfuncéo erétil.

Em se tratando de um caso de priapismo isquémico ou arterial ou de alto
fluxo, a gestdo do paciente muda em parte. E preciso tomar as medidas gerais de
analgesia se houver dor, hidratacdo, oxigenacao suplementar se preciso e, neste
caso, 0 uso de compressa fria pode levar a resolugcdo do quadro. O tratamento
conservador de apenas observar pode ser realizado visto que nao se trata de uma
urgéncia médica. Caso ndo ocorra a resolucdo do quadro faz-se necessario um
tratamento intervencionista que pode ser uma angiografia com embolizacdo ou,
como ultimo recurso, o fechamento da lesdo vascular por meio de cirurgia. Os outros
tipos de tratamento relatados como a suspensao do uso de medicamentos e 0 uso

de soro antiveneno se aplicam em situacdes bastante especificas (Tabela 5).

Tabela 5. Terapéutica do Priapismo na infancia.

Medidas Gerais
Oxigenacédo suplementar
Hidratacéo oral e intravenosa
Analgesia e/ou sedagdo
Alcalinizagéo do pH sanguineo
Compressas frias
Controle dos episddios recorrentes se existir

Conservador
Observagdo
Medicamentoso
Vasoconstrictor
Simpatomiméticos
Alcalinizacdo do pH sanguineo
Intervencionista
Puncé&o dos corpos cavernosos seguido de aspiragcdo com ou sem injecado de solugao salina
Angiografia com embolizac&o seletiva
Cirurgia de Shunt:
- safenocorpoéreo bilateral
- corporeo cavernoso
- derivacdo da artéria pudendo interna
Outros
Suspencdo do tratamento: medicamentos ou anestésico
Uso de soro antiveneno
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VII. DISCUSSAO

Uma gama de etiologias foi descrita ou pontuada na literatura para o
priapismo. Apesar de ndo ser possivel uma divisdo exata, existem causas que mais
frequentemente conduzem ao priapismo de alto fluxo e outras que tendem a
provocar um priapismo de baixo fluxo. Também ndo houve uma separacgdo nitida

entre etiologias exclusivas da infancia e etiologias da fase adulta.

O priapismo de alto fluxo ou ndo isquémico é descrito como um episodio que
apresenta o aumento do fluxo arterial para 0s corpos cavernosos sem que ocorra
desordem na drenagem venosa. Este tipo de priapismo tem como principal etiologia
fistula arteriocavernosas decorrentes de traumas em regido pélvica, peniana ou
perineal. Além disso, farmacos vasoativos e drogas psiquiatricas (acdo no sistema
nervoso autbnomo), doencas infecciosas, tumores, picada por animal pegconhento,
iatrogénica, trombose vascular, anestésicos, distdrbios neurogénicos como leséo
medular, distarbios metabdlicos (Mahawong, 2010; Chung, 2008) foram descritos
como possiveis etiologias de priapismo ndo isquémico na infancia. Drogas ilicitas
como é&lcool, maconha e cocaina, em especial, também sdo descritas como
possiveis causas de priapismo, no entanto nao foi encontrado nenhum relato que

descreva essas drogas como etiologia em crianca.

O priapismo de baixo fluxo, ou isquémico, tem como causa base alteracées
na drenagem venosa do pénis. Essa desordem vascular também pode ser causada
por drogas vasoativas, como por trombose, ter etiologia idiopatica, asplenia (Towbin,
2007) e outras etiologias que se confundem com as do priapismo de alto fluxo. No
entanto as principais causas de priapismo isquémico se devem as discrasias de
ordem hematoldgica, pois essas causas hipercoagulabilidade e/ou hiperviscosidade
sanguinea, doenc¢as como talassemia, leucemia, purpura, policitemia e em destaque

estd a doenca falcémica como principal etiologia do priapismo de baixo fluxo.

Considerando que o Brasil € um pais altamente miscigenado com a
populacdo de origem africana e que a Doenca Falciforme teve sua origem no
ocidente centro-africano, regido de onde foi trazido grande parte da populacdo
escrava do nosso pais, o Brasil € um pais endémico de Doenca Falciforme.
Segundo o manual do Ministério da Saude de 2009, o Brasil apresenta um grupo
populacional com grandes quantidades de portadores do trago falcémico e com alta
incidéncia de doenca falciforme. De acordo com o manual, nascem cerca de 3500
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criancas por ano com Doenca Falciforme ou 1/1000 nascidos vivos e 200 mil
portadores do traco falciforme. A Bahia lidera a lista de incidéncia de nascidos vivos
com diagnostico de Doenca Falciforme, com uma incidéncia de 1:650 e com uma
incidéncia de nascidos vivos diagnosticado com trago falciforme de 1:17 (Ministério
da Saude do Brasil, 2009).

A primeira atitude para o diagndstico de priapismo € a realizacdo de uma boa
histdria clinica. O contexto no qual o priapismo se apresenta € evidente: a crianca se
apresentara com uma queixa de erecdo com duracdo de quatro horas ou mais,
abaixo deste tempo é considerado erecao prolongada. Também é preciso investigar
se ocorreu algum evento que desencadeou, se este é um fato recorrente ou é a
primeira vez que a crianca apresenta priapismo, se faz preciso na investigacao,
saber se 0 quadro cursa com dor ou se essa ndo esta associada. Durante o exame

fisico é preciso descrever qual a rigidez dos corpos cavernosos.

Vale ressaltar que a duracdo do evento € de grande importancia para a
determinacdo de qual conduta devera ser empregada, visto que uma isquemia
prolongada pode produzir uma acidose e conduzir a uma fibrose ou uma necrose,
em casos extremos, do tecido erétil peniano e, como conseqiiéncia, causar uma
disfuncdo erétil permanente. Essa investigacdo minuciosa, em relacdo ao tempo,
torna-se ainda mais delicada em se tratando de crianca, pois esta pode esconder a
patologia por diversos motivos, como medo ou vergonha. Com relacdo ao aspecto
do evento desencadeante deve ser perguntada a crianca e ao responsavel se o
paciente fez uso de alguma medicacdo, se foi ingerida alguma medicacdo para
disfuncéo erétil, se faz uso de anestésicos, se existe histérico de trauma genital,

pélvico ou perineal.

Em casos de trauma perineal em crianca, a compressao do perineo pode
desentumecer o pénis e confirma o diagndstico de priapismo de alto fluxo. Também
se faz interessante investigar se o paciente cursa com alguma doenca sanguinea
como doenca falciforme ou leucemia. Questionamentos sobre a recorréncia do
evento faz-se interessante porque caso a resposta seja positiva gera evidéncias de
gue existe uma patologia crénica como base dos eventos. A investigacédo do grau da
dor pode ajudar a diferenciar se o priapismo é de baixo fluxo, mais doloroso, ou de
alto fluxo que costuma nao cursar com dor ou essa dor apresentar-se com menor
intensidade. O priapismo apresenta, geralmente, rigidez dos corpos cavernosos

poupando 0s corpos esponjosos e glande, no entanto estes, com menor frequéncia,
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podem estd acometidos. A rigidez dos corpos cavernosos também é diferente nos
diferentes tipos de priapismo. O priapismo de baixo fluxo (isquémico) geralmente

apresenta maior rigidez peniana.

Uma boa discri¢do clinica da patologia é de fundamental importancia para a
discriminagdo de qual priapismo se faz presente e ira possibilitar a suspeita ou

descarte de patologias primarias.

O rastreamento por exames laboratoriais envolvem hemograma completo,
toxicolégico, se necessario e disponivel, exames da gasometria sanguinea do
sangue peniano, de grande importancia, e também a cultura de urina pode ser

requisitada em situacdes especificas.

O rastreamento de discrasias hematologicas deve ser feito através do
hemograma completo. Com esse exame € possivel identificar doencas
hematologicas como a falcémica, talassemia, leucemia e policitemia, entre outras
patologias sanguineas que estdo listadas como etiologia de priapismo em criancas.
Além disso, o hemograma completo realiza contagem de plaquetas, avalia o estado

do fluxo sanguineo e detecta anormalidades ou infec¢cdes sanguineas.

Os exames toxicoldgicos, quando disponiveis, sdo usados no auxilio
diagnoéstico de priapismo em adultos. No entanto no priapismo na infancia estes
devem estar reservados para situacdes especificas, como ingestdo de farmacos em
situacdes nao muito bem esclarecidas, ndo sendo descrito com grande relevancia
para diagndsticos de priapismo infantil. Em contra partida, a analise dos gases
sanguineos intracorpérea € um exame de grande importancia para diferenciacdo
entre o priapismo de baixo fluxo e o priapismo de alto fluxo. Apesar de existir uma
pequena discordancia na literatura entre quais seriam o0s valores exatos de
referéncia para o priapismo isquémico e qual seria os valores normais para o
priapismo ndo isquémico, € consenso de todos que o priapismo de baixo fluxo causa
hipéxia sanguinea, hipercapenia e acidose sanguinea e, por conseguinte, lesédo
tecidual enquanto que o priapismo de alto fluxo mantém os gases sanguineos em
valores de normalidade e por isso foram descritos valores, presentes na Tabela 4,

para diferenciar o priapismo isquémico do n&o isquémico.

A realizagdo de exames de cultura urinaria se faz preciso nas situagfes em
que existem suspeitas de presenca de infec¢cdes no trato urinario, pois essas sao

capazes de provocar casos de priapismo em criancas.
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O uso de exames de imagem como Ultrassonografia com Doppler e
arteriografia € de grande auxilio para a conclusdo e diferenciacdo diagndstica do
priapismo corrente. A ultrassonografia com Doppler permite a obtencdo de imagens
vasculares com fluxo colorido, confirmam a presenca de fluxo sanguineo e sua
direcédo, detectando estenose, ocluséo e laceracbes de vasos, avaliando a perfusao
dos oOrgdos e caracterizando a dinamica do fluxo sanguineo para detectar
anormalidades fisiologicas. (Brant WE; Helms CA, 2012). A ultrassonografia com
Doppler, do pénis, & capaz de mostrar as velocidades sistélicas e diastolicas das
artérias cavernosas e assim analisar o fluxo arterial e venoso do corpo cavernoso,
podendo diferenciar de casos de priapismo isquémicos de ndo isquémicos. A
arteriografia deve ser considerada apenas em casos de priapismo de alto fluxo
resistente a terapia medicamentosa (Cherian, 2006). Nestes casos 0 exame visa a
definicdo do vaso lesado para a realizagcdo da embolizacdo. A USG com Doppler,
somado a angiografia transcateter, tém provado ser os mais valiosos meios de

imagem para diagndstico e tratamento do priapismo (Kim, 2007).

Inicialmente, antes do conhecimento da fisiologia da erecédo, o tratamento
para o priapismo era realizado com medidas locais e alguns métodos ultrapassados
como o uso de sanguessugas (Cherian, 2006). Atualmente, apés a elucidacdo da
fisiologia da erecdo, seus meios anatdbmicos e sua descricdo dos mecanismos
bioquimicos, a terapéutica do priapismo pode se apoiar em novas medidas
farmacoldgicas e métodos intervencionistas, cirrgicos ou ndo, muito mais seguros e

precisos.

O tratamento para o priapismo na infancia, como em qualquer outro momento
da vida, tem que partir do diagndstico se € um caso de alto fluxo ou se trata de um
priapismo de baixo fluxo. A partir desse ponto, o tratamento devera seguir caminhos
diferentes. No entanto, as medidas que sdo descritas como gerais podem ser
tomadas em ambas as situacdes e visam dar um suporte basico ao paciente. Dentre
as medidas gerais sdo descritas a oxigenacdo suplementar, hidratacdo oral ou
intravenosa, analgesia ou sedacdo do paciente. Outra medida tida como geral € o
uso de compressas frias no pénis, porém seu uso € controverso. A reducdo da
temperatura pode ser benéfica nos casos de priapismo de alto fluxo, mas esse
procedimento pode levar a uma constricdo do vaso lesado, podendo até resolver o
quadro. Em contrapartida, em casos de baixo fluxo, a constricAo dos vasos pode

aumentar ainda mais a isquemia piorando o prognéstico do paciente. A alcalinizacao
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do pH sanguineo, também pode ser descrita como uma medida geral, e visa reduzir
0os danos teciduais que uma acidose sanguinea pode causar. E, por fim, como
medidas gerais, é preciso fazer o controle dos casos de recorréncia, no caso destes
existirem, através do uso de medicacdes. Esses episddios recorrentes sdo descritos
como gagueira. Eles apresentam erec¢des intermitentes com duracdo menor do que
quatro horas, no entanto sdo episédios indesejaveis e desconfortaveis que podem
anunciar uma nova crise aguda no priapismo. Por esses motivos a gagueira é
passivel de tratamento medicamentoso, que incluem agonistas alfa-adrenérgicos e o
uso de hormonios (Broderick, 2012). A literatura ndo deixa claro sobre o uso dessas
terapias em criancas, em especial as hormonais que podem ser androgénicos e
apresentam impacto na funcdo sexual e ndo se pode determinar qual a escala de
gravidade na populacédo pediatrica. Também € preciso realizar o tratamento da
doenca de base, no caso desta existir.

Findada essa etapa de medidas gerais, cada tipo de priapismo segue 0 seu
plano terapéutico. Isso se deve ao fato que o priapismo de alto fluxo pode ser
tratado de maneira mais conservadora que, no primeiro momento, podera ser
apenas observacédo. Esta atitude € reconhecida como uma opc¢dao viavel e que nao
tem demonstrado prejuizo da funcdo erétil nos pacientes que foram submetidos a

esse modelo terapéutico.

Esse tratamento é apoiado em relatos de casos de resolucdo espontanea de
priapismo em crian¢as (Meijer, 2003; Mazza,2012; Corbeta 2011; Wills;2007). Outra
forma conservadora de tratar o priapismo de alto fluxo é a compressédo (Imamoglu,
2006) que pode culminar em uma resolucdo completa do caso. No entanto se essas
condutas nao forem bem sucedidas € necessario realizar procedimentos
intervencionistas. Em primeiro lugar é preciso identificar o vaso lesado com auxilio
de uma Ultrassonografia com Doppler e de uma arteriografia. Com a definicdo do
local torna-se possivel a realizacdo de uma embolizacdo suprasseletiva. A
realizacdo da embolizacdo da artéria pudenda interna do lado afetado € descrito
como o procedimento mais realizado na pratica (Cherian, 2006). O procedimento
consiste em ocluir a fistula através da implantacdo de embolo. Estes podem ser
constituidos de coagulos autélogos de sangue, de esponja de gelatina, émbolo de
polivinil, particulas de alcool polivinilico, Embolos de n-butil cianocrilato e émbolos de
mico-molas. A diferenca destes émbolos deve-se ao fato de uns serem permanentes

e outros temporarios. Apenas a micro-mola € descrita como émbolo permanente.
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Além disso, as micro-molas séo de facil colocagdo, o seu uso oclui somente o vaso
lesado e a embolizacdo das artérias bulbo cavernosas s6 sdo possiveis usando
micro-molas, elas sdo mais eficazes em longo prazo (Kuefer, 2005). Os materiais
absorviveis mais usados sdo coagulo de sangue autdlogo e esponja de gelatina.
Eles sdo descritos como materiais de pouca duragcéo e por esse mesmo motivo séo
0Ss mais usados. Esse maior uso se deve ao fato de os émbolos temporarios
promoverem a recanalizacdo arteriovenosa e levar a recanalizacdo do vaso lesado
(Mahawong, 2010), devido a essa recanalizagdo, 0s riscos de impoténcia sao
menores. Os émbolos absorviveis sdo mais facilmente disponiveis, apresentam
menores efeitos adversos e sdo mais baratos. Os coagulos autologos sao preferidos
em tratamento por embolizacdo em populacdo pediatrica (Mahawong, 2010).
Segundo a revisdo ndo houve diferenca estatisticamente significante entre os
resultados e eficiéncia dos coagulos de sangue autdlogos e esponja de gelatina.
(Kim, 2007).

Os materiais absorviveis causam um tamponamento temporario, de poucos
dias, no vaso lesado, dessa forma apresenta menor risco de disfuncéo erétil
(Cheriam, 2006), porém as chances de recorréncia sdo maiores. Os materiais ndo
absorviveis apresentam menores chances de recorréncia, no entanto os riscos de
disfuncéo erétil sdo maiores. E como ultima escolha no tratamento do priapismo de
alto fluxo na infancia, esta a realizac&o da cirurgia de ligadura da artéria cavernosa.
Esse procedimento esta reservado apenas para 0s casos onde nao houve sucesso
no procedimento de embolizagéo.

Seguindo por uma gestdo terapéutica diferente, esta o priapismo de baixo
fluxo. Segundo as diretrizes da Americam Urological Association de 2003 o
priapismo isquémico € um problema grave que apresenta um grande potencial de
lesédo ao longo do tempo, deste modo a intervencao € justificada em todos os casos
gue tenha duracdo superior a duas horas (Jesus, 2009) e que deve procurar por
tratamento especializado. E mesmo antes de procurar o médico, o paciente deve
ingerir grande quantidade de liquido, urinar e tomar um banho quente, realizar
exercicio fisico, se possivel, e usar analgésico. Caso o quadro nao regrida, ao
chegar ao centro especializado todo paciente deve receber hidratacdo venosa,
oxigenacdo suplementar, analgesia e/ou sedacdo, caso necessario também devera
ser feito alcalinizacdo sistémica do sangue, em especial em doencas de base

hematologicas. Em seguida a causa primaria devera ser identificada e tratada.
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O passo seguinte no tratamento do priapismo de baixo fluxo é a aspiracéo e
irrigacdo dos corpos cavernosos com solucdo salina. Por se tratar de um
procedimento descrito como doloroso e demorado, é aconselhado que os pacientes
pediatricos fossem sedados, ao invés da anestesia local que € realizado em adultos.
Apéds a anestesia local um dos corpos cavernosos é puncionado, preferencialmente
na por¢cdo mais distal, ndo sendo necessario que outro corpo cavernoso seja
puncionado, pois eles se comunicam e a aspiracdo de um se reflete no outro.
Combinado a aspiragdo os corpos cavernosos, devem ser lavados exaustivamente

com soro fisioldgico.

O sangue coletado deve ser encaminhado para analise gasosa e confirmacao
diagnéstica. Em criancas que realizam a aspiracdo dos corpos cavernosos €
necessario um cuidado especial para que nao ocorra hipovolemia ou choque. Por se
tratar de pacientes pediatricos, o volume de sangue aspirado ndo deve ultrapassar
7,5ml/Kg (Jesus, 2009).

Caso o quadro nédo seja resolvido, o proximo passo € a realizacao de injecao
de agonistas alfa-adrenérgicos como etilefrina, fenilefrina, epinefrina e metaraminol.

Essas drogas possuem acgéo vasoconstrictora.

Quanto as dosagens dessas medicacfes, segundo a literatura, ndo ha um
consenso. A adrenalina pode ser usada sem 1:1000000 dose de 10 ml. Também é
descrita 0 seu uso com a diluicdo de 1 ml de solucdo de adrenalina 1:1000 em 1 litro
de solucao e a injecao de 10 ml do preparado. No caso da etilefrina é proposto 0 uso

de 5-10 mg por injecéo intracavernosa, sem diluicao.

Para o controle de episédios agudos também sdo descritos tratamentos tidos
como de segunda escolha, sdo eles: injecdo intracavernosa de azul de metileno,
inibidores da fosfodiesterase, injecdo de quetamina, hidralazina, bloqueadores do
canal de calcio, anticoagulantes, corticosteroides, anestesia epidural e 6xido nitrico.
No entanto, a maioria dessas terapias ndao apresenta confirmacfes da sua eficacia
com andlises quantitativas e qualitativas disponiveis. Além disso, a maioria dos
pacientes tratados com essas medicacfes € descrito na literatura como adultos e,

portanto, seu uso em paciente pediatrico deve ser analisado com cautela.

Como ultima alternativa, para o tratamento do priapismo de baixo fluxo, deve
se recorrer ao tratamento cirdrgico. Ele é usado se as medidas ditas como

conservadoras falharem. O objetivo da cirurgia consiste em proporcionar uma
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derivacdo entre o corpo cavernoso e a glande, corpo esponjoso, ou de uma veia.
Com isso 0 mecanismo veno-oclusivo sera corrigido. O procedimento cirdrgico pode
ser uma derivacdo proximal pelo Shunt de Grayhack que consiste em realizar a
sutura latero-lateral do corpo esponjoso a porcédo proximal do corpo cavernoso do
pénis ou por desvio cavernoso-venoso que pode ser para as veias safenas ou
dorsais do pénis. Outro procedimento cirdrgico consiste em realizar a derivacao
cavernoso-esponjosa de maneira distal. O shunt de Winter realiza a derivacao
cavernosa esponjosa através de uma puncao da glande e o shunte de Al-Ghorab
realiza a sutura da extremidade distal do corpo cavernoso com o corpo esponjoso da
glande (Jesus, 2009).

Também séo descritas como terapia de profilaxia a recorréncia de episodios,
as seguintes terapéuticas: terbutalina, idro-uréia, manipulagdo hormonal
antiandrogénica, inibidores da fosfodiesterase e cetoconazol. No entanto, essas
medidas de profilaxia apresentam pouco ou nenhum estudo que envolva pacientes
na infancia, somado a este fato, boa parte dessas medicacbes tem acao
antiandrogénica e pode causar efeitos colaterais como ginecomastia, atrofia
testicular, perda da funcdo erétil. Tais efeitos podem comprometer o

desenvolvimento e maturacao sexual da crianga.

A colocacdo de uma protese peniana também esta descrita na literatura, no
entanto ela apenas se aplica em pacientes adultos que apresentam disfuncao erétil
provinda de crises anteriores. Nao foi encontrado relato do uso desta terapéutica em
pacientes pediatricos.

A realizacdo de outras medidas terapéuticas como a administracdo de soro
antiveneno, anestesia caudal, uso de antibiéticos e suspenséo do procedimento que
esta sendo realizado, sdo restritas a casos especificos e devem ser realizadas
nestas situacoes.
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VIIl. CONCLUSAO

O priapismo é uma urgéncia médica e uma intervencédo precoce pode evitar
futuros danos nas fungbes normais do pénis. Esse cuidado deve ser ainda maior em
populacdo de criangas, pois estas ainda ndo possuem uma maturacdo fisica e
psicolégica completa que leva necessidade de uma atencdo ainda mais especial.
Essa patologia € tida como rara e é ainda mais rara na infancia, tal fato limita os
dados disponiveis e dificulta uma compilacdo de dados especificos desta populacéo.
Os relatos de casos, em geral, ou sédo Unicos, ou de uma pequena populagcdo ou
ainda relacionados a outras populagbes com idade mais avancada. Ficou claro que
a Doenca Falciforme é a maior causa de priapismo de baixo fluxo na populacdo
pediatrica, enquanto que o trauma € a principal etiologia do priapismo de alto fluxo.
Outro ponto de relevancia foi a necessidade dos meios diagnésticos em diferenciar
os dois tipos de priapismo, visto que 0s tratamentos e as consequéncias para estes
subtipos sdo substancialmente diferentes. Também € preciso ressaltar que as
medidas terapéuticas exibem grande preocupacdo em manter as funcdes, em
especial a sexual, do pénis, no entanto poucos estudiosos acompanham seus

pacientes por um longo periodo e isso dificulta as perspectivas terapéuticas.

O priapismo apresenta complicacdes potencialmente graves, por isso é
importante que médicos realizem uma rapida deteccdo de episddios em curso
seguida de terapias efetivas. E indispensavel também realizar a prevencéo de casos
recorrentes aumentando as chances de um tratamento menos agressivo, mais
eficiente e com menores sequelas, ndo s6 para criancas como para toda a

populacdo em geral.
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IX. SUMMARY

Objective: The objective of this paper is to draw attention to the possibility of
occurrence of priapism same child in nursery, this condition more common in older

children or adults. We aim also an objective orientation workup and therapy.

Methods: We performed a literature review using the MEDLINE and LILACS
from 2000 to 2008, consult the textbooks of urology and anatomy, and Guideline

Manual Ministry of Health of Brazil.

Result: The information obtained can be concluded that priapism in childhood,
which is unusual, is closely related in most of their cases, and the Sickle Cell Disease
incidence in newborns occurs by changes in blood viscosity becoming what is called
high-flow priapism, where blood gas analysis informs the absence of acidosis in the

compartment of the cavernous bodies with normal oxygen saturation.

Conclusion: There are few studies of priapism in the pediatric population, this
fact hinders the existence of a protocol that can guide the best management in this

rare event, which can potentially result in future erectile dysfunction.



X. ANEXOS

ANEXO |

Algoritmo de manejo do priapismo:

PRIAPISM*

History & Physical

rd !

Cavernous Aspiration

Simultaneous -
treatment of any with Blood Gas
underlying discase or Doppler Ultrasound

(e.g. sickle cell disease ) / \

Aspiration with or ~ +

——

without irrigation > Eienylcphnne Observation
/ + l +
Distal Shunting Aﬁerigzgraphy
l+ Embolization
Repeat Distal l )
or use _ -
Proximal Shunting Surgical Ligation

*Erection greater than 4 hours duration.
tProceed upon treatment failure.
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(American Urological Association, 2003)
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ANEXO I

PERFIL DEMOGRAFICO DA DOENCA FALCIFORME

Estudos dos aspectos antropolégicos da hemoglobina S (HbS) sugerem que
seu surgimento esteja ligado ao inicio do sedentarismo humano, héa
aproximadamente 30 mil anos. Aspectos epidemiolégicos sugerem também que a
malaria foi um fator importante na selecdo natural desse gene. Enquanto o ser
humano teve hébitos nbmades, a densidade populacional se manteve muito baixa e
a malaria ndo tinha transmissdo continua. Porém, a partir dos primeiros
assentamentos agricolas e da adaptacdo do mosquito vetor a esses novos
ambientes, a malaria se tornou endémica e passou a selecionar o gene transmissor
da HbS.

Os estudos de haplétipos da HbS sugerem que o gene determinante dessa
hemoglobina teve origem no ocidente centro-africano e que as migracdes de
populacdes ancestrais o dispersaram por todo aquele continente, chegando a
algumas populacdes mediterraneas. Outros haplétipos de interesse, fora do
continente africano, sdo o arabe-saudi e o asiatico, 0s quais provavelmente tiveram
origens distintas; no entanto, eles estdo correlacionados com quadros clinicos

menos graves, se comparados aos haplotipos africanos.

A HbS é muito frequente nas populacdes do continente africano,
principalmente nas regibes equatoriais, subsaarianas, localizadas ao norte do
deserto de Kalahari, que serviu como barreira natural para a expansao do
Plasmodium falciparum. A frequéncia dessa hemoglobina mutante chega a 25% da
populacdo de algumas regides, como ao redor dos rios Gambia e Senegal e na
Africa ocidental do litoral atlantico, como também na regi&o ocidental centro-africana,
por volta dos rios Benin e Niger, além do entorno do rio Congo na Africa central.
Conforme dados da OMS e do Banco Mundial, estima-se que a Africa nascam cerca

de 268 mil criancas por ano com Doenca Falciforme.

No quadro a seguir encontram-se os dados epidemiolégicos de alguns paises

da Africa.



Tabela 6. Dados Epidemiolégicos da Doenca Falciforme em Paises da Africa.
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Paises Totalde |Criancascom| Criancascom
Nascimentos| Traco(%) |Doenca Falciforme
Nigéria 5.362.500 15-28 86.000
Congo |2.?1 5.000 15-30 43.440
Angola 722.800 11-37 21.684
Guiné 361.200 26 8.300
Serra Leoa 240.000 27-30 7.920
Burundi 294.800 26 6.486
Gana 646.400 10-22 6.464
Burkina Fasso 585.600 2-28 5.900
Ruanda 360.800 20 4,693
Camardes 542.500 2-24 4.340
Congo Brazzaville 140.800 22 2.253
Rep. Centro-Africana 144.400 20-22 2.166
Costado Marfim 600.100 11 2.040

Os paises da regido das Américas (entre estes, o Brasil) atualmente

apresentam grupos populacionais com grande quantidade de portadores do traco

falciforme e com alta incidéncia de DF, sendo estes indicadores informacoes

importantes para a estruturacdo de sistemas de salude capacitados para melhorar a

qualidade de vida e aumentar a longevidade das pessoas com esse tipo de herancga.

A mutacéo causadora da DF era inexistente nas Américas antes do fluxo migratorio

de afro-descendentes desenraizados de seus paises, trazidos pelos europeus para o

trabalho escravo nessa regido. Os recentes estudos de haplétipos HbS podem

determinar boa parte da histéria desse fluxo de pessoas, mesmo apds as

miscigenacdes étnicas ocorridas na regiao (Figura 3).
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Figura 3. Origem e dispersédo do gene S no Brasil.

Atualmente, no Brasil, com base nos dados do PNTN, nascem cerca de 3.500
criancas por ano com Doenca Falciforme ou 1/1.000 nascidos vivos e 200 mil
portadores do traco falciforme. Tal doenca encontra-se distribuida na populacédo de
forma heterogénea, com maior prevaléncia nos Estados que possuem maior
concentracéo de afro-descendentes com recorte social entre 0s mais pobres (Fonte:
SVS/IMS e IBGE).

Conforme dados operacionais publicados pelo Ministério da Saude em 2008,
testes de triagem neonatal com identificacdo de pessoas com DF séo feitos em 15
Estados: Acre, Alagoas, Bahia, Espirito Santo, Goias, Maranhdo, Mato Grosso do
Sul, Minas Gerais, Parana, Pernambuco, Rio de Janeiro, Rio Grande do Sul,
Rondobnia, Santa Catarina e Sao Paulo. Esses testes possibilitaram a determinagéo
da incidéncia de nascidos vivos diagnosticados com DF (Tabela 7), como também a

incidéncia de individuos com o trago falciforme (Tabela 8).
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Tabela 7. Incidéncia de nascidos vivos diagnosticados com Doenca Falciforme em 14 estados

que realizam a Fase II/PNTN.

Estados Incidéncia de Doenca Falciforme
Bahia 1:650
Rio de Janeiro 1:1.200
Pernambuco, Maranhao,

Minas Gerais e Goias 1:1.400
Espirito Santo 1:1.800
Ronddénia 1:2.540
Acre 1:3.480
Sao Paulo 1:4.000
Mato Grosso do Sul 1:8.360
Rio Grande do Sul 1:11.000
Santa Catarina e Parana 1:13.500

Fonte: PNTN/Ministério da Salde, Programas Estaduais de Triagem Neonatal/Servicos de Referéncia em Triagem Neonatal

Credenciados.

Tabela 8. Incidéncia de nascidos vivos diagnosticados com Traco Falciforme em 14 estados

gue realizam a Fase [I/PNTN.

Estados Incidéncia de Traco Falciforme
Bahia 1:17
Rio de Janeiro 1:21
Pernambuco, Maranhao,

. i 1:23
Minas Gerais
Goias 1:25
Espirito Santo 1:28
Ronddnia 1:34
Sao Paulo 1:35
Acre 1:40
Parand, Rio Grandedo Sul e

) 1:65

Santa Catarina
Mato Grosso do Sul 1:70

Fonte: PNTN/Ministério da Saude, Programas Estaduais de Triagem Neonatal/Servicos de Referéncia em Triagem Neonatal

Credenciados.

A identificacdo dos grupos populacionais e das pessoas com DF foi o primeiro

passo para a organizacdo de uma rede de saude com mais equidade, capacitada a
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dar respostas as necessidades de pessoas com esta enfermidade, que por razbes
historicas, em sua grande maioria, estdo nas camadas menos favorecidas e
dependentes dos sistemas publicos (Fonte: dados da SVS/MS e do IBGE)
(Ministério da Saude, 2009).
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