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Cocuklarda priapizme yaklasim

Managing priapism in childhood

Berkcan Akkas®, Ahmet Ender Caylan®, Murat Ucar

Priapizm tanim olarak cinsel istek ve uyaridan bagimsiz yaklasik 4-6
saat siiren uzamis ereksiyon halidir. Pediatrik popiilasyonda nadir goriil-
mekle birlikte altta yatan etiyolojik faktdr genellikle orak hiicre anemisi
olup, hiperkoagiilopati, ilaclar, malignite, toksinler ve idiopatik faktor-
lerde altta yatan sebep olabilmektedir. Iskemik diisitk akimli priapizm
cocuklarda goriilen en sik priapizm tipidir. Cocukluk ¢aginda priapizmi
yonetmek, kanita dayali verilerin olmamast nedeniyle halen klinisyenleri
zorlamaktadir. Bu derlemede pediatrik popiilasyonda priapizm hakkin-
da klinik siniflandirma, etiyoloji, patofizyolojisi ve giincel tedavileri goz-
den gegirilerek sunulmakadir.

Anahtar Kelimeler: priapizm, ocukluk ¢agi priapizm, uzamis ereksiyon

GiRis

Priapizm, etimolojik kokeni eski Yunan medeniyetinde yasa-
dig varsayilan kral Priapus’a kadar uzanan, modern up lite-
ratiiriinde ilk olarak 1845 yilinda Tripe tarafindan Lancet
dergisinde yayimlanan agrili uzamis ereksiyon klinigidir."!
Tanim olarak cinsel istek ve uyaridan bagimsiz yaklagik 4-6
saat siiren, acil miidahale gerektiren uzamig ereksiyon hali-
dir. Priapizm, ¢ocuklarda erigkinlere oranla oldukga seyrek
olarak rastlanilmakeadir. Cocuklarda priapizm ydnetimi icin
genis capta kabul gormiis bir kilavuz bulunmamaktadir.

Bu derlemede, literatiirli gézden gecirip, cocuklarda pria-
pizmin klinik siniflandirmasini, etiyolojisini, patofizyoloji-

sini ve giincel tedavi rejimlerini sunuyoruz.

KLiNiK SINIFLANDIRMA

Yaygin olarak kabul edilen {i¢ priapizm tiirii vardir. 2013
yilinda yapilmis olan derlemede neonatal priapizm dor-
diincii olarak tarif edilmistir.”?!
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ABSTRACT

Priapism is defined as a persistent erection that prolongs for more than
4 to 6 hours regardless of sexual stimulation. It is rare in pediatdrc
population and might be frequently due to sickle cell anemia,
hematologic disorders, toxins, malignancy and drugs. Ischemic subtype
is the most common type in childhood. Itis still challenging for clinicians
to manage pediatric age patients with priapism in consequence of lack
of well established data. In this review, the literature is searched in order
to understand and manage propetly the clinical classification, etiology,
pathology and novel treatment modalities.

Keywords: priapism, priapism in childhood, prolonged erection

1. Iskemik diisitk akimli priapizm,

2. Non-iskemik yiiksek akimli priapizm,
3. Tekrarlayan aralikli priapizm

4. Neonatal priapizm

1. Iskemik diigiik akimli priapizm; Cocuklarda goriilen
en yaygin tiptir ve tipik olarak agrilidir. Cinsel aktivite
(mastiirbasyon dahil) ve gece ereksiyonlar: yaygin tetik-
leyicilerdir. Flask bir glans ve spongiosum ile korpus ka-
vernozanin belirgin sertligi tipikeir. Yikselmis interstisyel
basinglar ortaya c¢ikar ve mikrovaskiiler iskemiye neden
olur, tunica albuginea i¢inde bir kompartiman sendromu
gelisir. Cocuklarda diisiik akimli priapizmin en sik rastla-
nilan nedeni orak hiicreli anemi hastalig1 iken, erigkinler-
de en sik ila¢ kullanimina sekonder olarak goriilmektedir.
Hemoglobinopatiler, toksinler (akrep sokmast, driimeek),
enfeksiyon, tiimér, parenteral niitrisyon, hemodiyaliz se-

bepler arasindadur.

2. Non-iskemik yiiksek akimli priapizm; Genellikle ag-
risiz olan diizensiz kavernéz arter akimina bagli kismi erek-
siyondur. Piezis isareti (perineal basincin kaldirilmasindan
sonra tekrarlayan penil detiimesansa neden olan perineal
kompresyon) ¢ocuklarda iskemik olmayan priapizmi kuv-
vetle distinduirtir. Yitksek akimli priapizmin en stk nedeni
ise genital ve pelvik travmalardir. Iyatrojenik sebepler ile de

meydana gelebilir.
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3. Tekrarlayan aralikli priapizm (stuttering); Genellikle
kendi kendini sinirlayan, ancak bir iskemik priapizmden
once gelisebilen, tekrarlayan “istenmeyen ve agrili ereksi-
yonlar:” tanimlanir.®* Gece ereksiyonlari en yaygin tetik-
leyicidir. 1k olarak 1980 yilinda Emond® tarafindan, sik-
likla gocukluk ¢aginda baglayan Jamaika orak hiicre hastalig
(OHA) hastalarinda tanimlanmusur. Tekrarlayan aralikli pri-
apizmin yasam kalitesi tizerinde 6nemli bir etkisi vardir; sag-
lik merkezlerine tekrarlayan ziyaretler (genellikle geceleri),

uyku yoksunlugu, utanma ve cinsel performans kaygs1.'®

4. Neonatal priapizm; Yasamin ilk 28 giinii boyunca
uzamis (4 saat) ereksiyondur; 18 vaka bildirilmigtir.”-
Genellikle yasamin ilk birka¢ giiniinde ortaya cikar ve

2-12 giin (ortalama 5 giin) siirer.

ETiYOLOJi ve PATOFIiZYOLOJI

Herhangi bir yagstaki erkeklerde priapizm insidansinin yil-
da 100,000de 0,3-1,5 oldugu tahmin edilmektedir ve en
stk besinci dekattaki erkekleri etkilemektedir.'®! Nadir
olarak kabul edilen priapizm prevalansinin tiim ¢ocuklar-
da yayginligina iligkin genellenebilir bir veri yokeur (Sekil
1). Adeyoju ve ark.""" tarafindan yapilan, yaslar: 4 ila 66
arasinda (ortalama 25 yil) orak hiicreli anemili (OHA)
130 hastayt iceren uluslararast cok merkezli bir ¢alismada;
hastalarin %35’inin priapizm gegirdigi ve ortalama ilk atak
yastnin 15 oldugu raporlanmisur. Bagka bir calismada ise
OHAlt erkeklerin %90’mn1in 20. yas giiniinden 6nce pria-

pizm yasadig1 sonucuna varilmistir.'?!

iISKEMIK PRIAZPIiZM

Hinman’in “kan akisinin ukanmasi ve yavaglamasi’nin kan
viskozitesini artirdigt ve miiteakip iskeminin iskemik pria-
pizme neden oldugu seklindeki klasik teorisi, korpora aspire
edilirken koyu, oksijeni giderilmis kanin varligiyla destekle-
nir."¥ Kavernozal diiz kas nekrozu, ED’ye ve penil distor-

siyona/kisalmaya neden olan kavernozal fibrozise yol agar.

Uzamus bir ereksiyon, korporal doku veya hormonal eksen
icindeki merkezi ve periferik nérotransmisyon ve parakrin
ajanlart etkileyen cesitli faktorler tarafindan baglatilabilir.
Uzun siireli veno-okliizyon, anormal nitrik oksit iiretimine
ve molekiiler sinyallesmenin bozulmasina (guanilat siklaz,
cGMP, PDE-5 ve dolayistyla kalsiyum dahil) yol agar. Bu
durum, asidoz ve glukopeniye yol acan uzamis kavernozal
diiz kas hipoksisine ve dolayisiyla diiz kas kontraksiyonu-
nun bozulmasina neden olur. Bu da ereksiyonu ve dolay:-
styla hipoksiyi uzatir; sonugta kavernozal fibrozisin haber-

cisi olan diiz kas nekrozu ile sonuclanir.

IDIOPATIK = LOSEMI

= OHA = ILACLAR = TRAVMA

Sekil 1. Cocuklarda priapizm etiyolojisi grafik ile gosterimi.

Orak hiicreli anemi tipik olarak iskemik veya tekrarlayan
(stuttering) priapizme neden olur, ancak iskemik olmayan
priapizm ile de iliskilendirilmistir. Deoksijenize hemoglo-
bin S (HbS), eritrositler, endotelyal hiicreler ve lokositler
arasinda oraklagtirict yapigkan etkilesimlere ve dolayisiyla

mikrovaskiiler obstriiksiyona neden olur.

Oraklagma ayrica hemolizi uyarir ve boylece nitrik oksidi
(NO) devre dig1 birakan serum serbest hemoglobin seviye-
lerini artirir. Oraklagmus eritrositler ayrica L-arginin’i (NO
sentezi i¢in substrat) plazmadan uzaklastirir. Boylece NO
devre dist birakilir. Azalan NO mevcudiyeti ayrica fosfo-
diesteraz-5 (PDE-5), RhoA ve Rho-kinaz’1 azaltir ve ade-
nosin sinyalini bozar. Bu mekanizma priapizme, pulmoner
hipertansiyona, fel¢lere ve bacak ilserlerine neden olur.
Orak hiicreli anemiye bagli priapizmde anemi ve yiiksel-
mis serum hemoliz belirtecleri (retikiilositler, endirekt bi-
lirubin, laktat dehidrogenaz ve aspartat aminotransferaz)
goriiliir.® Gece ereksiyonlari, cinsel aktivite, dehidrasyon,
ates ve soguga maruz kalma, OHAl1 ¢ocuklarda priapiz-
min en yaygin tetikleyicileridir.""*

Cocukluk cagi 16semileri priapizme neden olabilir, hi-

perlokositoz  ve trombositoz  genellikle mevcuttur.
Hiperldkositozda losemik blastlar ve endotel hiicreleri
arasindaki dogrudan etkilesim, vaskiiler biitiinlik kaybi-
na neden olarak protrombotik mekanizmalari aktive eder,
dolayisiyla pulmoner veya serebral 16kostaz riskini arurir.
Kavernosal I6kostaz benzer sekilde trombiis olusumuna ve
venoz gikis obstritksiyonuna yol agarak ortak yolu ve dola-

yistyla iskemik priapizmi aktive edebilir.!"*!
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Hemodiyaliz ile iligkili priapizm erigkin hastalarda ¢ok na-
dir olarak bildirilmis olup Shih ve ark. tarafindan bildi-
rilen sadece iki addlesan vakasi vardir."®'”! Hemodiyalizle
iligkili priapizmin mekanizmasi belirsizdir. En sik su¢lanan
mekanizmalar, eritropoetin takviyesi ve bazi ilaglar sonrast
yiiksek hemoglobin seviyeleridir.!®

Pandemi déneminde yayimlanan vaka sunumlarinda altta
yatan komorbiditesi olan yasli hasta grubunda COVID-19
iskemik priapizm vakalar: goriilmiis, pediatrik yas grubun-
da altta yatan hastaligi olmayan 12 yasinda bir hastada ise
enfeksiyonu sonrasi iskemik priapizm saptanmigtir.[*2%
SARS-CoV-2, tromboembolik komplikasyonlarla iligki-
lendirilmistir.2"" SARS-CoV-2 tarafindan aktive edilen
hiicre sayisinin fazla olmasi kan viskozitesinde artisa neden
olur.?? Kan viskozitesindeki bu artis, subtunik bosluktaki
kiiciik kilcal damarlarin obliterasyonuna ve ardindan iske-

mik priapizme yol agabilir.*

Literatiire bakildiginda
COVID-19 ile iligkili olabilecegi non-iskemik priapizm

sekiz yasinda bir hastanin
tablosu ile bagvurdugu bir vaka sunulmustur. Iskemik ol-
mayan priapizm penisteki diizensiz arteriyel akimdan kay-
naklanabilecegi ve COVID-19 hiperviskozite ile akimda
yavaslamaya neden olabilecegi i¢in priapizmin COVID-19
ile iligkili olabilecegini distintilmustiir. Travma ve hema-
tolojik hastalik belirtisi olmayan ve pandemi sirasinda
COVID-19 enfeksiyonunun genis klinik prezentasyon yel-
pazesi nedeniyle, etiyolojisi bilinmeyen priapizmli pediat-

rik olgularda akilda tutulmalidir.#

NON-iSKEMIK PRIAPIiZM

Penil, perineal veya pelvik travma (tipik olarak ata biner veya
koital yaralanmalar) iskemik olmayan priapizmin en yay-
gin nedenidir. Kavernoz arteriollerin, genellikle krura veya
korporal cisimlerdeki laserasyonu, arteriolar-siniizoidal fis-
tiile neden olabilir. Nadiren kaverndz veya internal pudendal
arter laserasyonu fistiil olusturabilir. Fistiil, yiiksek kan aki-
mina ve siniizoidal bosluklarda kan birikmesine neden olur.
Bu, endotelyal NOS’un mekanik olarak uyarilmasina, NO/
c¢GMP’nin artmasina ve dolaystyla diiz kas gevsemesine ne-
den olur. Iskemik olmayan priapizm bu nedenle kendi ken-
dine yayilir. Priapizm baslangici tipik olarak travmay: takip
eden birkag giin gecikir (3—7 giin). Miiteakip bir ereksiyo-
nun (tipik olarak gece) neden oldugu penil hemodinamik
degisikliklerin, ilk yaralanmayi ve dolayistyla fistiil olusumu-

nu takiben olusan pihtiyr parcaladigs varsayilmaktadir.?*!

TEKRARLAYAN ARALIKLI (STUTTERING)
PRIAPIZM

Orak hiicreli anemi, ¢ocuklarda stuttering priapizminin
en yaygin nedenidir. Bununla birlikte, kesin patofizyolojisi
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tam olarak anlagilamamigtir. Kavernozal endotelyal NO ek-
sikliginin protein kinaz G (PKG), PDE-5 ve Rho A/Rho-
kinazin down regiilasyonuna neden oldugu varsayilmakta-
dir.?9! Tonik kavernozal diiz kas tonusu, PDE-5 ve cGMP
seviyelerini diizenleyen diger mekanizmalar olmadan aza-
lir, cinsel veya androjenik stimiilasyona asir1 tepkiler ve do-
layisiyla tekrarlayan uzun siireli ereksiyonlar ortaya ¢ikar.
Ongoriilen diger mekanizmalar arasinda adrenoseptorlerin
bozulmasi, transforming growth factor (TGF)-f’nin up
regiilasyonu, intrakaverndz veniillerin skarlagmasi ve anor-
mal merkezi nérolojik kontrol mekanizmalari yer alir.!3!
Tekrarlayan priapizm ¢ocuk yas grubunda OHA ve glukoz
6-fosfat dehidrogenaz eksikligi gibi hastaliklarin seyrinde
sik goriilmekeedir. Orak hiicreli anemi tanisi almis bir er-
kegin yagsamu siiresince priapizm gelisme ihtimali %42 ve
buna bagli olarak erektil disfonksiyon gelisme riski de %30
olarak bildirilmistir.

NEONATAL PRIAPIZM

2013 yilinda yapilan genis ¢apli derlemede neonatal pri-
apizm tanimlanmisur.? Yenidogan priapizminin ¢ogu
idiyopatiktir, subklinik perineal dogum kanali travma-
sinin ¢ogu vakaya neden oldugu varsayilmakeadir. Orak
hiicreli anemi, fetal hemoglobin (HbF) varligina bagli
olarak neonatal priapizm ile iligkili degildir. Literatiirde
yenidogan doneminde gelisen iskemik priapizmli bir vaka
bildirilmemistir.

ILACLAR ile INDUKLENEN PRIAPIZM

Priapizm, ¢ocuklarda terapotik olarak veya asiri dozu (ka-
sitlt veya kazara) takiben uygulanan ¢ok esitli ilaglarla ilis-
kilidir. Anti-psikotikler, anti-depresanlar, anestezik ilaglar,
hormonlar, eritropoetin, PDE-5 inhibitorleri ile iliskili
olabilmektedir. PDE-5 inhibitorleri pulmoner hipertan-
siyonda kullanilir, ancak terapstik dozlarda %1 oraninda
priapizm insidansina sahiptir.*”! Antipsikotikler, yetiskin-
lerde farmakolojik olarak indiiklenen priapizmin en sik
nedenidir (a-1 adrenerjik antagonizmasi nedeniyle); ancak
cocuklarda nadirdir ve tipik olarak yalnizca polifarmasi ile
gordlir.

TANI ve TEDAVI

Tanida anamnez, fizik muayene ve laboratuvar tetkikleri
sonrasinda yapilan korporeal aspirasyon ve kaz gazi analizi
akut dénemde yapilmasi gereken standart yaklagimlardir.
Priapizmli hastayr degerlendirmenin temel amaci iskemik
(diisiik akimli) priapizmi iskemik olmayan (yiiksek akim-
i) priapizmden ayirmakur. Hastanin 6ykiisii 6nemlidir.

Akkas ve ark. ® Cocuklarda priapizme yaklasim
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[skemik priapizm genellikle agrilidir, iskemik olmayan pri-
apizm ise genellikle agrili degildir. Intrakavernéz enjeksiyon
tedavisi icin vazoaktif ajanlarin kullanim &ykiisii ve pelvik,
genital veya perineal travma oykiisii, 6zellikle perineal ya-
ralanma Oykiisti, genellikle yiiksek akimli priapizmde go-
riltir. Dusitk akimli (iskemik) priapizmli hastalarin fizik
muayenesinde korpus kavernozu genellikle tamamen rijit
iken, yiiksek akimli priapizmli hastalarda korpora tamamen
rijit olmayabilir. Pelvis ve perinenin fizik muayenesi de trav-
ma kanitini belirlemek icin énemlidir. Penisin kavernozal
kan gazi analizi ve renkli doppler USG’si iskemik priapiz-
mi iskemik olmayan priapizmden ayirmada en giivenilir
tani yontemleridir. Iskemik olgularda hipoksi (PO2 <30
mmHg), hiperkapni (PCO2 >60 mmHg) ve asidoz (pH
<7,25) tespit edilir. Iskemik olmayan priapizmli hastalarda
kavernozal kan gazi analizleri, arteriyel kan gazi seviyeleri-
ne benzer. Ayrica tam kan sayimi, koagiilasyon profili, he-
moglobin elektroforezi ve serum LDH o6l¢iimii hematoljik
problemlerin varligindan stiphe edildiginde yapilmalidir
Renkli doppler USG litotomi veya kurbaga bacag: pozisyo-
nunu verilerek yapilir. Doppler USG'de iskemik priapizmli
hastalarda kavernozal arterlerde kan akimi ¢ok az veya hic
yokken, iskemik olmayan priapizmli hastalarda kavernozal
arterlerde kan akimi normal veya artmis olarak bulunur.®
Kan analizi yeterli ve daha az agresif oldugu icin kaverno-
zografi nadiren kullanilir. Internal pudendal arter arteriyog-
rafisinin, embolizasyon veya cerrahi ile tedavi etme niye-
tinin oldugu (cerrah veya radyolog tarafindan ele alinacak
fistiiliin yerini belirlemenin énemli oldugu) ytiksek akimki
priapizm vakalarinda bazi sinirli kullanimlar vardir.

Korporal Aspirasyon ve Lavaj

Uretra veya dorsal nérovaskiiler demetten kaginarak late-
rallerden (saat 3/9) kelebek igne ile giris saglanir. Puberte
oncesi erkeklerde 23-21 Gauge (mavi/yesil) kelebek igne
ve adeldsanlarda 19 Gauge (beyaz) igne kullanilmalidir,
ancak pihulari bosaltmak i¢in daha biytik igneler gere-
kebilir.[12] Igne cikarildiktan sonra bes dakika boyunca
basin¢ uygulamak hematom oranlarini azalur (23 G igne
kullanarak %13). Nadir komplikasyonlar arasinda enfek-
siyon, tiretral yaralanma ve iskemik olmayan priapizm yer

alir (Sekil 2).

Koyu, oksijensiz kanin varligi (pO2 <40 mmHg) iskemik
priapizmi dogrular. Iskemik priapizmde korpusun basinc
hemen duisiiriilmelidir. Parlak kirmizi (oksijenli) kan gorii-
lene kadar 3—5 ml’lik parcalar aspire edilmelidir (dolagim-
daki kan hacminin %10’unu gegmemelidir; bir yasindan
biyiik ¢ocuklarda 7,5 ml/kg). Korpora daha sonra 1sitilmig
%0,9 salinle yikanmalidur.

Sekil 2. Korporal aspirasyon; kelebek igne ile saat 3-9 yoninden
akses saglanmasi.

Yenidoganlarda uzamis ereksiyonlarin ilk degerlendirmesi,
klinik muayene ve/veya ultrasonografi, tam kan sayimi ve
C-reaktif proteini icermelidir.”® Acil renkli doppler ultra-
sonografi yapilmalidir. Iskemik priapizm dislanamiyorsa,
korporal aspirasyon ve/veya ketamin anestezisi diisiiniil-
melidir.”? Ancak neonatal priapizmde korporal enjeksiyon
veya cerrahi girisim hicbir zaman gerekli olmamugtir.

Cogu idiyopatik neonatal priapizmde tek basina dikkatli
gozlem uygundur, ¢cogunlugu sekel birakmadan kendili-
ginden diizelir. Cocuklarda tedavi ydnetimi, priapizm ti-
pini degerlendirmeyi ve detiimesansi saglamay: amaglar.
“Ilk yardim” 6nlemleri arasinda fiziksel egzersiz (6rnegin,
merdiven ¢ikma), idrara ¢ikma, soguk banyo, ejekulasyon

yer alir.?!

Soguk uygulama agrinin giderilmesinde etkili olmak-
la birlikte sitoprotektif bir etkiye sahiptir (iskemik hasart
sinirlayict) ve penis kan akisini azaltan vazokonstriksiyo-
na neden olabilir."® Ancak soguk uygulama, OHAls ¢o-
cuklarda priapizme neden olabilecegi i¢in bu hastalarda
kontrendikedir.

Yiiksek akimli priapizm acil bir durum degildir; bu ne-
denle, gozlem uygun bir baslangi¢ yonetimidir. Ozellikle
cocuklarda perineye buz torbast uygulamasi veya bolgeye
ozel perineal kompresyon gibi konservatif tedavi basarilt
olabilir. Selektif arter embolizasyonu, konservatif tedavi-
nin basarisiz oldugu vakalar icin alternatif bir tedavi se-
cenegidir."!

Penil renkli doppler ultrasonografi ve kavernozal kan gazi
analizi, yiiksek akimli veya diisiik akimli priapizmi ayirt et-
mek icin en giivenilir tanisal araglardir.?® Kan gazi analizi
cocuklarda invaziv bir islemdir, bu nedenle 6ykii ve muayene
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bulgularina gore yiiksek akimli priapizmden siiphelenilen ti-
pik vakalarda, ilk degerlendirme olarak renkli doppler ultra-
sonografi dnerilirken, disiik akimli priapizmden stipheleni-
liyorsa kavernozal kan gazi analizi yapilmalidir.

Parasetamol analjezi icin ilk tercihtir ancak opiat analjezi
de gerekebilir. Analjezi tek basina detiimesans saglayabilir.
1391 Korporal aspirasyon ve/veya irrigasyon tedavisi en stk
kullanilan tedavi yontemidir. Eriskin popiilasyonda diisiik
akimli veya yiiksek akimli priapizmi ayirt etmek icin ilk

test olarak korporal kan gazi analizi 6nerilir."

Non-iskemik yiiksek akimli priapizm tedavisinde Perineal
kompresyon ve buz paketleri birincil tedaviyi temsil eder,
%062’ye varan bir spontan iyilesme orani rapor edilmistir.®'-3*!

Non-iskemik priapizmde renkli doppler ultrasonografide
kavernozal arteriyel akim artar veya diizensizdir, siklik-
la perineal travma &ykiisti eslik eder ve bunu arteriyola-
kiiner fistiil takip eder. Kavernéz arterlerin yiiksek akimli
dinamik durumu, hicbir belirgin fistiil olusumu olmadan
da ortaya cikabilir. Normal renkli doppler ultrasonografi
bulgusu non-iskemik priapizmi dislamaz. Kavernoz sinir-
lerden nérotransmitterlerin salinmasi, erektil dokunun
arterlerinde ve arteriollerinde diiz kasin gevsemesine ve
ardindan penil kan akisinda bir arusa yol agar. Nitrik ok-
sit penil ereksiyon sirasinda korporal diiz kas gevsemesine
aracilik eden, non-adrenerjik, non-kolinerjik ana vazoaktif
nérotransmitter olarak kabul edilir.

Ereksiyonun azalmadig: yiiksek akimli priapizm olgularin-
da klinik uygulamada, etkilenen tarafta internal pudendal
arterin embolizasyonu literatiirde bildirilen en yaygin pro-
sediirdiir.®*3*¢! Pudendal arter embolizasyonunun bildiri-
len komplikasyonlar1 nadirdir ancak bunlar arasinda penil
kangren, gluteal iskemi, piiriilan kavernozit ve perineal apse
yer alir.®”! Emilebilir materyaller kullanilarak ve kaverno-
zal arterlerin stiperselektif embolizasyonu uygulanarak yan
etkiler azaltilabilir. Girisimsel tedavi endike olmadan énce
ne kadar beklenmesi gerektigine dair literatiirde net bir ka-
nit yoktur. Jesus ve ark. embolizasyon diisiintilmeden 6nce
kiiciik fistiillerin alti haftaya kadar kompresyon ve buz pa-
ketleri ile tedavi edilmesi gerektigini bildirmektedir.!"

[skemik diisitkk akimli priapizm, gocuklarda goriilen en
yaygin tiptir. Diisiik akimli priapizm venoz okliizyon ve
vaskiiler staz ile karakterizedir ve esas olarak OHA, 16semi
ve hiperkoagiilopati durumlari veya advers ilag reaksiyon-
lar1 gibi hematolojik bozukluklardan kaynaklanir. Tanisal
degerlendirilme sonucu iskemik priapizm tanist dogrulan-
diginda korporal aspirasyon ve adrenalin infiizyonu OHA
hastalarinda priapizmin diizelmesinde %95 etkili oldugu
bildirilmistir.['?
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Distik akimli iskemik priapizm epizodunun tedavisinde bir
sonraki asamada korpora kavernoza aspire edilebilir ve irri-
ge edilebilir. Eriskinlerde islem lokal anestezi alunda yapilir,
ancak nispeten uzun zaman alan agrili bir terapotik islemle
gocuklarin isbirliginin diisiik olmasi ve strese maruz kalan
OHA hastalarinda kétiilesme potansiyeli géz ontinde bu-
lundurularak pediatrik hastalarda sedasyon onerilir. Orak
hiicreli anemi i¢in anestezinin kendine ozgii riskleri vardir
ve Ozel bakim gerekdirir. Prosediiriin en stk goriilen komp-
likasyonu enfeksiyondur. Ilk secenek olarak birinci kusak
sefalosporinler kullanilarak antibiyotik profilaksisi 6nerilir.

Lokal anestezik blokajdan sonra, korporal aspirasyon ¢o-
cuklar icin tipik olarak 21 gauge kelebek igne kullanilarak,
ergenler ve yetigkinler icin 19 gauge kelebek igne kullanila-
rak yapilabilir. Korporal aspirasyonda uzaklastirilan hacim,
hipovolemi veya soku provoke etme riski nedeniyle maksi-
mum 7,5 mL/kg (>1 yas ¢ocuklarda kan hacminin %10’u)
ile sinirlandirilmalidir. Aspirasyon ve irrigasyon ile detiime-
sans saglanamazsa intrakorperal enjeksiyon onerilmektedir.
Intrakorporeal enjeksiyon kardivaskiiler monitérizasyon
alunda yapilmalidir. Alfa-adrenerjik agonistler (etilefrin,
fenilefrin, epinefrin, metaraminol) enjekte edilir. Bu ilagla-
rin bir priapizm atagini ¢ozmek icin tam farmakolojik etkisi
tartigmalidir; afferent arterlerin daralmasina, ven6z doniisiin
artmastina (o etkisi), vaskiiler diiz kasin genislemesine (8 et-
kisi) neden olabilir.?®! Enfeksiyon riskinin yani sira, adrener-
jik ajanlarin enjeksiyonu, enjeksiyon bolgesinde hematom-
lar, tiretral lezyonlar ve fibrozis ile komplike hale gelebilir.
Yalnizca erigkinlerde ve uzun siireli epizotlardan sonra, biri
sekonder nekrotizan enfeksiyondan sonra olmak tizere, penil
nekroz vaka raporlart vardir.®® Sistemik etkiler son derece

nadirdir. Onerilen dozlara bakacak olursak;

Adrenalin: 1:1.000.000: doz 10 mL (genel basari ora-
n1 %87, gelisimi <24 saat olan vakalarda %100 basar).
Olgularin %20’sinde enjeksiyonun tekrarlanmasi gerek-
mistir. Bazi kaynaklar 1 mL adrenalin 1:1000 soliisyonu-
nun 1 L salin iginde seyreltilmesini ve maksimum 10 en-
jeksiyona (200 mL) kadar tekrarlanan boluslar halinde 20
mL enjekte edilmesini 6nermektedir.'?!

Etilefrin: Gbadoe ve ark., seyreltme olmaksizin intrakaver-
nozal enjeksiyon basina 5-10 mg kullanimini énermistir."!

Fenilefrin: Amerikan Uroloji Dernegi (AUA) kilavuzu,
B-aracili kardiyak iyonotropik ve kronotropik etkileri ol-
mayan selektif bir a-1 adrenerjik agonisti olan fenilefrinin
intrakorporeal enjeksiyonunu énermektedir.?® Bu, yetis-
kinlere 100-500 mg enjekte edilmesi gerektigini, ancak
cocuklarda “daha kiiciik hacimlerde daha diisitk konsant-
rasyonlarda” enjekte edilmesi gerektigini belirtir. Pediatrik
enjeksiyon dozajlar hakkinda 6zel bir kilavuz yoktur. On
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bir yasindan biiyiik cocuklarda (10 yasina kadar) 5-10 da-
kikalik araliklarla 100 mg fenilefrin (0,5 mL 200 mg/mL
soliisyon) kullanilmasi 6nerilmektedir.

Metaraminol: yiiksek kardiyovaskiiler komplikasyon ora-
ni nedeniyle kullanilmamalidir. Enjeksiyonlar detiimesans

saglaninca durdurulmalidir.'*!

Akut ataklarin kontrolii icin ikinci secenek olarak:

Metilen mavisinin intrakavernozal enjeksiyonu: Etki
mekanizmast serbest oksijen radikallerinin yakalanma-
st (temizlenmesi) ve/veya guanilat siklazin inhibisyonu.
Eriskin hastalarda (50 mglik enjeksiyon) birkag vaka ile
deneyim olmustur, OHAl1 hi¢cbir vaka yoktur.®#*" Lokal
enfeksiyéz komplikasyonlar (Korpora kavernoza apsesi) ve
penil renk degisikligi bildirilmigtir.

Fosfodiesteraz inhibitérleri: priapizmde deneysel ola-
rak bir fosfodiesteraz eksikligi gosterilmistir, muhtemelen
ereksiyonun diizenlenmesindeki kusurlarla iliskilidir (fos-
fodiesteraz down regiilasyonu)./?

Ketamin infiizyonu ve kaudal epidural blok: Ketamin,
dissosiyatif anestezi ve ayrica analjezi saglayan bir detiime-
sans ajanidir ve erigkin literatiiriinde priapizm i¢in etkili bir
ajan olarak bildirilmistir."”! Pediatrik literatiirde yeni dog-
mus bebek ve ketamin ile diizelen priapizmli dért hasta-
dan olusan bir seri vaka raporlari mevcuttur."*! Ketaminin
anestezik ve analjezik etkilerinin yani sira periferik damar-
lar tizerinde alfa-agonistik etkisi vardir. Bu, penis kan aki-
mint normallestirmeye yardimct olabilir. Dissosiyatif etki,
erektil fonksiyonla ilgili limbik sistemi bloke ederek ereksi-
yonun ¢oziilmesine katkida bulunabilir.

Hidralazin: 16 yagindaki bir hastada sadece bir vaka ya-
yimlanmugstir. Yazarlar, ilacin vazodilator etkisinin semp-

tomlari giderdigini 6ne siirmektedir."**

Antikoagiilanlar: kullanimlari lokal trombojenik meka-
nizmalarin inhibisyonuna dayanir. Dozlar ve etkiler, dog-
rudan kullanimi savunan literatiirde yeterince tanimlan-
mamuistrr.™!

Kortikosteroidler: muhtemelen antienflamatuvar etki
olarak ve aktive edilmis endotelyumdan mediatérlerin sa-
linmasini kontrol ederek hareket eder. Priapizm literatii-
riinde lokal anestezik infiizyonu olsun veya olmasin kaudal

veya epidural blok énerilmigtir.”!

Cerrahi

Cogu yazar, eger gelencksel ubbi tedavi ve adrenerjik-
lerle korpora kavernoza enjeksiyonu sorunu ¢ozemezse,
12 saatten sonraki diisiik akimli priapizm epizotlarinda

cerrahiyi onermekeedir. Bu, bir distal spongio-kavernozal
sant (Winter sant, bir Tru-Cut ignesi ile glansi delerek bir
sant olusturur) ve Al-Ghorab sant veya proksimal sant
(Grayhack santi, safeno-kavernozal sant) olabilir.

Tekrarlayan priapizm olgularinda, tekrarlayan istemsiz
ereksiyonlar ve bunlarin arasinda detiimesans periyotlar:
gorilmektedir. Genellikle iskemik, yani agri ile birlikce
olan bu ereksiyonlar 3—4 saatten az siirmekte ve cogunluk-
la uykuda olugmaktadir. Uzamis ve agrili nokturnal penil
ercksiyonlari taklit eden bu olgularinin ticte birinde erek-
siyonlarin siire ve stkligi zamanla artg gosterebilmekte ve
acil miidahale endikasyonu olusmaktadir. Tekrarlayan pri-
apizm, orak hiicreli anemi olgularina 6zgii olmayip, gesitli
hemoglobinopatiler, multipl myelom, losemi gibi hema-
tolojik hastaliklarin seyrinde goriilebilmektedir. Ayrica,
iskemik priapizm gelisen her hasta tekrarlayan priapizm

acisindan da risk altindadir.[®!

Istemsiz ereksiyonun uzun siirdiigii olgularda iskemik
priapizm tedavisinde oldugu gibi korporeal irrigasyon ve
alfa adrenerjik agonist enjeksiyonu uygulanmalidir. Ayrica
OHA ve malignite olgularinda destek tedavisi olarak hid-
rasyon, analjezikler, bikarbonat, oksijen tedavisi ve kan
transflizyonu yapilabilir.

Tekrarlayan priapizm olgularinda akut dénemin teda-
visini takiben ileriye ydnelik olarak nobetlerin tekrarla-
mamast agisindan birtakim onleyici tedavi protokolleri
onerilmektedir.

o-adrenerjiklerin oral uygulamasi: 0,5 mg/kg etilefrin
gece veya iki giinlitk doza béliinerek (maksimum 30 mg/d)

Terbutalin: Beta 2 agonist olarak kavernéz diiz kas tonu-
sunu artirmast ve ayrica kavernoz dokularda gecirgenligi
degistirerek siniizoidlerde plazma akimini artirmast nedeni
ile tekrarlayan priapizm olgularinda tavsiye edilmektedir.
Randomize ve kontrollii olarak yapilan iki ¢aligmada, oral
olarak alinan terbutalinin 5-10 mg/giin dozunda %36—42
oraninda etkin oldugu gésterilmistir.**¢! Carpint, bas
agrisi, sicak basmasi, uyuklama ve bulanti muhtemel yan
etkilerdir.

Hidroksiiire tedavisi: Fetal hemoglobin sentezini indiik-
lemek, endotel aktivasyon mekanizmalarini degistirmek ve
OHAda genel bir iyilesme saglamak amaciyla kullanilir.
Yan etkiler ve riskler goz ontine alindiginda, bu yaklagim

ciddi vakalar icin ayrilmigtir.#7-#!

Fosfodiesteraz inhibitérleri: Yayimlanmis tek bir makale,
sik tekrarlayan ve diger tedavi bigimlerine yanit vermeyen
dort yetiskin hastada (tici OHAlt) yalnizca basarili profi-
laktik kullanima deginmistir.*®
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Gunimizde androjenlerin  nokturnal  ercksiyonla-
rin olusumunda Snemli bir rol oynadig: bilinmektedir.
Testosteronun inhibisyonu iizerinden tekrarlayan priapizm
olgularinda ereksiyonlarin tamamen veya kismen 6nlen-
mesine yonelik cesitli tedavi protokolleri tanimlanmisur.
Bu ilaclarin seksiiel gelisim ve epifiz kapanmasi tizerine
olan etkileri kullanimlarint sinirlandirmaktadir. Bununla
birlikte uygun dozlarda ve secilmis olgularda tekrarlayan

priapizm tedavisinde dnerilmektedirler.

GnRh Analoglari: Goserelin ve luprolid asetat aylik enjek-
siyon dozlarinda vaka bildirimlerinde kullanilmigtir.*"52
Bu tedavi etkili olmasina ragmen genellikle hastalar icin
uzun dénemde libido kaybi ve erektil disfonksiyon riski
tasgitmakradir.

Finasterid: OHA olgularinda etkin oldugunu gosteren ¢a-

ligmalar mevcuttur.

Cocuk yas grubunda yapilan ve bes OHA olgusunu igeren bir
calismada ise 1 mg/giin dozunda oldukga etkin oldugu gos-
terilmistir.®® Literatiirde etkinligi ve giivenligi ile ilgili yeterli
kanit yoktur. Ergenlik 6ncesi ¢ocuklarda ilacin kullanimini
hakli ¢ikaracak 6nemli bir androjen aktivitesi yoktur. Bu ilag-
lar ikinci veya tigiincii basamak tedavi secenekleridir.”*!

Gerek OHA ve gerekse idiyopatik olgularda tekrarlayan
priapizm nébetlerinin énlenmesine yonelik olarak rando-
mize, kontrollii ve karsilagtirmali ilag caligmalart devam
etmekreedir. Cocuk yastaki olgular i¢in oral alfa adrenerjik
agonistler ve PDE-5 inhibitérleri ile ilgili genis ¢aligmalara
ihtiyag bulunmaktadir.

Medikal tedavi ile niikslerin énlemedigi olgularda cesitli
sant yontemleri, klasik iskemik priapizm tedavisinde oldu-
gu gibi, tekrarlayan priapizm olgularinda da sona birakilan
bir tedavi secenegidir. Tedaviye yanitsiz iskemik priapizm
nedeni ile sant uygulanmis olgularda ereksiyonlarin énlen-
mesine yonelik olarak da, tekrarlayan priapizm tedavisinde

kullanilan medikal ajanlar kullanilabilir.®%

SONUC

Pediatrik priapizmi anlamak ve yonetmek, kanita dayali ve-
rilerin olmamasi nedeniyle héla bir sorundur. Ciddi komp-
likasyon potansiyeli goz oniine alindiginda, akut vakalar:
onlemek icin tekrarlayan priapizm (stuttering) ataklarinin
erken saptanmasinin 6nemi konusunda hastalari ve doktor-
lart egitmek 6nemlidir. Kavernozal kan analizi kullanilarak
priapizmin yiiksek veya dusiik akim tipi dikkatli bir sekilde
sintflandiridmast ve disiik akimli priapizmli akut vakalarin
acil bakimi, daha az agresif ancak daha diisiik kalici sekel

insidanst ile etkili tedavi sansini artirmak icin gereklidir.
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