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Falldarstellung

Anamnese

Ein junger Patient stellt sich in den frii-
hen Morgenstunden notfallméf3ig mit ei-
ner seit ca. 24 Stunden (h) bestehenden
schmerzhaften Dauererektion ambulant
vor. Er berichtete von einem dhnlichen
Ereignis, bereits 2 Wochen zuvor. Da-
mals habe sich die Erektion nach einer
kalten Dusche wieder spontan zuriickge-
bildet. Es bestehen keine Vorerkrankun-
gen oder Voroperationen, insbesondere
auch nicht im kleinen Becken. Regelma-
Bige Medikamenteneinnahme oder Dro-
genkonsum werden ebenso verneint, wie
Traumata oder Geschlechtsverkehr im
Vorfeld der Symptomatik. Die weitere
Anamnese ergab eine deutliche B-Symp-
tomatik mit einem Gewichtsverlust von
ca. 8kg innerhalb der letzten 3 Monate,
sowie verstarktes nachtliches Schwitzen.

Klinischer Befund

Der 32-jahrige Patient ist in gutem All-
gemein- und schlankem Erndhrungszu-
stand: blasses Hautkolorit, Korpertempe-
ratur 37,2°C, schmerzhafter, vollstindig
erigierter Penis bei ansonsten unauffal-
ligem duflerem Genitale. Es erfolgt die
problemlose beidseitige Punktion der
Corpora cavernosa. Der Versuch aus
dem Aspirat eine Blutgasanalyse durch-
zufithren schldgt jedoch wiederholt aus
zundchst unbekannten Griinden fehl.
Anschlieflend werden aus den Schwell-
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Wenn ein urologischer Notfall auf
eine internistische Krise hinweist

Priapismus als klinische Erstmanifestation

einer Leukamie

korpern ca. 250ml Blut aspiriert. Nun
fallt wihrend der Aspiration auf, dass
sich in den gefiillten Spritzen nach kur-
zer Zeit eine dicklich weife Schicht von
den tibrigen Blutbestandteilen separiert
(B Abb. 1). Die Laboruntersuchungen
des peripher-vengs entnommenen Blu-
tes ergeben die in @Tab. 1, 2 und 3 auf-
gefiihrten Resultate.

Diagnose

Low-flow-Priapismus infolge eines Hy-
perviskosititssyndroms bei hochgradi-
gem Verdacht auf das Vorliegen einer
Leukimie.

Therapie und Verlauf

In den Schwellkorpern werden jeweils
10 mg Etilefrin mit 10 ml 0,9 % NaCl ver-
diinnt sowie 1000 IE Heparin injiziert.
Hierauf sowie unter manueller Kompres-
sion kommt es zu einer kompletten De-

tumeszenz. Es wird abschliefSend fiir 3h
ein Druckverband angelegt.

Zur weiteren Diagnostik und Therapie
wurde der Patient in die Klinik fir Hima-
toonkologie aufgenommen. Nochamssel-
ben Tag erfolgte eine Beckenkammbiop-
sie, deren Aufarbeitung letztlich die Dia-
gnose einer chronisch-myeloischen Leu-
kdmie (CML) in der chronischen Phase
erbrachte. Die molekularzytogenetische
Analyse aus den peripheren Blut- und
Knochenmarkproben zeigte eine fiir die
CML typische reziproke Translokation
zwischen dem langen Arm von Chromo-
som 9 und dem langen Arm von Chro-
mosom 22 (t[9;22], ,Philadelphia-Chro-
mosom"), welche zu einem BCR-ABLI-
Rearrangement fihrt. ZusitzlichlieB sich
als sog. Major-route-Zusatzaberration ei-
ne Trisomie 8 nachweisen, welche jedoch
nicht mit einer schlechteren Prognose as-
soziiertist [3]. Die abdominelle sonogra-
phische Untersuchung zeigt eine Spleno-
megalie von 22 x 7cm, eine signifikante

Abb. 1 < Ausden
Corpora cavernosa
aspiriertes Blut
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Zusammenfassung - Abstract

Hepatomegalie liegt nicht vor. Der EU-
TOS-Score wurde mit 70 (niedriges Ri-
siko) bestimmt.

Nach der initialen Gabe des Zyto-
statikums Hydroxycarbamid wurde eine
Therapie mit dem Tyrosinkinaseinhibi-
tor Imatinib eingeleitet. Hierunter kam
es jedoch nur zu einem unzureichenden
Ansprechen, weswegen innerhalb von
4 Wochen auf den Zweitgenerationstyro-
sinkinaseinhibitor Dasatinib gewechselt
wurde. Dies fiihrte zu einer Normali-
sierung des Blutbildes innerhalb von
2 Wochen. Aufgrund der nicht abge-
schlossenen Familienplanung wurde vor
der Einleitung der zytostatischen Thera-
pie dem Patienten eine Kryokonservie-
rung des eigenen Spermas angeboten.
Allerdings lehnte der Patient diese ab.
Beim letzten Follow-up des Patienten
22 Monate nach Erstdiagnose ist dieser
komplett beschwerdefrei und berichtete
von einer normalen Erektionsfihigkeit
ohne Rezidiv des Priapismus.

Diskussion

Als Priapismus wird eine persistieren-
de schmerzhafte Erektion >4h bezeich-
net, die mit der Gefahr ischdmisch be-
dingter Schiadigungen verbunden ist und
einen urologischen Notfall darstellt. Die-
ser kann nach Pathogenese und Klinik in
einen ischamischem (IP, Low-flow-Pria-
pismus), einen nicht-ischdmischem (NP,
High-flow-Priapismus) und einen stot-
ternden Priapismus (SP) unterteilt wer-
den [5]. Neben dem idiopathischen Pria-
pismus sowie den ,klassischen“ Ursa-
chen (Traumata, Sichelzellanimie, Ein-
nahme von PDE-V-Hemmern, SKAT-
Therapie und Psychopharmaka) kann der
Priapismus auch Zeichen einer lebensbe-
drohlichen Systemerkrankung sein. Der
maligne Priapismus (MP) ist eine Son-
derform des IP, der im Rahmen ver-
schiedener neoplastischer Erkrankungen
auftreten kann, so bei diversen soliden
aber auch himatoonkologischen Tumor-
erkrankungen [2].

Die CML ist eine myeloproliferati-
ve Erkrankung, die durch das Vorhan-
densein der Translokation t(9;22) und
der damit einhergehenden Entstehung
des BCR-ABL-Fusionsgens gekennzeich-
net ist (das hierdurch verkiirzte Chro-
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mosom 22 wird auch als ,,Philadelphia-
Chromosom® bezeichnet). In der Regel
erfolgt die Erstvorstellung von CML-Pa-
tienten mit laborchemischer Leukozyto-
se, Hepatosplenomegalie sowie unspezi-
fischen Symptomen wie Fieber, Miidig-
keit und Gewichtsverlust. In sehr selte-
nen Fillen entwickelt sich in Folge der
Hyperviskositit des Blutes bei der CML
ein maligner Priapismus (<3 %) [1]. Noch
seltener ist der MP klinische Erstmanifes-
tation der CML. Grundsitzlich beinhaltet
das Therapiekonzept bei dieser seltenen
klinischen Konstellation die notfallmafii-
ge Behandlung des MP und anschlieflend
die umgehende Initiierung einer Thera-
pie der Grunderkrankung. Nach Anam-
neseerhebung und klinischer Untersu-
chung gelten die Punktion der Corpora
cavernosa mit Blutgasanalyse des Aspi-
rats und eine Labordiagnostik evtl. inklu-
sive Tumormarkerbestimmung als wich-
tige initiale diagnostische und therapeu-
tische Schritte beim MP. Fiihrt die Aspi-
ration des Blutes aus den Corpora ca-
veronosa alleine nicht zur Detumeszenz
ist die Injektion von vasoaktiven Sub-
stanzen (z. B. Phenylephrin) und Heparin
angezeigt. Die chirurgische Intervention
im Sinne der Anlage einer artifiziellen
Fistel zwischen Corpora cavernosa und
Glans penis (z.B. Winter-Shunt) ist erst
nach Ausschopfung dieser konservativen
Mafinahmen indiziert [7].

Pathophysiologisch entsteht aufgrund
der Leukozytose bei der CML eine Hy-
perviskositit des Blutes, welche zu ei-
ner Aggregation von Leukimiezellen im
Schwellkérper und konsekutiv zu einem
Versagen der physiologischen Detumes-
zenz fithrt. Aufler der CML wurden die
Sichelzellanidmie, die chronischelympha-
tische Leukdmie (CLL) und die akute
lymphatische Leukdmie (ALL) als ande-
re hdmatologische Ursachen des Priapis-
mus beschrieben [6].

Obwohlbeim IP von24h Dauerinden
europiischen Leitlinien ein hohes Risiko
einer erektilen Dysfunktion beschrieben
wird [5], wurde diese in unserem Fall
nicht beobachtet.

Diese Arbeit ist nicht die erste, die
vom Auftreten eines Priapismus bei CML
berichtet. Unser Fallbericht gehort aller-
dings zu den wenigen, die vom Priapis-
mus als klinischer Erstmanifestation ei-
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Wenn ein urologischer Notfall
auf eine internistische Krise
hinweist. Priapismus als
klinische Erstmanifestation
einer Leukdamie

Zusammenfassung

Der Priapismus als klinische Manifestation
einer hdmatologischen Erkrankung ist
selten. In diesem Fall liegt ein sowohl
urologischer als auch internistischer Notfall
vor, der einer umgehenden Therapie bedarf.
Dieser Artikel beschreibt den klinischen Fall
eines Priapismus als Erstmanifestation einer
bis dahin nicht diagnostizierten chronisch-
myeloischen Leukédmie (CML) und erldutert
die Resultate einer Literaturrecherche zu
dieser Thematik.

Schliisselworter

Philadelphia-Chromosom - Maligner
Priapismus - Hyperviskositatssyndrom -
Chronisch-myeloische Leukdmie - Fallbericht

When a urological emergency
indicates an internal medical
crisis. Priapism as the first
clinical manifestation of
leukemia

Abstract

Priapism as a sign of a severe hematological
disease is a rare event, which has to

be considered as both a urological and

a hematological emergency that requires
immediate treatment. This article describes
a clinical case of priapism as the first clinical
manifestation of a hitherto undiagnosed
chronic myeloid leukemia (CML) and
discusses the results of a literature review on
this topic.

Keywords
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Tab.1 Kleines Blutbild

Parameter

Leukozyten

Erythrozyten

Hamoglobin

Hamatokrit

Thrombozyten

Mittleres Zellvolumen der Erythrozyten
Mittleres Korpuskuldres Himoglobin

Mittlere korpusukuldre Himoglobin-Konzentration

Erythrozytenverteilungsbreite
Mittleres Thrombozytenvolumen
Unreife Thrombozyten

Tab.2 Klinische Chemie

Wert Referenzbereich
422.500/pl 3900-10.200/pl
2,76 % 10%pl 4,5-5,9% 10%pl
8,8g/dl 14-18g/dI

24% 41-53%
173.000/ul 140.000-400.000/pl
87fl 80-991

32pg 27-33pg

37g/dl 31-37 g/dI

18,7 % 11,5-14,5%
10,511 7,8-11,011

2,2% 1,1-6,1%

Parameter Wert Referenzbereich
Natrium 136 mmol/I 135-145mmol/I
Kalium 4,5 mmol/I 3,5-5-Tmmol/I
Chlorid 96 mmol/I 98-107 mmol/I
Kalzium 2,3mmol/I 2,2-2,6 mmol/|
Kreatinin 1,20 mg/d| 0,70-1,20 mg/dlI
Harnstoff 32mg/dl 17-48 mg/d|
Harnséure 8,0mg/dl 3,4-7,0mg/dI
Glukose 105 mg/d| 60-100mg/dl
C-reaktives Protein 14,8 mg/I <5,0mg/I
Laktatdehydrogenase 1.237U/1 0-262U/1

Tab.3 Differentialblutbild

Parameter
Neutrophile
Neutrophile (abs.)
Basophile

Esinophile
Lymphozyten
Monozyten

Blasten undifferenziert
Kernschatten

ner CML berichten und dies zudem mit
eindriicklichem Bildmaterial untermau-
ern kénnen. Weiterhin gehen wir aus-
fuhrlich auf die fiir die Praxis relevanten
Therapiealgorithmen ein.

Aufgrund der Seltenheit dieses Fal-
les gibt es fiir den leukdmischen Priapis-
mus keine empfohlene Standarttherapie.
Prinzipiell soll die Therapie aus einer lo-
kalen Notfallbehandlung des Priapismus
dicht gefolgt von der Einleitung einer sys-
temischen Therapie der CML bestehen.
Nach den Leitlinien der American Uro-

Wert Referenzbereich
80% 42-77 %

371,3 1500-7700/pl
6% 0-1%

4% 0-5%

4% 25-45%

6% 2-10%

2% -

11,8% 0%

logical Association (AUA) ist eine syste-
mische Therapie der Grunderkrankung
alleine nicht ausreichend, um den CML-
Priapismus zu behandeln, eine gleich-
zeitige intrakavernose Therapie entspre-
chend den géingigen Standards der Pria-
pismusbehandlungist erforderlich [4]. In
unserem Fall konnte nach Aspiration, Ir-
rigation mittels NaCl und Injektion von
Etilefrin und Heparin eine Detumeszenz
rasch erreicht werden. Obwohl Heparin
nicht zur Standardlokaltherapie des Pria-
pismus gehort, wurde es hier aufgrund

der Hyperviskositit des aspirierten Blu-
tes appliziert.

Fazit fiir die Praxis

== Es kann neben den ,klassischen”
auch sehr seltene Ursachen eines
Priapismus geben, an welche diffe-
rentialdiagnostisch gedacht werden
muss.

== Bei diesen seltenen Fillen kann
der Priapismus sogar die klinische
Erstmanifestation einer lebensbe-
drohlichen Erkrankung sein.
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