Rev Int Androl. 2016;14(4):144-147

Revista Internacional de AT
i

Andrologi

Salud sexual y reproductiva y

Revista Internacional de

/
Andrologia
ASOCIACION ESPANOLA DE ANDROLOGIA,

MEDICINA SEXUAL Y REPRODUCTIVA www.elsevier.es/andrologia

CASO CLINICO

p—

Sindrome de Zinner en paciente afecto de sindrome ®CM1
de Kallmann: rara asociacion de 2 malformaciones
embrionarias

Arturo Dominguez*, José M. Abascal-Junquera, Jesus Muinoz-Rodriguez y Josep M. Banus

Departamento de Urologia, Institut Catala d’Urologia i Nefrologia, Barcelona, Espafia

Recibido el 11 de enero de 2015; aceptado el 6 de noviembre de 2015
Disponible en Internet el 8 de abril de 2016

PALABRAS CLAVE Resumen La asociacion entre agenesia renal y quiste seminal ipsilateral (sindrome de Zinner)
Sindrome de Zinner; es una anomalia congénita poco comdn. Su asociacion a otras malformaciones embrionarias es
Sindrome de aun menos frecuente. Presentamos el caso de un vardn de 20 afos con sindrome de Kallmann en
Kallmann; tratamiento hormonal, que fue diagnosticado de sindrome de Zinner a raiz de dolor testicular
Dispareunia; bilateral y dispareunia de 3 afos de evolucion. Tras realizarse la exéresis por via laparoscopica
Anomalias de la vesicula seminal afectada, el paciente quedo asintomatico, manteniendo una eyaculacion
congénitas; y funcion eréctil normales.
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Dyspareunia; Abstract The relationship between renal agenesis and ipsilateral seminal cyst (Zinner syn-
Congenital drome) is a rare congenital anomaly. Its relationship with other embryonic malformations is
abnormalities; even rarer. The case is presented of a 20-year-old male with Kallmann syndrome who was diag-
Seminal vesicle cyst; nosed with Zinner syndrome due to have bilateral testicular pain and dyspareunia of 3 years
Pelvis surgery onset. After the laparoscopic excision was performed on the seminal vesicle affected, the

patient became asymptomatic, maintaining normal ejaculation and correct erectile function.
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Introduccion

Los quistes de la vesicula seminal pueden estar asocia-
dos con anormalidades del desarrollo de los conductos
mesonéfricos o de Wolff, pudiéndose producir una malfor-
macion ipsilateral del tracto urinario superior. La asociacion
entre quiste seminal, agenesia renal ipsilateral y obstruc-
cion del conducto eyaculador es lo que se conoce como
sindrome de Zinner'. Por otra parte, el sindrome de Kall-
mann es una enfermedad caracterizada por la aparicion
de anosmia/hiposmia e hipogonadismo hipogonadotropo por
déficit de GnRH. Presentamos aqui el caso de un vardn
joven con la asociacion de estas 2 raras enfermedades
embrionarias.

Caso clinico

Paciente de 20 afos que consulta por dolor testicu-
lar bilateral y dispareunia de 3anos de evolucion. No
habia presentado hemospermia ni otra sintomatologia
acompanante. Como antecedentes, fue diagnosticado a los
12 afos de edad de sindrome de Kallmann por silla turca
vacia. En el momento de la visita estaba en tratamiento con
undecanoato de testosterona (Reandron®) 1.000mg/4ml
cada 4meses. Fue intervenido de orquidopexia por criptor-
quidia a los 3 anos de edad y reintervenido posteriormente
a los 14 afos del mismo testiculo.

En la exploracion fisica se observéd atrofia testicular
bilateral secundaria al déficit de GnRH. El tacto rectal
no fue realizado. El resto de la exploracion no presento
alteraciones remarcables. El urocultivo y el cultivo de
semen resultaron negativos. Los parametros seminales
fueron: volumen 0,9 ml, ph 7,2 y azoospermia. En el analisis
sanguineo los parametros hormonales fueron: FSH 0,5 UI/l
(rango normal 1-12Ul/l) LH 0,1UI/l (2-12Ul/l), prolac-
tina 4,6ug/l (0-15ug/l), testosterona total 9,9 nmol/l
(9,36-37,1nmol/l) y testosterona libre 19,4pmol/l
(12-40 pg/ml).

En la ecografia se observo la ausencia del rifdon derecho
e hipertrofia compensadora del rifidon izquierdo junto con
una masa quistica a nivel pélvico. El estudio fue comple-
tado con una resonancia magnética nuclear pélvica, donde
se evidenci6 una imagen de aspecto quistico en la vesicula
seminal derecha, de 28 x 11 mm, de contornos bien delimi-
tados, con hipersefal en T1 e isosefal en T2-STIR compatible

con una imagen quistica de origen congénito y signos de san-
grado en su interior (fig. 1). También se confirmo la agenesia
renal ipsilateral.

Dados los hallazgos encontrados en las pruebas de imagen
se decidio realizar la exéresis de la vesicula seminal derecha
por via laparoscopica. Mediante abordaje a través de saco de
Douglas, se identifico una vesicula seminal derecha agran-
dada, de aspecto quistico, con abocamiento de vestigio ure-
tral ipsilateral y, cefalicamente a este, un rindn displasico a
nivel de vasos iliacos. Se procedid a su extirpacion en bloque
(fig. 2). El examen anatomopatologico de la pieza confirmé
el diagnostico inicial y descartd la presencia de células
malignas. Tras la cirugia el paciente quedd asintomatico,
manteniendo una eyaculacion y funcion eréctil normales.

Discusion

La asociacion entre agenesia renal y quiste de vesicula semi-
nal ipsilateral fue descrito por primera vez por Zinner en
1914". Desde entonces existen menos de 120 casos publica-
dos en la literatura?. Esta anormalidad congénita se produce
por una malformacion embrionaria de los conductos de Wolff
entre la tercera y decimosegunda semana de gestacion,
que conlleva a una desembocadura anormal del uréter con
agenesia o displasia renal y atresia de los conductos eyacula-
dores, que comporta una obstruccion y posterior dilatacion
quistica de la vesicula seminal ipsilateral. Raramente estos
quistes malignizan®“.

La clinica de presentacion se produce entre la segunda y
la cuarta décadas de la vida, en la etapa de mayor acti-
vidad sexual®’. La sintomatologia que pueden presentar
estos pacientes es extensa, variando desde cuadros de pros-
tatitis/epididimitis crénica, eyaculacion dolorosa y dolor
pélvico o perineal, hasta sintomas irritativos miccionales
(disuria y frecuencia) o hemospermia en algunos casos®’.
La obstruccion del conducto eyaculador produce un acu-
mulo progresivo de las secreciones en la vesicula seminal,
provocando una disminucion del volumen seminal en el
eyaculado y/o oligozoospermia/azoospermia, pudiendo jus-
tificar que algunos de estos pacientes presenten también
infertilidad>®. Los valores hormonales en estos pacientes
son normales si no existen enfermedades endocrinoldgicas
asociadas. En el presente caso, la causa principal de azoos-
permia es el déficit primario de GnRH por tratarse de un
paciente con hipogonadismo hipogonadotropo.

Figura 1

A 'y B) Resonancia magnética. Imagen de aspecto quistico en la vesicula seminal derecha.
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Figura 2 Pieza macroscopica tras la exéresis: A) Quiste de
vesicula seminal. B) Uréter. C) Rifdn displasico.

La ecografia abdominopélvica y la transrectal son las
pruebas iniciales mas utilizadas ante la sospecha de quis-
tes de vesiculas seminales. El diagnostico de masas quisticas
pélvicas nos obliga a descartar malformaciones del tracto
urinario superior. La resonancia magnética nuclear es la
mejor prueba de imagen para realizar el diagnéstico de
malformaciones de los conductos de Wolff’. Los quistes de
vesiculas seminales son hipointensos en T1 e hiperinten-
sos en T2. Realizar una cistoscopia nos puede ayudar a
identificar la ausencia del hemitrigono ipsilateral y otras
malformaciones anatomicas de la vejiga®.

El diagnostico diferencial de los quistes seminales se debe
hacer con multiples lesiones a nivel pélvico. Su diferencia-
cion vendra marcada por la localizacion, las caracteristicas
radiologicas y por el contenido o no de espermatozoides en
su interior. De localizacion medial encontraremos los quistes
del conducto de Miiller (que no presentan espermatozoides
en su interior) y los quistes del conducto eyaculador (que
pueden presentar espermatozoides). De localizacion lateral
estan los quistes prostaticos de retencion, el ureterocele y
diverticulos vesicales.

El tratamiento solo se realiza en los pacientes sintomati-
cos. Aunque la via abierta ha presentado buenos resultados’,
el tratamiento por laparoscopia aporta una via de acceso con
una excelente vision anatomica y una disminucion impor-
tante de la morbilidad postoperatoria, por lo que parece
convertirse en el tratamiento de eleccion'®''. La puncidn
y aspiracion del quiste se realizan mas para el diagndstico
que para un tratamiento definitivo. En pacientes selecciona-
dos, que presentan infertilidad secundaria a una obstruccion
de los conductos eyaculadores, una reseccion transuretral

de los mismos puede producir mejoria de la sintomatologia®
y una mejora de los parametros seminales entre el 38-
61%, pudiendo alcanzar una tasa de paternidad entre el
22-31%2.

No esta descrito en la literatura ninglin paciente con sin-
drome de Kallmann asociado con sindrome de Zinner, aunque
si existe un paciente asociado a B-talasemia’?. En este caso
en particular, seria importante realizar el seguimiento en
el momento en que el paciente quiera tener descendencia
y ver si el tratamiento con HCG/HMG podria aumentar la
espermatogénesis’>.
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