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Resumen  La asociación  entre  agenesia  renal  y  quiste  seminal  ipsilateral  (síndrome  de  Zinner)
es una  anomalía  congénita  poco  común.  Su  asociación  a  otras  malformaciones  embrionarias  es
aún menos  frecuente.  Presentamos  el  caso  de un  varón  de 20  años  con  síndrome  de Kallmann  en
tratamiento hormonal,  que  fue  diagnosticado  de  síndrome  de  Zinner  a  raíz  de  dolor  testicular
bilateral y  dispareunia  de 3 años  de evolución.  Tras realizarse  la  exéresis  por  vía  laparoscópica
de la  vesícula  seminal  afectada,  el  paciente  quedó  asintomático,  manteniendo  una  eyaculación
y función  eréctil  normales.
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Zinner  syndrome  in  a  patient  with  Kallmann  syndrome:  A rare  combination  of  2

embryonic  malformations

Abstract  The  relationship  between  renal  agenesis  and  ipsilateral  seminal  cyst  (Zinner  syn-
drome) is  a  rare  congenital  anomaly.  Its  relationship  with  other  embryonic  malformations  is
even rarer. The  case  is presented  of  a  20-year-old  male  with  Kallmann  syndrome  who  was  diag-
nosed  with  Zinner  syndrome  due  to  have  bilateral  testicular  pain  and  dyspareunia  of  3  years
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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Introducción

Los  quistes  de  la  vesícula  seminal  pueden  estar  asocia-
dos  con  anormalidades  del desarrollo  de  los  conductos
mesonéfricos  o  de  Wolff,  pudiéndose  producir  una  malfor-
mación  ipsilateral  del  tracto  urinario  superior.  La  asociación
entre  quiste  seminal,  agenesia  renal  ipsilateral  y obstruc-
ción  del  conducto  eyaculador  es lo que  se  conoce como
síndrome  de  Zinner1.  Por  otra  parte,  el  síndrome  de Kall-
mann  es una  enfermedad  caracterizada  por  la  aparición
de  anosmia/hiposmia  e hipogonadismo  hipogonadotropo  por
déficit  de  GnRH.  Presentamos  aquí  el  caso  de  un  varón
joven  con  la asociación  de  estas  2  raras  enfermedades
embrionarias.

Caso  clínico

Paciente  de  20 años  que  consulta  por  dolor  testicu-
lar  bilateral  y  dispareunia  de  3 años  de  evolución.  No
había  presentado  hemospermia  ni otra  sintomatología
acompañante.  Como  antecedentes,  fue  diagnosticado  a  los
12  años  de  edad  de  síndrome  de  Kallmann  por  silla  turca
vacía.  En  el  momento  de  la visita  estaba  en  tratamiento  con
undecanoato  de  testosterona  (Reandron®)  1.000  mg/4  ml
cada  4  meses.  Fue  intervenido  de  orquidopexia  por  criptor-
quidia  a  los 3 años  de  edad  y  reintervenido  posteriormente
a  los  14  años  del mismo  testículo.

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

En  la  ecografía  se observó  la ausencia  del  riñón  derecho
e  hipertrofia  compensadora  del riñón  izquierdo  junto  con
una  masa  quística  a  nivel  pélvico.  El estudio  fue  comple-
tado  con  una  resonancia  magnética  nuclear  pélvica,  donde
se  evidenció  una  imagen  de  aspecto  quístico  en la  vesícula
seminal  derecha,  de  28 ×  11  mm,  de  contornos  bien  delimi-
tados,  con  hiperseñal  en T1  e  isoseñal en  T2-STIR  compatible

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

Dados  los  hallazgos  encontrados  en  las  pruebas  de  imagen
se  decidió  realizar  la  exéresis  de  la vesícula  seminal  derecha
por  vía  laparoscópica.  Mediante  abordaje  a  través  de  saco de
Douglas,  se identificó  una  vesícula  seminal  derecha  agran-
dada,  de aspecto  quístico,  con abocamiento  de vestigio  ure-
tral  ipsilateral  y, cefálicamente  a este,  un riñón  displásico  a
nivel  de vasos  ilíacos.  Se  procedió  a  su extirpación  en bloque
(fig.  2).  El examen  anatomopatológico  de la  pieza  confirmó
el  diagnóstico  inicial  y  descartó  la presencia  de  células
malignas.  Tras  la  cirugía  el  paciente  quedó  asintomático,
manteniendo  una  eyaculación  y función  eréctil  normales.

Discusión

La asociación  entre  agenesia  renal  y  quiste  de vesícula  semi-
nal ipsilateral  fue  descrito  por  primera  vez por Zinner  en
19141.  Desde  entonces  existen  menos  de  120  casos  publica-
dos  en la literatura2.  Esta  anormalidad  congénita  se produce
por  una  malformación  embrionaria  de los  conductos  de  Wolff
entre  la tercera  y  decimosegunda  semana  de gestación,
que  conlleva  a una  desembocadura  anormal  del  uréter  con
agenesia  o  displasia  renal  y  atresia  de los conductos  eyacula-
dores,  que  comporta  una  obstrucción  y posterior  dilatación
quística  de la  vesícula  seminal  ipsilateral.  Raramente  estos
quistes  malignizan3,4.

La  clínica  de presentación  se produce  entre  la segunda  y
la cuarta  décadas  de la  vida,  en la  etapa  de mayor  acti-
vidad  sexual2,5.  La  sintomatología  que  pueden  presentar
estos  pacientes  es extensa,  variando  desde  cuadros  de  pros-
tatitis/epididimitis  crónica,  eyaculación  dolorosa  y dolor
pélvico  o  perineal,  hasta  síntomas  irritativos  miccionales
(disuria  y  frecuencia)  o hemospermia  en  algunos  casos6,7.
La  obstrucción  del conducto  eyaculador  produce  un acú-
mulo  progresivo  de las  secreciones  en la  vesícula  seminal,
provocando  una  disminución  del volumen  seminal  en  el
eyaculado  y/o  oligozoospermia/azoospermia,  pudiendo  jus-
tificar  que  algunos  de estos  pacientes  presenten  también
infertilidad2,8.  Los valores  hormonales  en estos  pacientes
son normales  si  no  existen  enfermedades  endocrinológicas
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  quístico  en  la  vesícula  seminal  derecha.
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Figura  2  Pieza  macroscópica  tras  la  exéresis:  A)  Quiste  de
vesícula  seminal.  B)  Uréter.  C)  Riñón  displásico.

La  ecografía  abdominopélvica  y la  transrectal  son las
pruebas  iniciales  más  utilizadas  ante la  sospecha  de  quis-
tes  de  vesículas  seminales.  El diagnóstico  de  masas  quísticas
pélvicas  nos obliga  a  descartar  malformaciones  del tracto
urinario  superior.  La  resonancia  magnética  nuclear  es la
mejor  prueba  de  imagen  para  realizar  el  diagnóstico  de
malformaciones  de  los  conductos  de  Wolff9.  Los  quistes  de
vesículas  seminales  son hipointensos  en T1  e hiperinten-
sos  en  T2.  Realizar  una  cistoscopia  nos puede  ayudar  a
identificar  la  ausencia  del  hemitrígono  ipsilateral  y otras
malformaciones  anatómicas  de  la vejiga5.

El  diagnóstico  diferencial  de  los  quistes  seminales  se debe
hacer  con  múltiples  lesiones  a nivel  pélvico.  Su  diferencia-
ción  vendrá  marcada  por  la  localización,  las  características
radiológicas  y por el  contenido  o  no  de  espermatozoides  en
su  interior.  De  localización  medial  encontraremos  los  quistes
del  conducto  de  Müller  (que  no  presentan  espermatozoides
en  su  interior)  y  los  quistes  del conducto  eyaculador  (que
pueden  presentar  espermatozoides).  De  localización  lateral
están  los quistes  prostáticos  de  retención,  el  ureterocele  y
divertículos  vesicales.

El tratamiento  solo  se realiza  en  los  pacientes  sintomáti-
cos.  Aunque  la vía  abierta  ha  presentado  buenos  resultados5,
el  tratamiento  por laparoscopia  aporta  una  vía  de  acceso con
una  excelente  visión  anatómica  y una  disminución  impor-
tante  de la  morbilidad  postoperatoria,  por  lo que  parece
convertirse  en  el  tratamiento  de  elección10,11.  La  punción
y  aspiración  del  quiste  se realizan  más  para  el  diagnóstico
que  para  un tratamiento  definitivo.  En  pacientes  selecciona-
dos,  que  presentan  infertilidad  secundaria  a  una  obstrucción
de  los conductos  eyaculadores,  una  resección  transuretral

de  los mismos  puede  producir  mejoría  de la sintomatología5

y  una  mejora  de los parámetros  seminales  entre  el  38-
61%,  pudiendo  alcanzar  una  tasa  de  paternidad  entre  el
22-31%2.

No  está  descrito  en  la  literatura  ningún  paciente  con  sín-
drome  de Kallmann  asociado  con síndrome  de Zinner,  aunque
sí  existe  un paciente  asociado  a �-talasemia12.  En  este  caso
en  particular,  sería  importante  realizar  el  seguimiento  en
el  momento  en que  el  paciente  quiera  tener  descendencia
y  ver  si  el  tratamiento  con  HCG/HMG  podría  aumentar  la
espermatogénesis13.
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