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ZinnerGv syndrom (ZS), spojeni cysty semennych vackd v kombinaci s ipsilaterdlni agenezi ledviny, je extrémné vzacna vrozena
malformace. Prezentujeme kazuistiku Sestiletého pacienta s ZS. Vy3etfeni pomoci magnetické rezonance (MR) bficha a panve
potvrdilo agenezi ledviny a objasnilo cystickou dilataci ipsilateralniho semenného vacku, ktery komprimoval a dislooval mo-
¢ovy méchyt. Vzhledem k obrovské velikosti cysty byla doporucena chirurgickd excize.
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Zinner's syndrome (ZS), an association of a cyst of seminal vesicles in combination with ipsilateral agenesis of the kidney, is an
extremely rare congenital malformation. We present a case report of a six-year-old patient with ZS. Magnetic resonance (MR)
examination of the abdomen and pelvis confirmed renal agenesis and elucidated the cystic dilatation of the ipsilateral seminal
vesicle, which compressed and dislocated the bladder. Due to the huge size of the cyst, surgical excision was recommended.
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Cysty semennych vackul spojené s malfor-
macemi hornich cest mocovych jsou méné
Casté, v literatufe je hlaSeno pfiblizné 200 pfi-
padu (1). Tato souvislost je vysvétlena spolec-
nym embryonalnim pdvodem obou organt
(ledvin - semennych vacku) z mezonefrického
geneze mezi 4. a 13. tydnem téhotenstvi (2).
Asociaci vrozené cysty semennych vacku s jed-
nostrannou (prevazné ipsilateralni) agenezi
ledviny poprvé popsal Zinner v roce 1914 (1).
V literature se uvadi jako ,Zinneriv syndrom”
(3). Tento stav je povazovan za muzsky ekvi-
valent Mayerova-Rokitanskyho-Kustnerova-

Hauserova (MRKH) syndromu popsaného
u zen. V Taipei byla béhem 2,5letého pedia-
trického skrininku ledvin pomoci ultrazvu-
ku u 280000 jedinct hlasend incidence cys-
tickych dilataci v panvi s ipsilateraini renalni
agenezi nebo dysplazii u 0,0046% proband
(2). Vrozena malformace muze zGstat casto
bez ptiznakl a objevena jen nahodné, nebo
se projevi klinickymi pfiznaky souvisejicimi

s vyprazdnovanim moci nebo stolice (4).

6lety chlapec ze IV. téhotenstvi, Il. po-
rod (SC pro nepomér), PH 2900g/PD 51 cm,
ockovani kompletni dle programu vcetné

Prevenaru. V roce 2011 byl operovan pro
nadpocetny V. prst pravé nohy. Matka a starsi
sestra zdravé, otec se léc¢i s asthma bronchiale.
V roce 2013 mu bylo provedeno odstrané-
ni zvétsené nosni mandle. Od narozeni byl
dispenzarizovan pro agenezi pravé ledviny.
Pfi hospitalizaci v roce 2015 pro mocovou in-
kontinenci mu byla provedena cystoskopie
s normalnim nalezem. Na ultrazvuku bficha
a panve byla potvrzena ageneze pravé ledviny
(leva ledvina byla 11 cm dlouhd, s parenchy-
mem 16 mm sirokym), KPS byl bez ndplné. Pri
sonografii panve byl zachycen hypoechogen-
ni, nehomogenni, cysticky, hladce konturova-
ny utvar velikosti 70 x 70 x 25 mm odpovidajici
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US vysetreni pdnve. Na snimku je zachycen hypoechogenni, nehomogenni, cysticky, hladce
konturovany Utvar, odpovidajici cysté semenného vdcku

cysté semenného vacku (Obr. 1). MR vySetieni
panve v T1 sekvenci axidlné byl nalezen hy-
persignalni cysticky utvar, ktery komprimo-
val mocovy méchyf (Obr. 2). VT1 sekvenci
axialné s kontrastni latkou i. v. se Utvar po jeji
aplikaci nenasytil (Obr. 3), v T2 truffi sekvenci
signalu nez mocovy méchyt, jeho obsah byl
zahustén a mocovy méchyt byl komprimo-
vén a dislokovan doleva (Obr. 4). T2 truffi sek-
vence korondrné prokazala agenezi ledviny
vpravo a normalni ledvinu vlevo (Obr. 5). Po
sedmidenni hospitalizaci byl propustén do
domadciho lé¢eni. Rana se zhojila bez kompli-
kaci. Vysetfeni moci vcetné bakteriologické

MR pdnve, T1 sekvence axidlné, nativné. Hypersigndini cysticky

utvar komprimuje mocovy méchyr (Sipka)

kultivace bylo opakované s normalnim na-
lezem. Chirurgicky vykon probéhl v klidné
celkové narkéze. Technicky byl nérocny, ale
nekomplikovany, cystu se podafilo kompletné
extirpovat. Odstranéna tkan byla odeslana
na histologické a mikrobiologické vysetieni.
Byl mu zaveden permanentni mocovy katetr
(PMK), pfechodné byl monitorovan na JIP, pre-
ventivné bylo zahdjeno ATB kryti. Druhy den
byl realimentovan, 4. den mu byl odstranén
PMK a byl pfelozen na standardni oddéleni.
Histologické vysetieni: a) nafiznutd cysticka
Castice velikosti 67 x 70 X 25 mm, sténa tloust-
ky 3-5mm, vystelku tvofil zraly dlazdicovy
epitel bez atypii, subepitelidlné s loziskovym
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chronickym zéanétem, priitezy ureterem (délka
40 mm/sitka 5mm) s chronickym zanétem
a mirnou subepitelidlni fibrézou; b) prarezy
chamovodem bez ndpadnéjsich zmén.

Cysty semennych vackd mohou zUstat
dlouho bez klinickych ptiznakd, nebo se pro-
jevi pfiznaky souvisejicimi s tlakem cystické
rezistence na sténu mocového méchyre nebo
rekta (5). Klinické priznaky této anomalie, zap-
vackl na sténu mocového méchyre maji u déti
charakter dysurickych potizi z podrazdéni sté-
ny moc¢ového méchyie, mocové inkontinence,
perinedlniho nepohodli nebo bolesti bficha.
Cim je cysta vétsi, tim zjevnéji a ¢asnéji jsou
pfitomny klinické pfiznaky (6). Cysty semen-
nych vacka, které jsou <5cm zUstavaji bez
pfiznakd a jsou pozdéji objeveny jako hma-
tatelnd bfisni rezistence, zatimco cysty vétsi
nez 5cm se klinicky ,ohlasi” kompresi moco-
vého méchyie nebo konecniku (7, 8). Cysty
semennych vackd u déti s ipsilateralni rendIni
agenezi jsou vzacné, ale tato souvislost je dnes
jizznama (9).

Détsti urologové by méli tuto entitu zvazo-
vat pfi kazdé diferen¢ni diagnostice cystickych
panevnich utvart u chlapctl s jednostrannou
agenezi/dysplazii ledviny. Sonograficky nalez
je uzite¢ny pro diagnostiku ZS, mdze potvr-
dit cystickou povahu panevnich hmot a urcit
i relativni velikost a umisténi cysty. Nalezy ob-
vykle zahrnuji hypoechogenni az anechoid-
ni panevni Utvar se silnou, nepravidelnou
sténou, nékdy i s kalcifikaci stény. Vysetreni
pomoci MR umoznuje rychlou diagnézu, pro-
toze dobte definuje bfisnia panevni anatomii

T1 sekvence axidlné s kontrastni Idtkou i.v. Utvar se po aplikaci

kontrastni ldtky nenasytil
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T2 truffi sekvence korondiné. Cysticky Gtvar md nizsi intenzitu
signdlu nez mocovy méchyr, jeho obsah je zahustén. Mocovy méchyr je
komprimovdn a dislokovdn doleva

a dobre rozlisuje cystické malformace panve.
Cysty vezikul mohou vykazovat V T1 zvy$enou
intenzitu signdlu a v T2 sniZzenou intenzitu
signalu. Chirurgicka excize cyst semennych
vacka zévisi na velikosti a umisténi cysty a pfi-
tomnosti nebo absenci klinickych pfiznakd.
Chirurgickd lé¢ba je indikovana u objemnych
nebo cyst se zkalenym obsahem. Pouhé sle-
dovani se navrhuje u asymptomatickych nebo
minimalné symptomatickych cyst.

N&s pacient byl od narozeni dispenza-
rizovan v nefrologické odborné ordinaci
pro jednostrannou agenezi ledviny, ktera
byla verifikovéna statickou scintigrafii led-
vin. Chlapec si az v Sesti letech zacal sté-
zovat na urcitou perinedlni nepohodu spo-
jenou s obc¢asnou mocovou inkontinenci.

Vysetfeni moci bylo opakované s normal-
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v koronalni T2 truffi sekvenci nizsi intenzitu
signdlu nez mocovy méchyf a jeho obsah byl
zahus$tén a mocovy méchyf byl komprimo-
van a dislokovan doleva.
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T2 truffi sekvence korondlné, ageneze ledviny vpravo, normdini
levd ledvina

ZS, spojeni cysty semennych vackd v kom-
binaci s ipsilateraini agenezi ledviny je ex-
trémné vzacnd vrozend malformace.

Klinické pfiznaky této anomalie u déti
jsou casto zplsobené tlakem cystické
rezistence semennych vackl na sténu
mocového méchyre (dysurické potize
z podrazdéni stény mocového méchyre,
mocova inkontinence nebo bolesti bricha).
Tuto malformaci je tieba vzit v ivahu pfi
nahodném ndlezu cysty v oblasti pdnve
u pacientll s jednostrannou rendlni

agenezi.

Tato prdce byla podporena
Ministerstvem skolstvi, mlddeZe
a télovychovy Ceské republiky (LO1304).

7.Tan Z, Li B, Zhang L, Han P, Huang H, Taylor A, Li X. Classi-
fying seminal vesicle cysts in the diagnosis and treatment of
Zinner syndrome: A report of six cases and review of availab-
le literature. Andrologia 2020; 52(1): 13397.

8. Livingston L, Larsen CR. Seminal vesicle cyst with ipsilateral
renal agenesis. AJR Am J Roentgenol 2000; 175(1): 177-180.
9. Kanavaki A, Vidal |, Merlini L, Hanquinet S. Congenital semi-
nal vesicle cyst and ipsilateral renal agenesis (Zinner syndro-
me): A rare association and its evolution from early childhood
to adolescence. European J Pediatr Surg Rep 2015; 3(2): 98-102.

www.pediatriepropraxi.cz



