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Paciente do sexo masculino, pardo, 50 anos de idade, com  beral: 2,0-12,0 mUI/ml); FSH basal = 2,0 mUI/ml (v.r. pré-pube-
hipogonadismo hipogonadotréfico e anosmia, foi atendido no  ra: 2,0-12,0 mUl/ml); testosterona = 38,0 ng/dl (v.r.: 245-1600
Servigo de Endocrinologia do Hospital Universitario Antonio  ng/dl); prolactina= 10 ng/ml (v.r.: 0-25 ng/ml); teste provocativo
Pedro, onderealizou exame deressonanciamagnéticadeselaturca  com LHRH evidenciou deficiénciaisolada de LH; teste provoca
ecranio (Figuras 1 e 2). tivo com clomifeno com auséncia de resposta; cariotipo 46,XY;

Em 1982, quando tinha 21 anos, procurou Servigo Plblico  idade 6ssea estimada em 15 anos; azoospermia; radiografia de
de Endocrinologia e naocasi 8o realizou exames complementares,  cranio normal; tomografia de sela turca normal; ultrassonografia
com os seguintes valores: LH basal = 10,0 mUI/ml (v.r. pré-pu-  abdominal total normal.

Figura 1. Ressonancia magnética da sela turca no plano
sagital ponderada em T1 poés-contraste.

Figura 2. Ressonancia magnética em corte coronal T1 (A)
e T2 (B).
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Descricdo das imagens

Figura 1. Ressonancia magnética da
selaturcano plano sagital ponderadaem T1
pés-contraste evidencia hipéfise e haste
hipofiséria normais.

Figura 2. Ressondncia magnética em
cortecorona T1(A) eT2(B) evidenciaau-
séncia de bulbo olfatério.

Diagnéstico: Sindrome de Kallmann.

COMENTARIOS

A sindrome de Kalmann é uma rara
neuropatia que cursa com hipogonadismo
hipogonadotrdéfico associado com anosmia
ou hiposmia. Suaincidéncia é de 1:10.000
homens e 1:50.000 mulheres. Neste desa-
fio diagnostico € apresentado um paciente
com quadro clinico de sindrome de Kall-
mann avaliado por ressonancia magnética,
que revelou auséncia de sulcos e bulbos
olfatérios e hipdfise sem alteracfes, que
s80 0s achados cléssicos que corroboram o
diagnostico desta doenga®.

A sindrome de Kallmann decorre deum
defeito embrionario na migragé@o dos neu-
ronios do bulbo olfatério e os neurdnios
secretores de GnRH, que se originam no
epitélio nasal e migram através da placa
cribriforme em direcéo ao bulbo olfatério
e &rea pré-optica do hipotdlamo, respecti-

Xi

vamente. A desorientac8o desta migragéo
provoca alteragéo da olfagéo e na secregéo
do GnRH, estabelecendo a diade da sin-
drome de Kallmann: hipogonadismo hipo-
gonadotréfico e anosmia®™.

O diagndstico € essencia mente clinico,
com confirmag&o bioquimicade baixos ni-
veisdeesterdides sexuais, niveisbaixosou
normaisde LH e FSH eimagem associada
afung&o normal da hipéfise. Nas Gltimas
décadas, grandes avancos nas pesquisasem
neuroimagem permitiram um grande passo
naelucidagdo dasindrome de Kallmann. O
advento da ressonancia magnética repre-
sentou importante elemento para o diag-
nostico, pois permite correlacionar clinica
mente a anosmia ou hiposmia com atera-
¢Oes de agenesia ou hipoplasia de bulbo e
estrias olfatorias®.

Na ressonancia magnética, os bulbos
olfatérios sdo mais bem visualizados no
plano coronal, como estruturas junto da
placacribriforme, e ossulcosolfatdrios sdo
vistos entre o giro reto e o giro orbital me-
dial®. No exame do paciente em questéo
ha os achados tipicos da sindrome. Esta
imagem caracteristica, associada aclinica,
permite determinar o diagndstico definitivo
da sindrome de Kallmann, assim como o
diagndstico diferencial com hipogonadismo
hipogonadotrofico idiopatico™?*. Nos

€asos em que a apresentacdo ndo € classica
Ou em criangas pré-puberais, nas quais a
clinica ainda ndo se estabeleceu integral -
mente, a neuroimagem nha ressonancia
magnética, associado ao estudo genético,
€ ponto chave napresuncdo dasindromede
Kallmann®. E vital a correta realizacio
deste exame deimagem, com especia ava
liag&o do plano coronal, uma vez que as
alteragdes sdo sutis e podem passar desper-
cebidas, devendo o médico radiologista
buscar a correlagdo clinico-laboratorial
com os achados no exame.
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