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Resumo: A Sindrome de Kalmann (SK) é uma forma rara de hipogonadismo hipogonadotréfico (HH)

associada a anosmia ou hiposmia, causada por mutacGes genéticas com diferentes padrées de
hereditariedade e penetrancia. Relatar o caso de dois irmaos gémeos dizigoticos com suspeita de
SK e evolugdes clinicas distintas. Estudo transversal descritivo de dados clinicos, laboratoriais e
radiol 6gicos contidos em prontuario médico.estagdo planejada, sem intercorréncias, com pais ndo
consanguineos e sem ateracfes enddcrinas na familia. Parto cesariano devido a gemelaridade, a
termo, com recém-nascidos AlG, ambos do sexo masculino. Pl apresentava criptorquidia
bilateral corrigida, micropénis (5cm) e hiposmia. O cariétipo foi 46,XY, com testosterona total
(T) <1 ng/dL aos 8 anos e T <12 ng/dL aos 10 anos. Foi prescrita testosterona 100 mg mensais,
porém, o uso foi irregular. Aos 14 anos, apresentou desenvolvimento puberal com estadiamento
G4P3, comprimento peniano de 6,5 cm e exames laboratoriais compativeis com hipogonadismo
hipogonadotrofico (T <12 ng/dL, FSH <0,6 IU/L e LH <0,15 IU/L). A ressonancia magnética,
compativel com SK, mostrou nervos e bulbos olfatérios ndo caracterizados e sulcos olfatorios
caracterizados e rasos. Na ultrassonografia, os testiculos estavam reduzidos para a idade, e o
testiculo esquerdo (TE) estava no canal inguinal. Apesar da reposicdo mensal de 150mg de
testosterona, P1 permaneceu com uso irregular da medicagdo e aumento peniano discreto. Aos 16
anos e 3 meses, apresentava comprimento peniano de 6,9 cm e TE ndo palpavel. Além disso, os
exames |laboratoriais mantiveram o mesmo padrdo (T: 36 ng/dL, LH <0,2 IU/L e FSH: 0,5 IU/L).
Pl apresenta a apresentacdo cléssica da SK e tem indicagdo de reposicdo continua de
testosterona. P2, aos 8 anos, tinha micropénis (5cm), anosmia, e T <12 ng/dL. Aos 13 anos,
apresentou desenvolvimento puberal, estadiamento G2P2, comprimento peniano de 5,5 cm, TE e
TD com 4 mL. Os niveisde T foram <12 ng/dL, LH <0,15 IU/L e FSH <0,6 IU/L. Aos 14 anos,
evoluiu com estadiamento G4P3, comprimento peniano de 6,3 cm, TE: 8 mL e TD: 6 mL, T: 53
ng/dL, LH 2,2 IU/L e FSH 3,2 IU/L. Aos 15 anos, evoluiu com estadiamento G4P4,
comprimento peniano de 7,7 cm, e TE e TD com 15 mL. A ressonancia magnética, compativel
com SK, mostrava nervos e bulbos olfatérios ndo caracterizados e sulcos olfatorios rasos. Os
niveisde T foram: 268 ng/dL, LH 4,1 IU/L e FSH 4,2 IU/L. Aos 16 anos e 3 meses, apresentava
comprimento peniano de 8 cm e TE e TD com 15 mL. P2 inicialmente apresentou HH e anosmia,
mas entrou em puberdade aos 14 anos de idade e apresenta producéo sustentada de testosterona.
Por isso, foi mantido sem medicagcdo. A SK pode apresentar fendtipos diversos, dependendo da
mutacdo genética, e o acompanhamento clinico é fundamental para 0 mangjo adequado. Além
disso, a genotipagem € uma ferramenta importante para uma melhor correlacdo clinica e o
planejamento terapéutico desses casos.
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