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Resumo: A sindrome de Kalmann (SK) caracterizase pela associagdo de hipogonadismo
hipogonadotrofico e anosmia ou hiposmia com prevaléncia estimada em 1/10.000 homens e
1/50.000 mulheres. O traco € transmitido geneticamente de forma recessiva ligada ao X ou como
um caréter autossdmico dominante limitado ao sexo masculino. E causada por um defeito na
migracdo dos neurénios que produzem o horménio de liberacdo de gonadotrofinas (GnRH) e dos
neurdnios que formam os nervos olfatérios. Caso: M.L.A, masc,11 anos com criptorquidia ,
observado desde 6 meses de idade e historia familiar de criptorquidia e infantilismo sexual.
Exame fisico: auséncia de testiculo a esquerda e gbnada direita 1 cm?3 . Tanner:G1P1. FSH, LH e
testosterona adequados. Caridtipo 46 XY.USG de abdome norma e regido
inguinoescrotal:nédulo hipoecdico ,bilateralmente. Realizado orquidopexia a direita. No
ambulatério de Adolescénciacom 14a e 4m, verificou-se: GI1Pl, bolsa escrotal
rudimentar,mantendo testiculo direito com volume de 1 cm? e micropénis (3 cm).VC= 5 cm/ano
e preocupacado com sexualidade e fertilidade, reafirmando a histéria familiar de atraso puberal em
homens. Além do atraso puberal, observou-se a hiposmia iniciando investigacdo para SK. |10 =
IC. Auséncia de resposta ao Teste de estimulo com LH-RH. Estimulo com HCG (1500u/dia- 5
dias): auséncia de resposta da testosterona. Introduzido Testosterona 50mg/més. Comentéarios: A
avaliacdo do hipogonadismo exige anamnese, historia familiar minuciosa e pesquisa de testes
olfatérios.E importante ressaltar que, muitas vezes, os pacientes ndo estdo cientes de seu defeito
olfatério. Pediatras e hebiatras devem conhecer o quadro clinico para orientagdo e tratamento
interdisciplinar adequados em tempo habil.
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