Syndrome de Kalmman diagnostiqué a I age de 24ans
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INTRODUCTION

Le syndrome de Kallmann est une maladie genétique
rare du developpement embryonnaire caractérisée par
I'association d'un hypogonadisme hypogonadotrophique
par deficit en gonadoliberine (GnRH) et d'une anosmie
ou hyposmie (avec hypoplasie ou aplasie des bulbes
olfactifs).

Le diagnostic repose sur le dosage des hormones
sexuelles et des stimulines hypophysaires, I’olfactometrie
et |’ imagerie par résonance magnétique (IRM) des
bulbes olfactifs. Nous rapportons le cas d’ un syndrome
de Kalmman diagnostiqué a I” age de 24ans.

OBSERVATION

Il s’ agit d’ un patient agé de 24 ans, suivi depuis I'dge de
1 an pour cryptorchidie bilatérale et un micropenis. Le
patient est opéré a |’ age de 14 ans pour cryptorchidie
avec mise en place d’implants testiculaires. Parailleurs
notre patient est suivi pour maladie de crhon depuis 08
ans et admis dans notre formation pour un impubérisme.
A I’ examen physique, il présente une taille a 1.85m, une
anosmie et un micropénis.

Le bilan biologigue a montre un hypogonadisme
nypogonadotrope (testostéronémie a 0.54, LH a 0.31 et
-SH a 0.82) et le reste de I" hypophysiogramme est sans
particularite. Le caryotype sanguin realise dans I’enfance
a revéle une formule chromosomique normale.

L’ IRM hypothalamo- hypophysaire (HH) a montré une
glande hypophysaire normale, et une atrophie des deux
bulbes olfactifs (Figure). Une ostéodensitométrie a mis
en evidence une osteoporose.

Ces caracteristiques clinigues et radiologiques sont en
faveur du syndrome de Kallmann. Un traitement
symptomatique a eté proposé base sur le traitement du
micropenis avec une induction pubertaire associée a un
traitement par les biphosphanates.

CONCLUSION
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FIGURE 1 : coupe frontale montrant une
atrophies des bulbes olfactive

FIGURE 2 : coupe frontale montrant une

atrophies des bulbes olfactive

DISCUSSION

Le syndrome de Kallmann est une maladie du
developpement neuronal qui associe un deficit gonadotrope
et une anosmie. Sa fréquence est 5 fois plus élevee chez les
garcons et represente environ 15 % des hypogonadismes
hypogonadotropes.

Le diagnostic est rarement suspecté avant |’ 4ge de la
puberté. Il est parfois évoqué devant |’ existence d’ une
cryptorchidie uni- ou bilatérale ou d’ un micropénis au
cours de la periode neonatale [1,2], ou plus tard devant ces
méemes signes genitaux associés ou non a des symptomes
evoguant un syndrome de Kallmann comme une anosmie
[3]. C’ est le cas de notre patient chez qui le diagnostic n’ a
été fait qu’a I’ age de 24 ans.

Chez ces patients, la croissance staturale pendant |I” enfance
est normale et | absence de fermeture des cartilages de
conjugaison des os longs explique |’ aspect eunuchoide et
la taille souvent supeérieure a la population de réference
comme c’est le cas chez notre patient. Lorsque le deficit
gonadotrope est découvert a |I” age adulte, une ostéopénie
voire une ostéoporose sont frequents [4,5], dans notre cas
|” ostéodensitométrie a révélé une ostéoporose.

L' IRM HH apporte un réel bénéfice dans le diagnostic du
syndrome de Kallmann et la genetique peut étre utilisee en
complément de la clinique et de I” imagerie.

La prise en charge repose sur le traitement du micropénis
et |” induction de la puberté par la testostérone, ainsi
qu une aide psychologique si nécessaire. Dans tous les
cas, la prise en charge médicale precoce et prolongée est
essentielle, afin d’ assurer une sexualité normale, et de
prévenir les consequences métaboliques et fonctionnelles
de I" insuffisance gonadique.

Un interrogatoire minutieux et surtout un examen clinique systematique des organes génitaux externes a la naissance peuvent contribuer énormement
au diagnostic précoce des hypogonadismes, au diagnostic étiologique afin d” instaurer une prise en charge précoce de nos patients.
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