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347/351 - UN CASO INFRECUENTE... SINDROME KALLMAN
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Resumen

Descripcion del caso: Paciente 17 afios sin AP de interés salvo Asma intrinseco, vista en nuestra consulta de
AP por amenorrea hasta la fecha (17 afios). Refiere también anosmia vista en lainfancia por pediatria. Niega
practica de deporte de competicidn o estrés. No antecedentes previos de parotiditis, haber recibido RT o
QMT, patologiainmune ni retraso constitucional de crecimiento.

Exploracion y pruebas complementarias: Aspecto fenotipico femenino. No acné ni hirsutismo. Mamas
estadio Tanner |. Vello axilar y pubiano Tanner I1. No bocio. IMC 18,3. Resto de exploracion por aparatosy
sistemas normal. Se solicita analitica con perfil hormonal y ecografia, Analitica: hemograma, bioguimica,
lipidico y hepético normales. Disminucion de LH 0,1, FSH 0,4, estradiol 5; valores normal es de testosterona
0,09, progesterona 1,4, 17 dihidroprogesterona 3, SHBG y prolactina. Ecografia de Utero de caracteristicas
prepuberales (4 cm aprox.), ovarios de pequefio tamarfio parala edad de la paciente (ovario derecho 1,2 cc,
ovarioizq. 2,3 cc). Dados los hallazgos se interconsulta a endocrinol ogia que completan estudio con: Rx
edad Gsea a de 15 afios (siendo laedad cronolégica 17). Cariotipo 46 XY . RMN bulbos olfatorios que
informa de atrofia de bulbos.

Orientacion diagnoéstica: Sindrome Kallman o Maestre San Juan.

Diagnostico diferencial: Estrés. Sindrome ovario poliquistico. Parotiditis con af ectacién gonadal.
Antecedentesde QMT o RT. Retraso constitucional crecimiento. Patologia autoinmune.

Comentario final: Entidad genética infrecuente y poco conocida caracterizada por hipogonadismo
hipogonadotropo y anosmia/hiposmia, resultado del defecto en la migracién embrionaria de las neuronas
sintetizadoras de GnRH de la placoda nasal hacia el hipotalamo. El manegjo de estos pacientes se basa en
induccién y mantenimiento de caracteres sexual es secundarios, aumento de crecimiento y ganancia mineral
Osea mediante estrégenos; y de mejorar lafertilidad a través de gonadotrofinas. Entender este caso en
Atencion Primaria como un caso que pese a ser infrecuente y raro, garantizar por nuestra parte un correcto
manejo inicial de laamenorrea con distintos diagndsticos diferencialesy con la aportacion complementaria
de ginecologia y/o endocrino. La AP esla puerta de entrada de todo y es importante saber filtrar.
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