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Contexte

/

Le syndrome de Kallmann (KS) est une
maladie génétiqguement héetérogene qui
associe un hypogonadisme  hypo-
gonadotrope congénital (CHH) avec retard
pubertaire et anosmie secondaire a un
défaut de developpement du systeme
olfactif.

L'objectif de cette étude observationnelle
était d'évaluer la place de I'imagerie dans
la démarche diagnostigue du syndrome
de Kallmann.
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Matériels et methodes

Nous avons réalisé une relecture des IRM
de 17 patients classés cliniguement
comme syndrome de Kallmann, en
combinant des criteres qualitatifs (atrophie
des bulbes, ptose des qgyri orbitaires
median et droit (réf. 1) et quantitatifs
(largeur et hauteur des fosses olfactives,
angles MLA et FLA (réef. 2) profondeur des
sulci olfactifs (ref. 3)) de la base du crane
et la région des bulbes olfactifs, selon les
schéemas ci-dessous :

Coupe coronale passant par les bulbes olfactifs
avec représentation des angles MLA et FLA.

Coupe coronale passant par les bulbes olfactifs
avec representation des hauteur et largeur des
fosses olfactives et de la profondeur des sulci.
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Resultats
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Nous avons observé Nous avons observé une agénésie d’au moins un des bulbes olfactifs chez seulement 12 des 17 patients classes
cliniguement comme syndrome de Kallman, une agénésie des tractus chez 14 patients et une ptose des gyri chez 13 patients. En
revanche, des anomalies de la profondeur des sulci ont été observées et des anomalies malformatives des fosses olfactives et des
angles ethmoidaux chez 16 des 17 patients (forme atypique).

IRM normale Forme typique Forme atpique

IRM normale avec bulbes de forme |RM dun patient de 23 ans, HH, anosmique IRM d'un patient de 39 ans, HH et hyposmique
biconvexes, fosses  olfactives  bien  présentant une agénésie des bulbes et des tractus, présentant des bulbes hypoplasiques, une absence
marquées, sulci olfactifs profonds, gyri en une absence de fosses olfactives (angles ethmoidaux de tractus, des gyri normaux, des sulci peu
bonnes positions. non-mesurables), une hypoplasie des gyri (rectus and profonds. Les fosses olfactives sont profondes mais
orbital medial) et une ptose trés marquée, ceux-Ci élargies, les angles ethmoidaux normaux a Droite et
sont presque au contact du plafond de I'éthmoide. mais tres ouverts a Gauche compatibles avec KS.

Les sulcis olfactifs sont peu profonds.

Criteres classiques Criteres mesurables

FUSED OES (E (Hauteur et Largeur des fosses

Mutations™  ojfaction? Agelrl‘:’es'e dAgeneS|e méccl)igjr:tzltrilroit olfactives, angulation de I'éthmoide,
Uibes =S WELOE profondeur des sulcis olfactifs)

K1 + Anosmie + + n n
K2 Absent Normosmie - - _ +
K3 Absent Hyposmie - + _ n
K4 - Anosmie + + + n
K5 - Anosmie -3 - _ _
K6 - Anosmie +
K7 + Anosmie +
K8 Absent Hyposmie - - _ ¥
K9 - Anosmie + + + n
K10 + Normosmie - + + n
K11 - Anosmie + + + +
K12 F Anosmie + + + +
K13 - Hyposmie + + ¥ n
K14 + Anosmie + + + n
K15 + Anosmie + + + n
K16 + Hyposmie + + ¥ n
K17 + Normosmie + + + n

lréalisé par Catherine DODE, Institut Cochin, INSERM U567, Université René Descartes, Paris; 2sans olfactométrie, 3présence d’'un
hypersignal T2 au centre des bulbes olfactifs : Nécrose ?

Il est intéressant de noter qu’un patient classe Kallmann sur 'anosmie et sans mutation d’'un des genes identifiés dans
le Syndrome de Kallmann n’a aucun des criteres retenus dans cette etude mais un hypersignal central du bulbe
olfactif: nécrose avec Kallman secondaire?
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Conclusions

L'imagerie apporte un réel bénefice dans la demarche diagnostigue du syndrome de Kallmann.
Elle permet sur des criteres classigues mais aussi sur des criteres mesurables (largeur et hauteur
des fosses profondeurs des sulci olfactifs et la base du crane et |la région des bulbes olfactifs, des
angles MLA et FLA) d’'identifier les anomalies de développement du systeme olfactif.
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