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tal hipogonadotropik hipogonadizmin bir formudur. Rinosefa-

londa gelisimsel defekt sonucu olfaktor trakt gelisemez veya hi-
poplazik kalir (1-4). Magnetik rezonans goriintiileme (MRG) bu tiir
anosmi veya hiposmi olgularinda olfaktor trakt ve sulkus patolojilerini
bagaril1 bir gekilde gostererek tanida biiyiik rol oynar (1, 2). Bu yazida
Kallmann sendromu tanisi alan iki kardeste olfaktor sisteme ait MRG
bulgular: sunulmaktadir.

K allmann sendromu anosmi veya hiposminin eslik ettigi konjeni-

Olgu bildirileri

Olgu 1

Puberte gecikmesi nedeniyle aragtirilan ve somatik gelisimi normal
17 yagindaki kiz olguda, fiziksel muayenede sekonder seks karakterle-
rinin gelismedigi saptandi. Olgunun pelvik ultrasonografisinde uterus
ve overlerin prepubertal dénemle uyumlu oldugu gézlendi. Gonadotro-
pin salgilatict hormon (GnRH) uyarisina yetersiz FSH ve LH yanit1 ali-
nan olguya hipogonadotropik hipogonadizm tanis1 kondu. Oykiide
anosminin bulunusu nedeniyle Kallmann sendromu 6n tanisiyla yapilan
kranyal MRG’de bilateral olfaktor sulkus ve bulbus ayr1 bir yap1 olarak
goriintiilenemedi (Resim 1). Intrakranyal ek patoloji saptanmayan ol-
guda tipik laboratuar ve goriintiileme bulgulari ile Kallmann sendromu
tanis1 konuldu.

Olgu 2

Bir 6nceki olgunun 12 yasindaki erkek kardesi de anosmi dykiisii ne-
deniyle aragtirildi. Fiziksel muayenede somatik gelisim normal deger-
lendirilirken testisler normalden kiiciik palpe edildi. Laboratuar incele-
mede GnRH uyari testine yetersiz FSH ve LH yanit1 alinan olguda ol-
faktor sisteme yonelik MRG incelemede bilateral olfaktor sulkuslar ap-
lazik izlenirken olfaktor bulbus ya da traktus saptanamad: (Resim 2).
Hipofizyal ve hipokampal bolge patolojisi bulunmayan olguya bu bul-
gularla Kallmann sendromu tanis1 kondu.

Tartisma

Konjenital anosmi veya hiposmi olgularinda olfaktor sistemin goriin-
tiilenmesine yonelik radyolojik yayin son derece azdir ve sinirl sayida
olgu icermektedir (1-4). Olfaktor sistem ve patolojilerinin detayli go-
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Resim 1. 17 yasindaki kiz olguda koronal plandaki T1 (A)

dikkati gekiyor.

Resim 2. 12 yasindaki erkek olguda koronal plandaki T1 (A) ve T2 (B) agirlikh MRG kesitleri bilateral olfaktor bulbuslarin yoklugunu net olarak ortaya koymakta. Benzer
sekilde bilateral olfaktor sulkuslarin aplazik oldugu izleniyor.

riintiilenmesi gercek anlamda MRG’-
nin klinik kullanima girmesi ile miim-
kiin olmustur. Bilgisayarli tomografi
(BT) ile olfaktor bulbus ve traktuslar
gosterilmeye caligilmigsa da kafa ta-
ban1 kemik yapilarindan kaynaklanan
artefaktlar nedeniyle yeterli sonug ali-
namamustir (3).

Travma, infeksiyon, dejeneratif has-
talik, neoplazi ve konjenital faktorle-
rin de yer aldif1 bir dizi patoloji anos-

112 . Mart 2001

mi nedeni olabilmektedir. Ancak, ol-
faktor bulbus ve traktusun total apla-
zisine ait radyolojik bulgular tipik ola-
rak Kallmann sendromunda bildiril-
migtir (1). Sendrom ilk kez 1944 y1lin-
da Kallmann ve arkadaslari tarafindan
GnRH eksikligine bagh hipogonadot-
ropik hipogonadizmli ve anosmili ol-
gularda tanimlanmigtir. X’e bagh ve-
ya otozomal resesif gecis gosterebilen
sendromum insidans1 erkeklerde

1/10.000 kizlarda ise 1/50.000 olarak
bildirilmektedir (2). Sendromdaki
anosmi ile hipogonadotropik hipogo-
nadizmin birlikteligi rinosefalondaki
defektif gelisimle aciklanmaktadir (3).
Buna gore fetal hayatta burnun gelige-
cegi nazal plakoddan koken alan ve
GnRH salinimi yapan noronlarin hi-
potalamusa gogiinde problem s6z ko-
nusudur (3, 5). Mikroskopik incele-
melerde goriis farklilifi bulunmakla



Resim 3. 14 yasindaki normal erkek olguda koronal plandaki T2 agirliki MRG kesiti girus rektus ile medial orbital
girus arasinda uzanan normal olfaktor sulkusu ve hemen altinda yerlesim gésteren olfaktor bulbusu net bir

sekilde ortaya koymakta.

birlikte Kallmann sendromunda mak-
roskopik olarak olfaktor bulbus ve
traktusun bulunmayis1 ya da hipopla-
zik olugu karakteristiktir (3). Bu yapi-
larin yoklugunun ya da hipoplazik
oluglarinin radyolojik olarak gosteril-
mesi tanida Onem tagir.

Olfaktor sistemin MR gériiniimii ilk
kez Klingmuller ve arkadaslari tara-
findan tanimlanmigtir (6). Caligmaci-
lar Kallmann sendromlu doért olguda
aksiyal kesitlerde frontal lobun olfak-
tor sulkusunun hipoplazi veya aplazi-
sini gostermiglerdir. Olfaktor bulbus
ve traktusa ait MRG bulgular ise ilk
kez Suziki ve arkadaglar tarafindan
1989 yilinda bildirilmisgtir (7). Aragtir-
macilar bu yapilarin koronal planda ve
yiiksek matriks degerleri ile yiiksek
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bir duyarlilikla goriintiilenebilecegini
belirtmiglerdir. Normalde olfaktor
sulkus girus rektus ile medial orbital
girus arasinda uzanir ve hemen altin-
da olfaktor bulbus-traktus yer alir
(Resim 3). Olfaktor traktus onde ol-
faktor bulbus ve arkada anterior ol-

faktor niikleus ve olfaktor stria ile
baglantilidir. Konjenital anosmili ol-
gularda tamimlanan yapilarda degisen
oranlarda hipo ya da aplazi belirtil-
mistir (1-4). Yousem ve arkadaglari-
nin ¢aligmasinda Kallmann sendromlu
olgularin tiimiinde olfaktor bulbus ve
traktuslar izlenmemistir (1). Olgularin
yarisinda ise tek veya cift tarafl olfak-
tor sulkuslarin olmadig: dikkati ¢ek-
mistir. Yine ayni ¢alismada T2A g6-
riintiilerde patolojik sinyal degisikligi
saptanmamigtir (1). Bizim olgulari-
mizda da yer almayan ve daha once
Truwit ve arkadaslar1 (4) tarafindan
tanimlanan kribriform plate ve ¢evresi
yumusak doku goriinlimiiniin ise
anosmik olgulara 6zgii anlamli bir
bulgu olmadig belirtilmektedir (3).

Sonug olarak MRG olfaktor bulbus,
traktus ve sulkusun da yer aldig1 ol-
faktor kompleks patolojilerinin deger-
lendirilmesinde oldukg¢a basarili bir
yontemdir. Koronal goriintiilerde ta-
nimlanan yapilara ait eksikliklerin
gosterilmesi laboratuar bulgulari da
uyumlu olan olgularda Kallmann
sendromu tanisinda énemli bir rol oy-
namaktadir. Ayrica MRG ile olfaktor
meninjiyom ya da sinonazal kitle gibi
diger anosmi sebepleri de ekarte edile-
bilir.

CASE REPORT: KALLMANN SYNDROME: MR FINDINGS

Kallmann syndrome is a form of congenital hypogonadotropic hypogonadism with
accompanying hyposmia or anosmia. It is generally accepted that defective
rhinocephalon development results in olfactory tract abnormalities. We used
magnetic resonance (MR) imaging to visualize the olfactory tracts and evaluate the
olfactory sulci in two siblings whose clinical and laboratory findings were
compatible with Kallmann syndrome. Coronal images of the frontal region clearly
demonstrated aplasia of the bilateral olfactory sulci and absence of the olfactory

tracts in both patients.
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