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Lediabèteinsip

idecentral(DIC
)estunepatho

logierare,carac
tériséparunsy

ndromepolyuro
-

polydipsique,s
econdaireàun

déficitenhorm
oneantidiurétiq

ue,sondiagnos
ticétiologique

est
basésurl’IRM

hypothalamo-hy
pophysaire

Rapporter quelq
ues étiologies d

u DIC
Rappeler la plac

e de l’IRM hypo
thalamo-hypoph

ysaire dans le b
ilan étiologique

Etude rétrospec
tive, portant sur

 04 patients prés
entant un DIC. 

Le diagnostic es
t évoqué devant

 une 
polyurie hypoto

nique, l’origine
 centrale est con

firmée par le tes
t de restriction h

ydrique et/ou le
 test de 

vasopressine. N
ous rapportons 

les modes de ré
vélation et nous

 discutons les ét
iologies

Observation 1
: Garçon de09 

ans, suivi depui
s l'âge de 4 ans 

pour un DIC d’é
tiologie indéterm

inée, 
sous desmopres

sine, présente d
epuis 2 ans un s

yndrome cérébe
lleux progressif

. L’IRM objecti
vait  une 

atteinte cérébell
euse bilatérale e

t une disparition
 de l’hypersigna

lT1 de la post h
ypophyse. Un D

IC Observation 2 
: Nourrisson de 06

 mois,  orienté p
our stagnation p

ondérale et retar
d du développem

ent 
psychomoteur. N

otion de  retard 
d’emissiondu m

éconium. L’exa
men retrouvait u

n enfant calme, 
trop sage, 

qui dormait bea
ucoup, hypoton

ie axiale marqu
ée, une MPC sta

de III de Gomez
. Le bilan étiolo

gique 
confirmait une h

ypothyroïdie ce
ntrale et déficit 

 en GH associé.
 L’IRMobjectiv

ait une interrupt
ion de la 

tige pituitaire. L
e diagnostic rete

nu est un pan-h
ypopituitarisme

 avec déficit thy
réotrope et prob

ablement 
somatotrope sur

 un syndrome d
’interruption de

 la tige pituitair
e. Le nourrisson

 a été mis sous L
evothyroxet 

GH recombinan
te ainsi qu’une p

rise en charge n
utritionnelle. S

ix mois plus tar
d, installation d

’un DIC 
partiel entrant d

ans le cadre  d’u
n panpituitarism

eprobablement 
masqué lors du 

bilan initial du f
ait d’un 

déficit corticotr
opeassocié
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atteinte cérébell
euse bilatérale e

t une disparition
 de l’hypersigna

lT1 de la post h
ypophyse. Un D

IC 
secondaire à un

e histiocytosen
euro-dégénérati

ve est retenu sur
 des critères clin

ico-radiologiqu
es. Le 

bilan hormonal 
confirmait une i

nsuffisance som
atotrope associé

e, par ailleurs le
 bilan d’extensi

on de 
l’hystiocytoseé

tait normal. En 
absence d’un pr

ise en charge op
timale ( pas de t

raitement codifi
é), la 

conduite était d
e mettre l’enfan

t sous cures de v
éinoglobulines

et maintenir la d
esmopréssineas

sociée à 
des mesures hyg

iénodiététiques
 et substitution e

n GH recombin
ante  

Atteinte cérébe
lleuse bilatérale

 sous forme de 
plages hyposign

alT1 et hypers
ignalT2 et 

flair, sans restr
iction de la diff

usion, non reha
ussée par le pro

duit de contrast
e, étendue au 

tronc cérébral D
isparition de l’

hypersignalT1
 de la post hypo

physe, Tige pit
uitaire 

continue en pla
ce non épaissie

  
Absence de visu

alisation de l’hy
persignalen 

intra-sellairesu
r les coupes en T

1.Tige 
pituitaire contin

ue , épaisseur 0,
3 mm :  trop 

fine . Parenchym
e antéhypophys

aire
d’épaisseur à la

 limite inférieur
e de la normale

A l’admission 
GH

Desmopressine



Observation 3
:Garçon de 22 

mois, hospitalis
é pour déshydra

tation hypernatr
émique. Le bila

n confirmait un
 

DIC. IRM objec
tivait une absen

ce de l’hypersig
nalen T1 de la 

post hypophyse
 associée à un v

olumineux 
processus touch

ant l’antéhypop
hyse et la tige p

ituitaire . Le bil
an hormonal éta

it par ailleurs no
rmal (cortisol, 

GH, IGF1, FT4
). Le processus 

était inaccessibl
e à une biopsie.

 2 mois après, a
pparition des ad

énopathies 
inguinaux et sou

s maxillaires, la
 biopsie d’une A

DP périphériqu
e a révélé une ad

énite riche en ce
llules 

d’allure histiocy
taire diffuses fa

ites de plage de
 cellules de gran

de taille à cytop
lasme abondant

 éosinophile 
aux noyaux volu

mineux réniform
es qui sont marq

uées par le CD1
a  à l’immunohi

stochimie. Le d
iagnostic 

d’un DIC secon
daire à une histi

ocytoselangerh
ansienneforme

 adénomateuse
est retenu. L’en

fant a était mis 
en plus de la De

smopressineun
e  Chimiothérap

ie selon le proto
cole  internation

al du traitement
 de 

l’histiocytosela
ngerhansienne(

LCH3) 
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Le diagnostic p
ositif du DI est 

souvent facile, é
voqué devant un

e polyurie hypo
tonique, définie

 
par une polyurie

 de 24 H> 3L av
ec une densité u

rinaire < 300 m
osm/L. Le test à

 la vasopressine
 

permet de distin
guer un DI cent

ral d’un DI néph
rogénique

Le diagnostic ét
iologique par co

ntre est mois ais
é, les étiologies

 sont multiples,
 parfois difficile

s à 
identifier La déterminatio

n de l'étiologie d
u DIC  constitu

e un véritable  D
ÉFI pour le prat

icien. Une  
enquête étiologi

que s’impose fa
isant appel en p

remier lieu à un
e IRM hypothal

amohypophysa
ire, 

permettant de co
nfirmer le diagn

ostic  et de  met
tre en évidence 

la lésion causale
Un bilan hypop

hysaire à la rech
erche de signes 

d’insuffisance a
ntéhypophysair

e associés est 
indispensable d

és le bilan initia
l et au cours du 

suivi mais égale
ment devant un

e insuffisance 
hypophysaire, l’

installation d’un
 DI doit être gue

tter au cours du
 suivi 

Devant un épais
sissement de la 

tige pituitaire, le
 germinomedoi

t être la 1ère étiologie à é
voquer à 

cause de sa grav
ité , la recherch

e d’une localisa
tion pinéale à l’

IRM reste impé
rative et 
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pathologie rare.
 Son diagnostic

 est souvent fac
ile. Néanmoins 

il peut être seco
ndaire 

à certaines étiol
ogies pas toujou

rs évidentes d’o
ù l’intérêt d’une

 enquête basée s
ur une l’imager

ie 
hypothalamo-hy

pophysaire Bibliographie:
 

*Langerhans ce
ll histiocytosisi

n children –a d
isease with man

y faces. Recent 
advances in 

pathogenesis, d
iagnostic exami
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tment2018  Mi

chalinaJeziersk
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cause de sa grav
ité , la recherch

e d’une localisa
tion pinéale à l’

IRM reste impé
rative et 

pathognomoniq
ue de germinom

e
En l’absence d’

anomalies à l’IR
M , une surveill

ance clinique et
 radiologique do

it être proposée
 en 

afin de ne pas re
tenir à tort le di

agnostic de DIC
 idiopathique 

Observations4
 : Garçon de 02

 ans, hospitalisé
 pour syndrome

 polyuro-polydi
psique. Le bilan

 confirmait un 
DIC. Une prem

ière IRM (figur
e N°1) objectiva

itun épaississem
ent de la tige pi

tuitaire mesuran
t  3,5 mm,

glande pinéale s
iège d’une form

ation de 6mm e
t un post hypop

hyse non visual
isé ( perte de hy

per signal en 
T1). Le dosage 

de l’alpa FP et B
HCG  était norm

al au niveau du 
sang et LCR. Le

 diagnostic reten
u 

initialement éta
it un germinom

evu l'âge, le sex
e et la localisati

on pinéale mais
 sans preuve his

tologique , la 
biopsie de la for

mation pinéale 
était impossible

 à réaliser (épais
sissement <7mm

). La conduite é
tait de mettre 

l’enfant sous De
smopressine, m

esures hygiéno-
diététiques et su

rveillance rigou
reuse (avis com

ité 
d’oncologie). A

 6 mois d’évolu
tion , aucune am

élioration cliniq
ue, le  bilan hor

monal de contrô
le  retrouvait 

un taux IGF1 ef
fondrée à13,7 n

g/ml avec un tes
t dynamique GH

 :  Pic = 3 mui/L
  ( déficit compl

et ),FT4 
normal ainsi qu

e le cortisol plas
matique de 8H. 

IRM de contrôl
e montrait une e

xtension du pro
cessus 

tumoral (augme
ntation de l’épa

ississement de l
a  TP) , persista

nce de la format
ion au niveau de

 la glande 
pinéale (figure N

°2). L'évolution
 rendait le diagn

ostic du germin
omebifocal plu

s probable et l’e
nfant était 

mis sous protoc
ole de chimioth

érapie 
Post hypophyse

 non visualisé E
paississement n

odulaire de la T
P  mesurant  6X

7 mm, bien lim
ité d’allure tum

orale. 
Glande pinéale 

siège d’une form
ation de 6mm

Figure N°1
Figure N°2

Conclusion:


