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REsumE : Le diagnostic étiologique d’un épaississement
isolé de la tige pituitaire (TP) constitue I'un des grands défis
en endocrinologie. Nous rapportons le cas d’une patiente
chez qui un épaississement de la TP a été diagnostiqué
suite a la survenue d’'un diabéte insipide central révélé
par un syndrome polyuro-polydypsique de fin de gros-
sesse et du post-partum. Le bilan hypophysaire a mon-
tré un panhypopituitarisme avec une hyperprolactinémie
de déconnexion. Une enquéte étiologique a la recherche
d’'une cause inflammatoire, granulomateuse ou tumorale a
été menée et s'est avérée négative. Une hypophysite lym-
phocytaire du post-partum a alors été retenue. Cependant,
I'évolution a été déroutante avec, a 'lRM hypophysaire de
contrble, la disparition de I'épaississement de la TP et I'ap-
parition paradoxale d’'une tumeur suprahypophysaire dont
la biopsie a conclu a une histiocytose langerhansienne.
Cette évolution paradoxale est inhabituelle et n’a pas été
rapportée auparavant. Elle a remis en question l'origine
lymphocytaire auto-immune de I'épaississement de la TP,
retenue initialement, et a soulevé la possibilité d'une rela-
tion de cause a effet entre cet épaississement de la TP et
I'histiocytose langerhansienne.

Mors-cLEs : Epaississement de la tige pituitaire -
Hypophysite - Histiocytose langerhansienne - Biopsie
de la tige pituitaire

INTRODUCTION

Le diagnostic étiologique d’'un épaississe-
ment isolé de la tige pituitaire (TP) constitue un
défi en endocrinologie. Cet épaississement peut
étre d’origine inflammatoire, granulomateuse
ou tumorale. La biopsie de la TP, permettant le
diagnostic histologique de certitude, est de réa-
lisation difficile et non dénuée de risque. Son
indication est discutée au cas par cas. En I'ab-
sence de preuve histologique, le diagnostic est
présumé sur base d’un faisceau d’arguments
cliniques, para-cliniques et évolutifs.
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TRANSIENT THICKENING OF THE PITUITARY STALK FOLLOWED BY A
SUPRA-PITUITARY LANGERHANSIAN HISTIOCYTOSIS :
CONSEQUENCE OR MERE COINCIDENCE ?

Summary : One of the difficult challenges in endocrinology is
the etiological diagnosis of isolated thickened pituitary stalk
(PS). We report the case of a woman in whom a thickened
PS was diagnosed following the onset of central diabetes
insipidus revealed by polyuria-polydypsia syndrome of
late pregnancy and postpartum. The pituitary exploration
showed panhypopituitarism with disconnecting hyperpro-
lactinemia. An etiological investigation for an inflammatory,
granulomatous or tumour cause was carried out, but was
negative. Postpartum lymphocytic hypophysitis was then
retained. However, the course was puzzling with a control
pituitary MRI showing disappearance of the PS thickening
with paradoxical appearance of a supra-pituitary tumour,
the biopsy of which concluded of being a Langerhansian
histiocytosis. This paradoxical sequence is unusual and
has not been reported before. It called into question the
autoimmune lymphocytic origin of the thickened PS, initially
considered, and raised the likelihood of a causal relation-
ship between this PS thickening and Langerhansian his-
tiocytosis.

Kevworbs : Thickened pituitary stalk - Hypophysitis -

Langerhansian histiocytosis - Pituitary stalk biopsy

Nous rapportons le cas d’'un épaississement
de la TP diagnostiqué chez une femme jeune en
post-partum et concordant initialement avec une
hypophysite autoimmune. Cependant, I'évo-
lution a été déroutante, avec apparition d’'une
tumeur supra-hypophysaire contrastant avec la
régression de I'’épaississement de la tige. Cette
évolution paradoxale est inhabituelle et n’a pas
été rapportée auparavant. Elle a remis en ques-
tion le diagnostic étiologique de cet épaississe-
ment et a sollicité plusieurs interrogations.

OBSERVATION

Une patiente agée de 32 ans, sans antéceé-
dents pathologiques particuliers, ayant eu deux
grossesses avec deux enfants vivants, a été
hospitalisée au 4™ mois du post-partum de sa
seconde grossesse pour exploration d’un syn-
drome polyuro-polydipsique. Celui-ci est sur-
venu brusquement au troisiéme trimestre de
gestation, et a persisté aprés 'accouchement.
La diurése et les boissons étaient chiffrées a 10
litres par 24 heures chacune, avec une polyurie
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Figure 1. Séquences de 'IRM hypophysaire en coupes coronales pondérées en T1,
initialement (a, b) puis au cours de I’évolution (c)
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Aspect initial de I'épaississement de la tige pituitaire (a,b), avec prise de contraste intense aprés injection de gadolinium (b). Aspect au cours de
I'évolution de la tige pituitaire (c), devenue fine (fleche) avec prise de contraste intense au niveau du chiasma optique en rapport avec I'histiocytose

langerhansienne (étoile).

diurne et nocturne. L’interrogatoire a révéle,
en plus, une aménorrhée secondaire qui a per-
sisté malgré le sevrage de l'allaitement et en
dehors d’'une autre grossesse, avec des cépha-
lées chroniques holocraniennes d’intensité
modérée. L'IRM hypothalamo-hypophysaire a
mis en évidence un épaississement de la TP de
6 mm (Figure 1 a, b), avec perte de I'hypersignal
T1 de la post-hypophyse. L’antéhypophyse ainsi
que le reste du parenchyme cérébral étaient
sans anomalies. Le diagnostic d’'un diabéte insi-
pide central a alors été retenu. La patiente a été
mise sous desmopressine par voie intra-nasale
a la dose de 0,1 ml deux fois par jour et I'évo-
lution a été favorable avec régression du syn-
drome polyuro-polydipsique.

L’exploration hormonale antéhypophysaire
a objectivé un panhypopituitarisme, avec une
insuffisance gonadotrope (FSH = 1,66 UI/L, LH
< 0,1 mUI/L et E2 < 5 pg/mL), thyréotrope (FT4
= 5,58 pmol/L et TSH = 0,19 mUI/L) et cortico-
trope (cortisolémie matinale = 20 nug/L), associé
a une hyperprolactinémie de déconnexion (pro-
lactine = 4.087 mUI/L). La patiente a été mise
sous traitement hormonal substitutif a base
d’hydrocortisone et de L-thyroxine avec une
bonne évolution.

Devant cet épaississement de la TP, une
enquéte étiologique a été entameée, a la
recherche de causes inflammatoires, infiltratives

ou tumorales. A la biologie, la patiente n’avait
pas de syndrome inflammatoire, la calcémie et la
calciurie étaient normales, ainsi que le taux plas-
matique de I'enzyme de conversion. Le dosage
plasmatique des anticorps anti-thyroperoxydase
et celui des différents marqueurs tumoraux
étaient négatifs. L'’enquéte tuberculeuse était
aussi négative (recherche de bacilles de Koch
dans les expectorations et urines et intradermo-
réaction a la tuberculine négatives, radiographie
thoracique sans anomalies, absence de tuber-
culomes cérébraux). L'examen ophtalmologique
n’a pas montré d’'uvéite. La TDM thoraco-abdo-
mino-pelvienne était sans anomalies avec, en
particulier, absence d’adénopathies profondes.
La scintigraphie osseuse était également nor-
male.

Devant la négativité de toutes ces explora-
tions, et face a la survenue d’'un épaississe-
ment de la TP chez une femme jeune, dans
un contexte de fin de grossesse, I'hypophysite
auto-immune du post-partum a été considérée,
a cette étape de I'histoire, comme le diagnostic
le plus probable. Une surveillance clinico-biolo-
gique et radiologique a alors été mise en place.
Au cours du suivi, une IRM hypophysaire de
controle, réalisée huit mois plus tard, a montré
’apparition d’'une tumeur de 25 x 21 mm infil-
trant le chiasma optique, avec une TP devenue
fine (Figure 1c). L’examen du champ visuel
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Figure 2. Hématoxyline éosine x 40 : granulome
inflammatoire polymorphe associant des cellules
histiocytaires de type Langerhans munies de
noyaux allongés a chromatine fine (fleches)

a révélé un rétrécissement bitemporal. Une
biopsie de la tumeur a alors été réalisée par voie
trans-frontale et I'étude histologique a conclu a
une histiocytose langerhansienne (Figure 2). La
patiente a alors été adressée en oncologie pour
complément de prise en charge.

DiscussionN

Notre observation illustre I'histoire déroutante
d’'un épaississement de la TP, initialement isolé,
révélé chez une patiente jeune par un diabéte
insipide central survenant en fin de grossesse
et persistant en post-partum, et dont I'évolution
s’est faite vers la disparition spontanée de cet
épaississement de la TP, mais avec apparition
paradoxale d’'une histiocytose langerhansienne
supra-hypophysaire. Ce cas souligne le carac-
tere imprévisible de I'évolution de I'épaississe-
ment de la TP et les difficultés diagnostiques qui
en découlent.

En ce qui concerne la démarche étiologique
face a un épaississementde la TP, il est convenu
que la premiére étape soit d’envisager toutes les
causes infiltratives, inflammatoires et tumorales
de cette lIésion avec, notamment, la recherche
exhaustive de localisations systémiques, plus
facilement accessibles a la biopsie et donc a
la preuve histologique (1). Chez la patiente,
toutes les explorations a visée étiologique de

I’épaississement de la TP réalisées initialement
étaient négatives, ce qui a rendu les causes
granulomateuses (histiocytose, sarcoidose ou
tuberculose) et tumorales peu probables. En
plus, la découverte de cet épaississement par
un diabéte insipide central de fin de grossesse
et du post-partum a rendu I'hypophysite lympho-
cytaire auto-immune comme étant une étiologie
plausible, malgré I'absence de maladies auto-
immunes associées avec, notamment, la néga-
tivité des anticorps anti-thyroperoxydase. En
effet, la coexistence d’autres pathologies auto-
immunes avec I’hypophysite lymphocytaire est
rare, rapportée dans uniquement 18 % des cas,
avec une maladie thyroidienne auto-immune
(la plus fréequemment associée) présente chez
seulement 8 % des patients (2). Dans tous les
cas, le diagnostic étiologique de certitude de
I’épaississement de la TP reste histologique.
Cependant, le caractére invasif non dénué de
risques de la biopsie de la TP et la difficulté de
sa realisation en limitent 'usage en premiére
intention. Elle est discutée au cas par cas, en
'absence de consensus général, en se basant,
notamment, sur la taille de la Iésion et son évo-
lutivité. Pour certains auteurs, elle pourrait étre
indiquée d’emblée en cas de formes pseudo-
tumorales extensives (1), ou pour une épaisseur
de la tige qui dépasse au moins 7 mm (3). Dans
les formes plus fines, une simple surveillance
clinico-biologique et radiologique est proposée,
en renouvelant I'IRM aprés un délai de 3 a 6
mois (4, 5).

Dans le cas rapporté, nous avons opté pour
cette stratégie de «wait and see». Aprés 8
mois, I'’évolution a été inattendue, avec régres-
sion spontanée de I'épaississement de la tige
qui est devenue fine, contrastant avec I'appa-
rition d’'une tumeur supra-hypophysaire de 25
x 21 mm infiltrant le chiasma optique, dont la
biopsie a conclu a une histiocytose langerhan-
sienne. Cette évolution radiologique paradoxale
estinhabituelle. Elle a remis en question I'origine
lymphocytaire auto-immune de I'épaississement
de la TP, retenue initialement. Une seconde
hypothése étiologique a alors émergé, sugge-
rant que cet épaississement de la TP pouvait
étre secondaire a une inflammation hypophy-
saire réactionnelle a I'histiocytose langerhan-
sienne supra-hypophysaire initialement occulte.
L’hypothése d’une histiocytose langerhansienne
fugace de la TP avec, secondairement, une évo-
lution tumorale de la région supra-hypophysaire,
nous semble peu probable.

En effet, le terme «hypophysite» englobe
un large éventail de situations comportant
une inflammation hypophysaire qui peut
étre primaire ou secondaire. L’hypophysite
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primaire est le plus souvent en rapport avec une
maladie lymphocytaire, granulomateuse ou
xanthomateuse. L’hypophysite secondaire est
décrite dans le cadre de maladies systémiques
telles que le lupus érythémateux systémique,
ou en cas dimmunothérapie. Elle a été aussi
rapportée comme étant associée a des patho-
logies de la région sellaire telles que les adé-
nomes hypophysaires, les craniopharyngiomes,
les germinomes, les méningiomes, les astrocy-
tomes... (6, 7). Elle est alors considérée comme
réactionnelle (8).

Ainsi, et au vu de ces différentes données
de la littérature, I'épaississement de la TP dans
'observation rapportée pourrait étre d’origine
inflammatoire réactionnelle a I'histiocytose lan-
gerhansienne initialement occulte, épaissis-
sement qui a par la suite régresse. Partant du
principe de l'unicisme, cette hypothése parait
plus probable que celle de la succession de
deux pathologies infiltratives différentes chez
la méme patiente soit, initialement une hypo-
physite lymphocytaire, suivie d’'une histiocytose
langerhansienne supra-hypophysaire. Dans
tous les cas, I'évolution inattendue de I'épais-
sissement de la TP, comme rapporté dans I'ob-
servation clinique, souligne I'importance de la
surveillance radiologique méme si le contexte
initial de survenue de cet épaississement est a
priori rassurant.

IMPLICATION CLINIQUE

Le caractére isolé d’'un épaississement de
la TP rend difficile son diagnostic étiologique.
En effet, la présence de lésions systémiques
associées, plus accessibles a la biopsie, per-
met plus aisément de poser un diagnostic his-
tologique de certitude. La biopsie de la TP étant
de réalisation difficile et non dénuée de risques,
elle est généralement réservée aux formes
pseudo-tumorales d’emblée, ou indiquée en
seconde intention en cas d’évolution extensive.
En I'absence de preuve histologique, I'étiologie
de I'élargissement de la TP est présumée sur
base des arguments cliniques et paracliniques.
Dans le cas rapporté, I'évolution inattendue
met 'accent sur I'importance de la surveillance
radiologique de I'élargissement de la TP, méme
si le contexte initial parait rassurant.

CONCLUSION

En I'absence de preuve histologique, I'évo-
lution de I'épaississement de la TP est impré-
visible et peut étre complétement insidieuse,
comme dans |'observation rapportée. Ceci
explique la nécessité d’'une surveillance régu-
liere et prolongée. Dans le cas expose, la
régression spontanée de I'épaississement de
la TP était paradoxalement suivie par I'appari-
tion d’'une hyperplasie langerhansienne supra-
hypophysaire. Cette évolution est inhabituelle
et n’a pas été rapportée auparavant dans la
littérature scientifique. Elle a suggéré plusieurs
hypothéses étiologiques, dont la plus probable
est celle d’'une inflammation de la TP réaction-
nelle a I'histiocytose langerhansienne initiale-
ment occulte, provoquant I'épaississement qui
a ensuite régressé.
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