Rechute d’histiocytose Langerhansienne pediatrique
revelée par un syndrome polyuro-polydipsique.
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NTRODUCTION: Parmi les causes organiqgues du diabete insipide(DIl) central chez l'enfant, les
tumeurs et les malformations cérébrales sont les plus fréguentes. L'histiocytose Langerhansienne
(HL) serait responsable de moins de 10%. Les localisations au niveau de la région hypothalamique,
de la tige pituitaire et/ou de post hypophyse expliquent le déficit en hormone anti diurétique (ADH). Le
DI est habituellement noté au moment du diagnostic, rarement au cours des rechutes comme dans
'observation suivante:

OBSERVATION: Un garcon agé de 13 ans, suivi depuis I'age de 2ansl1/2 pour HL prouveée

avec localisations osseuses et hematologiques correctement traitées, nous est confié pour un
Syndrome polyuro-polydipsique hypotonique, chiffré a 3 litres, survenu apres la 2° rechute.
L'exploration endocrinienne etait en faveur d’'un diabete insipide central sans atteinte de lI'ante
hypophyse. L'IRM avait objectivé un épaississement de la tige pituitaire avec une perte de I'hyper
signal de la posthypophyse (Figure 1).
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Figure 1: IRM cérébrale: Epaississement de la tige pituitaire +perte du signal de la post hypophyse

Le bilan d’extension était négatif. Un traitement par Desmopressine a permis la régression du
syndrome polyuro-polydipsigue.

CONCLUSION:

Le diabete insipide central du a |I' HL s’explique par 'atteinte
hypothalamique, de la tige pituitaire et/ou de la post hypophyse avec respectivement un
défaut de secretion, d’acheminement ou de réserve en ADH.

Le diagnostic |ésionnel est aise grace a I'|RM céréebrale qui permet de mettre en évidence
un infiltrat tumoral soit au niveau de la région hypothalamique, soit au niveau de la tige ou
de la post hypophyse dont |la traduction serait respectivement une tige épaisse et une perte
du signal de la post hypophyse.

JAuU cours de I'HL, le DI peut annoncer la maladie ou se voir lors des rechutes comme dans
le cas présente.




