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RESUME

Le syndrome d'interruption de la tige pituitaire associe dans sa forme complete une hypoplasie
hypophysaire, une interruption de la tige pituitaire et une post hypophyse ectopique. C'est une cause
importante de retard de croissance par déficit en hormone de croissance. A travers une étude
prospective effectuée sur 27 patients et sur une période 06 ans, nous décrivons les caractéristiques
cliniques, para cliniques et évolutives de ce syndrome.

Mots clés : Syndrome d'interruption de la tige pituitaire, Retard staturo pondéral, Déficit en hormone de
croissance, Diabete insipide, Post hypophyse ectopique, Hypoplasie hypophysaire.

INTRODUCTION

Le syndrome d'interruption de la tige
pituitaire (SITP) est défini par des anomalies
morphologiques révélées a l'imagerie par
résonance magnétique. Il associe dans sa forme
compléte une hypoplasie hypophysaire, une
interruption de la tige pituitaire et une post
hypophyse ectopique.

A travers une étude prospective effectuce
en 06 ans, nous avons tenté de rapporter
les caractéristiques cliniques, paracliniques
et évolutifs de 27 enfants porteurs de ce
syndrome.

PATIENTS ET METHODES

La série étudiée est composée de 27
patients, dont 17 hommes et 10 femmes. Ils
ont consulté en endocrinologie pour retard
staturo-pondéral dans 25 cas et pour syndrome
polyuro-polydypsique dans les deux autres.
Tous les patients ont bénéficié d'un examen
clinique complet précisant les circonstances
néo-natales, d'un hypophysiogramme aussi

complet que possible : Test a I'hypoglycémie
insulinique et glucagon/propranolol/GH, FT4,
TSH, insuline /cortisol sanguin, ACTH,
Prolactine, Chiffre des boissons et diurése, den-
sité urinaire Test de restriction hydrique. L'axe
gonadotrope n'a pas été ¢valué en raison
de l'age osseux non pubertaire. L'exploration
étiologique a ét¢ complété par une imagerie
neuro-radiologique (IRM H-H). Les patients
ont été régulierement réévalués par un examen
clinique tout les 03 mois et par un bilan hormo-
nal tous les 06 mois et au moindre doute.

RESULTATS

Il existait une prédominance masculine
classique avec un sexe ratio G/F de 17/10=1,7.
L'dge moyen au diagnostic était de 8 ans avec
des extrémes de 03 a 18 ans.

L'interrogatoire a révélé un accouchement
dystocique dans 06 cas (22,2 %) lié a une
présentation par le siége chez quatre patients
(14,8 %) et l'utilisation de forceps dans deux
cas, une hypoxie néonatale a été rapportée dans
deux cas. L'examen clinique a révélé un retard
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statural important chez l'ensemble des patients.
La taille moyenne a la 1™ consultation était
a - 4,8+3,8 DS par rapport a la moyenne sur
les courbes de Sempé et Pédron. Des anomalies
des organes génitaux externes ont été retro-
uvées chez la moitié des garcons a type de
micropénis associé ou non a une cryptorchidie.
Des anomalies malformatives congénitales ont
¢té retrouvées associées au syndrome d'inter-
ruption de la tige pituitaire dans 23 cas sur les
217, soit 85,18 % (Fig. 1).

Fig 1 : Enfant B.R. 4gé de 14 ans avec anomalie de
la ligne médiane : aplasie de la racine du nez,
dysostose de Biender, bec de li¢vre, mal position
dentaire.

Des malformations de la ligne médiane ont
été relevées dans prés de la moitié des
cas (Tab. 1).

Anomalies malformatives n = 23/27 (85,18 %)

congénitales

- Ligne médiane 10
- Viscérales 02
- Strabisme congénitale 08
- Glaucome congénitale 02
- Cécité congénitale 01

Tableau 1 : Anomalies malformatives congénitales
associées au GHD

L'évaluation hormonale a révélé un déficit
somatotrope dans tous les cas. Ce déficit était
isolé dans 11 cas sur 27, soit 40,7 % et associé
a d'autres déficits en stimulines hypophysaires
dans prés de 2/3 des cas, 16 cas sur 27,
soit 59,3 %. L'atteinte post hypophysaire n'a été
retrouvée que dans 02 cas en raison de
l'age osseux non pubére au moment de 1'étude ;
l'atteinte de 1l'axe gonadotrope n'a pu

cependant étre appréciée, de méme que
l'atteinte prolactinique (Tab. 2).

Déficit hormonal N=27
Déficit Somatotrope 27

- Isolé 11

- Multiple 16
Thyréosomatotrope 10
Thyréosomato-corticotrope 03
Somato-corticotrope 03
Diabete Insipide 02

Tableau 2 : Résultats des explorations Hormonales

L'exploration neuro-radiologique en
résonnance magnétique a révélé la présence
d'une ITP complete dans tous les cas (Fig. 2).

Fig 2 a, b : IRM hypothalamo-hypophysaire d’un
enfant de 14 ans avec post hypophyse ectopique,
hypoplasie hypophysaire + tige pituitaire
interrompue
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LTRM a montré la présence concomittante
d'anomalies malformatives endocraniennes
dans la moiti¢ des cas, 8 patients sur 17, soit
47,5 % (Tab. 3).

Anomalies Nombre %
Anomalies malformatives 27 100
de la région H-H

Hypoplasie, ITP, 27 100
Post Hypophyse ectopique

Anomalies endocraniennes 08 29,6
malformatives

Malformations Chiari type I et II 03 11
Kyste arachnoidien 01 03
hémisphérique gauche

Kyste arachnoidien rétro-cérébelleux 01 03
Encéphalopathie active 01 03
Hydrocéphalie triventriculaire passive 02 08

Tabelau 3 : Résultats des explorations par IRM

Les réévaluations régulieres de nos
patients ont révélé l'apparition d'autres déficits
hormonaux chez 04 patients 14,8 % avec
un recul moyen de 03 ans : une atteinte
thyréotrope dans 1 cas et corticotrope
dans 03 cas.

DISCUSSION

Décrit par Fusijawa et Kikuchi en 1987,
le syndrome d'interruption de la tige pituitaire
représente une cause de déficit en hormone
de croissance importante a reconnaitre.
Prédominant chez le gargon, son diagnostic
est établi en général lors de l'exploration
étiologique d'un retard staturo-pondéral qui
constitue le principal motif de consultation
et qui a été retrouvé chez 92,6 % de nos
patients. L'atteinte somatotrope est constante et
présente chez tous nos patients et ceux de
Despert [6], et retrouvée dans 95,5 % des cas de
Barbeau [2]. Cette atteinte peut é&tre isolée
ou souvent associée a d'autres  déficits
hypophysaires, 59,3 % dans notre série, surtout
s'il existe une interruption de la tige pituitaire.
Cette anomalie radiologique est un marqueur
de sévérité de l'atteinte hypophysaire
et d'évolutivité des déficits hormonaux.

L'atteinte hypophysaire devient, avec
le temps, multiple et intense, 14,8 % de nos
patients sur un recul moyen de 15 mois,

et incite a faire des réévaluations réguliéres.
Son mécanisme physiopathologique demeure
complexe et non élucidé. Plusieurs hypothéses
ont ¢été avancées : d'abord la théorie hypoxique
(02 cas dans notre série) et traumatique
die a un accouchement dystocique (6 cas),
en particulier lors de la présentation par
le siege ; ceci n'expliquerait que 29,6 % des ITP
dans notre série. La théorie malformative,
actuellement en cours, est plus plausible
d'autant que des malformations congénitales
lui sont associées (85 % dans notre série)
telles une agénésie du corps calleux, une
agénésie du septum pellicidum, une dysplasie
septo-optique. Ces anomalies associées a ceux
du développement de la région hypophysaire
s'inscrivent en fait dans un ensemble
malformatif du bourgeon naso-frontal ; celui-ci
serait sous tendu par des anomalies
moléculaires des geénes qui interviennent tres
tot au cours de 'ontogénése. Bien que quelques
génes aient été impliqués dans le syndrome ITP
tous les mécanismes moléculaires ne sont pas
encore ¢lucidés et sont en cours de recherche.

CONCLUSION

Le syndrome d'interruption de la tige
pituitaire mis en évidence par I'IRM est
une cause non négligeable de retard de
croissance. Son mécanisme demeure
inconnu. Le caractére multiple et évolutif des
déficits endocriniens rend compte de la
nécessité d'une exploration hypophysaire
systématique et complete, ainsi que d'une
surveillance par des controles réguliers.

La présence d'anomalies malformatives
congénitales, notamment de la ligne médiane
chez un enfant de petite taille, doit faire
rechercher un syndrome d'ITP et orienter les
investigations a la recherche d'insuffisance
hypophysaire.
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