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RESUME: Les atteintes inflammatoires hypothalamo-hypophysaires sont rares et
représentent 0,38% des 1ésions hypophysaires. Parmi elles, I’hypophysite auto-immune est une
étiologie trés importante a connaitre. Elle doit étre reconnue car elle appelle a un traitement
spécifique hormonal substitutif et a une corticothérapie, qui doivent étre débutés précocement
afin de préserver le pronostic vital qui est compromis et de faire disparaitre les signes neuro-
ophtalmologiques et/ou hypophysaires présents. Nous décrirons le cas d’une femme de 30 ans
ayant présenté dans le post partum un syndrome tumoral d’installation brutale et des signes
d’insuffisances hypophysaires. L’imagerie en résonance magnétique de la région hypothalamo-
hypophysaire a permis d’éliminer 1’apopléxie d’un adénome hypophysaire et de poser le
diagnostic d’hypophysite auto-immune.

Mots clés : Hypophysite lymphocytaire, Diabéte insipide-insuffisance anté-hypophysaire, Maladies
auto-immune

RESUME: The hypothalamic-pituitary inflammatory attacks are unusual and represent
0.38% of pituitary lesions. Among them, autoimmune hypophysitis is very important to know .
It must be recognized because it calls for a specific hormone replacement therapy and
corticosteroids, which should be started early in order to preserve the vital prognosis and make
them disappear neuroophtalmologiques signs and / or pituitary insufficiency. We describe the
case of'a 30 year old woman who presented in the postpartum tumor syndrome with sudden onset
and signs of pituitary failure. The magnetic resonance imaging of the hypothalamic region has
eliminated the apoplexy of a pituitary adenoma and and was able to diagnose autoimmune
hypophysitis
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Autoimmune diseases

INTRODUCTION

Les atteintes inflammatoires hypothalamo-
hypophysaires sont rares et représentent
0,38 % des lésions hypophysaires.
Parmi elles, I’hypophysite lymphocytaire
représente une étiologie trés importante a
connaitre. Le premier cas rapporté par
Goudie et Pinkerton [1] au début des années
1960 décrivait une patiente décédée
d’insuffisance surrénalienne aigue mais
c’est en 1980 que le premier cas a été

authentifié par une biopsie hypophysaire [2].
Depuis, pres de 400 cas ont été rapportés
dans la littérature [3, 4]. L’hypophysite
auto-immune est liée a une infiltration
lymphocytaire de la glande hypophysaire.
C’est une pathologie essentiellement
féminine, elle se révele le plus souvent
durant la grossesse et le post partum.
Cependant des cas ont été décrits avant la
puberté et apres la ménopause [4].
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OBSERVATIONS

Malade AK, agée de 30 ans a été
hospitalisée dans le service pour exploration
d’un processus hypophysaire a extension
supra sellaire. Elle ne présentait pas
d’antécédents personnels pathologiques. Il a
été noté une grossesse qui s’était bien
déroulée avec 1’accouchement un mois
auparavant d’un petit garcon en bonne santg.

La symptomatologie était brutale, marquée
par Dinstallation de céphalées retro
orbitaires et temporales et de diminution de
I’acuité visuelle. Parallélement, apparition
d’un amaigrissement progressive de 05 kg
en deux mois, de malaises hypo-
glycémiques, de chute tensionnelle et d’une
aménorrhée secondaire froide avec
galactorrhée.

Le tableau s’était complété peu aprés d’un
syndrome polyuro-polydipsique chiffré
a 06 litres par 24 heures.

L’examen clinique révélait des signes
d’insuffisance surrénalienne et d’hypo-
thyroidie. L’examen neurologique était
sans particularités de méme que le
reste de I’examen somatique. L’épreuve
de restriction hydrique était en faveur
d’un diabéte insipide central. Les autres
explorations  hormonales  montraient
une insuffisance antéhypophysaire dissociée
gonado corticothyréotrope avec une légere
hyperprolactinémie de déconnexion (Tab. I).

Hormone Résultats Normes
FT4 08 pmol/l 11,1-21,6
TSHus 6 mUI/ml 0,1-4
PRL 60 ng/ml 0-30
FSH 0,2 mUl/ml  3,9-10
LH 0,1 mUl/ml 1,7-7,2
E2 10 pg/ml

Cortisol sanguin 70 nmol/l 154-634
ACTH 6pg/ml 0-65

Tab. 1 : Résultats hormonaux de la patiente

L’imagerie par résonance magnétique de la
région hypothalamo-hypophysaire a révélé
la présence d’un processus hypophysaire
expansif en iso signal en T1 et T2. Apres
injection de gadolinium le parenchyme
hypophysaire se rehaussait intensément et la
tige pituitaire était épaissie.

Un bilan étiologique complet est
effectué comprenant les marqueurs de

I’inflammation, un bilan phospho-calcique,
une IDR a la tuberculine a la recherche
d’une tuberculose, I’enzyme de conversion a
la recherche d’une sarcoidose, les marqueurs
tumoraux (Béta HCG, ACE, Alpha foeto
protéine) a la recherche d’un germinome, les
anticorps anti organes spécifiques et non
spécifiques en faveur de I’auto-immunité, le
scanner thoracique et le lavage broncho
alvéolaire pour rechercher une sarcoidose.
L’origine tuberculeuse a été éliminge.
L’intradermoréaction a la tuberculine était
négative de méme que les marqueurs
tumoraux, I’enzyme de conversion sérique,
et les résultats de I’exploration pleuro
pulmonaire. La découverte d’une thyroidite
d’Ashimot avec la positivité¢ des anticorps
anti thyroidiens (Anticorps anti péroxydase :
75u/ml) et des anticorps non spécifiques
d’organes (Anticorps antinucléairs ++)
nous a permis de soulever le diagnostic
d’hypophysite auto-immune.

..w.ﬁ }

.

Fig. 1 : Coupe coronale et saggitale révélant

une volumineuse hypophyse venant au contact

du chiasma, d’aspect homogéne en iso signal
au parenchyme cérébral. Le tissu se rehausse
de facon trés intense et homogéne
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La patiente est mise sous traitement
substitutif hormonal par Lévothyroxine
100 mg/1, hydrocortisone 30 mg/j, Minirin
02 pulvérisations par jour et corticothérapie
a visée anti inflammatoire a la dose
de 1 mg/kg/j.

La réévaluation endocrinienne 03 et
06 mois aprés montrait une disparition
du diabéte insipide, une normalisation de la
prolactine et de la fonction gonadique. Par
contre le déficit thyréotrope et corticotrope
ont persisté.

La réévaluation neuro-radiologique
arévélé une disparition de la pseudo tumeur
hypophysaire et une réduction de
I”épaississement de la tige pituitaire.

Fig. 2 : IRM post corticothérapie :
Régression du processus pseudotumoral,
réduction de I’épaississement de la tige
pituitaire

L’hypophysite autoimmune est souvent
révélée au troisieme trimestre de la
grossesse par [’installation brutale de
céphalées frontales ou rétro orbitaires (72%)
et d’altération du champ et de lacuité
visuelle évoquant une atteinte du chiasma

optique. Plus rarement, il s’y associe une
paralysie oculomotrice [4, 5]. Tous ces
signes font évoquer en premier lieu une
apoplexie d’un adénome hypophysaire
méconnu et ameénent a pratiquer en urgence
une imagerie de la région hypothalamo
hypophysaire. Dans certains cas, une
neurochirurgie décompressive est
réalisée [4]. Dans le post partum, ce
sont souvent des signes d’insuffisance
antéhypophysaires qui aménent a découvrir
la maladie. Un hypopituitarisme complet ou
dissocié est présent dans plus de deux
tiers des cas. Il s’agit essentiellement
de signes d’insuffisance surrénalienne (70%
des patients) a type d’amaigrissement,
d’asthénie profonde, et d’hypotension
qui peut étre a l’origine d’un collapsus
cardiovasculaire. Lorsque le déficit somato-
trope s’associe au déficit corticotrope, des
hypoglycémies peuvent survenir [6].
Le déficit gonadotrope peut n’étre manifeste
que dans la période du post partum et sera
évoqué devant une aménorrhée secondaire.
Il peut s’y associer une hyperprolactinémie
(30 a 40%) dite de déconnexion hypo-
thalamo hypophysaire par infiltration de la
tige pituitaire [7]. Parfois, c’est au contraire
une hypoprolactinémie qui s’associe a
I’aménorrhée et provoque une absence de
montée laiteuse [7]. L’atteinte de la post
hypophyse se manifeste par un syndrome
polyuro polydipsique (20%). Le caractére
hypotonique de la polyurie permet de faire
le diagnostic de diabéte insipide central.
En dehors des dysthyroidies auto-immunes
qui lui sont associées dans un quart des cas,
une hypothroidie centrale peut étre
observée. Elle sera évoquée devant une
TSH «normale» ou modérément élevée.
Quel que soit le mode de révélation
de I’hypophysite autoimmune, 1’examen
morphologique de référence est I’imagerie
par résonance magnétique (IRM) de
la région hypothalamohypophysaire [8].
Pendant la phase active de la maladie,
I’aspect neuroradiologique le plus souvent
observé est celui d’une Ilésion pseudo
tumorale homogeéne habituellement iso
intense parfois hypo ou hyper intense en
pondération T1 avec souvent une extension
suprasellaire qui entraine une compression
du chiasma optique et dont [’aspect
triangulaire est trés évocateur d’hypo-
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physite. En pondération T2, ces masses sont
en hyper signal homogene (Fig. 1 et 2).
Lorsque la Iésion infiltre la tige pituitaire, on
observe un ¢largissement de celle-ci avec
une prise de contraste tres intense et souvent
homogene plus important que celui habituel-
lement observé dans les adénomes [8].
Dans la pratique courante, le dosage des
anticorps antihypophyses n’est pas utile
pour le diagnostic du fait de leur faible
sensibilité et spécificité.

Le diagnostic de certitude est histologique
aprés biopsie exérése. L’aspect anatomo-
pathologique de I’hypophysite autoimmune
varie en fonction du stade de la maladie. On
retrouve une infiltration composée
essentiellement de lymphocytes, de
plasmocytes et quelques éosinophiles.
L’infiltration peut s’organiser en follicules
lymphoides a centre germinatif. On peut
observer de la fibrose (47%) et des
granulomes qui posent le probléme de
diagnostic différentiel avec la neuro-
sarcoidose et la tuberculose. En fait, le
diagnostic est le plus souvent rétrospectif.
Le contexte clinique, 1’aspect radiologique
et I’existence d’autres maladies auto-
immunes (Thyroidite auto-immune : 25%)
suffisent en général a poser le diagnostic
avec un tres fort degré de présomption [9,
10]. La prise en charge des patients avec
hypophysite lymphocytaire est variable
et fonction de la présentation clinique.
Dans tous les cas, il convient de rechercher
des déficits anté et post hypophysaires et de
les corriger. En cas de troubles visuels,
se discutent soit un traitement par
corticoides a fortes doses, soit une
décompression neurochirurgicale [11, 12].
Celle-ci ne doit s’envisager qu’en cas
d’évolution défavorable avec aggravation
des troubles visuels ou lorsque les
céphalées résistent aux antalgiques. En
absence de troubles visuels, il convient
d’opter pour une surveillance neuro-
radiologique et ophtalmologique trés étroite.
L’évolution est marquée par une régression
de la Iésion et I’apparition progressive
d’une selle turcique vide qui va conforter
secondairement le diagnostic d’hypophysite
autoimmune. Sur le plan hormonal, le
diabéte insipide disparait mais les déficits
hormonaux persistent souvent [13].

CONCLUSION

L’hypophysite autoimmune est rare. Elle
doit étre reconnue précocement en raison
des risques vitaux encourus. Le diagnostic
doit étre évoqué chez une femme enceinte
ou dans le post partum qui présente un
syndrome tumoral d’installation brutale
avec des signes d’insuffisance hypophysaire
plus ou moins complets.
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