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Classificazione:

* Primitivo (da riduzione dei nuclei ipotalamici)

- Secondario (traumi, fumori, granulomi, lesioni vascolari,
infezioni, cause iatrogene, Istiocitosi a Cell. di Langerhans)

Clinica:

Poliuria e polidipsia, ad esordio insidioso o improvviso

Diagnosi differenziale:
- Diabete mellito
- Polidipsia psicogena

- Diabete nefrogenico



@ R In anamnesi....

R

15 anni: episodio di pericardite fibrinosa trattata con terapia farmacologia co
beneficio.

18 anni: comparsa di facile affaticabilita e dispnea = valutazione cardiologi:
con ecocardiogramma risultati nella norma.

18 anni 6 mesi: comparsa di poliuria e polidipsia, pertanto effettuava:

» Esame delle urine: peso specifico inferiore alla norma (PS:1002).

* Dosaggio di ormone antidiuretico € osmolarita plasmatici: risultati nell:
norma.

» Test dell’assetamento: patologico.

« RMN dell’encefalo: nella norma, in particolare risultava riconoscibil
I’1perintensita associata alla neuroipofisi.

Intrapresa terapia
con Desmopressin.




Giungeva c/o i nostri Ambulatori per

rivalutazione endocrinologica

Venivano effettuati 1 seguenti accertamenti:
 esami ematochimici generali: nella norma

e elettroliti plasmatici nella norma

» studio dell’asse ipotalamo-ipofisario: nella norma
» markers tumorali: nella norma

* Test dell’assetamento: conferma della diagnosi

* RMN encefalo smc: peduncolo 1ipofisario lievemente aumentato

enhancement intenso a livello del peduncolo
ipofisario, come da
(istiocitos1 — sarcoidosi)



..al fine di porre una diagnosi eziologica definitiva
effettuava

- dosaggio di angiotensina, markers tumorali e I'enzima di conversione
dell'angiotensina su liquor: nella norma

- valutazione oculistica: nella norma

» studio radiografico delle ossa lunghe (descritte lacune ossee al femore
sinistro) e del cranio (nella norma)

* radiografie del torace nella norma

» TAC del forace: presenza di interstiziopatia bilaterale localizzata ai
campi medi e inferiori

* Prove di funzionalita respiratoria: nella norma
* Broncolavaggio: nella norma

* Dosaggio delle sottopopolazioni linfocitarie: non diagnostico
per sarcoidosi

* Biopsia delle lesioni polmonar'l con studio istologico: diagnosi



Istiocitosi a cellule di Langherans

Rara patologia multisitemica che origina dalle cellule
della linea linfo-istiocitaria.

Lesioni tipiche: granulomatose.

Localizzazioni principali: asse ipotalamo ipofisaria.

AN

Importante un regolare follow up endocrinologico per
riconoscere precocemente ulterior1 deficit ormonali
1pofisari.

I1 diabete insipido ¢ la complicanza
permanente piu frequente ¢ s1 sviluppa in
circa un quarto dei pazienti.




