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Traitement d’une neurosarcoidose infundibulaire par corticoides

Management of infundibular neurosarcoidosis with corticosteroids

Said Azzoug, Farida Chentli

RESUME

Introduction La neurosarcoidose hypo-
thalamo-hypophysaire est une pathologie rare
et son traitement n’est pas bien codifié ; nous
rapportons a ce propos l'observation d'une
patiente qui a présenté une sarcoidose
infundibulaire infiltrant le chiasma optique et
qui a répondu favorablement a la cortico-
thérapie. Observation: Mme B.F agée de 35
ans s’était présenté en consultation pour un
syndrome aménorrhée/galactorrhée, I'examen
clinique ainsi que le bilan hormonal avaient mis
en évidence une insuffisance antéhypophysaire,
un diabete insipide et une hyperprolactinémie
modérée. L'IRM cérébrale mettait en évidence
un épaississement de la tige pituitaire mesuré a
9 mm infiltrant le chiasma optique qui était
épaissi. Le diagnostic de neurosarcoidose a été
retenu devant I'élévation de I'enzyme de
conversion et le scanner thoracique qui
retrouva l'aspect d’'une sarcoidose médiastino-
pulmonaire stade 2. La patiente a été mise sous
Prednisone a la dose de 1 mg/kg/j, 'évolution
était marquée par une diminution de
'épaississement de la tige pituitaire et une
régression de l'infiltration du chiasma optique,
les 1ésions médiastino-pulmonaires étaient
stationnaires. Sur le plan biologique, I'enzyme
de conversion s’est normalisée, I'insuffisance
antéhypophysaire par contre était persistante.
Conclusion: Les corticoides peuvent étre
efficaces dans la sarcoidose hypothalamo-
hypophysaire, méme s’ils ne permettent pas le
plus souvent la récupération de la fonction
hypophysaire, ils peuvent faire régresser les
lésions et diminuer le risque de compression
des structures de voisinage.

Mots clés : Sarcoidose infundibulaire, cortico-
thérapie, insuffisance hypophysaire, diabete
insipide
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ABSTRACT

Background: hypothalamic-pituitary neuro-
sarcoidosis is a rare disease and its
management has yet to be established; we
report the case of a patient presenting with an
infundibular sarcoidosis that infiltrated the
optic nerve and responded well to
corticosteroids. Case report: Mrs. B.F, aged 35
years-old, presented with a amenorrhea and
galactorrhea syndrome; physical examination
and hormonal investigations have revealed
pituitary insufficiency, diabetes insipidus and a
moderate hyperprolactinemia. Brain MRI has
shown a thickening of the pituitary stalk,
measured at 9 mm. Diagnosis of
neurosarcoidosis was established with the
elevation of the angiotensine converting
enzyme (ACE) and a chest CT that revealed a
typical grade 2 sarcoisosis. The patient
underwent a treatment with Prednisone at 1
mg/Kg/day; the evolution was favourable, with
a decrease in the thickening of the pituitary
stalk whereas the mediastinal and lung lesions
remained stable. Lab study found a
normalization of the ACE levels; however, the
patient did not recover from her pituitary
insufficiency. Conclusion: corticosteroids could
be efficient in  hypothalamic-pituitary
sarcoidosis, and even if they may not allow a
complete recovery of the hypothalamic
function, improvement can be seen and
compression may be prevented and/or limited.

Keywords: infundibular sarcoidosis,
corticosteroids, pituitary insufficiency, diabetes
insipidus.
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INTRODUCTION

La neurosarcoidose hypothalamo-hypophysaire est une
pathologie rare et son traitement n’est pas bien codifié ; nous
rapportons a ce propos l'observation d'une patiente qui a
présenté une sarcoidose infundibulaire infiltrant le chiasma
optique et qui a répondu favorablement a la corticothérapie.

OBSERVATION

Mme B.F agée de 35 ans s’était présentée en consultation
pour un syndrome aménorrhée galactorrhée. Le début de sa
symptomatologie remontait a une année avant sa
consultation par lapparition d'une aménorrhée, d’une
galactorrhée, d'un amaigrissement, d’'une asthénie et d'une
constipation. L’examen clinique mettait en évidence une
patiente en normo-poids avec un indice de masse corporelle a
23 kg/m2, normo-tendue a 110/80 mm Hg, ne présentant pas
de troubles neuro-ophtalmologiques ni de symptomatologie
respiratoire ou cutanée. Il existait par ailleurs un syndrome
polyuropolydipsique hypotonique en rapport avec un diabéte
insipide central. Le bilan hormonal avait mis en évidence une
insuffisance antéhypophysaire associée a une hyper-
prolactinémie modérée (Tableau 1).

Tableau 1 : Bilan hormonal chez la patiente

Parameétres Patiente Normes
Cortisol (nmol/1) 54 154-638
ACTH (pg/ml) 28.37 7.2-63.3
FT4 (pmol/1) 7.95 9-19
TSH (pu/ml) 2.57 0.35-4.94
Estradiol (pmol/1) 37 77-92.1
LH (UI/D) <0.07 2.39-6.6
FSH (UI/1) 2.82 3-8
GH (U1/]) 0.47 0-20
Prolactine (pU/1) 854 <785

Le bilan biologique mettait en évidence un syndrome
inflammatoire avec une vitesse de sédimentation accélérée,
une CRP positive et une hypergammaglobulinémie a
I'électrophorese des protéines. L’IRM cérébrale mettait en
évidence un épaississement de la tige pituitaire mesuré a 9
mm infiltrant le chiasma optique qui était épaissi (Figure 1).

Figure 1 : épaississement du chiasma optique
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Les anticorps antinucléaires étaient négatifs, 'IDR a la
tuberculine  retrouvait une anergie tuberculinique,
I’échographie abdominale était normale. Finalement le
diagnostic de neurosarcoidose a été retenu devant I'élévation
de 'enzyme de conversion et le scanner thoracique qui
retrouva l'aspect d’'une sarcoidose médiastino-pulmonaire
stade 2 [Figure 2].

Figure 2: TDM thoraique objectivant un aspect de sarcoidose
médiastino-pulmonaire de grade 2.

La patiente a été mise sous Prednisone a la dose de 1 mg/kg/j
pendant trois mois, la dose des corticoides a été réduite
progressivement pour une durée totale du traitement de deux
ans et a été arrétée récemment. L’évolution était marquée
par une diminution de I'épaississement de la tige pituitaire et
une régression de l'infiltration du chiasma optique [Figure 3],
les lésions médiastino-pulmonaires étaient stationnaires. Sur
le plan biologique, la vitesse de sédimentation, la CRP et
I'électrophorese des protéines étaient normales. L'enzyme de
conversion s’est normalisée, l'insuffisance antéhypophysaire
par contre était persistante.
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Figure 3 : régression de I'épaississement de l'infundibulum et du
chiasma optique

DISCUSSION

La sarcoidose est une pathologie chronique multi systémique
caractérisée par l'accumulation de granulomes épithélioides
sans nécrose caséeuse au niveau des organes atteints. La
pathogénie de la sarcoidose reste discutée, des facteurs
génétiques, immunologiques, environnementaux et infectieux
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ont été incriminés [1]. La localisation pulmonaire est
I'atteinte la plus fréquente dans la sarcoidose, la localisation
nerveuse concerne 5 a 25% des sujets [2].

La sarcoidose hypothalamo-hypophysaire est rare
représentant entre 1% et 2.5% des lésions intra-sellaires
[3,4]. Un diabete insipide et/ou une insuffisance
antéhypophysaire partielle ou globale et/ou une
hyperprolactinémie sont retrouvés chez une grande
proportion des patients atteints de sarcoidose hypothalamo-
hypophysaire comme ce fut le cas chez notre patiente. Les
corticoides sont le principal traitement de la sarcoidose
systémique, ils sont indiqués en cas d’atteinte neurologique,
cardiaque, rénale, stade II et IIl de l'atteinte pulmonaire,
d’atteinte cutanée faciale et d’hypercalcémie [5]. Le
traitement par corticoides entraine une amélioration des
lésions radiologiques, par contre les déficits hormonaux sont
le plus souvent irréversibles comme ce fut le cas chez notre
patiente [6]. Rarement le traitement par corticoides permet
de restaurer la fonction hypophysaire quand il est institué
précocement [7].

CONCLUSION

Les corticoides peuvent étre efficaces dans la sarcoidose
hypothalamo-hypophysaire, méme s’ils ne permettent pas le
plus souvent la récupération de la fonction hypophysaire, ils
peuvent faire régresser les lésions et diminuer le risque de
compression des structures de voisinage.

Déclaration d’intéréts: les auteurs ne déclarent aucun
conflit d’'intérét en rapport avec cet article.
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