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Céaso clinico
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Sexo femenino. 47 anos. Procedente de Montevideo. Administrativa.

AP:
- No hdbitos téxicos
- Obesidad grado |
- No DM o distiroidismos
- No patologia psiquidtrica
- No antecedentes quirdrgicos

AGO:
- Menarca 12 anos. Ciclos menstruales regulares, TMH 6/28. ACO.
- Nuligesta

AF: sin antecedentes de relevancia

A




Caso clinico

‘— MC: poliuria

EA:

Cuadro de un mes y medio de evolucién dado por poliuria de aprox.
10 L/dia seguido de polidipsia de 16 L/dia, con predominio nocturno,
precedido por cuadro de impregnacion viral, sin fiebre.

No polifagia, adelgazamiento franco en los Ultimos dos afos en
contexto de modificacibn de hdbitos alimentarios, sin otros
elementos de sindrome de repercusion general.

No TEC actual o previos. No meningitis. No diplopia o amaurosis. No
cefalea, nGuseas o vomitos, sin evidencia de HTEC.

No disuria, polaquiuria, pujos o tenesmo vesical.

No estigmas de EAI drgano-especificas o sistémicas.

- —
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Céaso clinico
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EF en sala:

Lacida. Apirética.

PyM: normocoloreadas, bien hidratadas y perfundidas, sin lesiones.
CV: RR 75 cpm, RBG, sin soplos. Pulsos presentes. No edemas de MMI,
Y o RHY.

PP: eupneica, MAV +/+ sin estertores.

Abd: globuloso, blando, indoloro, no tumoraciones o visceromegalias.
PNM: vigil, BOTE, lenguaje sin alteraciones. Pupilas intermedias,
simétricas y reactivas. Agudeza visual conservada, no hemianopsia o
cuadrantanopsia, resto de PPCC sin alteraciones. Sector espinal sin

alteraciones. Sector meningeo sin rigidez de nuca.
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Planteos C|I’L1iCOS irlicioules

En suma: SF. 47a. Obesidad Gl, sin otros AP médico-quirdrgicos
patologicos. Consumo de ACO.

Sindrome poliuriodipsico con poliuria inicial de
aprox. 10 L/dia, polidipsia posterior de aprox. 16 L/dia a
predominio nocturno.
- Diabetes insipida?
e Central? Nefrogénica?

- Poliuria primaria?? Secundaria??




Paraclinica inicial

‘— -  Glicemia normal

- Calcemia normal
- Natremia normal, sin otras disionias
- Funciébn renal normal

- Osm. plasmatica normal, 293 mOsm/Kg (VN 285 - 295 mOsm/Kg)
- Vasopresina (CPAVP) disminuidg, < 2,8 pmol/L (VN < 13,1 pmol/L)

- Ex. orina densidad disminuida, 1.000 g/cm?
- Osm. urinaria disminuida, 79 mosm/Kg (VN 150 - 1150 mOsm/Kg)
- Natriuria (en 24 hs) disminuida, < 20 mEq/L (en 11,4 L de orina)

-> Orina hipoténica diluida

- -




Paraclinica inicial

‘— - RNMde craneo:

Engrosamiento de tallo hipofisario con imagen en su seno de
isosefial en T1y T2 con refuerzo homogéneo post-contraste de aprox.
7 mm x 4 mm que alcanza el margen inferior del quiasma &ptico,
compatible con pituicitoma, sin descartar otra naturaleza etioldgica.

No se visualiza la hiperintensidad de senal en Tl habitual de la
neurohip&fisis en posicidon normotépica posterior.

-~ -
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leom’reo clinico
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Sindrome poliuriodipsico (con poliuria inicial seguida de polidipsia posterior a

predominio nocturno).

Sin elementos clinicos de afectaciéon de hipd&fisis anterior.
Orina hipotdnica diluida.

CPAVP disminuida.

RNM de crdneo evidencia proceso expansivo a nivel de tallo

pituitario.

Diabetes insipida de origen central

e
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Paraclinica complementaria \\. |
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Campo visual sin alteraciones
- Perfil tiroideo normal

- Cortisolemia normail

- Estradiol y LH no detectables

-~ -

- Prolactinemia elevada (51,2 ng/mL) y FSH disminuida (1,63 mul/mL)
en contexto de consumidora de ACO.
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E)volucién en sala

'— Se solicitd valoracién por:

- Neurocirugia: no se plantea resolucién neuroquirdrgica.

- Endocrinologia: se discute prueba de deprivaciobn de agug,
decidiendo iniciar tratamiento con Desmopresina 1 puff inhalado

cada 12 horas.

= Franca mejoria de poliuria y polidipsia tras inicio de tratamiento,
confirmando diabetes insipida de origen central.

Se otorga alta médica a domicilio con controles ambulatorios

multidisciplinario Medicina Interna, Endocrinologia, Neurocirugia
31/07/24 - FES 06/08/24).




+

\
Ejvolucién ambulatoria

'— Valorada por:

- Neurocirugia (21/08): mantiene conducta quirirgica expectante.

- Endocrinologia (10/09): se mantiene tratamiento médico con
Desmopresina 2 puff/dia, con buena respuesta clinica e ionograma
sin alteraciones.

Se definird oportunidad para realizacién de RNM de crdneo de control.

—




+

Revision Bibliogrdafica

Diabetes Insipida




Introduccion al tema

Q-

Trastorno metabolico del
agua causado por:

Secrecion insuficiente o
ausente de ADH.

Resistencia a la accién
de ADH a nivel renal.

Q-

Nombre en proceso de
cambio:

Deficiencia
vasopresina.

Resistencia
vasopresina.

a

de

N
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Céldsiﬁcacién

Central: causada por un déficit en la sintesis y liberacién de ADH que
puede ser parcial o completo.

Nefrogénica: resultado de la resistencia renal a la accién antidiurética
de la ADH, que puede deberse a causas adquiridas o heredadas.

'_
‘_
‘_

Gestacional: se presenta en el tercer trimestre de gestacién y remite

espontdneamente en las primeras semanas tras el parto. Es debido a un
aumento del metabolismo de la ADH por la accién de la vasopresinasa

placentaria.
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Christ-Crain, M., Bichet, D.G., Fenske, W.K. et al.
Diabetes insipidus. Nat Rev Dis Primers 5, 54
(2019). https://doi.org/10.1038/s41572-019-0103-2

Central diabetes
insipidus
Destruction of
neurohypophyseal
neurons or
mutations in AVP

,===% | AVP release

........ » | { Pituitary I

\

Primary

polydipsia

Excessive

fluid intake

Renal
resistance
to serum AVP
(T AVP degradation)
A
Gestational
<~ diabetes insipidus A

Excessive activity
of placental
vasopressinase

Nephrogenic
diabetes insipidus
Decreased response
to AVP or mutations
in AVPR2 or AQP2

| Free water reabsorption
T Solute-free water diuresis
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Ejpidemiologl'a

‘_

1/25.000 individuos. Datos geogrdaficos limitados.

Se puede manifestar a cualquier edad, con grandes distinciones en la etiologia
segun edad de presentacion.

Igual prevalencia en ambos sexos.

Si bien no hay datos de prevalencia precisos, las formas adquiridas son mas
frecuentes que las congénitas.

- Diabetes insipida central es la forma mas frecuente.

RAREDISEASEDAY.ORG
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I:;iqbe’res insipicda central/
Deficiencia de vasopresina

- Causado por déficit en la
sintesis y liberacion.

- 80 - 90% de las neuronas
magnocelulares hipotaldmicas
productoras de vasopresina
degeneran.

- Hereditario/adquirido.

Paraventricular and Pi tEi('::lt'er(Iﬁ;n d Central diabetes
supraoptic y insipidus
nucaus Vasopressin
deficiency

b

\;\)
Magnocellular and
parvocellular
neurons

Oxytocin

0~
N o

Vasopressin ./\
(AVP)

-

AVP mutation or
posterior pituitary

gland dysruption

\>x.
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Christ-Crain, M,, Bichet, D.G., Fenske,
W.K. et al. Diabetes insipidus. Nat Rev

Dis Primers 5, 54 (2019).

https://doi.org/10.1038/s41572-019-01

03-2

Basic defect
Central DI

Deficiency in
AVP synthesis or
secretion

Nephrogenic DI

Reduced renal
sensitivity to
antidiuretic effect
of physiological
AVP levels

Primary polydipsia

Excessive fluid
intake ata
diminished set
point

Gestational DI
Increased enzymatic
metabolism of

circulating AVP
hormone

Acquired causes

* Trauma (surgery and deceleration injury)

* Neoplasia (craniopharyngioma, meningioma, germinoma
and metastases)

» Vascular (cerebral or hypothalamic haemorrhage and infarction
or ligation of anterior communicating artery aneurysm)

* Granulomatous (histiocytosis and sarcoidosis)

* Infectious (meningitis, encephalitis and tuberculosis)

* Inflammatory or autoimmune (lymphocytic infundibuloneuro-
hypophysitis and IgG4 neurohypophysitis)

* Drug or toxin exposure

* Osmoreceptor dysfunction (adipsic DI)

* Others (hydrocephalus, ventricular or suprasellar cyst,
and trauma and degenerative diseases)

* |diopathic

* Drug exposure (lithium, demeclocycline, cisplatin, etc.)
* Hypercalcaemia or hypokalaemia
* Infiltrating lesions (sarcoidosis, amyloidosis, multiple
myeloma, etc.)
* Vascular disorders (sickle cell anaemia)
* Mechanical (polycystic kidney disease and urethral obstruction)

» Dipsogenic*® (idiopathic or similar lesions as with central DI)

* Psychosis intermittent hyponatraemia—polydipsia (PIP) syndrome
» Compulsive water drinking

* Health enthusiasts

Pregnancy

-

Hereditary causes

* Autosomal dominant:
AVP mutations
* Autosomal recessive,
type a and b: AVP mutations
* Autosomal recessive,
type c: WFS1 mutations
* Autosomal recessive,
type d: PCSK1 mutations
* X-linked recessive: gene
unknown

» X-linked: AVPR2 mutations
* Autosomal recessive or
dominant: AQP2 mutations

NA




Paraventricular nucleus (- @ i

Retrograde axonal
degradation:
death of cell bodies of
AVP-producing neurons

Supraoptic nucleus

Autoimmune or
inflammatory destruction
of AVP-producing

Median eminence

€y

Pituitary stalk injury:
axonal shock

L neurons or their axons )

""""""""""""""""" 1\ Hypothalamo-
hypophyseal tract

Neural lobe
Axon terminal

Anterior lobe

Rapid enlargement
of anterior pituitary
and compression of
axon terminals of AVP-
producing neurons

Oxytocin [~

vesicle

@ P
Axon terminal degeneration:
uncontrolled AVP release

Vasopressin
vesicle - J

it Systemic release of

i vasopressin and oxytocin
10.1016/j.and0.2023.11.006 Kifedion p Y

8 into the circulation y
hypophyseal artery \



https://doi.org/10.1016/j.ando.2023.11.006
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Manifestaciones clinicas

‘_ - Poliuria hipoténica, volumen urinario mayor de 50 mi/kg/dia.

- Polidipsia, consumo mayor de 3 L/dia.

- Nicturig, inicio sUbito de sintomas.

tubular aguda secundaria a hipoperfusién renal y shock hipovolémico.

compartimiento intracelular.

- Deshidratacion: sintomas cardiovasculares que incluyen hipotension, necrosis

- Hiperosmolaridad: principalmente sintomas neuroldgicos que reflejan el grado
de deshidratacion cerebral como resultado de cambios osméticos de agua del

——
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iaghostico

‘_ -  Constatacién de poliuria: cuantificacién urinaria en 24 horas, constatando mas

de 3 litros al dia 0 mas de 50 mi/kg/dia.

- Osmolaridad urinaria: hipoosmolaridad urinaria (< 300 mOsm/k).

- Debe solicitarse un estudio analitico que incluya sodio y osmolaridad
plasmatica, y recogida de orina en 24 horas con cdlculo de creatinina para
determinar si la recogida de la diuresis fue completa.

- Dosificacién de ADH/copeptina.

- Test de deshidratacion.

Descartar: \

- Poliuria osmobtica
- Diuréticos
- Otros fadrmacos: litio

“

—




( Suspected hypotonic polyuria )

(Conﬁrm the presence of polyuria (>50 ml/kg/24 hD—r ( Urinary volume <50 ml/kg/24 h )

( Urine osmolality <800 mOsm/kg ) ( GU evaluation )
(Low serum sodium (<135 mmoUl)) 4—( Measure serum sodium, plasma osmolality )—> C High serum sodium (>147 mmol/l) )
i ¥ v
( Primary polydipsia ) ( Normal serum sodium (136-146 mmol/l) ) ( Central or nephrogenic DI )
1
Water deprivation test Baseline copeptin level
¢ - i / g (.f ' )w
Urine osmolality Urine osmolality Urine osmolality Copeptin Copeptin
>800 mOsm/kg 300-800 mOsm/kg <300 mOsm/kg >21.4 pmol/l <21.4 pmol/l
Mild primary l
polydipsia ( Desmopressin test ) ( Desmopressin test ) Complete or partial ( Hypertonic saline test )
nephrogenic DI ( I \
2 Stimulated copeptin (" Stimulated copeptin
( ( \ >4.9 pmol/l <4.9 pmol/l
X: (at plasma sodium (at plasma sodium
( >9% increase ) ( <9% increase ) ( >50% increase ) ( <50% increase ) >150 mmol/l) . >150 mmol/l)
l l l :
¥

(Complete or partial
CPrimary polydipsia) ( Partial central DI ) (Complete central DI) ( Nephrogenic DI ) (Primary polydipsia) L central DI

~
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Poliuria

l

Osmolalidad urinaria

Diuresis osmatica

Diuresis acuosa

v

v

v
T Osmolalidad plasmatica T Osmolalidad plasmatica 1 Osmolalidad plasmatica
T Na* plasmatico T Na* plasmatico 1 Na* plasmatico
\ J A v
. ADH ADH normal ADH normal
\ A \J
DIC DIN PP
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Tratamiento

Q-

Fase aguda:

Permitir la ingesta libre de agua segun sed del paciente.

Si estd inconsciente, hipotenso o con sintomatologia grave del SNC,
administrar sueros hipoténicos intravenosos (suero hiposalino o
glucosado, ajustando el ritmo segun la diuresis.

Monitorizar de forma diaria el balance hidrico, sed, peso, iones y
osmolaridad en plasma y oring, con vigilancia estrecha para evitar la
hiponatremia.

Q-

Fase crénica:

El tratamiento de eleccidon en la DIC es la Desmopresina (DDAVP),
andlogo selectivo del receptor V2. Se inicia con una administracion
Unica, generalmente nocturna y en dosis bajas para evitar la nicturia y
conseguir el descanso nocturno.

el LN

/ A\

[ \




—

Pituicitoma

‘_ _

Entidad poco frecuente. Reporte de 58 casos en la actualidad.

Sin diferencias de prevalencia en cuanto a sexo.

Edad promedio de aparicion 50 anos, generalmente sintomaticos.
Principales diagndsticos diferenciales: oncocitoma, meningioma vy
adenoma hipofisario.

‘_ _

Se origins en la NH, mds frecuentemente en las regiones supraselar,
interselar y paraselar.

Compuesto por pituicitos, células gliales fusiformes de bajo grado.
Macroscopicamente son tumores soélidos, bien delimitados y sin
tendencia a la infiltracion.

Microscopicamente se observan minimos signos de atipia y mitosis.
Inmunorreactividad a proteina S100 yyo‘teina gli‘{brilqr acida (GFAP).

/ \

[ \
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Pituicitoma N

- Fuertemente vascularizado.
- Tendencia a adherirse a estructuras vecinas.

- TAC de crdneo: lesion hiperdensa, sélida, con
gran realce homogéneo con contraste.

- RNM crdneo: isointensos en la secuencia
TIW1 e hiperintensos en T2W2, gran realce
con Gadolinio debido a su gran
vascularizacion.

De Pablo Marquez, B, Tresserras Giné, G., & Buxeda
Rodriguez, M. (2017). Pituicitoma hipofisario.
. P Neurologia Argenting, 9(1), 58-60.
Completa en casos sintodticos (tGSG de | doi10.1016/j.neuarg.2016.10.003

recurrencia 20% resecciones incompletas).

- Tratamiento: quirdrgico, con excéresis

[N

[ \
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Mensajes finales

- Baja prevalencia.

- Diagnéstico diferencial: presenta hasta el de hoy dificultades diagnésticas y
en establecer diagndsticos diferenciales.

- Es importante distinguir entre DI central y DI nefrogénica dado sus implicancias
terapéuticas.
e Evaluacion de la osmolaridad urinaria
e Pruebade Desmopresina

- Pituicitoma: tumor raro y benigno de la gldndula pituitaria, sintomatologia por
efecto de masa que genera, generalmente requiere tratamiento quirdargico,
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