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Central diabetes insipidus
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ved Wegeners granulomatose

Stud.med. Jesper Moesgaard, stud.med. Kasper Kjeehr,
overleege Bjarne Svalgaard Thomsen, overleege Edith Nielsen,
overleege Karin Rasmussen & overlaege Jens Otto Lunde Jgrgensen

Arhus Sygehus, Medicinsk Afdeling M

Wegeners granulomatose (WG) er en sjzlden vaskulitissyg-
dom, som iser afficerer luftveje, lunger og nyrer. Leaesion af
neurohypofysen med udvikling af central diabetes insipidus
(CDI) ses yderst sjzldent og er ikke tidligere beskrevet i Dan-
mark. Vi beskriver tre sidanne tilfzelde med szrlig fokus pa

de billeddiagnostiske forhold.

Sygehistorier

I. En 55-arig kvinde havde i to maneder haft almen-
symptomer, sinuitis, rinitis med skorpedannelse, epistaxis,
hzemoptyse, episkleritis og polyuri (7,2 1 pr. degn). Ved

en naseslimhindebiopsi sds der kronisk inflammation og
Pr3-antineutrofile cytoplasmatiske antistoffer (ANCA) var
positiv (>100 enheder pr. ml). En torsteprove viste partiel
CDI. Adenohypofysefunktionen var normal. Ved en magnetic
resonance imaging (MRI) (Figur 1) sis der diffust forsterret

Figur 1. Magnetic resonance imaging (MRI) af hypofyse, for behandling: A. Sa-
gittalt T1-veegtet billede af en 6 x 10 mm intraselleer rumopfyldende proces med
forstarrelse af hypofysen. Normal hyperintensitet i neurohypofysen. B. Koronalt
T1-veegtet billede med kontrast, der ses ingen opladning i processen, men op-
ladning i periferien af hypofysen. MRI af hypofyse efter behandling. C. Sagittalt
T1-veegtet billede af en fuldsteendig regression af hypofyseprocessen, men med
manglende hyperintensitet af neurohypofysen. D. Koronalt T1-veegtet billede
med kontrast, der viser en generelt svag opladning af hypofysen.

hypofyse med en kontrastfattig intrasellzer rumopfyldende
proces. Neurohypofysen viste normal hyperintensitet pa
T1-vaegtede billeder. En somatostatinreceptorskintigrafi (SRS)
viste oget aktivitet svarende til cavum nasi, men et upafal-
dende hypofyseleje. Patienten responderede pa behandling
med hejdosis prednisolon, methotrexat og desmopressin.
MRI af hypofysen efter to ar viste komplet regression af hypo-
fyselaesionen, men en manglende hyperintensitet af neurohy-
pofysen. Den medikamentelle behandling forblev uzndret.

II. En 22-arig kvinde henvendte sig med halvandet ar varende
symptomer i form af rinitis, nasale ulcera, gingivostomatitis,
otalgi og polyuri (7,9 | pr. degn). Tilstanden kompliceredes af
neuropati, udvikling af sadelnzese og sveer subglottisstenose.
Nzseslimhindebiopsi viste vaskulitis i de sma kar, keempecel-
ler og granulomer. Pr3-ANCA var positiv (25 enheder pr. ml).
Torsteproven viste partiel CDI. Adenohypofysefunktionen
var normal. MRI var upéafaldende fraset manglende hyper-
intensitet af neurohypofysen. Patienten responderede pa
prednisolon, cyclophosphamid og desmopressin. MRI efter
fire ar viste uzendrede forhold bortset fra nytilkommen atrofi
af adenohypofysen. Patienten fortsatte i behandling med
immunosuppressiva og desmopressin.

III. En 30-drig kvinde henvendte sig med fire maneder va-
rende almensymptomer samt sekundzer amenoré og abdomi-
nal fedtophobning. Grundet let prolaktinemi blev der udfert
MRI, hvorved man sa forsterret hypofyse med en kontrastfat-
tig intraselleer rumopfyldende proces og manglende hyper-
intensitet af neurohypofysen. Samtidig pavistes komplet
insufficiens af adenohypofysen. Seks maneder senere udvikle-
des der polyuri (4,5 | pr. degn), episkleritis, kutan vaskulitis og
blodigt nzeseflad. Biopsier fra et infiltrat i hojre lunge viste va-
skulitis og kempeceller. Pr3-ANCA var positiv (97 enheder
pr. ml). En torsteprove viste partiel CDI. SRS viste normal
receptordensitet i hypofysen. Patienten responderede pa be-
handling med prednisolon, cyclophosphamid og desmopres-
sin. En fornyet MRI viste let svind af hypofyselasionen. Seks
ar efter symptomdebut blev der genfundet substitutionskrze-
vende panhypopituitarisme.

Diskussion
I deialt 19 tilfeelde, der tidligere er rapporteret om, fik
patienterne oftest CDI adskillige maneder efter debut af WG.
Affektion af adenohypofysen er beskrevet hos kun seks
patienter [1].

I litteraturen beskrives to hyppige MRI-fund, som ogsd
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fandtes hos vores patienter: 1) manglende hypertintensitet af
neurohypofysen pa T1-vegtede billeder, hvilket er foreneligt
med CDI uanset tiologi [2], og 2) intraseller rumopfyldende
proces uden kontrastopladning. Desuden er der beskrevet
kontrastrige lzesioner af infundibulum og hypothalamus.

I seks ud af 12 beskrevne tilfzlde opniedes komplet eller del-
vis regression af CDI efter behandling for WG, hvorimod vo-
res patienter havde uzendret CDI trods delvis svind af de rum-
opfyldende processer og adekvat behandling af WG.

Somatostatinreceptorer findes bl.a. pA makrofager og
lymfocytter i granulomer. SRS er angivet at veere mere sensi-
tiv end computertomografi mht. aktiv WG i bl.a. luftvejene
[3]. Hvad angar hypofyseregionen er SRS dog hverken til-
streekkelig specifik eller sensitiv sammenlignet med MRI, idet
den normale hypofyse har en relativt hej receptordensitet.
Dog er der beskrevet forhejet receptordensitet ved bl.a. hypo-
fyseadenomer og meningeomer [4]. Vi fandt normal receptor-
densitet i hypofysen hos de to undersegte patienter og patolo-
gisk opladning i WG-lasioner i cavum nasi. En interessant
observation er, at 80% af patienterne med WG og CDI er kvin-
der, eftersom WG-affektion af centralnervesystemet ses med
nasten samme hyppighed hos begge ken [5].

Vi konkluderer, at CDI med eller uden insufficiens af
adenohypofysen i sjeeldne tilfzelde kan skyldes WG. Dette
ber erindres som en mulig komplikation hos patienter med
manifest WG og som en mulig differentialdiagnose hos
patienter med hypofysesygdom, idet det har oplagte terapeu-
tiske og prognostiske konsekvenser.
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