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DATOS DEL PACIENTE
Nombre y Apellido: I. S.
Edad: 3 afios, 10 meses .
Sexo: F.
Fecha de ingreso: 04/10/2021.
Procedencia: San Pedro, Buenos Aires,
Argentina.

Motivo de consulta
Nicturia, polidipsia y poliuria.

Motivo de internacion
Sospecha de diabetes insipida central.

Enfermedad actual:

Paciente de 3 afios de edad, de sexo femenino,
previamente sana, que consultd en el Hospital de
Nifios Ricardo Gutiérrez derivada por su pediatra
de cabecera por presentar nicturia (aproximada-
mente 6 despertares por noche), polidipsia, po-
liuria y pérdida de peso de 2 meses de evolucion.

La evaluacidn clinica fue normal, normohidra-
tada. Se realizé tira reactiva de orina en busqueda
de glucosuria, con resultado negativo y laborato-
rio con hemograma, glucemia (88 mg/dl) y medio
interno (sodio 141 mmol/L, potasio 5,1 mmol/L),
orientado a descartar inicialmente una causa me-
tabdlica de los sintomas, con resultados dentro de
limites normales.

Ante la sospecha de diabetes insipida, se co-
locd acceso venoso periférico con plan de hidrata-
cion parenteral a necesidades basales y se decidio
su internacion en unidad de clinica pediatrica para
control clinico, estudio y tratamiento.

a. Médica de Planta. Unidad 8. HNRG.

b. Médica pediatra. Becaria doctoral CONICET.

c. Residente de segundo ano Clinica Pedidtrica. HNRG.
d. Residente de cuarto afo Clinica Pedidtrica. HNRG.
e. Jefa de Residentes de Clinica Pedidtrica. HNRG.

Antecedentes personales

e Perinatoldgico: nacida a término, con pesoy
talla adecuados para la edad gestacional. Em-
barazo controlado, serologias maternas nega-
tivas por referencia. Pesquisa neonatal normal.

e Buen progreso pondoestatural y desarrollo
neuromadurativo acorde a la edad.

e Vacunacidon completa para la edad.

Examen fisico al ingreso

Peso: 13,500 kg (PC 10-25). Talla: 98,5 cm (PC
25). IMC: 14 (PC 10-25).

Paciente en buen estado general, vigil, reac-
tiva, conectada, normohidratada, normoperfun-
dida, afebril. Normocardica, 2 ruidos en 4 focos,
silencios libres. Eupneica, buena mecénica venti-
latoria, buena entrada de aire bilateral, sin ruidos
agregados. Abdomen blando, depresible, indoloro,
no se palpan masas ni visceromegalias.

Diagndsticos diferenciales

e Diabetes insipida central secundaria: neopla-
sia del SNC (craneofaringioma, germinoma,
metdstasis de tumor primario, entre otros),
proceso infiltrativo (histiocitosis de células de
Langerhans), lesion hipoxica-isquémica.

e Diabetes insipida central idiopatica.

e Diabetes insipida nefrogénica.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

INICIALES

e Laboratorio: Hemograma: Glébulos blancos
10 200/mm3 (NS40%/L51%/M5%), Hb 12.2 g/
dl, Plaquetas 205 000/ mm?3. Glucemia 88 mg/
dl. Estado Acido Base (EAB): pH 7,41, pCO, 41
mmHg, HCO, 26 mmol/L. lonograma: Sodio
141 mmol/L, Potasio 5,1 mmol/L, Cloro 104
mmol/L. Dentro de limites normales.

* Orina completa: Densidad 1005 g/L, resto nor-
mal.

¢ RMN de regidn selar y supraselar con y sin
contraste (gadolinio): ausencia de captacion
del contraste a nivel de la neurohipdfisis, sin
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evidencia de lesion ocupante de espacio a ni-
vel craneoencefdlico (Figura 1).

¢ Dosaje de B-HCG y a fetoproteina: negativos.

¢ Ecografia abdomino-renal y ginecoldgica: sin
hallazgos patoldgicos.

¢ Radiografia de craneo y de huesos largos: sin
hallazgos patoldgicos.

¢ Centellograma éseo: normal.

e Prueba de Restriccion Hidrica: positiva.

e Prueba de Desmopresina: positiva.

Figura 1. RMN regidn selar y supraselar con y
sin contraste. Se sefala la ausencia de captacién
de contraste a nivel de neurohipdfisis.

EVOLUCION

La paciente ingresd a la sala de internacion por
sospecha de diabetes insipida por presentar nic-
turia, polidipsia y poliuria, sin glucosuria, con la-
boratorio dentro de limites normales. Estos datos
permitieron descartar, en primera instancia, los
trastornos hidroelectroliticos y metabdlicos que
podrian ser causa de poliuria, como hipergluce-
mia o hipokalemia.

Con diagnostico presuntivo de diabetes insi-
pida, se realizaron prueba de restriccion hidrica
y de respuesta a la desmopresina, de la siguiente
manera: en un ambiente controlado como es la in-
ternacion, se midieron la osmolaridad plasmatica y
urinaria después de un periodo sin ingesta de liqui-
dos. Las mediciones se repitieron luego de la admi-
nistracion de desmopresina. La paciente presento
osmolaridad urinaria inapropiadamente baja para
el ascenso de la plasmatica, que corrigié con la ad-
ministracién de desmopresina. Con este resultado,
se asumid cuadro compatible con diabetes insipida

de origen central. Para descartar neoplasia del sis-
tema nervioso central (SNC) como causa primaria,
se solicito resonancia magnética nuclear (RMN)
con contraste endovenoso, con foco en region se-
lar y supraselar, evidencidandose ausencia de cap-
tacién a nivel de la neurohipdfisis, sin evidencia de
lesiones ocupantes ni otros hallazgos patoldgicos.

Como parte del protocolo de estudio, se
realizaron dosajes de marcadores tumorales
(a-fetoproteina y B-HCG) que resultaron nega-
tivos, descartando asi la presencia de germino-
mas ya que entre el 41% y el 9% respectivamente,
se relacionan con diabetes insipida central. Para
descartar lesiones renales o gonadales que pu-
dieran causar diabetes insipida como sindrome
paraneoplasico se realizaron ecografia abdomi-
nal y ginecoldgica con resultados normales. Para
descartar histiocitosis de células de Langerhans,
se realizo centellograma dseo y radiografias de
craneo y de huesos largos, todos sin hallazgos pa-
toldgicos.

Habiendo descartado causa primaria con es-
tudios complementarios, y ante una RMN de SNC
patoldgica con ausencia de neurohipdfisis, se asu-
mio el diagndstico de diabetes insipida central
idiopatica e inicid tratamiento con desmopresina,
con buena respuesta y posterior egreso hospita-
lario para seguimiento ambulatorio con pediatria
y endocrinologia.

DISCUSION

La diabetes insipida es una patologia produci-
da por el déficit absoluto o relativo de secrecion o
produccién de hormona antidiurética (origen cen-
tral) o falla en la accion a nivel del tibulo colector
renal (nefrogénica).

Se estima que tiene una prevalencia de 1:25 000
y menos del 10% se puede atribuir a formas here-
ditarias. Afecta por igual a hombres y mujeres.?

Las principales manifestaciones clinicas son la
poliuria, nicturia y polidipsia compensatoria, tal
como presentd nuestra paciente, que asocié tam-
bién mal progreso de peso, otro hallazgo frecuen-
temente descrito. Se trata de una patologia en la
cual se excretan grandes volumenes de orina dilui-
da, alrededor de 150 ml/kg/dia en neonatos, entre
100-110 ml/kg/dia en menores de dos afios y entre
40-50 ml/kg/dia (o volumen urinario de 2 |/m?/dia)
en nifios mayores y adultos. En el caso de la pa-
ciente, se constatd un volumen urinario de 43
ml/kg/dia durante la internacion. El mecanismo de
la sed se encuentra conservado, pero en aquellos
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casos en los que no es posible el acceso al agua,
existe un riesgo importante de deshidratacion.>?

Son caracteristicas la densidad y osmolaridad
urinarias bajas, con osmolaridad plasmética nor-
mal y natremia elevada o normal, como en el caso
de nuestra paciente (densidad urinaria 1005 g/Ly
natremia 141 mmol/L). La confirmacidon diagndsti-
ca se realiza mediante la prueba de restriccién hi-
drica, que consiste en restringir la ingesta de agua
bajo un ambiente controlado, y medir la osmolari-
dad plasmatica y urinaria después del periodo sin
ingesta de liquidos.? El origen central de la pato-
logia se confirma con la prueba de desmopresina,
la que resulta positiva cuando luego de la adminis-
tracion del farmaco la osmoralidad urinaria ascien-
de por encima de un 50% del nivel basal.? Ambas
pruebas resultaron positivas en éste caso.

La diabetes insipida central es la mas preva-
lente, siendo su principal causa la idiopatica, le
contintan en frecuencia neoplasias tales como el
craneofaringioma, germinoma, metastasis de car-
cinoma, leucemia o linfoma; seguido por los proce-
sos infiltrativos, como la histiocitosis de células de
Langerhans, y otras lesiones que afecten la region
selar (traumatismos, cirugias o lesiones hipdxico-
isquémicas). Por este motivo, una vez realizado el
diagnostico, es imprescindible realizar una RMN
de SNC con foco en regidn selar y supraselar para
descartar causas primarias (Figura 2).**

En la mayoria de los pacientes con diabetes
insipida central idiopatica, se puede apreciar au-
sencia de captacion del contraste endovenoso a
nivel de la neurohipdfisis,?* tal como se describe
en este caso, donde también se descartaron cau-
sas primarias con estudios por imagenes, sin ha-
llazgos patoldgicos.

Es de vital importancia descartar patologias
asociadas a esta enfermedad, ya que la sintoma-
tologia suele ser indistinguible de la DBT insipida
idiopatica. Tal es el caso de la Histiocitosis de cé-
lulas de Langerhans, ampliamente descrita en la
bibliografia, donde se postula como fisiopatolo-
gia la infiltracion y cicatrizacion neurohipofisia-
ria versus un proceso autoinmune relacionado, lo
que alteraria la sintesis de hormona antidiurética
(HAD). Los tumores de SNC, como los germinomas
o los craneofaringiomas, se presentan con inva-
sién o efecto de masa de las células neoplasicas, y
la incidencia de diabetes insipida central también
aumenta posteriormente a la reseccién tumoral,
por lesidn local y alteracion de la funcion de la
neurohipofisis.>*

El tratamiento de eleccion es la desmopresina,
un andlogo sintético de la HAD, con un efecto va-
sopresor 2 000 a 3 000 veces menor. La vida media
del farmaco es de 3,5 horas, el volumen urinario
puede disminuir en una a dos horas posterior a la
administracidn, y la duracién de la accion varia en-
tre 6y 18 horas.*®

Respecto al seguimiento, se debe tener pre-
sente que algunos pacientes inicialmente diagnos-
ticados con diabetes insipida central idiopética,
podrian desarrollar un tumor neurohipofisario que
seria evidenciable en las imagenes incluso de 3 a
20 aflos posteriores al diagnostico.’

Por este motivo, se recomienda realizar una
RMN de SNC cada 6 meses, durante los dos pri-
meros afios, y posteriormente controles anuales,
evaluando la continuidad de estos segun evolu-
cion.*s

Figura 2. RMN T1 sagital. Aspecto normal. Se observa hipdfisis anterior (flecha blanca), hipéfisis posterior
con sefial hiperintensa normal (flecha negra), tallo hipofisiario (punta de flecha blanca) y quiasma dptico
(punta de flecha negra).*
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Comentarios

En la edad pediatrica, la diabetes insipida pue-
de presentarse con sintomatologia inespecifica,
por lo que es necesario un alto indice de sospecha
para su diagndstico.

Es prioritario conocer la patologia para instau-
rar un tratamiento oportuno y evitar alteraciones
del medio interno y otras alteraciones asociadas,
y también conocer y descartar las posibles cau-
sas primarias que podrian requerir intervencion
médica o quirurgica de urgencia para mejorar el
prondstico.

Es importante destacar lo fundamental del
seguimiento clinico e imagenoldgico periddico a
largo plazo, ya que una neuroimagen normal al
diagnostico no descarta un proceso tumoral ocul-
to en crecimiento, y un diagndstico y tratamiento
precoz mejoran el prondstico a largo plazo.
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