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INTRODUCTION

Le syndrome d'interruption de la tige hypophysaire (SITH) est une anomalie congénitale de
I'nypophyse responsable d'une insuffisance hypophysaire et caractérisée en général par une
triade associant une tige pituitaire tres fine ou interrompue, une post-hypophyse ectopique
ou absente et une hypoplasie ou une aplasie de I'hypophyse antérieure. Le syndrome
incomplet se limite a une post hypophyse ectopique ou a une tige pituitaire interrompue.

OBSERVATION

-Patient de 16 ans, obésité apparu a I'age de 6
ans.
-ATCD : pas d’antécédents familiaux.

Cliniguement :

-Poids 104 kg, taille : 170 cm, taille cible a 176
cm,

-Pas de caracteres sexuels secondaires, pas
de polyphagie ni d’anosmie ni de syndrome
polyuropolydipsique.

Paraclinique :
-Age osseux a 14 ans
-Hypophysiogramme :
Hypogonadisme hypogonadotrope
Prolactine normale
Hypothyroidie centrale
IGF 1 normale
Pas d’insuffisance corticotrope
Ostéodensitométrie : ostéopénie fémorale et
lombaire.

Coupe sagittale T1 Flair :

selle turcique infantile,
lobe antérieure hypophyse de petite taille, tige
pituitaire  normale avec hypersignal T1 partie
supérieure
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DISCUSSION — CONCLUSION

-Prévalence inconnue mais 1.000 cas
environ ont été rapportés.

-Syndrome évoqué en présence d'un
hypopituitarisme combiné ou isolé, le plus
souvent somatotrope avec une fonction
post-hypophysaire normale.

-Déficit hypophysaire progressive et
parfois présent des la période néonatale.

-Physiopathologie encore discutée mais
théorie de la malformation congénitale
avec association a des malformations de
la ligne médiane est retenue (malformation
de type Chiari |, agénésie totale ou
partielle du corps calleux..)

-Génétique : 4 facteurs de transcription ont
éte rapportées : LHX4, HESX1, SOX3,
oTX2.




