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HOSPITAL PEDIATRICO PROVINCIAL DOCENTE
“OCTAVIO DE LA CONCEPCION Y DE LA PEDRAJA™

Diabetes insipida vasopresin sensible

Por los Dres.:

FRANCISCO CARVAJAL MARTINEZ® y RICARDO GOELL GONZALEZ®*

Carvajal Martinez, F.; Gioell Gonezdloz. R. Disbetes insipids vasopresin sensible. Raev

Cub Ped 51: 2, 1979.

Se presentan los casos de 13 paclentes con diagndstico de disbetes insipida vasopresin
sensible (6 varones y 7 hembras), estudiados en el servicio de endocrinologia del hos-
pital provincial docente “"Octavio de la Concepcidn y de la Pedraja™, en Holguin, y en el
departamento de endoerinologin Infantil del Instituto de Endocrinologla y Enfermedades
Motabdlicas (IEEM), en Cludad de La Habana. Se recomienda la clasificacidn aceptada
por el IEEM; se sefiala que no se encuentran diferenclas con relacién ol sexo; existe
franco predeminio en el grupo de moyores de 5 afios de edad (13 pacientes) y de desa-
rrallo pslcomotor normal. Encontramos la causa secundaria como la mds frecuente (prin-
cipalmente la debida a histiocitosis). Se observa la polidipsia y poliuria como los signos
més frecuentes. Se encuentra que en 8 de 13 pacientes el diagndstico fue tardio.

Aunqgue en el afio 1020, Avicens’
plante6 la existencia de una afeccibn
caracterizada por multitudo urinse, no
es hasta 1794, en que Frank® estable-
cid la diferencia entre la diabetes me-
llitus v esta entidad a la que llamé dia-
hetes insipida o espuria; a partir de esa
fecha se inicia una etapa de numerosos
estudios sobre varios aspectos Impor-
tantes de la afeccién, sin embargo no
fue hasta 1952 que Du-Vigneaud® aisla
y sintetiza la hormona antidiurética y la
denomina vasopresina.

* Especialista de | grado en endocrinolo-
gia. Jefe del servicio de endocrinologia del
hospital “Octavio de la Concepcién y de la
Podraja”, an Haolguin.

Especialista de | grado en endocrino-
login. Jefe del departamento de endocrinolo-
gla Infantil del Instituto de Endocrinologia y
Enfermedades Metabdlicas, Cluded de Lo
Hahana

En nuestro pais son infrecuentes las
publicaciones relacionadas con esta en-
tidad en la etapa infantil de la vida**
¥ €5 por @so, nuestro propdsito de pre-
sentar 13 paclentes con diagndstico de
diabetes insipida vasopresin sensible,
y sefalar aspectos importantes, como
son: clasificacidn, edad, sexo, desarro-
llo psicomotor, sintomas de los prime-
ros afios, asi como diagndstico precoz.

MATERIAL ¥ METODO

Se estudian 13 pacientes (6 varones
y 7 hembras), con edades comprendidas
entre los 5 y 14 aifios, diagnosticados de
padecer diabetes insipida wvasopresin
sensible y estudiados en el servicio de
endocrinologia del hospital pedidtrico
provincial docente “Octavio de la Con-
cepcion v de la Pedraia”, en Holauin v
en el cepartamento de endocrinologia
infantil del Instituto de Endocrinoloaia.y



Enfermedades Metabolicas (IEEM), en
Ciudad de la Habana.

Se acepta como diabetes insipida va-
sopresin sensible al cuadro clinico dado
por poliuria de baja densidad que res-
ponde concentrando sus orinas a la ad.
ministracién de vasopresina (prueba de
Pitresin) y con deshidratacién a la su-
presion de liquidos (prueba de supre-
sion de liquidos), por lo que se define
como idiopatica. aquélla cuya causa es
desconocida; y secundaria, si se cono-
ce su causa. Se acepta como diagndsti.
co precoz el realizado en el primer tri-
mestre del inicio de los sintomas; y tar-
dio el realizado con posterioridad a esta
etapa, A todos los pacientes. se les
realizé la prueba de Pitresin y de supre-
sitn de liquidos sequn técnica estable.
cida.!

RESULTADOS Y COMENTARIOS

La diabetes insipida no es frecuente,
y numerosas clasificaciones se han es.
tablecido para el estudio de esta enti.
dad."*" Aunque creemos que ninguna
es optima, nosotros utilizamos y reco-
mendamos la sequida en el departamen-
to de endocrinologia infantil del |EEM
que la divide, desde el punto de vista
de su origen. en tres grupos:'” a) diabe-
tes insipida por déficit de produccién o
liberacién de wvasopresina: adquirida,
idiopdtica y congénita: b) diabetes insi-

CUADRO 1|
DIABETES INSIPIDA VASOPRESIN SENSIBLE
No. de
Diagnéstica casos
Idiopético 5
Secundario 8
Infiltraciones 3
(histiocitosis)
Infecciones 2
Tumaores endocraneanos i
Trauma craneal 1

Trauma guirdrgico
por craneofaringioma
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pida por déficit en la respuesta de los
tibulos renales a la vasopresina: diabe.
tes insipida nefrogénica; ¢) diabetes in-
sipida causada por una degradacién exa-
gerada o acelerada de la vasopresina.

Algunos autores''** han descrito for-
mas hereditarias de diabetes insipida
vasopresin sensible, en las que se en.
cuentra una marcada reduccion del nd-
mero de neuronas de los nicleos supra-
dpticos y paraventriculares: también, '
como ya hemos senalado. esta entidad
puede ser debida a una degradacidn ace-
lerada de la hormona antidiurética que
lleva a una sobreproduccién de vaso-
presina y se logra un agotamiento del
sistema neurchipofisario, el que se hace
incompetente,

En nuestros pacientes [cuadro ) en-
contramos a 5 con diagndstico de idio-
pdtica y 8 con el de secundaria. Otros
autores’ han sefalado predominio de la
forma idiopitica. Aunque a cualquier
edad se considera la causa secundaria
tumoral como la mas frecuente de las
que provocan diabetes insipida,’ noso-
tros sélo la observamos en un paciente
que presentd un tumor endocraneano
indiferenciado. Encontramos la causa in-
filtrativa como la mas frecuente entre
las secundarias (3 pacientes) debido a
histiocitosis por enfermedad de Hand-
Schuller-Christian; ademas observamos
dos pacientes con cuadro clinico secun-
dario a infecciones (1 por encefalitis
possarampionosa y otro por encefalitis
de causa no precisada.

Edad y sexo

En nuestra serie no existen diferen-
cias en relacion con el sexo; en el ana-
lisis correspondiente a la edad no hemos
encontrado ningin paciente en el grupo
de 0 a 4 ahos de edad: de 5 a 10 afios
existen 7; y de 11 a 15 afios encontra-
mos 6. Esta enfermedad ha sido senala-
da con mayor frecuencia en la primera
década de la vida; como observamos no
existen diferencias importantes entre
los grupos de 5 a 10 y de 11 a 15 afios
de edad. Flores' en nuestro pais, pre-
senta sdlo 1 paciente con menos de 10
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afos de edad vy 4 pacientes con edades
comprendidas entre 10 y 20 afios, aun-
que este autor estudid principalmente
pacientes adultos.

Desarrolfo psicomotor

En el cuadro Il analizamos el desarro-
llo psicomotor, el cual fue normal en
casi todos los pacientes (12 casos), lo
que se explica por la aparicion de esta
afeccion, principalmente en edades pos-
teriores a las de la nifiez (superlor a los
5 afos de edad) cuando se ha alcanza-
do un desarrollo mental importante.

Sintomas

En el cuadro Il observamos poliuria
y polidipsia sefialadas en los 13 pacien-
* tes con este diagndstico; poliuria de
aparicion progresiva en los 7 pacientes
interrogados; cldsicamente se senala la
aparicién sdbita que llega el paciente,
en ocasiones, a recordar hasta el dia de
inicio de los sintomas. Flores' encuen-
tra comienzo subito en 7 pacientes, gra-
dual en un paciente y sin estar precisa-
do este dato, en 7. Quizds en algunos de
nuestros pacientes se explique el co-
mienzo progresivo por el desconocimien-
to o despreocupacion de los padres. De
& pacientes interrogados su totalidad
prefiere la ingestion de agua (si es fria
mas): senalamos enuresis en 7 de 10
pacientes interrogados, y este sintoma
explica la poliuria de éstos. En 3 de 4
pacientes se encontré que habia ma-
reos, ¥ 2 de 8 pacientes refirieron con-
vulsiones, explicadas por la enfermadad
de base, uno con craneofaringioma ope-

CUADRO 1I
DIABETES INSIPIDA VASOPRESIN SENSIBLE

Desarrollo
psicomotar

Retra-
Normal sado

Diabetes insipida 12 =
vasopresin sensible

Presentd parto distdcico.
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rado y otro con encefalitis de causa no
bien precisada; ademés, se observaron
cefaleas en 8 pacientes. En 3 de 8 pa-
cientes se encontrd disminucion de la
vision en algtin momento de la enferme-
dad sin lograr explicarnos este dato en
2 pacientes; mientras que en el tercero,
se explica por tener, ademds, diabetes
mellitus y atrofia dptica. La coexisten-
cia de diabetes mellitus y diabetes insi.
pida es extremadamente infrecuente, ™"
Najjar y colaboradores.” en 1968, sena.
lan sdlo los casos de 50 pacientes —pu-
blicados en la literatura médica mun-
dial— con estas caracteristicas, entre
los que 7 son nifios: recientemente se
ha sefialado la asociacién de diabetes
mellitus, diabetes insipida, sordera per-
ceptiva y atrofia dptica; todos los pa-
cientes referidos han tenido diabetes
insipida wvasopresin sensible idiopéti.
ca.l” En 1974, Laffay v Lestradet” sefa-
lan que existen 69 pacientes con la aso-
ciacion de diabetes mellitus vy diabetes
insipida, de los cuales 31 tienen menos
de 20 afos de edad.

CUADRO i
DIABETES INSIPIDA VASOPRESIN SENSIBLE

No. de
Sintomas CE308
Poliuria 13713
Poliuria de comienzo sidbito .
Poliuria de comienzo progresivo 7T
Polidipsiz 13/13
Preliere ingestion de agua fria 8/8
Prefiere ingestion de agua a los ali-
mentos a/8
Cefaleas 8/8
Mareos 374
Disminucidn de la visidn 3/8
Enuresis T/10
Convulsiongs 2/8
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Diagnostico precoz

En el cuadro IV observamos 4 pacien.
tes diagnosticados precozmente, mien-
tras en 8, el diagndstico fue tardio; este
dato refleja el desconocimiento de esta
enfermedad en la edad infantil, v aun-
que es mayor la frecuencia del diagnés-
tico tardio, ésta no repercute en forma
de retraso mental como en el caso de
la diabetes insipida vasopresin resisten-
te, ya que el comienzo es principalmen-
te en edades superiores a 5 anos. Con-
sideramos como método correcto para
lograr el diagndstico de esta afeccion,

SUMMARY

el correspondiente al estudio de un sin-
drome polidrico-polidipsico de baja den-
sidad.*™*

CUADRO IV
DIABETES INSIPIDA VASOPRESIN SENSIBLE

Precoz Tardio
Diabetes insipida
vasopresin sensible 4" 8

* Mo se incluye 1 paciente por desconocer el
dato,

Carvajal Martinez, F.: Giell Gonzéle:, B. Vasopressinsensitive disbetes insipidus. Rev

Cub Ped 51: 2, 1979,

Thirteen patients with a diagnosis of vasopresgin-sensitive diabetes ingipidus (6 boys
and 7 girls) who were studied in the endocrinology service of the “Octavio de la Con-
cepcion ¥ de la Pedraja’ Provingial Teaching Hospital in Holguin as well as in the
infantile endocrinology service of the Institute of Endocrinology and Metabolic Diseases
[IEEM] in the Havana City are presented. The classification accepted by the IEEM Is sug-
gested, Differences regarding sex were not found. A frank predominance in the age
group over 5 years (13 patients) with a normal psychomotor development was evidenced.
Most frequent causes were secondary causes (mainly histiocytosis). Most frequent signs
were polydipsia and polyuria. A late diagnosis was achieved in & out of the patients.

RESLIME

Carvajal Martinez, F.: Giell Gonzdlez, R. Diabéte insipide vasopressine sensible. Rev

Cub Ped 51: 2, 1979.

Treize cas de patients avec le diagnostic de diabéte insipide vasopressine sensible (6
garcons et 7 filles), sont présentés. lls ont été &tudiés dans le service d'endocrinologie
de I'hdpital provincial denseignement "Octavio de la Concepcion y de la Pedraja™, a
Holguin, et dans le département d'endocrinologie infantiie de I'lnstitud d’Endocrinologie
et de Maladies Métaboliques (IEMM), & La Havane-Ville. La classification acceptée par
FIEMM est recommandée: il n'y a pas eu de différences en ce qui concerne le sexe;
il existe une prédominance significative chez le groupe d'enfants Agés de plus de 5 ang
(13 patients) et de développement psycho-moteur normal, On a trouvé la cause secon-
daire comme la plus fréquente (notamment celle due a lhistiocytose). La polydipsie et
la polyurie ont été les signes les plus fréquents. Le diagnostic a été tardif chez 8 pa-

tients sur 13,
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PESk

rapsaxanb #MapruHes, Ww.; lwens l'oxsanes, P. Hecaxapuuii—
AMA0eT YYBCTBETEABLHHE HA BA3ONPECHMH. ey Cub Tod 51: 2, 1070,

U HacTojAWeR pa0dOTe NPeNcTABAMUTCH CJay4ad 13 nauMedTOB ¢ auar-
d030M HecaxapHorc niadeTa, YyBCTBHTENBHOT'O HA Baljonpecul (b -
MAJBUMKOB M 7 HeBOYeK), OOCJAENOBAHHHX B OTHEJNeHMM SHIOKDPUOHO-
JOTHH NPOBMHUMANBHOIO K/MHWYECKOI'0 rocnuTand Wmednn UxTaBWo a9
na doscencnod ¥ ns sa llenpaxa, HaxoaAueroca B ropoge UABTHH K
B OTIENEHMH NETCKOH IHNOKDHOHONOI'MN WHCTHTYTA JHIOKDHUOHOAOTHM
# deTadcoqMueckux boneadull (ndab), I'Opona L'aBaidd. PEeKOMEHIyET-
CH KiaccuQUKauMs, npuHAras Madb. lUonuepxupaercs, 4TO He OHNO-
OOHADYXEHO JMQpepedHlMM B TOM, 4YTO KACAETCH NONA NALMEHTOB; ——
HMeeT MECTO SHAYMTENBHOE NpeolJafiaHMe B rpynne netelf crapue -
NATH JgeT (13 nau4eHToB) M HOPMANBHOTO [CHXOMOTODHOrO DASBUTHA
OOHapyxusmd MOBTOPHYD OYEHE WACTYD NPUUMHY (TJABHEM 00DA3OM —=—
BCHAGNCTBHE T'MCTEOLMTO32). LaMuMH YACTHME ODM3HAKAMHM SBAAOTCA-
HapymeH4A NOAMYDHA B DoJumMncid. CunTaeTcs, YTO AMATHOS OWN -
nocTaBfNed HOBOABHO DO3mHO B 8 M3 I3 cayuaes.
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