»  Rev Bras Neurol, 46 (1): 37, 2010

Secdo de NEUROPEDIATRIA

Mini-Relato de Caso

Sindrome Diencefalica
(Sindrome de Russel)
Diencephalic Syndrome (Russel’s Syndrome)

Menino, 1 ano e 6 meses de idade, ha cerca
de 12 meses vem apresentando diarréia,
vomitos, perda de tecido adiposo e reducio
ponderal com indice de crescimento mantido
(Figura 1. Al e A2). Ao exame: profundamente
emaciado, palido, irritadico e com nistagmo.
Auséncia quase completa de tecido adiposo
subcutaneo. A ressonancia magnética (RM) do
cranio evidenciou volumosa lesao expansiva
com fulcro diencefalico (Figura 1. B1 e B2).
O estudo patologico poés-bidpsia revelou se
tratar de astrocitoma grau II.

A sindrome diencefalica, foi clinicamente
caracterizada por Russel em 1951 [1]. E rara,
apresenta ectoscopia estereotipica e ¢
potencialmente letal. Deve sempre ser
considerada quando nos depararmos com
criancas apresentando a curiosa associacio de:
profunda emaciagcdo com crescimento linear
preservado (100%); nistagmo (83%0); vomitos
(74°%); hidrocefalia (58%); aumento do
hormoénio de crescimento (44%), alétzn de
irritabilidade, hipervigilancia ou euforia . Tal
complexo sintomatico relaciona-se com
neoplasias diencefalicas envolvendo o
hipotalamo anterior.

Foi obtido o consentimento para publi-
cacdo da imagem.
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Figura1. A1 c A2. Crianca com emaciacio exuberante. Observar o pregucamento
cutdneo devido auséncia de tecido adiposo subcutaneo. B1 ¢ B2. RM de cranio.
Corte sagital 11 (esquerda) ¢ axial FLAIR (direita), mostrando lesio expansiva
diencefalica (sctas).
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