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Um paciente com emaciacdo leva o médico a pensar na possibilidade de
problemas gastrointestinais, érros de metabolismo, doenca fibrocistica, doenca
celiaca, kwashiorkor ou ruminacdo. Raramente é aventada, como causa, a
possibilidade de tumor intracraniano envolvendo o hipotalamo.

Em 1951 Russel!® descreveu uma sindrome na qual o dado cardinal é
a emaciacdo acompanhada de perturbagbes do apetite, distirbios gastrointes-
tinais e hiperatividade., Apesar de diversos tumores intracranianos produzirem
caquexias ? (tumores do tronco cerebral, do cerebelo e craniofaringeomas), a
sindrome descrita por Russel é bem definida 1, 15,

Face ao nimero relativamente pequeno de relatos feitos até agora, per-
fazendo um total de 62 casos 3, e da auséncia de registro semelhante na lite-
ratura nacional, julgamos ser justificado éste relato de caso.

OBSERVACAO

S.K. — 4 anos, sexo feminino, branca, nascida na Inglaterra, admitida em 20-2-
1970. Os pais informaram que a menina apresentava emagrecimento progressivo;
anorexia e impossibilidade de andar, mantendo pouco relacionamento ambiental,
A paciente veio encaminhada pelo psiquiatra para revisdo neurolégica com o diag-
nostico provavel de autismo infantil. HA mais ou menos dois meses gradativamente
vem se relacionando menos com os familiares e, nos ultimos dias, ndo deambula.
Num periodo de trés meses perdeu cérca de 3 kg. A paclente nasceu de parto normal,
a térmo, desenvolvendo-se bem até o terceiro més de vida. Nessa época a curva
ponderal comecou a diminuir, coincidindo éste acontecimento com intensa anorexia.
Em 1967, apos gastroenterite prolongada, comecou a modificar seu comportamento
passando a ser uma crianca triste e pouco comunicativa. Nessa época foi feita re-
visao clinico-laboratorial, sem conclusdo diagnoéstica. Do segundo para o terceiro
ano de vida seu aumento de péso foi de apenas 800 g, havendo persisténcia da
anorexia e dificuldade de relacionamento. Nessa época apresentou diversos episddios
de vomitos que foram encarados como resultantes de processo infeccioso gastrointes-
tinal. Em meio de 1968 apresentou queda progressiva dos cabelos sendo entdo inter-
nada no Good Hope Maternity Hospital, Sulton Goldfield, Inglaterra. Ao exame fi-
sico foi encontrado: crianca extremamente magra com manchas cor de café com
leite disseminadas pela pele. A andlise da curva ponderal mostrava consideravel
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deficiéncia de péso desde o terceiro més; a estatura mantinha-se um pouco abaixo
da tabela. Exaustiva avaliacdo metabdlica nada mostrou de anormal, sendo efe-
tuados 0s seguintes exames: depuracdo de aminoAcidos urinérios, eletroforese de ami-
noacidos urinérios, eletroforese de aminoacidos plasméticos, eletroforese de proteinas
plasmaticas, hemograma, exame qualitativo de urina, atividade triptica das fezes,
tolerancia & D-xilose, gordura das fezes, teste de cloreto férrico para fenilcetonuria,
eletrolitos plasméaticos e reacdo tuberculinica. Estudos radiolégicos do térax e do
cranio resuitaram normais. JIdade O&ssea entre valdéres para a idade cronoloégica.
Urografia excretéria mostrou duplicacdo renal. Durante a hospitalizacdo recebeu
tranquilizantes e aumentou 600 g em duas semanas.

Fig. 1 — Caso S.K.. Fotografias da paciente com um ano
de idade, aos 3 anos e ma época da internacao
(4 anos).

Kxame clinico-neurolégico — Altura 97 cm; PI 46 cm. Péso 8700 g. Na ausculta
cardiaca: bradicardia de 65 batimentos por minuto com extrassistoles. Distrofia do
terceiro grau e desidratacdo moderada, pele frouxa e auséncia quase completa do
tecido adiposo subcutaneo. Apatia, astasia, abasia, colaborando pouco ao exame,
mostrando irritabilidade. Linguagem normal. Motilidade voluntaria; provas defi-
citarias prejudicadas pela falta de colaboracido da paciente, discreta incoordenacédo
nas provas cerebelares. Hipotonia simétrica e generalizada. Reflexos de tracdo di-
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minuidos. Reflexos cutidneo-plantares em extensdo bilateralmente, reflexos cutaneo-
-abdominais ausentes. Nervos cranianos normais, exceto atrofia primaria de papila
a4 D e edema de papila & E. Perimetro cefdlico 50 cm, com dilatacdo das veias do
escalpe e sinal de pote rachado & percucdo. Exames laboratoriais — Editrocitos
5.000.000/mm?; Hemoglobina 14,21; Hematécrito 44%; Leucocitos 7,500/3; Sodio 140
mEq/l; Potdssio 4,6 mEq/l; CO* 20,7 mEq/l; Proteinas 6,96 g% ; Uréia 17,6 mgo;
Glicose 61,6 mg%. Exame de liquido cefalorraqueano (punc¢do lombar apés a puncao
ventricular) mostrou hiperproteinorraquia de 46 mg%. Radiografias do crdnio:
aumento da sela turca com erosao das clinoides. Ventriculografie (puncido direta do
ventriculo lateral direito): presenca de contraste apenas nésse ventriculo que se
mostrou dilatado; ndo foi obtida a contrastacdo da porcdo anterior do III ventriculo

por oclusao do buraco de Monro.

Interven¢do cirdrgica em 21-2-1970 — Trepanacao frontal direita osteoplastica e
lobectomia frontal parcial. Logo apés a identificacdo dos nervos 6pticos foi locali-
zado tumor que envolvia éstes nervos, mais acentuadamente o direito, e deslocava o
quiasma de baixo para cima. O tumor se mostrava de cor branca acinzentada e
com céapsula, invadindo a regiao suprasselar e porcdo da fossa anterior, lateral-
mente aos nervos Opticos. Foi ampliada a lobectomia frontal com a finalidade de
visibilizar o buraco de Monro; através déste foi verificado que o terceiro ventriculo
estava totaimente ocupado pelo tumor que alcancava o buraco de Monro obstruindo-o.
Foi removido aproximadamente 50% do tumor da porcdo anterior do III ventriculo.
A paciente suportou bem a intervencdo cirurgica. No quinto dia de pé6s-operatério
instalou-se sindrome de hipertensdo intracraniana univentricular esquerda, consta-
tada por puncado ventricular. Foi colocada entao uma derivacdo ventriculo-atrial a
E com a valvula de Pudenz, tendo sido tomada a providéncia de colocar a extre-
midade da canula ventricular de tal modo que ultrapassasse a linha média para
drenar o liquido cefalorraqueano do ventriculo lateral direito. O diagnéstico anato-
mopatolégico do tumor foi de astrocitoma fibrilar.

O caso evoluiu bem no poés-operatéorio, sendo identificada amaurose bilateral no
182 dla apds a intervencado cirurgica, época em que a paciente passou a informar
de maneira satisfatéria. Apés essa data a paciente foi encaminhada para a cobalto-
terapia onde completou a série de aplicacdes num total de 4.500 r.

Quatro meses apos o ato cirurgico a paciente apresentava ganho de péso,
atingindo 9.900 g, psiquismo normal, sem deficiéncia sensitivo-motora, desapareci-
mento do sinal de pote rachado e amaurose bilateral por atrofia das papilas 6pticas.

COMENTARIOS

O inicio da doenc¢a é insidioso e se faz geralmente nos primeiros dezesseis
meses de vida, caracterizando-se por dificuldades alimentares, vomitos e, por
vézes, diarréia e perda de péso corporal. Esse quadro se mantém durante
semanas ou meses até aparecer uma sindrome em que predomina a desnu-
tricdo. A caquexia tem caracteristicas peculiares, havendo desaparecimento
seletivo do paniculo adiposo, com conservacido mais ou menos completa das
massas musculares. Ao lado disso ha crescimento normal. Os vomitos e
anorexia ndo s@o capazes de explicar a caquexia pois tém sido relatados
casos em que os pacientes tém apetite normal ou mesmo apresentam um
estado bulémico 13, O comportamento é fregiientemente alterado, havendo
aparecimento de euforia ou mesmo hiperatividade motora diferente daquela

vista nos encefalopatas; a jovialidade é um fato freqiiente 6.

Os achados clinicos mostram poucos elementos: palidez marcada sem

anemia 2, 9; o exame neurologico, na fase inicial é normal. Nistagmo?® em
;
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todos os seus tipos é encontrado devido, talvez, a deficiéncia de fixag¢do decor-
rente da baixa da acuidade visual, conseqiiente a4 compressao dos nervos
6pticos. Em boa parte dos casos s@o encontradas perturbagbes neurovege-
tativas, como hipersudacio, hipotenséo e distarbios da termorregulacio (hipo
ou hipertermias inexplicadveis). O metabolismo protéico é normal; hipoglice-
mia 13 foi encontrada em alguns casos. O metabolismo dos lipidios raramente
é alterado tendo sido assinalada elevacdo dos teores de &acidos graxos 9 12,
As dosagens hormonais sdo normais apesar de alguns autores terem assina-
lado aumento ou diminuicio do iddo protéico e aumento do hormodnio de
crescimento %, O eletrencefalograma e o exame dos fundos oculares se mos-
tram normais por longo tempo; somente com a progressdo da moléstia ocor-
rerdo alteracdes difusas no EEG ou atrofia optica. No exame de liquido

cefalorraqueano freqiientemente é encontrada hiperproteinorraquia.

Radiografias do cranio na maioria das vézes se mostram normais. Nas
fases mais tardias da doenca podem ser encontrados sinais de hipertensao
intracraniana. Os exames radiolégicos constrastados — encefalografias, ven-
triculografias, iodoventriculografias — especialmente estas (ltimas, permitem
a identificacdo de massa tumoral na parte anterior do terceiro ventriculo, acom-
panhada de dilatacdo dos ventriculos laterais.

Os achados neurocirirgicos e experimentais explicam em parte a sinto-
matologia clinica. A caquexia seria decorrente de disfuncido hipotalamica,
seja por lesdo direta, seja por compressdo do centro hipotaldmico lateral,
cujo comprometimento causaria anorexia e emagrecimento . Alguns autores
aventaram a possibilidade de hipersecrecio do hormoénio mobilizador dos lipi-
dios (LMH) que estaria sob contrdle hipotalamicol. As perturbacdes da
termorregulagdo seriam explicadas por lesdo do centro da termolise ou da
termogénese. Essas perturbacfes vegetativas seriam também a causa da pa-
lidez na auséncia de anemia. As modificacbes do comportamento seriam
causadas pela interrupgdo das vias fronto-talamo-hipotalamicas equivalendo a
uma lobectomia pré-frontal 11,

A terapéutica em todos os casos relatados foi paliativa e consistiu na
identificacdo do tipo de tumor mediante craniotomia frontal e sua exerese
parcial, seguida de radioterapia ou cobaltoterapia. Alguns autores 3 tém usa-
do antiblasticos por via sistémica. Nos casos em que permanece o quadro

hipertensivo intracraniano é indicada a derivacdo do liquido cefalorraqueano.

Considerando as caracteristicas infiltrantes do tumor e sua pouca sensi-
bilidade a radioterapia o prognostico é sombrio., A sobrevida média tem
sido de dois anos apesar de terem sido relatados casos com sobrevida de

8 a 11 anos 13,

A nossa paciente apresentava um quadro clinico superponivel aos rela-
tados na literatura, exceto a euforia ou jovialidade que foi substituida por
falta de relacionamento. Foi encontrada caquexia com desaparecimento do
paniculo adiposo, duplicaciio renal e sindrome de Foster-Kennedy associada a
hipotonia generalizada, piramidalismo bilateral, discretos sinais cerebelares nas
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provas de coordenacio, hipoglicemia e hiperproteinorraquia no liquido cefalor-
raqueano. O estudo radiolégico do cranio mostrou sinais de hipertensao e
a ventriculgrafia identificou massa situada no terceiro ventriculo que obstruia
os orificios de Monro, cujo diagnéstico foi de astrocitoma fibrilar.

RESUMO

Os autores relatam um caso de sindrome de Russel ou sindrome dien-
cefélica do emagrecimento. Revisam a literatura disponivel sébre o assunto e
comentam a dificuldade do diagnéstico na fase inicial da doenca.

SUMMARY

Russel’s syndrome or diencephalic syndrome of emaciation: a case report

The case of a four years old patient with Russel syndrome or dience-
phalic syndrome of emaciation is reported. The literature on the subject is
reviewed. The difficulties for the diagnosis at the inicial fase of the illness
are discussed.
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