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Resumo: INTRODUCAO: A sindrome de Russel apresenta quadro de desnutricgo, euforia, hipercinesia,
nistagmo, atrofia dptica e palidez em crianca menor de 1 ano. Devido a um tumor no hipotdlamo
anterior e no assoalho do terceiro ventriculo. OBJETIVO: Paciente, masculino, 7 meses,
internado por 18 dias para investigacdo do quadro de desnutricdo grave e vomitos recorrentes,
iniciados no 3° més de vida, associado a sibilancia e secrecdo em vias aéreas superiores e
inferiores. Na investigac8o diagnostica foram realizados: Endoscopia Digestiva Alta demonstrou
granulosidade em duodeno, no histopatolégico apresentou duodenite cronica leve e inativa
associada a hiperplasia de glandulas de brunner's, Seriografia Esofago Gastro Duodenal
descartou fistulas ou mal formacdo congénita; Avaliacdo endocrinologica descartou doencas da
tiredide, paratireoide, adrenal ou imunodeficiéncias associadas a poliendocrinopatias; Teste para
fibrose cistica negativo; Niveis baixos de IgE, e sem restri¢cdes alimentares, e tratado para doenca
do refluxo gastroesofagico sem melhora; Tomografia Computadorizada de térax normal;
AlteracOes na primeira amostra na pesquisa para erro inato do metabolismo e normal na segunda
amostra, sendo considerado pouco provavel pelo geneticista. Teve piora significativa e atraso no
desenvolvimento psicomotor, com impossibilidade de deambulac&o. Foi observado macrocrania
com Perimetro Cefdico de 48,5 cm, fontanelas amplas e abauladas pela neurologista
METODOLOGIA: Andlise retrospectiva do prontuario médico e registros fotograficos dos
exames de imagem corroborampara as informagdes adquiridas. RESULTADOS: RNM de cranio
demonstrou presenca de volumoso tumor de linha media com hidrocefalia e sinais de transudacéo
liquodrica, suspeitando de Sindrome de Russel (ou diencefdica). Encaminhado ao servigo de
neurocirurgia para microdisseccdo de tumoral intraventricular. Bidpsia constatou Astrocitoma
Pilocitico grau I. Em seu segundo procedimento neurocirdrgico para resseccao tumoral evoluiu
a0 6bito no pos-operatdrio. CONCLUSAO: Devido a procura por explicagdes gastrointestinais
ou endocrinolégicas para elucidar a etiologia dos vémitos incoerssiveis com desnutricao
excessiva, ocorre atraso no diagnostico neurol6gico. Entender as manifestacdes que o tumor leva
incluird a Sindrome de Russel como diagnostico diferencial.
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