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INTRODUCAO: Em 1951, Russell descreveu uma entidade clinica, associada a tumores
diencefalicos, caracterizada por emaciagdo, crescimento linear preservado, auséncia de tecido
adiposo. E causa rara de parada do crescimento e desnutricdo. DESCRICAO DO CASO: Escolar,
7 anos, feminino, natural de Conceicéo de Macabu—RJ; inicio de hiporexia e perda ponderal aos 3
anos de idade, estando abaixo do percentil 3 para peso/idade, com estatura adequada a idade.
Compareceu a consulta de pediatria em hospital universitario do Rio de Janeiro, em abril/2017,
encaminhada pela atencéo basica. Apresentava-se muito emagrecida, dentes em mau estado de
conservagdo, hipocorada (+2/+4), apesar de hematdcrito sem alteragbes, massa muscular
preservada com paniculo adiposo reduzido, dermatite em regido extensora de MMSS.
Hirsurtismo marcante; estégio de Turner M2G2P2. Ao exame neurol 6gico, apresentava nistagmo
horizontal e opsoclonus em olho direito. Atitude afetiva exacerbada e claustrofobia. Foi internada
em enfermaria pedidarica para elucidacdo, sendo investigados puberdade precoce,
hipertireoidismo, sindrome de hiperlgE, desnutricdo por erro alimentar, anorexia nervosa e
doenca celiaca. Hormbnios tireoideanos normais, FSH pouco aumentado; GH aumentado;
bidpsia de pele evidenciou dermatite atOpica; anticorpos antiendomisio e antitransglutaminase
normais, aumento importante de IGE; finalmente, tomografia de cranio com imagem sugestiva de
craniofaringioma, fronto-temporal esquerda, com desvio de linha média. Identificou-se sindrome
diencefdlica secundéria a craniofaringioma, com necessidade de abordagem neurocirdrgica,
realizada em outro servico em maio/2017. Aspecto macroscopico do tumor caracteristico de
craniofaringioma; material enviado a histopatolégico. Apos 2 semanas do procedimento,
apresentou oftalmoplegia em olho direito, pouco responsiva a0 comando, com piora gradativa,
evoluiu com 6bito 2 meses apds procedimento cirtrgico. DISCUSSAO: Desnutri¢do, por
hiporexia, com crescimento linear preservado, alteracbes comportamentais e achados de exame
neuroldgico criterioso foram cruciais para suspeicdo da Sindrome de Russel e investigacdo
diagnostica. CONCLUSOES: Sindrome diencefédlica mesmo rara, deve ser considerada em
pacientes com desnutri¢do. Diagnostico precoce permite melhor prognostico.
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