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Sindrome diencefalico en un nino con desnutricion

cronica e hiperactividad

Diencephalic syndrome in a child with chronic malnutrition and hyperactivity
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RESUMEN

El sindrome diencefdlico es una causa infrecuente de
desnutricién. Se produce porladisfuncién del hipotdlamoy estd
asociado a tumores del encéfalo. Los pacientes presentan una
gravey progresiva pérdida de peso, aunqueel apetitoy laingesta
caldricason, porlo general, adecuados. Caracteristicamente, los
sintomas neurolégicos son tardios, lo que retrasa la sospecha
diagnostica.

Se presenta a un paciente de 2 afios y 6 meses de edad con
desnutricién crénica grado II, derivado con diagnéstico
presuntivo de enfermedad celiaca conmalaadherenciay fracaso
del tratamiento. Durantelainternacién, se arribé al diagnéstico
desindrome diencefdlico secundario a unastrocitoma pilocitico
grado L.

Palabras clave: desnutricion, sindrome diencefdlico, astrocitoma
pilocttico.

ABSTRACT

Diencephalic syndrome is an infrequent cause of malnutrition.
It is produced by a malfunctioning hypothalamus, and it is
related to encephalic tumors. Patients present a serious and
progressive weightloss although the appetite and calorie intake
are, usually, adequate. Neurological symptoms typically have
a late appearance, delaying diagnostic suspicion.

We present a patient aged 2 years and a half with grade II
chronic malnutrition, referred with presumptive diagnosis
of celiac disease, with poor adherence and treatment failure.
During hospitalization, diagnosis of diencephalic syndrome
secondary to grade I pilocytic astrocytoma was reached.

Key words: malnutrition, diencephalic syndrome, pilocytic
astrocytoma.

http:/ /dx.doi.org/10.5546 / aap.2018.e667

Cémo citar: Palmieri F, Nufiez I, Falcén MV, et al. Sindrome
diencefélico en un nifio con desnutricién crénica e hiperactividad.
Arch Argent Pediatr 2018;116(5):e667-e670.

a. Unidad 6 de Clinica Pedidtrica, Hospital de Nifios
R. Gutiérrez, Ciudad de Buenos Aires.

Correspondencia:
Dr. Ignacio Nufiez: ignacio_25@hotmail.com

Financiamiento: Ninguno.
Conflicto de intereses: Ninguno que declarar.

Recibido: 12-12-2017
Aceptado: 26-4-2018

INTRODUCCION

El sindrome diencefdlico (SD), sindrome
de Russell o caquexia de Russell fue descrito
por A. Russell en 1951." Se produce por la
disfuncién del hipotdlamo y estd asociado a
tumores del encéfalo. Se caracteriza por una
marcada emaciacién con ingesta caldrica
adecuada, levemente disminuida o, rara vez,
aumentada,? con llamativa conservacion de
la talla y el perimetro cefdlico. La asociacién
con hiperactividad es muy frecuente.*” Los
signos neurolégicos no suelen estar presentes
en los primeros meses de evolucién y, en caso
de encontrarse, los mds frecuentes son los
oftalmolégicos (50%) —nistagmus, alteracién del
campo visual y palidez de papila—,°® seguidos por
cefalea y vomitos.*

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 2 afios y
6 meses de edad, procedente de Paraguay,
que consulté por la pérdida importante de
peso de cinco meses de evolucién, mala actitud
alimentaria, hiperactividad y vémitos aislados.

Presentaba diagnéstico presuntivo de
enfermedad celfaca a partir de anticuerpos
inmunoglobulina G (IgG) e inmunoglobulina
A (IgA) antigliadina positivos, con anticuerpos
antiendomisio y antitransglutaminasa negativos,
realizados en su pais de origen. Se encontraba
en tratamiento con dieta libre de gluten, con mal
cumplimiento.

Al ingresar, se lo evalué de buen dnimo,
hiperactivo y con buena actitud ante el juego; en
contraposicién con una marcada desnutricién,
escaso tejido subcutdneo, piel flaccida, abdomen
levemente excavado y nalgas en bolsa de tabaco
(Figura 1). Su desarrollo neuromadurativo
era acorde a la edad y sus signos vitales se
hallaban dentro de los limites normales. Valores
antropométricos al ingresar: peso de 9,500 kg
(percentilo < 3; puntaje z: -2,56); indice de masa
corporal (IMC): 12 (percentilo < 3/ puntaje z: -3);
talla: 89,5 cm (percentilo 25); perimetro cefélico:
49,5 cm (percentilo 50-75); y peso/edad: 72%;
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desnutricién grado II segtin la clasificacién
de Gémez; adecuacién peso/talla: 74%, que
correspondia, segtin la clasificacién de Waterloo,
a una desnutricion moderada (o déficit de un
26%). Se negaba a la ingesta, principalmente,

Ficura 1. Grado de emaciacién del paciente, con nalgas en
bolsa de tabaco

de alimentos sélidos y semisélidos, asociado a
diarrea y vémitos ocasionales.

Los estudios de laboratorio realizados al
ingresar y en el transcurso de la internacién fueron
normales e incluyeron evaluacién hematolégica,
funcién renal y hepatica, albimina, amonio, dcido
l4ctico y funcién tiroidea. Se descartaron causas
malabsortivas, con estudio funcional de materia
fecal normal. Fueron negativos los anticuerpos
antiendomisio IgG e IgA, y los anticuerpos
antitransglutaminasa. La IgA total estaba dentro
de los limites normales. Se descartaron causas
infectolégicas, con serologias negativas para virus
de la inmunodeficiencia humana (VIH), virus
de la hepatitis B (VHB), virus de la hepatitis C
(VHC), toxoplasmosis, Chagas vy sifilis.

No se evidenciaron trastornos deglutorios ni
alteraciones estructurales del aparato digestivo
superior luego de la evaluaciéon por medio de la
seriada es6fago-gastroduodenal y video-deglucion.

La madre y el nifio fueron evaluados por
el equipo de salud mental y se excluyeron
causas psicoafectivas a través de las entrevistas
periédicas y la evaluacién del juego.

Se indic6 la alimentacién por via enteral con
gastroclisis continua con leche hidrolizada. Se
increment6 su aporte calérico diario hasta llegar
a 140 cal/kg/ dia en su octavo dia de internacién
y se complementé con una dieta hipercaldrica
(tasa metabdlica basal: 208 kcal / kg). El paciente
evoluciond, durante los primeros 14 dias, con
un aumento de peso de 62 g/dia y present6 un
vémito diario, predominantemente matinal y, en
ocasiones, de abundante cuantia.

FIGURA 2. Resonancia magnética nuclear del sistema nervioso central, de corte sagital y axial, que evidencia una lesién
ocupante de espacio en la regién selar con edema perilesional y dilatacion de los ventriculos laterales, sin desviacion de la

linea media
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A las 2 semanas, por la normalidad de los
estudios citados anteriormente y el patrén de
vOmitos observados ante la alimentacion enteral,
se decidié realizar una resonancia magnética
nuclear (RMN) (Figura 2) y una tomografia axial
computada (TAC) del sistema nervioso central
(SNC). En dichos estudios, se evidencié una
imagen ocupante de espacio en la region selar
que se reforzé con la administracién de gadolinio,
con extension hacia la region subfrontal y cisterna
prepontina que invadié el tercer ventriculo, el
seno cavernoso derecho, el quiasma 6ptico y las
ramas del poligono de Willis. A estos hallazgos
se asociaba la dilatacién de ambos ventriculos
laterales y la compresién taldmica por la masa
tumoral. No se realizé inicialmente una RMN de
la médula espinal. Se efectué exéresis tumoral
macroscopicamente completa, con diagndstico
anatomopatolégico de astrocitoma pilocitico de
bajo grado."

Evolucién

Luego de la realizacion de imagenes del SNC,
en las que se constaté hidrocefalia secundaria
a la lesién ocupante de espacio, se colocé una
vélvula de derivacién ventriculo-peritoneal.
Después de la exéresis tumoral, el paciente
presenté diabetes insfpida con requerimientos
de desmopresina reglada, hipotiroidismo
medicado con levotiroxina, disautonomias en
los miembros inferiores y disminucién de la
agudeza visual (alteraciones que persisten hasta
la actualidad) y también alteraciones transitorias
del ritmo suefio-vigilia e hipertermia central,
diagnosticadas luego de haber descartado la
patologia infecciosa. Evolucioné con hiperorexia
con posterior incremento de peso (peso al egreso,
50 dias después de la cirugia, de 14,120 kg
-PC 50-75-) (Figura 3), por lo que se modificé su
dieta a normocalérica.

Actualmente, han pasado 10 meses desde
el diagndstico. El paciente regresé a su pais
de origen y se presenté en el Hospital para
los controles periédicos en los Servicios de
Oncologia y Neurocirugfa. De forma ambulatoria,
ha realizado RMN de la columna y el cerebro sin
evidencia de recaida. Por tratarse de un glioma
de bajo grado, con exéresis macroscépicamente
completa, y por la morbilidad asociada, no
realizé quimioterapia ni radioterapia. Realiza el
seguimiento clinico y con estudios de imdgenes.

DISCUSION
El SD es una causa infrecuente de desnutricion,

por lo que los reportes son esporadicos y las series
estudiadas hacen referencia a un escaso ntimero
de pacientes.

Se presenta, por lo general, con ingesta
normal, levemente disminuida* o, rara vez,
aumentada.? En el caso del paciente citado, el
hallazgo distintivo fue la negativa a la ingesta, a
pesar del grado de desnutricién.

La edad media de comienzo del compromiso
nutricional es, aproximadamente, a los 7 meses
de vida, y la edad media de diagnéstico es a los
18 meses.*® Los articulos consultados refieren una
mayor gravedad del cuadro clinico cuanto menor
es la edad del paciente al momento del hallazgo."

Otra de las caracteristicas llamativas del
paciente fue la normalidad de los estudios
de laboratorio nutricionales, metabdlicos,
hematolégicos y endocrinolégicos, coincidentes
con lo encontrado en la bibliograffa.*

Se desconocen con certeza los mecanismos
asociados a la emaciacién, pero las hipétesis
incluyen niveles elevados de hormona de
crecimiento (HC) con respuesta paradojal a la
carga de glucosa,*>”? resistencia parcial a la
accion de la HC y aumento de la secrecién de
B-lipotropina (péptido lipolitico), que resulta

FIGURA 3. Recuperacién nutricional del paciente 45 dias
después de la exéresis tumoral

—
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en el incremento de la lipdlisis con consecuente
pérdida del tejido adiposo.*>”? Otro mecanismo
descrito es la desregulacion en la liberacién de
leptina y grelina,®” ambas asociadas al mecanismo
de apetito y saciedad.

En lo que respecta a los sintomas neurolégicos,
al ingresar, el paciente presentaba un examen
neurolégico normal, coincidente con otros
reportes de casos. Durante la internacion,
evolucioné con vomitos matinales como tinico
sintoma de hipertensién endocraneana.

Los tumores més frecuentemente encontrados
corresponden a astrocitomas pilociticos grado I,"
localizados en el drea hipotdlamo-quiasma
6ptico.>**” También se ha descrito su asociacién
con astrocitomas cerebelosos, ependimomas
supraselares, espongioblastomas supraselares y
tumores taldmicos.?

Por causas adn no establecidas, el SD solo
afecta al 20% de los pacientes con tumores
localizados en esta regién. Su asociacién con SD
los hace mds agresivos y de peor prondstico.”!

El tratamiento varfa segtin los autores, con
diferentes combinaciones de cirugfa, radioterapia
y quimioterapia.*>!° En el caso de los gliomas de
bajo grado, es de eleccién la escisién completa,
que, muchas veces, no se puede realizar por la
ubicacion del tumor.? Permite lograr la resolucién
de los sintomas, pero suele asociarse a efectos
adversos neurolégicos y endocrinolégicos.® La
radioterapia fue el tratamiento principal hasta
la década de los ochenta, del Siglo XX, cuando
perdié lugar por sus efectos adversos, sobre todo,
en lactantes.*® Stival y Lucchesi citan que pueden
obtenerse buenos resultados combinando bajas
dosis de etop6sido y cisplatino, con baja mielo y
neurotoxicidad.?

Sin tratamiento, la supervivencia es de 6 meses
a 2 afios.>>1°

En sintesis, la desnutriciéon secundaria obliga
a descartar un amplio espectro de patologfas
orgdnicas y psicoafectivas, y se debe evaluar
cuidadosamente la oportunidad de cada
intervencién diagndstica o terapéutica.

Sibien el SD es una rara causa de desnutricion
crénica, se debe solicitar una neuroimagen
en pacientes con emaciacién, a pesar de una
ingesta caldrica normal, disminuida o aumentada,
asociada con hiperactividad, en ausencia de
sintomas neurolégicos, una vez descartadas las
causas mds frecuentes. B
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