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L os diagnésticos diferenciales a considerar en nifios prepuberes con pérdida de peso y emaciacion incluyen una gran cantidad de
enfermedades or ganicas (enfer medades gastr ointestinales, infecciones cr énicas, neoplasias, desor denes metabdlicos) al igual que
factores familiaresy psicosocialest.

Lasraras causas de emaciacion profunday falla en la ganancia de peso son los tumor es que afectan el diencéfalo (especialmente
laregion hipotaldmicay quiasmatica) y aquellos que comprimen o infiltran €l parénquima cerebral2-3,

Presentamos a continuacion una paciente manejada por € servicio de Neurocirugia dela Universidad de Cartagena, en
Cartagena deIndias, Bolivar, Colombia .

CASO CLINICO

Paciente femenino de 9 afios de edad con cuadro clinico de 12 meses de evolucién car acterizado por pérdida de peso progresiva,
vomitos ocasionalesy dolor abdominal frecuente e inespecifico.

Realizé multiplesingresos a urgencias de clinica privada donde fue manejada como inapetencia.

Debido a persistencia de cuadro clinico el pediatratratante ordeno TAC cerebral simpley contrastado que mostro lesion
diencefélica e hidrocefalia, por lo que remitié a neurocirugia pediatrica.

Al examen fisico la paciente se encontraba en mal estado general con signos de emaciacién, peso por debajo del percentil 3 para
la edad, talla conservada parala edad, con palidez mucocutanea gener alizada, cardiopulmonar sin alteraciones, abdomen
excavado, sin grasa subcuténea, blando, depresible, sin dolor, sin masas ni megalias, extremidades simétricas, con movilidad
normal, no edemas, sistema nervioso sin déficit neur oldgico aparente.
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Fig. 1. Paciente preoperatorio, caquéctica.
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Fig. 2 a Fig. 2 b

Fig. 2 a y b. TAC cerebral simple y constratado que revela dilatacién ventricular
supratentorial e hipercaptacion de contraste en regién diencefalica.
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Fig 3 ay b. a) RMN de Cerebro Secuencia T1, cortes sagitales, lesion hipointensa
De localizacion selar y supraselar con efecto de masa. B. Cortes coronales, T1,
Contrastado, que revela dilatacion de sistema ventricular supratentorial y lesion,
medial, de localizacion selar y supraselar.

Serealiz6 impresién diagnoéstica de sindrome diencefalico / caquexia hipotalamica de Russel y Desnutricion grado I 11. Se ordené
RMN cer ebral con gadolinio que mostr 4 lesion hiper captante de localizacion selar y supraselar en T1.

Sedecidio llevar acirugia, realizandose abor daj e subfrontal derechoy reseccién total delalesion.

Al inicio delos sintomas €l peso de la paciente era 25 kilogramos, al momento de la intervencién quirdrgica 13 kilogramos.con
posoper atorio satisfactorio, ha sido seguida en consulta exter na de neur ocirugia pediatrica con desaparicion de signos de
caquexia.

DISCUSION

En Colombia segiin datos del I nstituto Nacional de Cancerologia, los astrocitomas corresponden al 3.6 % delas neoplasias del
SNC, intracranealas e intraespinales mixtas en menores de 17 afos. El sindrome diencefélico, también conocido como Sindrome
Caquectico de Russell o Enfermedad de Batten-Russell-Collier puede ser ocasionado por un Tumor diencefédlico asociado con
emaciacion con adecuada ingesta calérica, signosy sintomas neur ol6gicos minimos en nifios (nistagmus, tremor, irritabilidad,
hiperhidrosis)4.

Presenta una edad promedio al inicio de los sintomas de 6 a 12 mesesy en menos del 4% de los casos son diagndsticados después
delos 3 afos de edad. En muchos casos existe un tumor localizado en hipotadlamo, tercer ventriculo o gliomas del nervio 6ptico.
La mayoria de tumores son gliomasy astrocitomas. Entre las car acter isticas endocrinas se encuentran: pérdida de variacion
diurna de cortisol, aumento en los niveles basales de GH, diabetesinsipida, aumento de la movilizacién de grasa por GH ,
aumento del gasto de energia, estado hipermetabdlico, excesiva produccién de FNTa, alteracion del control del apetito. Estetipo
de tumores cer ebrales puede ocasionar : disfagia, vomito y alteracion de la coor dinacion faringoesofagica; usualmente no afectan
especificamente el hipotalamo lateral y puede conducir ala destruccién de hipotdlamo mediobasal.

El hipotédlamo eslaregion ventral del diencéfalo querodea ala cavidad del tercer ventriculo. Esta constituido por células

neur oendocrinas. Representa el nexo entre el sistema nervioso central y el sistema endocrino. El limite anterior pasa por delante
del quiasma dptico. El limite posterior pasa por detras de los cuerpos mamilares. El limite lateral pasa por fuera delos pilares
anterioresddl férnix. Ventralmente esta delimitado por €l tuber cinereum, que se prolonga hacia abajo en €l tallo hipofisiarioy
el infundibulo de la neurohipdfisis. Lairrigacién del hipotdlamo esta dado asi: €l principal representante arterial correspondeal
circulo de Willis, pero ademas hay un plexo anastomético arterial circuninfundibular y un plexo anastomético arteriolo-capilar
preguiasmaético. Dentro del hipotdlamo hay unaricairrigacion sanguinea cer ca delos nicleos neuronales. La sangre venosa
hipotalamica drena en la gran vena cerebral de Galeno, via lasvenas cerebral anterior, basal y cerebral interna.

El hipotédlamo recibe fibras afer entes de difer entes partes del cerebro. Estas fibras pueden ser: dopaminérgicas (incerto-
hipotalamica), noradrenér gicas (area tegmental), serotoninérgicas (Raphe dorsal), de galanina (tallo cerebral), glutamatoér gicas,
GABA-érgicas, entreotros. El hipotadlamo envia fibras eferentes a diferentes partes del cerebro asi como también a la eminencia
mediay ala neurohipdfisis.

En cuanto ala fisiologia de la osmor egulacion, el hipotalamo también esta implicado. La funcion celular normal depende de
constancia del flujo extracelular. Diariamente se pierden y seingieren liquidos. El control de la osmolalidad plasmatica (282-298
mosm/kg) serealiza por laintegracion dela accion antidiur ética dela vasopresinay la sensacion de sed. La accién antidiur ética
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esta bajo e control del sistema endocrino hormonal, en tanto que la sensacion de sed es una funcion del SNC. La vasopresina es
liberada por la neurochipdfisis en respuesta a una variedad de estimulos. Tiene un poder oso efecto antidiur ético, efecto
vasoconstrictor, y en los procesos de aprendizaje y memoria, mas recientemente se ha descrito un rol en e estrésSs,

L os cambios en la osmolalidad plasmatica son detectadas por las neuronas del hipotdlamo anterior, donde se piensa que las
fenestraciones en la BHE permite el acceso de los solutos del plasma a los tejidos neur ales osmosensitivos. Estudios masrecientes
aportan una nueva hipétesis, basada en la identificacion de canales de agua (acuaporinas). En cuanto a laregulacion dela
temper atura podemos mencionar que el mantenimiento de la temperatura corporal depende del balance entrela produccién y
pérdida de calor. Este balance esregulado en e hipotadlamo por 2 grupos neuronales’. La activacion delos nicleos del
hipotdlamo anterior disminuye la temperatura cor poral favoreciendo la pérdida de calor. L as neuronas localizadas en la porcién
posterior del hipotalamo lateral constituyen el centro de produccion de calor.

Con respecto alapresion arterial el hipotdlamo participa en la regulacion de la misma cuando intervienen factor es emocionales.
Laactivacion del hipotalamo anterior disminuye la presion arterial. La activacion del hipotadlamo posterior aumenta la presion
arterial. Paralaregulacion delaingesta de alimento el hipotdlamo regula laingesta de alimentos a través de 2 grupos neur onales
conocidos como centro dela saciedad y centro del hambre. El centro dela saciedad esta localizado en el nacleo ventromedial, y
Sus neuronas poseen receptores paralainsulina. El centro del hambre esta localizado en el hipotdlamo lateral. Se encuentra
constantemente activado, por lo que esun hecho natural el sentir hambre. El centro de la saciedad envia fibrasinhibitoriasal
centro del hambre, detal forma que cuando se estimula el centro de la saciedad seinhibe e hambre.

El astrocitoma pilocitico esun tumor con mejor prondstico. Ocurren en nifiosy adultos jévenesy puederepresentar hasta el
28% delostumores de fosa posterior. Uete tener la siguientes localizaciones: cerebelo, tercer ventriculo, tAlamo, hipotalamo,
neurohipdfisis, via 6ptica anterior. M enos comun: hemisferios cer ebrales. L os mecanismo de las alteraciones en el crecimiento,
comportamiento y metabolismo ener gético en la caquexia de russel son pobremente conocidos?.

Este sindrome es casi exclusivo de nifios en edades tempranas, y casi todos, tienen una lesién ocupante de espacio delaregion
hipotaldmica - quiasmal, principalmente gliomas de bajo grado, gener almente astr ocitomas pilociticos®. Un pequefio por centaje
(aproximadamente 6% ) de los pacientes con caquexia de Russell tienen tumores de origin no glial, tales como, ependimoma,
craneofaringiomay tumor es de células ger minales localizados en €l hipotdlamo anterior6. La edad promedio al inicio delos
sintomas esde 6 a 12 meses. En laliteratura, aproximadamente 15 % de los casos de Caquexia de Russell apar ecen a la edad de
2 afios 0 mase.

Lafalta de medro se presenta junto a una elevacion en los niveles de hormona del crecimiento, lo cual, sugiereunaresistencia
parcial adquirida ala hormonay anormalidades en otras viasrelacionadas’. La citoquina FNT a estd implicada como mediador
en e sindrome de caquexia por cancer8. entrelos diagnosticos diferenciales seincluyen e sindrome de Wiedemann-
Rautenstrauch, sindrome de Hutchinson Gilford, la lipodistrofia parcial o sindrome glicopr oteinodeficiente de car bohidr atos®-10,

Laimportancia de este caso radica en la sospecha temprana ante un trastor no alimentario en la infancia, pues como en nuestro
caso existio un sustrato tumoral que logro ser manejado de maner a satisfactoria.
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