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Esquizencefalia, Pan-hipopituitarismo E Diabetes Insipidus Central (dic): Relato De Caso
BORGES MF;, PALHARES HMC; GALDINO JA; TIAGO VP; COSTA NETO AB

INTRODUCAO: Esquizencefalia é uma anomalia congénita caracterizada por fendas uni ou
bilaterais estendidas do cortex aos ventriculos laterais delineadas por substancia cinzenta
anormal. O objetivo deste trabalho € descrever um caso de esquizencefalia relacionada ao pan-
hipopituitarismo e DIC. DESCRICAO DO CASO: ESS, 4 meses, sexo feminino, parto normal, a
termo, peso adequado paraidade. Internacéo prévia do nascimento até o 12° dia de vida devido a
hipoglicemias, crises convulsivas e historia de dificuldade de succdo controlados com dieta
enteral de horario e fenobarbital 3 mg/kg/dia. TC de cranio evidenciou ventriculos laterais
dilatados associados a esquizencefalia no corno anterior do ventriculo lateral esquerdo e agenesia
de corpo caloso. Com 1 més e 16 dias apresentou poliuria, desidratacdo, irritabilidade e febre. Ao
exame fisico observou-se hemiparesia completa a direita, reflexos diminuidos e sucgdo débil. Na
investigagdo diagnostica apresentou T4 livre=0,48 ng/dL, cortisol=1,58 pg/dL e hipernatremia
persistente (Na=192 mEg/L) com osmolaridade plasmética de 344,07 e osmolaridade urinaria de
284 mOsm/L. A RNM de cranio confirmou esquizencefalia de labio aberto no lobo frontal
esguerdo, auséncia de septo pellcido e auséncia de hipersina da neuro-hipdfise, associados ao
pan-hipopituitarismo e DIC sendo iniciada hidrocortisona, levotiroxina e DDAVP com
diminuicdo do sodio sérico e diurese didrios. COMENTARIOS: Relatos de literatura tém
sugerido a associacdo de displasia septo-Optica (DSO) e esquizencefalia, conhecida como DSO-
Plus, em sua maioria acompanhada de pan-hipopituitarismo e mais raramente DIC. Mesmo que a
hipoplasia do nervo éptico ndo tenha sido confirmada, as anomalias anatbmicas e enddcrinas
sugerem que a paciente apresenta DSO-Plus.
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