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Resumo: A Displasia Septo-Optica (DSO), também conhecida como Sindrome de Morsier, é uma condi¢do
clinica relativamente rara, porém tem-se observado um aumento significativo da sua incidéncia
a0 longo dos anos. O seu diagnostico é clinico, sendo realizado quando h& pelo menos 2 dos
componentes da triade classica: Hipoplasia de nervo optico (HNO), malformacéo de linha média
e disfuncdes hipofisérias. As disfun¢Bes hormonais estéo presentes na maioria dos pacientes com
DSO. Sendo assim, é mandatério que estes pacientes tenham acompanhamento com
endocrinologista para avaliacdo, seguimento e tratamento de possivels distUrbios
hipofisérios.Descrever as caracteristicas clinicas e de exames complementares de coorte de
pacientes diagnosticados com DSO em acompanhamento no ambulatorio de endocrinologia em
um hospital pediétrico. Estudo descritivo e retrospectivo, baseado na revisdo de prontuérios dos
pacientes em acompanhamento no ambulatério de endocrinologia em um hospital pediatrico com
0 diagndstico de DSO.Foram encontrados 27 pacientes com DSO, dos quais 18 mantem
seguimento regular no ambulatorio (48% do sexo feminino e 52% do sexo masculino). As idades
médias de diagndstico e de encaminhamento ao ambulatério de endocrinologia foram de 4,07 +
3,79 anos e 3,21 + 3,48 anos, respectivamente, e aidade média atual dagueles que ainda mantém
acompanhamento foi de 7,90 + 5,15 anos. A idade materna era inferior a 25 anos no momento do
parto em 60,8% (14/23), sendo 56,5% delas (13/23) primigestas. Quanto aos critérios
diagndsticos da DSO, em 91% (21/23) foi identificada HNO (76,2% bilateralmente), com idade
meédia de diagndstico de 2,09 + 2,71 anos, 96% (24/25) apresentaram ateracOes estruturais de
linha média em exame de neuroimagem e 94% (16/17) alteracBes estruturais de sela tarcica e
74% apresentaram pelo menos uma deficiéncia hormonal, dos quais 3/4 apresentaram multiplas
disfuncdes hipofisérias. A disfungdo mais frequente foi do hormdnio tireotréfico (TSH), seguida
pela de horménio do crescimento (GH) e hormdnio adrenocorticotréfico (ACTH), sendo que a
idade média de diagnéstico da primeira disfuncéo foi de 4,46 + 3,70 anos.As manifestacdes
clinicas que mais frequentemente levaram a suspeicdo precoce da DSO foram atraso do
desenvolvimento, nistagmo, estrabismo, deficiéncia visual e colestase ou ictericia neonatal
prolongada. Quase metade dos pacientes apresentava a triade completa de DSO e 2/3 evoluiram
com deficiéncias hipofisarias mdltiplas, sendo a de TSH a mais prevalente, seguida das
deficiénciasde GH e ACTH.
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