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Resumo: Introducdo: A displasia septo-Optica, ou sindrome de De Morsier, € um distarbio congénito raro e
heterogéneo, caracterizado por uma triade clinica composta por hipoplasia do nervo éptico,
hipopituitarismo e anomalias de linha média do sistema nervoso central. O retardo no
reconhecimento da condicdo pode implicar em atraso do neurodesenvolvimento, leséo
neurolgica e, em casos graves, morte stbita.<br>Objetivos. Recém-nascido masculino, nascido
a termo e com boa vitalidade, apresentou geméncia, moteamento, hipoglicemia, hipoatividade,
hipotonia, tremores e dessaturagdo com crise convulsiva com 30 horas de vida, sendo iniciado
tratamento de suporte, fenobarbital e antibioticoterapia, por hipdtese de sepse neonatal precoce.
Diante de quadro necessitando investigacdo adicional, foi transferido ao HCPA aos nove dias de
vida. Exames do HCPA sem evidéncia de erros inatos do metabolismo, com ressonancia
magnética de encéfalo apresentando hipodensidade em lobos frontais e desconexéo hipotdlamo-
hipofise, achado confirmado em ressonancia magnética de sela tdrcica. Exames hormonais
sugestivos de pan-hipopituitarismo e avaliacdo oftaimolégica com hipoplasia de nervo Optico
bilateral. Frente ao diagndstico de displasia septo-Optica, iniciado tratamento com prednisolona e
tiroxina, com melhora dos sintomas. Recebe alta em uso de reposicdo hormonal e encaminhado
para seguimento ambulatorial com equipes de oftalmologia, endocrinologia e
genética.<br>Metodologia: <br>Resultados. Embora a displasia septo-Optica ndo tenha cura, o
acompanhamento multidisciplinar a longo prazo, incluindo reposicdo hormonal adequada
precoce, acompanhamento e estimulagéo precoce do sistema visual, além de terapias de suporte,
podem melhorar significativamente o prognostico. Os principais fatores determinantes no
desfecho desses pacientes parecem ser 0 grau de atraso neuropsicomotor e os distirbios visuais.
E importante ressaltar que a chance de recorréncia da condicdo em gestagBes futuras é
considerada minima, ndo sendo, portanto, necessario aconselhamento genético na maioria dos
casos.<br>Conclusdo: No caso clinico descrito, 0 paciente apresentou a triade completa da
Sindrome de De Morsier, com anomalias neuroanatdmicas - haste hipofisaria ausente, hipoplasia
de adeno-hipdfise e ectopia de neuro-hipofise. O grau de comprometimento visual e 0s possiveis
desfechos neuroldgicos futuros permanecem incertos, 0 prognostico, contudo, pode ser
considerado favoravel.
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