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INTRODUCAO Sindrome de Morsier (Displasia Septo-6ptica) é uma condicio congénita rara,
descrita em 1941. Acomete cerca de 1 em cada 10.000 nascidos-vivos. E uma sindrome cujo
fenétipo é altamente heterogéneo. DESCRICAO DO CASO D.L.O, 21 meses, sexo masculino,
acompanhada pelo servigo de Puericultura do Instituto da Crianga no Hospital Infantil Francisco
de Assis (HIFA), no municipio de Cachoeiro Itapermirim - ES. Internado aos 18 meses no
Hospital Infantil Nossa Senhora da Gléria, em Vitéria — ES devido crise convulsiva febril.
Durante a internacdo, foram evidenciados distlrbios hidroeletroliticos, anemia ferropriva,
broncoespasmo, diabetes insipidus centra e desnutricdo crbénica. Realizada ecografia
transfontanela, evidenciou-se agenesia de septo pellcido e hipoplasia do nervo Optico,
compativeis com a Sindrome de Morsier. Mae nega quai squer intercorréncias clinicas, vicios, uso
de medicagOes e comorbidades durante gestagcdo. Possui outros dois filhos sem comorbidades.
Em dltima consulta no HIFA, mantinha-se abaixo do escore -3 para peso e aturalidade.
DISCUSSAO A maioria dos casos de Sindrome de Morsier é esporédica, ndo havendo
etiopatogénese conhecida, porém, véias etiologias sdo postuladas, como infeccbes virais,
diabetes gestacional, agentes teratogénicos, lesdes vasculares e mutagdes genéticas. Um estudo
de caso familiar identificou pelo menos 13 mutagbes no gene HESX1, responsaveis por
diferentes fenttipos da sindrome. Tais mutagdes, no entanto, sdo bastante raras, sugerindo
provéavel interacdo com fatores ambientais para a manifestacio da sindrome. CONCLUSAO A
sindrome De Morsier possui fenétipo bastante heterogéneo. O paciente do caso apresentou
hipoplasia bilateral do nervo oOptico, disturbios da motilidade ocular, defeitos cerebrais da linha
média com deficiéncia multipla de horménio pituitario. A hipoplasia do nervo éptico e outros
disturbios oftalmol dgicos podem ndo ser reconhecidos durante os primeiros meses de vida, mas
devem ser levados em consideracdo e investigados nessas criancas precocemente. Uma
abordagem multidisciplinar ao longo da vida é crucial no gerenciamento desses pacientes para
otimizar seu crescimento e desenvolvimento.
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