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INTRODUCAO: A displasia septo-Optica (DSO), também chamada de Sindrome de Morsier, é
uma sindrome congénita rara, cujo diagnostico é definido quando se preenchem pelo menos dois
critérios de uma triade: hipoplasia de nervo Optico, anormalidades hipotalamo-hipofisérias e
defeitos de linha média, incluindo auséncia de corpo caloso e do septo pelticido. DESCRICAO
DO CASO: Lactente, sexo feminino, 05 meses, internada para investigacéo de crises convulsivas
tipo espasmo, associadas a atraso do desenvolvimento neuropsicomotor e baixa acuidade visual.
Iniciado Vigabatrina 100mg/kg/dia, em acompanhamento com Neurologia. A Tomografia
Computadorizada de Cranio demonstrou atrofia de nervo 6ptico, hipoplasia de corpo caloso e
auséncia de septo pelicido. Em investigacdo, junto a Endocrinologia, identificou-se também
hipopituitarismo, com hipotirecidismo central, deficiéncia de GH e insuficiéncia adrena
secundéria, confirmadas por teste de glucagon. Iniciado tratamento com Hidrocortisona 10mg/m2
e Levotiroxina 25mcg/dia, ainda durante a internacdo. Atualmente em acompanhamento
ambulatorial com Neurologia, Endocrinologia e Genética. DISCUSSAO: Hé poucos relatos de
ocorréncia de DSO no Brasil. Sua incidéncia é de 1 a cada 10.000 nascidos vivos e sua
manifestacdo clinica é heterogénea, sendo relacionada ao tipo e extensdo das anomalias
associadas. Aproximadamente 30% dos pacientes apresentam os trés componentes da triade,
como o caso relatado. Cerca de 62% dos pacientes apresentam hipopituitarismo associado, sendo
a deficiéncia de horménio do crescimento a anormalidade endocrina mais comum. A ampla
variedade de alteracdes endocrinoldgicas e do desenvolvimento reforcam a importancia do
diagnéstico e tratamento precoces, que podem melhorar significativamente o prognéstico
associado a doenca. O tratamento deve incluir abordagem multidisciplinar personalizada, com
reposicdo hormonal, estimulacdo visual, manejo de crises epilépticas e suporte neuropsicol 6gico
ativo. CONCLUSAO: O conhecimento da doenca é de extrema importancia para o diagnostico
precoce e abordagem multidisciplinar, contribuindo assim para melhor qualidade de vida do
paciente.
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